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l. Introduction

1- Les malformations vasculaires a flux lent (définition, physiopathologie, clinique,

diagnostic, pronostic et prise en charge)

Les malformations vasculaires sont des pathologies rares divisées en malformations
vasculaires simples (capillaires, lymphatiques, veineuses ou artérioveineuses), combinées ou
associées a d’autres anomalies selon la classification internationale de la société savante des
anomalies vasculaires (IVSSA 2014 : voir annexes) (1-4). Les malformations veineuses et
lymphatiques (micro ou macro kystiques) sont des malformations vasculaires a flux lent
(MVFL). Leur prévalence n’est pas connue de fagon exacte mais leur fréquence est d’environ
1/12000 naissances pour les malformations veineuses et 1/10000 pour les malformations

lymphatiques (5-7).

Les patients présentent des dysplasies vasculaires, des vaisseaux dilatés, suite a des
anomalies génétiques portant sur les genes impliqués dans la vasculogenése. Parmi les genes
concernés, on peut citer TEK qui active le récepteur endothélial tyrosine kinase TIE-2 (TEK)
ou PIBKCA ou AKT en cas d’anomalies syndromiques comme au cours des « overgrowth

syndrom » ou du syndrome de Klippel Trenaunay (8-14).

Ces MVFL sont généralement présentent dés la naissance, mais peuvent parfois ne
devenir visibles que dans les premiers mois ou années de vie. Celles-ci persistent toute la vie
du patient. Elles sont stables ou augmentent proportionnellement a la croissance globale du
patient (6,15). Des poussées de croissance rapides sont possibles notamment au cours de la
puberté ou de pousseées inflammatoires au cours des malformations lymphatiques (16). Les
MVFL peuvent étre superficielles au niveau cutané et sous cutané ou plus profondes jusqu’aux
muscles, articulations, os et organes profonds (17). Elles peuvent atteindre n’importe quelle
partie du corps, de petite taille, assez discretes ou diffuses s’étendant a un membre ou plusieurs
et parfois s’intégrer a certains syndromes malformatifs avec hypertrophie de segments
anatomiques comme au cours des « overgrowth syndrom » (18). Les malformations veineuses
se présentent sous la forme de tuméfactions sous cutanees de volume variable souvent bleutées
avec parfois de petits nodules palpables correspondant aux phébolithes (15). Ces tuméfactions

augmentent de volume en position déclive ou durant les efforts physiques. Les malformations
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lymphatiques sont visibles sous forme de masses sous cutanées surmontées de petites vésicules
a contenu clair ou hémorragique (19). Elles évoluent souvent par augmentations de volume

rapides successives lors de poussées inflammatoires (6).

Le diagnostic de ces MVFL est clinique. On réalise classiquement des examens
d’imagerie comme 1’échographie doppler préférée en premiére intention du fait d’un rapport
bénéfice risque et disponibilité importants. En effet cet examen est largement disponible et
permet de confirmer le diagnostic et de fournir les principales données nécessaires a la prise en
charge du patient (type simple ou combinée, localisation, étendue, présence de phlébolithes).
Cependant la qualité des résultats peut dépendre de I’expertise de I’opérateur. L’IRM (imagerie
par résonnance magnétique) est I’examen de référence pour la caractérisation précise des
MVFL afin d’évaluer son extension en profondeur, le rapport avec les structures anatomiques

adjacentes et guider la prise en charge thérapeutique notamment (4,5,20-23).

Le pronostic de ces MVFL est trés variable et dépend de la taille, de la localisation et
de leurs potentielles complications. En effet ces MVFL peuvent étre douloureuses de fagon
permanente, a la pression, avec aggravation lors de 1’effort physique ou lors de traumatismes.
Des épisodes thrombotiques peuvent survenir, entrainant une majoration de la douleur souvent
tres intense, une augmentation du volume de la MVFL et parfois une impotence fonctionnelle
de la zone atteinte avec un risque d’embolie pulmonaire (24). Des écoulements ou saignements
sont parfois rapportés au niveau cutané et au niveau profond (articulaire ou abdominal par
exemple). Ces MVFL peuvent se compliquer d’augmentation de longueur ou du diametre du

membre atteint, de déformations sources d’impotences fonctionnelles chroniques (25,26).

La prise en charge est multidisciplinaire du fait d’atteintes et de complications diverses
(médecins vasculaires, dermatologues, chirurgiens orthopédistes, chirurgiens vasculaires,
chirurgiens maxillo faciaux, psychologues, infirmiéres...). Plusieurs types de traitements sont
disponibles mais d’efficacité parfois modeste et décevante. lIs sont dans la plupart des cas
suspensifs. Aucun traitement curatif n’est disponible a ce jour. lls comprennent les traitements
médicaux (antalgiques, anticoagulants, contentions physiques), et les traitements
interventionnels (chirurgie, sérothérapie, laser) (6,27). De nouvelles thérapeutiques sont en
cours d’évaluation ciblant le mécanisme spécifique de ces MVFL, agissant au niveau des voies
de régulation de la vasculogénese comme les inhibiteurs de la voie mTOR (Rapamycine) de la
voie PISKT-AKT (28-30).
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2- La gqualité de vie : définition et implications

La qualité de vie (QDV) pourrait se définir comme étant « la satisfaction ressentie par un
sujet dans les difféerents domaines de la vie » (31,32). Elle est un enjeu majeur actuel dans de
multiples domaines y compris celui de la santé. Le maintien de la QDV du patient est un enjeu
fondamental dans sa prise en charge thérapeutique qui se veut alors personnalisée. La QDV
prend une importance croissante dans le domaine des pathologies chroniques dans un objectif
d’approche plus humaniste qu’organique. Cette donnée n’est généralement pas celle évaluée en
priorité dans les études traditionnelles au profil de données objectives cliniques, comme la taille
de la lésion, qui sont considérées par certains comme synonyme de sévérité. Or on sait que le
jugement que porte un patient sur la sévérité de sa pathologie comporte de fortes variations
interindividuelles. Celle-ci n’est pas proportionnelle et n’est pas liée de facon linéaire aux
caractéristiques objectives cliniques. L’étude de la QDV est donc fondamentale dans la prise
en charge d’un patient atteint de pathologie chronique, lors de son évaluation initiale et au cours
de sa prise en charge. Elle permet de guider les choix thérapeutiques et les mesures associées

comme 1’aide psychologique, I’aide a la vie quotidienne, I’adaptation d’un projet professionnel.

A ce jour, aucun traitement ne permet de guérir les MVFL et ces affections ont généralement
un retentissement important sur la QDV. Cependant celle-ci et les facteurs influencant la QDV
des enfants atteints de ces MVFL n’ont jamais été étudiés de maniere précise. Aucun outil
spécifique a cette pathologie (questionnaires de qualité de vie spécifique par exemple) n’existe
afin de pouvoir dépister chez ces enfants une altération de leur QDV et de guider leur prise en
charge (33). L’étude de la QDV semble pourtant indispensable a la prise en charge des enfants
atteints de malformations vasculaires a flux lent afin qu’elle soit adaptée, personnalisée et donc

plus efficace.

3- Pourguoi cette étude ?

Afin de palier a ’absence d’étude précise de la QDV des enfants atteints de MVFL, nous
avons choisi de réaliser la premiére étude des facteurs influengant la QDