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ans sa logique d’égalité
des droits accordés aux
personnes handicapées,
E.D.F (European Disability Forum) salue la proposition de
'Union Européenne de rédiger une directive relative a
l'accessibilité des sites web des organismes du secteur
public a toutes les formes de handicap, et qui sera applica-
ble des 2015.

En effet, dans le cadre de la campagne principale de E.D.F —
sur le théme de la «Liberté de circulation» —, 'un de nos
objectifs est de promouvoir I'adoption d’une législation
juridiquement contraignante couvrant l'accessibilité des
sites web. Ayant souligné, a plusieurs reprises, 'importance
de I'accessibilité comme pré-requis a la pleine participation
des personnes handicapées a tous les aspects de la vie, E.D.F
se réjouit enfin de la proposition de législation du 3 décem-
bre 2012 comme un premier pas, modeste mais positif, vers
[evices internet au sein du marché intérieur. Elle démontre
un engagement de la part de la Commission européenne a
élaborer des mesures concrétes pour lever les barriéres
auxquelles sont confrontées les personnes handicapées au
sein du marché unique numérique.

Laccés a la société de l'information et aux technologies de
linformation et de la communication (TIC), dont I'accés au
web constitue une partie essentielle en raison de la conver-
gence des technologies, est un droit fondamental dont
chacun devrait pouvoir jouir, y compris les personnes han-
dicapées. Il est indispensable de permettre aux handicapés

Accessibilité
des sites web aux
personnes handicapees

de mener une vie indépendante et de prendre pleinement
part a la société, sur un pied d’égalité avec nos pairs.

Les TIC et le web représentent une véritable occasion de
combattre I'isolement et I'exclusion sociale. Ils peuvent
jouer un role essentiel dans la vie quotidienne des
personnes handicapées, qui les utilisent davantage que la
moyenne. Les TIC et le web constituent également une
passerelle vers 'éducation, 'emploi et les loisirs. lls peuvent
permettre aux utilisateurs handicapés de prendre part a
tous les aspects de la vie sociale. D’une part, les Européens
vivent plus longtemps et peuvent, dans de nombreux cas,
étre touchés par des handicaps liés a I'dge, mais ils décident
toutefois de plus en plus fréquemment de vivre de maniére
autonome a leur domicile. D’autre part, il existe une évolu-
tion, lente mais constante, de la situation sociale des
personnes handicapées: davantage de bébés nés avec un
handicap vivent plus longtemps, davantage de personnes
handicapées sont inclues dans I'enseignement général, et
nombreux sont ceux qui quittent des institutions pour
mener une vie autonome.

Ce vaste sujet, qui est pris en compte par E.D.F, sera lon-
guement débattu lors de son assemblée générale des 24 et
25 mai prochains a Athénes, car de nombreux amende-
ments seront proposés afin d’élaborer un texte définitif qui
prendra en compte les problémes qui ont été occultés.

Guy Verdot

Président de Debra France
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a date de notre AG 2013 approche
a grands pas... Nous continuons
de travailler activement a son
organisation et vous en disons aujourd’hui
un peu plus.

Comme 'an dernier; nous vous invitons a
venir dés le vendredi: un buffet est prévu
a la Résidence et c’est une trés bonne
occasion de se retrouver «entre nous
pour passer une agréable soirée (ci-
dessus, quelques souvenirs “d’ambiance”
de I'an dernier). Parce que I'assemblée
générale de Debra est, aussi, uyn moment
de retrouvailles pour nos familles...
si dispersées dans toute la France!

Un samedi... bien rempli

Nous tiendrons tout d’abord notre
assemblée générale statutaire, qui doit

valider le rapport d’activités et le rapport
financier, mais aussi désigner les membres
du Conseil d’administration.

Pendant ce temps, ce sont les membres du
Conseil scientifique de Debra France qui
se réuniront. lls viendront ensuite nous
faire part de leurs communications sur
'avancée de leurs travaux et de leurs
pratiques: 'occasion pour chacun de
poser directement ses questions aux
chercheurs et aux médecins.

Place aux échanges !

Mais nous avons voulu que les questions
puissent étre débattues lors de tables
rondes, plus favorables aux échanges...

* Le matin, en paralléle a 'AG, deux
tables rondes sont donc organisées «en
direction des jeunesy (ceci,dans le prolon-

P4 Le registre REBECA

P5 A conserver : les centres de référence
P7 Debra info, comment ¢a marche ?
P8 Témoignage

P10 Une BD pas comme les autres !
P12 Génétique et éthique

P. 13 a I4 Partout en France

gement de la réunion a Disney Paris, en
octobre 2012, dont Debra info vous a
largement rendu compte). Nous y traite-
rons des questions de la vie quotidienne
d’un jeune atteint d’épidermolyse bulleuse:
«travail et handicap» et «ergothérapie»
seront les thémes proposés, mais bien d’au-
tres questions pourront &tre abordées!
e Laprés-midi, deux autres tables
rondes, celles-ci «ouvertes a tous»: 'une
sur les soins,avec deux infirmiéres spécia-
listes de I'épidermolyse bulleuse; l'autre
sur le theme de la famille: comment
s’organiser au quotidien, comment gérer
les problemes au sein de la fratrie. ..
Notre souhait le plus cher est vraiment
que ces rencontres répondent a vos
attentes: les réunions de familles a Noél
nous font bien ressentir la nécessité qu'il
y aa confronter nos expériences, sortir de
l'isolement et échanger nos «fagons» de
faire face a la maladie. ..
Nous espérons que cette ébauche de
programme aura su vous donner un
avant-goUt de cette AG 2013, que nous
avons voulue innovante et participative. ..
et vous disons «a trés bientot! ».

Robert Dérens
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Apreés une longue période de mise au point,

voici le programme de recueil de données REBECA enfin prét!

L’insistance et la persévérance de Guy Verdot ont permis de coordonner

le travail du Docteur Jean-Charles Kerihuel et des plates-formes hospitaliéres.
Nous insistons maintenant aupreés des personnes atteintes d’EB, et des familles,
pour qu’elles participent nombreuses a ce recueil de données...

En effet, seule une forte mobilisation pourra garantir des résultats fiables

et exploitables, et ceci, dans P’intérét de tous les malades!

Registre REBECA*

Mieux comprendre I’évolution a long terme de I’EBH,
pour mieux détecter et prendre en charge ses complications

Par le Docteur Jean-Charles KERIHUEL
* Recherche Epidermolyse Bulleuse Et CAncer

Qu’est-ce qu’un registre
pour une maladie?

Un registre médical consiste a
recueilli, 2 un moment donné,
toute une série d’informations
concernant une maladie, ce recueil
étant effectué par un groupe de
médecins spécialisés avec I'aide de leurs
patients.

Ces informations, provenant de divers
centres, sont collectées de fagon la plus
homogéne possible et sont fusionnées au
sein d’une base informatique structurée. g =
Cette base constitue un outil précieux, breux a enrichir ce
permettant d’évaluer plusieurs aspects
médicaux de la maladie, de rechercher o :
des facteurs de risque pour certaines R
complications, d’aider & comprendre otd
comment elles surviennent et com- e
ment elles sont détectées. &tude, intégrale-‘,“-"'
A partir de ces informations, des \ ’
pistes de réflexion émergent qui
conduiront a proposer des recom-
mandations pour mieux prendre en
charge les patients et tirer des
hypothéses, qui seront a l'origine de

Verdot, prési

référence (ou de compéte
données, a ’occasion d’upe cG

Les consultations ont lieu

nouveaux travaux de recherche sur danSJgs centres de réfé- 4

. -
la maladie. _ rence EB, et les-données | -
Ces registres constituent un socle recueillies,de méme = . =
foqda}mental pour fa’vorlser la rech.erche que les résultats A
médicale en général. Toutefois, leur obtenus, resteront, “ B
constitution est souvent longue et bien entendu, propriété ?-'

complexe, nécessitant la participa-
tion de multiples partenaires

de Debra France.

ment participer?

Debra France est a Pinitiative de ce programme dont l’intérét est
évident pour la détection, mais aussi pour Pincidence des cancers
cutanés liés a re maladie. La détermination inlassable de Guy

d% Debra France, a été essentielle pour mener a
bien projet."Nous incitons donc tous les patients atteints d’EB
(qu que soit la forme, et qu’il y ait eu des manifestations
cancéreuses avérées ou non) a prendre contact avec leur centre de
e) pour participer a ce recueil de
sultation: si vous rencontrez une
difficulté, n’hésitez pas ajcontacte
€ base fle données, plus le résultat sera

de Debra France. o

devant travailler ensemble: médecins spé-
cialisés, méthodologistes, statisticiens,
informaticiens... sans oublier le premier
de ces partenaires, qui est le patient
lui-méme.

Le registre REBECA

Dans ce contexte, en se fondant sur I'ex-
périence des registres Nord-Américains
sur 'EBH, REBECA constitue une pre-
miére initiative francaise destinée a

r I’association. Plus nous serons

comprendre comment

surviennent les tumeurs

cutanées dans cette

maladie.

Sous Pimpulsion de

= Debra France, et avec la

=~ participation d’un comité

scientifique présidé par le

Pr. Bodemer, les centres

experts et de compétence

pour cette maladie vont

travailler ensemble pour ras-

sembler de nombreuses données

concernant ces patients; ces don-

nées incluant des informations sur

I'évolution de la pathologie, la survenue

des tumeurs cutanées, mais aussi le mode
de vie général des sujets atteints d’EBH.

I o

FRANCE

Son objectif principal est d’essayer
d’identifier les profils des patients les plus
exposés a cette complication, afin d’en
tirer des propositions pour mieux aider
au suivi précis de ces sujets a risque parti-
culier. De nombreux autres objectifs ont
également été arrétés comme, par exem-
ple, favoriser I'échange d’informations
scientifiques entre les divers partenaires
impliqués dans la prise en charge de 'EBH.

REBECA, ol en sommes-nous?

Aprés de nombreux mois de réflexion et
de discussions, le protocole du registre
REBECA a été finalisé. Conformément a la
réglementation francaise, ce document a
été soumis au Comité Consultatif sur le
Traitement de I'Information en matiére de
Recherche dans le domaine de la Santé
(CCTIRS) qui dépend du Ministére de
la Recherche et de I'Enseignement. Ce
Comité doit apprécier la recevabilité
scientifique de cette initiative et vérifier
que les patients chez qui les informations
sont collectées, sont protégés vis-a-vis
des risques d’identification. En effet, les
données traitées informatiquement ne
doivent pas permettre d’identifier les
sujets qui participent.A la suite de l'avis du
CCTIRS, une autorisation de constitution
sera demandée aupreés de la Commission
Informatique et Liberté (CNIL).
Globalement, si aucun retard n’est induit a
la suite de ces demandes aupreés des
autorités réglementaires, REBECA sera
mis en route courant mai et la collecte des
informations durera un an.

Qu’attend REBECA
des patients atteints d’EBH?

Comme nous I'avons vu,sans participation
active des patients, il n’y aura pas de regis-
tre. Ces initiatives de recherche reposent
d’abord sur I'implication des sujets
porteurs de la maladie.

Il est donc évident que I'équipe impliquée
dans ce projet attend de vous une
adhésion a REBECA. Comme pour toute
maladie, la recherche médicale est,au sens
premier du terme, I'affaire de tous,
patients et scientifiques, et REBECA
n’échappe pas a cette régle.

Aussi, 'équipe REBECA vous remercie
par avance de votre coopération et les
participants se tiennent a votre dispo-
sition, quand vous les rencontrerez,
pour vous apporter toute information
complémentaire.

A CONSEP\\/ER @ecooe

| es centres de référence
labellises pour les EB

Paris
Hépital Necker — enfants
149 rue de Sévres — 75015

Hépital Saint-Louis — adultes
| av Claude Vellefaux — 75010

Bordeaux
Hépital Pellegrin — enfants
place Amélie Raba Léon — 33076

Hépital Saint-André — adultes
54 rue Magendie — 33000

Toulouse
Hépital des enfants
330 av de la Grande-Bretagne — 31059

Hépital Larrey — adultes et enfants
24 chemin Pouvourville — 31059

Nice
Hépital Archet 2 — adultes et enfants
151 route Saint-Antoine de Ginestiére — 06200

En paralléle, des (tcentres de compétence
des maladies dermatologiques rares d’origine génétique»
assurent la couverture de ’ensemble du territoire:

Lille

Hépital Jeanne de Flandre
avenue Eugene Avinée — 59037

Tours
Hépital Trousseau
avenue de la République — 37170 Chambray lés Tours

Nantes
Hétel Dieu
| place Alexis Ricordeau — 44093

Dijon
Hépital du Bocage
14 rue Paul Gaffarel —21000

Montpellier
Hépital Saint-Eloi
2 avenue Maréchal Emile Bertin — 34295

“ | DEBRA INFO / 2¢ TRIMESTRE 2013
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MESSAGE DE LA COMMISSION SOCIALE
SEJOURS EN CURE OU DE REPIT

A PROPOS DES FRAIS RESTANT A LA CHARGE DES ADHERENTS

Le Conseil d’administration de Debra France
a été saisi par la Commission sociale pour
des demandes d’aide d’adhérents concernant
le financement de séjours en cure ou de répit.
Lors de sa réunion du 23 mars 2013 a Paris,

il a délibéré sur ce sujet.

Nous rappelons que les soutiens financiers que la Commission
sociale est susceptible d’apporter concernent, en premier lieu,
les frais liés directement et spécifiquement a I’épidermolyse
bulleuse (soins dentaires, produits déremboursés...). Ces aides

sont d’ailleurs soumises a un examen préalable de la Commis-
sion, puis du Conseil d'administration qui évalue la pertinence de
la demande.

Par ailleurs, et toujours dans le domaine de son action sociale,
Debra France organise et finance également des rencontres
entre les familles.

La décision est donc la suivante: Debra France pourra assister
ses adhérents dans I'élaboration des dossiers, ainsi que dans la
recherche des budgets en vue des séjours de répit; mais en
revanche, et par décision unanime des membres du Conseil,
l'association ne financera pas les frais restant a la charge des
adhérents a l'occasion de tels séjours.

Martine Beaumont,
la maman d’Anne-
Sophie, décédée I’été

Fauteuil manuel «Meyra».

dernier a la gentillesse
de faire don a notre
association des
fauteuils de sa fille,
afin qu’ils puissent

Fauteuil électrique pliable
«(Invacare Esprit Action».
Couleur: rouge

Convient pour Pintérieur
ou les sols peu accidentés

Acheté en 2010, a trés peu servi.

étre utiles a d’autres
jeunes atteints d’EB.
Si vous avez besoin
d’une partie de ce
matériel, contactez
Robert Dérens
(beroti@noos.fr

ou 06 73 40 59 99)
qui transmettra.

Siége pour le bain ««Aquatec Beluga»
(prévoir une nouvelle batterie

Couleur: bordeaux.

Fauteuil a pousser «sunrise breezy 310»

et une nouvelle protection).
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Debra info...
comment ca marche ?

Pourquoi un bulletin?

Pour notre association, Debra info est tout
d’abord un lien important avec les familles
et les malades touchés par 'EB. Nous
essayons de maintenir une parution trimes-
trielle, ce qui représente une charge de
travail certaine au sein de I'association.
Cependant, témoignages de la vie quoti-
dienne des malades et leurs familles,
informations scientifiques (sous forme de
breves, ou de dossiers lorsque c’est possi-
ble) sur les recherches et les progrés dans
la prise en charge de la maladie (en France,
mais aussi dans les autres pays, puisque
Debra-France est membre de Debra Inter-
national). .. :en un mot,tout ce qui peut per-
mettre d'informer et d’aider les victimes de
notre maladie a sa place dans Debra info...

Combien coiite-t-il?

Le dernier numéro de notre revue, par
exemple, a colité 3800 euros (700 pour le
graphiste, | 700 pour I'impression et | 400
pour le routage, c’est-a-dire I'expédition).
Les laboratoires Mdlnlycke prennent inté-
gralement en charge cette dépense...
Nous leur sommes vraiment reconnais-
sants pour cette aide fidéle et... indispen-
sable! lls ont bien compris I'importance,
pour nous, de ce support papier que I'on
peut conserver, méme si, maintenant,
Debra info est régulierement mis en ligne
sur notre site. Lexemple de notre numéro
61 est caractéristique: son dossier «soins
dentaires aux EB» nous est encore régulie-
rement demandé. .. bien apreés sa parution.

Il arrive régulierement dans votre
boite aux lettres, il vous tient informé
sur la vie de I’association, les actions

et manifestations organisées

par ses membres, ’actualité des EB...
Vous le lisez, vous le conservez peut-étre

et le faites parfois circuler autour de

vous. Mais, avant que vous ’ayez entre

les mains, savez-vous tout ce qui a été

mis en ceuvre pour sa réalisation?

La rédaction vous en dit plus.

U5 AN

Combien en envoyons-nous?
Debra info est diffusé a | 800 exemplaires:
prés de 1300 a destination des familles
adhérentes (350) et des donateurs, le
solde étant destiné aux professionnels
médicaux, chercheurs, établissements
hospitaliers, laboratoires. ..

Pas toujours facile,

de réunir de la «matiére ...
Rechercher, collecter, rédiger des articles,
dans un temps bien imparti,et ce,a chaque
numéro. .. Un éternel recommencement!
Nous établissons un calendrier annuel
précis (comprenant la remise des articles
et toutes les différentes étapes de fabrica-
tion) qui tient compte des impératifs de
réalisation, d'impression et de distribution
de Debra info. Mais il arrive que ce
planning soit un peu «bousculéy,
notamment lorsque nous rencontrons
des difficultés a réunir, aux dates voulues,
la matiére nécessaire.

Le format «standard» de notre bulletin
est de |6 pages; cependant, lorsque I'actu
est trés riche, nous portons la pagination
a 24 pages (toujours avec le soutien de
Médlnlycke).

Chacun

peut contribuer!

Tout un chacun peut (et nous vous y
invitons vivement) participer a «nourrir»
le bulletin: donnez des infos, réagissez,
apportez vos témoignages. ..

/A INFO

Rassurez-vous, pour ce faire, il n’est pas
indispensable d’avoir une dme d’écrivain!
Notre comité de rédaction est la pour
choisir et remettre en forme les textes
fournis, sous la responsabilité du président
de I'association. Une longue lettre ou
quelques lignes, peu importe, I'essentiel
est que les informations soient partagées
et profitent a 'ensemble de la «commu-
nauté EB».

Alors, n’hésitez plus, réveillez le reporter
qui sommeille en vous et, que ce soit par
e-mail ou par poste: actus, réactions,
témoignages... faites «remonter I'info»
chez Mireille Nistasos et Robert Dérens!

Mireille Nistasos

Debra France clo La Mutuelle du Midi
CS 31866 — 16 La Canebiére

13221 Marseille cedex 01
mireille.nistasos@ag2rlamondiale.fr

Robert Dérens
beroti@noos.fr

MerCi...

...aux fideles adhérents qui,
réguliérement, prennent le temps

de participer a faire vivre Debra info
et ce, malgré les difficultés

d’un quotidien que nous
connaissons tous tres bien.

N | DEBRA INFO / 2¢ TRIMESTRE 2013
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FRANCE

BRETAGNE
Charléne, 24 ans
Des projets

plein la téte!

Charléne Meignen,
Pune de nos jeunes adhérentes,
atteinte d’EBJ, qui a récemment
bénéficié du soutien

de la Commission sociale

Debra France pour des soins dentaires,
nous a fait parvenir

un bien sympathique message.
Dynamique!

«Jai recu le chéque pour mes soins dentaires. ...

Je vous remercie vraiment sincérement pour votre geste, cela va bien m’aider.

Si tout se passe bien, je pourrai commencer les soins dentaires vers le printemps,

d la faculté dentaire de Rennes.

[a I'heure ot nous mettons sous presse, cette intervention — toujours programmée —
n’a pas encore eu lieu — N.D.LR.].

n décembre 2012, Charléne
a déja subi une intervention
dentaire. Cela ne fut pas, on
s’en doute, une partie de
plaisir, mais,avec de la patience et de
la ténacité, on vient a bout de tout.
Charléne en est ’exemple et elle

FRANCE

MOIGNAGE

I’intubation, qui risquait d’abimer mon
oesophage.

Malgré I'appréhension, javais toujours le
sourire...

La premiére fois, deux dents de sagesse,
plus une dent du coté gauche, ont été
retirées. Les sutures ont été faites avec un
fil résorbable et je suis ressortie deux
heures plus tard!

Deux semaines apreés, suite de 'opération,
avec le méme chirurgien et toujours la
méme interne. Cette fois-ci, ils ont
filmé lintervention, pour constituer un
support d’étude et mieux faire connaitre
la maladie.

Les deux autres dents de sagesse,ainsi que
deux dents du coté droit, ont été retirées,
et les sutures ont encore été faites avec le
fil résorbable, qui est tombé trois
semaines apreés.

Pour ce qui est des suites opératoires,
a savoir la douleur et les gonflements, elles
ont été identiques a celles que connais-
sent les patients «ordinaires» et ont été
traitées avec les mémes médicaments.
Tous les membres de I'équipe médicale
ont été attentifs a mon cas et se sont
montrés trés doux.»

CoOMMISSION SOCIALE

Les missions de Paulette Malaval,

suite...

FINANCEMENT...
LE PARCOURS DU COMBATTANT

«Pour I'étape suivante, a savoir la pose des prothéses, c’est a la Faculté dentaire
de Rennes que cela se passe.Alors I3, je ne rigole plus: on m’a remis un devis
s’élevant a plus de 23 000 euros, avec un remboursement Sécu de 4 500 euros.
Il a donc fallu interrompre les soins, le temps que je trouve le financement
nécessaire... Les soins dentaires,méme sur une personne atteinte d’EB, ne sont
pas pris en charge comme ALD!

Je me suis adressée a la Sécurité sociale, pour une prise en charge exception-
nelle: ils m'ont attribué 2741 euros. Je me suis également tournée vers ma
mutuelle, le Secours catholique, la Croix rouge,le CCAS de ma commune, ainsi
que DEBRA France (voir ci-contre). J’ai attendu longtemps les réponses de
certains organismes, les uns ont refusé, les autres ont accepté, d'autres encore
n’ont toujours pas donné de leurs nouvelles.

En attendant, je suis retournée a la Faculté dentaire pour un bilan, ainsi que pour
programmer les opérations. Et I3, mauvaise surprise, un devis complémentaire
de parodontologie m’'a été remis, concernant des élongations coronaires, pour
2640 euros, dont rien n’est pris en charge par la Sécurité sociale. Evidemment
ceci n’était pas prévu... J'ai malgré tout signé le devis, puisque je ne peux me
passer de ces soins (2 ce jouril reste 7 785,88 Euros a payer pour les prothéses)
et suis dans l'attente des nouvelles dates de mes interventions.»

J'espére que vous vous portez bien et que le quotidien n’est pas trop difficile.

Pour moi, lors des crises, je suis en «stand by», mais dés que je le peux,

je profite pleinement de ce que la vie m’offre.

Clest souvent lorsque I'on a limpression que le monde s’écroule que l'on rencontre

des gens extraordinaires!! Ca pimente la vie. Justement, j’aurais aimé participé a la réunion

des «jeunes», mais c’est @ ce moment-la que je me suis faite opérer des dents de sagesse. ..

Je pense que cela m’aurait beaucoup apporté d’entendre des témoignages d’adultes
et de pouvoir rencontrer d’autres personnes atteintes. ..

Pour le moment, je vis encore chez mes parents, mais je pense

de plus en plus a prendre mon indépendance. ..

J'ai donc contacté le CDAS de ma commune et, grdce au soutien SAVS

(Service d’aide a la vie sociale), nous pourrons rechercher un appartement adapté
et peut-étre avoir 'aide d’une auxiliaire de vie, lorsque j'ai des bulles dans les yeux;
pour le reste, je suis assez autonome.

Je vous tiendrai au courant pour mes futurs projets.
Mes amitiés. »

Charléne

Charléne, on compte sur toi pour la journée «Jeunesy édition 2013!
La Rédaction

souhaite que son expérience
puisse étre utile aux autres jeunes
gens EB...

«J'ai été opérée des dents de sagesse, en
octobre 2012, au CHU Pontchaillou de
Rennes. Je suis habituellement suivie par la
Faculté dentaire, mais étant porteuse
d’une EB, il était préférable que 'opération
soit faite au CHU. J’ai été opérée en deux
fois, car il fallait non seulement enlever les
quatre dents de sagesse, mais également
trois autres dents:je n’ai jamais perdu mes
dents de lait... mes dents définitives sont
présentes, mais elles ne poussent pas.

Je souhaitais que l'intervention se fasse
sous anesthésie générale, car javais peur
de la douleur et, du fait d’'une grosse
poussée de bulles durant 'été 2012, j’avais
encore beaucoup de plaies sur le visage.
Mais le personnel médical a préféré
procéder sous anesthésie locale (donc,
piqUres dans la gencive) afin d’éviter

Dans notre précédent numéro, nous vous avons présenté le réle de Paulette
Malaval, responsable de la Commission sociale de Debra France, auprés des
familles. Voici, au travers du témoignage d’'une maman adhérente, Valérie Youx,
une nouvelle illustration des missions qui lui sont confiées.

«Nous habitons laVendée et je suis la maman de Maelle, une petite fille de 2 ans et demi
atteinte d’une épidermolyse bulleuse dystrophique récessive. Je voudrais tout particu-
lierement remercier la disponibilité et 'aide de Paulette Malaval, infirmiére qui a long-
temps exercé a Saint-Louis auprés des EB et qui est aujourd’hui responsable de la
Commission sociale Debra France.
En effet,j’ai eu besoin de ses conseils et de son expérience... Elle a eu la gentillesse de
venir nous voir en Vendée et a fait spécialement le déplacement depuis Paris. La
rencontre a eu lieu chez Gisele, I'assistante maternelle qui a en garde Maelle. Il est vrai
que mes interrogations rejoignaient bien souvent celles de Gisele, notamment sur la
nourriture (mixée, quantité...), les pansements, les démangeaisons. .. Lentrevue s’est
déroulée durant tout un aprés-midi et a été riche en informations, trés joyeux, et nous
en sommes ressorties rassurées sur un certain nombre de questionnements.
Lisolement et la lourdeur de la prise en charge de la maladie au quotidien, bien souvent,
nous obligent a nous remettre en question sur nos maniéres de faire, pour mieux
répondre aux besoins de notre fille et améliorer sa qualité de vie. Nous voulons a tout
prix limiter les stigmates sur son corps, en attendant un traitement. Aussi, il est
important d’étre soutenus par des personnes de trées grandes qualités comme Paulette.
Merci encore Paulette pour ta gentillesse, ton écoute et tes conseils.»

Valérie Youx

e —

«Je tiens également a remercier Giséle
pour, bien entendu, son accueil lors de la
rencontre avec Paulette, mais surtout

pour la garde de notre fille... En effet,
elle assume son réle bien au-dela de celui
d’assistante maternelle! Elle veille a faire
les soins au quotidien, prévient les chutes,
fait en sorte qu’elle mange bien...
Jai pu, grace a elle, reprendre une acti-
vité professionnelle, et 'on sait, malheu-
reusement, qu'il est difficile de trouver
des personnes pour garder des enfants
malades et handicapés. Aussi, il faut
savoir remercier les personnes qui nous

aident a mieux vivre la maladie. .. »
V.Y.
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Une bande dessinée... pas com

David Bauwens est un
dessinateur aux multiples
talents: éditions, jeux
vidéo, publicités et...
bandes dessinées. Mais

il n’est pas seulement cela.
Car, si nous vous parlons
de lui aujourd’hui,

c’est parce qu’il est atteint
d’épidermolyse bulleuse,
ainsi que ses enfants,

et qu’actuellement, il a sur
sa planche a dessin une
BD... sur PEB, au titre
évocateur: (« Nébuleuse »!
Nous le laissons vous
présenter lui-méme

son projet.

ébuleuse raconte la vie d’un
enfant et de ses parents
confrontés a une maladie
orpheline encore totalement
inconnue au XIXe siecle. Ce conte narrera
le cheminement du petit David
durant un laps de temps
d’approximativement quinze
jours. L'histoire se passera
dans le sanatorium d’une
grande ville entouré d’un
immense jardin qui prendra
des allures étranges et
fantasmagoriques lors de
ses voyages.
Tout au long de I'ouvrage,
I'enfant évoluera en alter-
nance entre vie réelle et
fictive, au travers de
voyages oniriques. Pour
survivre, il imaginera un
monde étrange, terrible,
avec des codes comple-
tement décalés.
David fera, tour a tour,
des rencontres magi-
ques, incroyables, avec
des personnages atta-
chants ou inquiétants.

Pour certains, tirés de contes et
légendes (revisités) et pour d’autres,
complétement inventés.

Pourquoi donc

I’épidermolyse bulleuse?
J’aborderai, a travers cette histoire, un
sujet qui me tient a coeur: la maladie
orpheline dont mes enfants et moi-méme
sommes porteurs et dont Debra connait
bien les spécificités (I'épidermolyse bul-
leuse portera le nom de «Nébuleuse»
dans mon histoire).

Quel support pour Nébuleuse?

Le médium choisi est celui de la Bande
Dessinée, car ce mode d’expression est
riche et touche, grace aux visuels, un plus
large public.

De plus, grace a l'aide de médecins, je
glisserai en annexe de la bande dessinée
un fascicule médical de sensibilisation a la
maladie.

Mais qui c’est celui-la?

Auteur autodidacte et professionnel
depuis de nombreuses années, jai pu
m’essayer dans divers domaines tels que la
publicité, I'édition ou encore le jeu vidéo.
Fort de ces expériences,qui m’ont permis
d’enrichir ma pratique créative, je souhaite
maintenant m’investir dans un projet ou je
serais a la fois auteur et dessi-
nateur de
mes propres

histoires.
David
Bauwens

http://yshabd.
wix.com/ysha

http://ysha.
blogspirit.com

%

\d

NEBULEUSE

NEBULEUSE

NEBULEUSE

Une introduction,
sous la «(plume »
du jeune David

Suis-je mort ou en vie?

Je ne le sais pas.

Mes proches n’en savent
guere plus.

Je vis au sanatorium de New
Esperance depuis six années
maintenant.

Ici, tout le monde me connait.
Certains sont gentils, comme
Sophie, la jolie infirmiere.

Les autres m’importent peu.

Quant a Edmond, il me fait peur,
vraiment peur.

D’une nature solitaire et réveuse,
je ne connais de I'extérieur que
ce que I'on veut bien me
raconter. Heureusement, la nuit,
mes amis viennent me retrouver.

Je me nomme David.

Je suis, comme I'on dit ici,

un cas unique pour la Science.
Enfin, un monstre, quoi...

Du haut de mes 10 ans, mon
corps est semblable a un imagier
de la souffrance.

Il est parcouru des nombreux
incidents et petits tracas

de ma courte existence.

Je suis la coqueluche des internes
et des personnes adeptes des
sensations fortes.

Mes parents sont, depuis ma
naissance, dépassés par

les événements.

Mon pére, souvent absent,
préfere parcourir le monde
a la recherche de chimeres.
Quant 3 ma mére, elle est
considérée comme folle de
s’attacher a une espéce

de petit monstre tout rose.

Laissez-moi vous raconter
mon histoire. ..

DEBRA INFO / 2¢ TRIMESTRE 2013



DEBRA INFO / 2¢ TRIMESTRE 2013

N

ACTU
A

FRANCE

PROVENCE
Génétique et éthique

Une journee d'information et d'échange

avec les associations a Marsellle

Le public, assez nombreux,
compte tenu de la nature

du théme, et malgré une météo
exécrable (mais oui, cela arrive
d Marseille aussi!), était
majoritairement composé

de personnes atteintes et

de représentants d’associations
de malades (outre ’EB:
myopathies, maladies
neurodégénératives, dont la
chorée de Huntington, greffés
rénaux...); s’y étaient joints
également des étudiants et des
professionnels (psychologues
et conseillers en génétique).

Deux tables rondes ont rythmé les
débats: «Aspects éthiques et caractére
familial des maladies génétiques» (diag-
nostics prénatal et préimplantatoire,infor-
mation familiale) et «Aspects éthiques et
progres scientifiques en génétique ».

Cette rencontre a également permis de
(re) découvrir et de mettre en lumiere le
réle, 6 combien crucial, du conseil géné-
tique... Clest ce volet-la que nous avons
choisi aujourd’hui de vous rapporter.

((Avec clarté,
calme et compassion )

Une fois les risques estimés et selon le
diagnostic posé, les parents sont seuls a
porter la responsabilité de prendre une
décision en ce qui concerne leur future
progéniture... Ici,le réle du conseil géné-
tique prend tout son sens.

Ces patients ou ces parents a risque d’'une
maladie héréditaire doivent alors étre
conseillés et informés de la probabilité de
la développer et/ou de la transmettre a
leur descendance, et des options qui se
présentent a eux, de maniére a prévenir,
éviter ou améliorer leur situation. La mis-
sion du conseiller génétique est de les
accompagner, de les informer, pour que le
choix qu'ils feront a terme soit le résultat
d’une réflexion éclairée.

Ont participé a ces tables rondes :

Perrine Malzac, Praticien hospitalier en génétique
Lidia Despinoy, Psychologue clinicienne
Marie-Antoinette Voelckel, Conseillére en génétique
Bertrand Jordan, Directeur de Recherche CNRS
Laurent Garnier, Avocat au Barreau de Marseille.

L’accompagnement,
aussi important que les soins

Son réle est également de faire valoir
aupres des patients I'importance qu'il y a
a parler de leur maladie a 'ensemble de
leur famille: ascendants et collatéraux
peuvent, aussi, é&tre concernés et des
mesures sont alors a prendre.
Cependant, cette information, si elle se
doit d’étre précise, n’est pas donnée
comme on donnerait une lecture, mais
bien comme un dialogue entre les patients
et/ou familles et le conseiller, ce dernier
traduisant et expliquant les notions et les
termes — souvent hermétiques aux pro-
fanes — mais aussi s’assurant,dans le méme
temps, qU’ils sont en mesure de compren-
dre émotionnellement. Clarté, calme et
compassion sont les maitres-mots de son
intervention auprés des familles.
Lannonce d’une maladie génétique est un
bouleversement, avec son corollaire

d’émotions: impression d’injustice, sen-
sation de solitude, sentiment de culpabi-
lité... Cette derniére doit faire I'objet
d’une particuliére attention, car les
parents doivent intégrer 'idée qu’ils sont
bien autre chose que les «vecteurs d’une
maladie»: c’est de la méme maniére qu'ils
transmettent a leurs enfants la couleur de
leurs yeux, leur sourire...! Bien s{r, c’est
facile a dire, mais... comment des parents
peuvent-ils ne pas se sentir fautifs, alors
qu’ils sont confrontés,au quotidien,avec la
souffrance de leur enfant, a qui ils ont
transmis le géne de I’épidermolyse bul-
leuse? Il y a la un obstacle a franchir, pour
les amener a concevoir qu’ils peuvent légi-
timement éprouver du chagrin, mais ne
doivent en aucun cas se sentir coupables.
La maladie n’est pas une «faute d’ortho-
graphey», mais une écriture «autrey... et
elle ne résume pas un étre: elle le
touche...

Mireille Nistasos

Le conseil génétique, une discipline «(récente»

Nous devons l'appellation de «conseil génétique» a Sheldon C. Reed, biologiste
puis généticien, qui le proposa en 1947. Faisant ainsi référence aux avis et conseils
qu’il délivrait aux médecins qui suivaient des patients atteints de maladie
héréditaire, il le préférait au terme de «hygiéne génétique », jusque-la utilisé et qui

avait une connotation d’eugénisme...

Cen’est qu'en 1971 qu’une formation professionnelle de conseil génétique fut mise
en place au Etats-Unis. En France, il faudra attendre 1995 pour que le conseil
génétique soit reconnu comme une spécialité médicale, et... 2005 pour qu’un
master approprié soit inscrit aux programmes universitaire.

FRANCE

TLE-DE-FRANCE
Chez Disney

Capucine est née en 201 | .Atteinte de
la forme la plus grave d’épidermo-
lyse bulleuse (EB jonctionnelle Her-
litz), elle n’a pas survécu. Ses
parents et leurs amis ont eu un geste
trés émouvant, en collectant des fonds
pour la recherche sur la maladie.
Fin 2012, Fabrice Marchadier; le papa
de Capucine, nous a contactés pour
nous prévenir qu’un don trés consé-
quent allait étre remis a Debra-France...
Des employés de la Walt Disney Company, avec
qui la maman de Capucine a des liens profession-
nels,avaient organisé une vente « caritative au pro-
fit de la recherche contre les EB.Avec Guy Verdot,
nous avons alors rencontré Belen Arias, Coordina-
trice du Mécénat,et ses collaboratrices.Nous avons
pu présenter |'association, notre maladie, avec ses
formes tellement variées, notre action et nos
projets. L'échange que nous avons eu montrait
tout I'intérét de nos interlocutrices, une vraie
volonté de nous aider et,surtout,'émotion qu’avait
suscitée la disparition de la petite Capucine.
Nous les remercions trés sincérement pour leur
accueil, leur écoute et, bien entendu, pour le don
qui nous a été remis. Cette somme, conformé-
ment au souhait exprimé par Fabrice Marchadier,
sera intégralement remise au laboratoire qui
travaille sur la forme jonctionnelle de I'EB.
Robert Dérens

LANGUEDOC-ROUSSILLON
(Montpellier)

6° journee
INnternationale

des maladies rares

Le 28 février dernier, partout dans le monde, des manifestations étaient organisées dans le cadre de la sixieme journée
internationale des maladies rares. Toutes les maladies rares. Un exemple, sur notre territoire, et plus précisément,

«Le || décembre dernier, les salariés de The
Walt Disney Company France ont organisé,
au sein de leur entreprise, une vente caritative
de produits Disney au profit de Debra France.
Cette opération caritative fut couronnée de
succés car, au-dela d’avoir mobilisé tous les
salariés de Pentreprise, elle a permis de récolter
(et de dépasser! — N.D.LR.) la somme record
de 20000<€ au profit des épidermolyses bulleuses.
Ce sont deux salariées™ de The Walt Disney
Company France qui ont recommandé
Debra France au service mécénat de leur
entreprise, pour 'organisation de cet événe-
ment.»
Belen ARIAS
Coordinatrice Mécénat
The Walt Disney Company France

* Anne et Marie-Claude, que nous remercions
chaleureusement.

a Montpellier; de la solidarité entre les associations. ..

Kokcinelo («La neurofibromatose, parlons-en), 'une des associations organisatrices de cette journée dans I'Hérault, nous
avait approchés pour nous inviter a y participer. Ne pouvant nous déplacer, nous avons tout de méme été représentés,
par I'intermédiaire de nos affiches et plaquettes, que les membres de Kokcinelo ont disposées sur le lieu de la

manifestation. Nous les en remercions chaleureusement.

Nous avons
souhaité soutenir
Debra France

en mémoire

de Capucine,
victime de
I’épidermolyse
bulleuse

«Nous connaissons la maman de
Capucine (Raphaélle Marchadier -
N.D.LR.) depuis plusieurs années,
car nous travaillons avec son entre-
prise,dans le cadre de nos activités
professionnelles. Nous avons
appris la maladie de sa fille et avons
été tres affectées par ce combat
contre cette maladie. Il était donc
naturel pour nous d’apporter
notre soutien dans cette épreuve
et d’agir concrétement en sensibi-
lisant nos collaborateurs.»

Anne et Marie-Claude
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Ou l'on retrouve Vitamine Bridge. ..

... cette association, qui intervient dans différents lieux pour promouvoir
le plaisir de s’initier au bridge et le pratiquer simplement,au service du bien-étre
comme dans le centre Rist a Paris (voir n° 64).

Le club «7 sans atouty organisait le 20 mars un tournoi au bénéfice deVitamine
Bridge. Et cette fois, une table était réservée pour Maeva et les jeunes du centre
Rist, qui participent régulierement aux séances d’initiation de cette association.
Vous imaginez la joie de ces jeunes qui pouvaient assister a un vrai tournoi.
Pas facile pour nous,de comprendre les changements de tables (qui est est-
ouest, qui change de table...) et les modalités de cette rencontre! Mais le plaisir
était réel de se retrouver dans les salons de la mairie du 7¢ arrondissement...
Il'y avait 160 participants.Le tournoi s’est terminé par une tombola pour laquelle
Maeva et Laétitia ont été fort sollicitées:les gros lots de la tombola étaient finan-
cés par un laboratoire pharmaceutique (Erempharma) et par «Le Bridgeur».
Vitamine Bridge a ainsi recueilli une somme de 1000 €, qui sera reversée a
Debra-France. Un grand merci a Nathalie Courty, Jean-Pierre Fargette et tous
les membres de Vitamine Bridge.

Robert Dérens

ARDECHE

AVillevocance, du rire aux eclats pour une bonne cause

Pour la quatrieme année consécutive, la troupe de théitre les Casse-noisettes a joué
au profit des associations ARSLA (Association pour la recherche sur la sclérose latérale
amyotrophique) et Debra France. Cette année, la représentation a eu lieu a
Villevocance, les 22 et 23 mars. La piéce était intitulée « Hautes Etudes Communales. ..
ou Robert, t'es bon pour 'académie», une comédie en trois actes de Dany Toussaint.
C’est toujours avec bonne humeur et convivialité que les Casse-noisettes ont diverti
les spectateurs. |50 personnes le vendredi et 200 le samedi sont venues soutenir
les deux causes, permettant ainsi de collecter plus de 1900 euros pour chaque
association...
Les familles Michelas (ARSLA) et Madelon (Debra France) remercient trés sincérement
toutes les personnes qui ont contribué a la réussite de ces deux soirées.

Brigitte et Fabrice MADELON

BRETAGNE

Lycee Saint-Martin, Rennes

Raphaélle Roty est une cousine du jeune Charles Rousseau, atteint
d’EBD. Ses parents et grands-parents sont des donateurs de notre asso-
ciation, mais elle a tenu a apporter, elle aussi, sa pierre a 'édifice...
Elle s’est procuré des affiches et des plaquettes Debra France, et, avec
sa classe de 2de,dont elle est déléguée, elle a organisé une manifestation
au profit de la recherche contre les EB. Nous saluons son initiative!
«La connaissance de I'épidermolyse bulleuse a franchi le portail du
Lycée Saint-Martin de Rennes. Par une vente de giteaux les 18,21,25
et 28 mars, la classe de 2de «Azury s’est investie au profit de Debra.
Les oreilles les plus attentives et les personnes les plus généreuses ont
permis de récolter 300 euros pour les enfants papillons.»

Raphaélle

I

FRANCE —

VENDEE
Pour les enfants papillons

Le premier
rassemblement

de RCZ
en Vendeée

A l'initiative de ce projet,deux amis pro-
priétaires de Peugeot RCZ: I'un restau-
rateur a La Roche-sur-Yon et l'autre
infirmiére a domicile a Nieul-le-Dolent.
IIs souhaitent partager leur passion pour
cette voiture et faire découvrir la beauté
de leur département, sa culture et sa
gastronomie. Ce rassemblement, qui se
tiendra du 18 au 20 mai, est organisé
grace a l'aide logistique des bénévoles
Debra de la région...

Réunir des passionnés de RCZ et leur
faire passer un bon moment tous
ensemble, voici le premier but de cette
manifestation. Mais pas seulement, car
ces «mordusy entendent joindre I'utile
a l'agréable en faisant connaitre Debra
France et 'EB. Car l'infirmiére a I'origine
de ce projet nest autre que la soignante
de la petite Maelle Youx...

Dans notre prochain Debra info, nous
ne manquerons pas de vous raconter le
déroulement de ces belles journées.

Le petit fra
) ere de L jJ; P
mais il n'ast liest ng

Pasala Maison

Coin LECTURE

Quand un nouveau-né est hospitalisé...

Lhospitalisation d’'un bébé a la naissance, dans un ser-
vice de réanimation ou de médecine néonatale, bouleverse toute la famille.
Dans cette situation difficile, les parents ont parfois du mal a expliquer aux ainés ce
qui est en train de se passer; d'autant plus que ce bébé n’est pas rentré a la maison
et n'a donc pas d’existence dans le réel pour les ainés. Les sentiments ambivalents
éprouvés par la fratrie, lors de la naissance d’'un bébé, sont encore plus difficiles a
exprimer dans un contexte d’hospitalisation du nouveau-né des la naissance.

Il est alors important qu’un accompagnement spécifique pour les ainés soit pensé au
sein du service, en lien avec les parents, pour leur permettre de rencontrer le bébé
dans les meilleures conditions.

Elaboré en collaboration avec des psychologues intervenant dans les services de
réanimation néonatale et pédiatrique, ce livret (joli et ludique) aborde, d’'une fagon
trés compléte, tous les aspects de cette thématique.

t(Le petit frére de Lili est né, mais il n’est pas a la maison »*

Parce qu’il est important de ne pas rester seul avec ses émotions...

Voici un livret pour aider I'enfant gravement malade (quelle que soit sa maladie)
a exprimer ses sentiments et aider ses parents, son entourage et les soignants a
maintenir ou a reprendre le dialogue avec lui.

- Il s’adresse a des enfants atteints de maladies graves de natures trées différentes.

- Il ne donne pas d’'informations techniques sur les maladies, les soins, mais permet a
I'enfant d’exprimer ses sentiments, en particulier s'il n’arrive

pas a les formuler ou ne trouve pas les mots.
- Il est accessible aux enfants a partir de 3 ans comme aux
plus grands.
- Il donne l'occasion d’aborder des questions parfois
délicates, complexes ou douloureuses comme la difficulté
de ne pas vivre comme les autres enfants, le changement
du regard des autres, les nombreux traitements, la
douleur, 'espoir de guérison et la peur de la mort mais il
offre aussi en paralléle des pistes de réponses...

Parce que le sujet est délicat et qu’il est essentiel d’as-
socier les parents a la démarche, le livret, illustré pour les
enfants, est accompagné d’'un petit «mode d’emploi»
pour les parents.

t«¢J’ai une maladie grave... On peut en parler!»*

La douleur chez I’enfant

Face a I'enfant qui a mal, nous sommes souvent désemparés. Comment réagir devant
un «boboy, une douleur aigué ou chronique?

Bien sdr, il ne sera jamais possible de supprimer toutes les douleurs. En revanche,
il existe de nombreux moyens pour les éviter et mieux les soulager, et particulie-
rement pour les douleurs provoquées par les soins, les
examens, la chirurgie.
Les préjugés sont encore nombreux et, par manque d’infor-
mation, la prise en charge est encore insuffisante.
Ce livret explique, dans un langage simple et accessible aux
plus petits (et a leurs parents!), le réle de la douleur et sa
complexité, les différents types de douleurs, pourquoi il faut
en parler aux adultes, comment on peut I'évaluer et les
différentes solutions pour avoir moins mal (médicaments
ou autre méthodes) et leur complémentarité. Il donne
aussi aux enfants le moyen d’étre plus actifs et diminue le
sentiment d'impuissance. Il aide a sensibiliser et a guider
les parents pour bien accompagner I'enfant qui a mal ou
risque d‘avoir mal.

«Aie! ’ai mal...»*

*Ces livres sont en vente sur le site www.sparadrap.org/rubrique «catalogue » I s
(4,50 € lunité, puis tarifs dégressifs).
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Amis donateurs

qui souhaitez vous impliquer plus avant dans la vie de Debra France,

Chers adhérents

qui avez autour de vous des personnes désireuses de nous rejoindre...

n’hésitez pas a utiliser ce document ! ’

BULLETIN D’ADHESION

FRANCE
Nom : Tél. fixe :
Prénom : Portable :
Date de naissance : E-mail :
Adresse :
Profession :
Conjoint (e) :
Nom Prénom Date de naissance
Enfants(s) :
Nom Prénom Date de naissance

Vous-méme, des membres de votre foyer ou de votre famille sont-ils atteints d’épidermolyse bulleuse ? Veuillez préciser :

Nom Prénom Forme (EBS, EBJ, EBD) ?

Merci de bien vouloir retourner le bulletin ci-dessus, accompagné du réglement de la cotisation annuelle (32 €)
par chéque libellé a 'ordre de Debra France, a I'adresse suivante :

Mireille NISTASOS - Debra France c/o La Mutuelle du Midi
16 La Canebiére = CS 31866 — 13221 MARSEILLE cedex 01

Vous pouvez exercer votre droit d’accés et de rectification pour toutes les informations vous concernant et figurant dans notre fichier et ce,
dans les conditions prévues par la loi du 6 janvier 1978, en écrivant au secrétariat administratif de Debra France.



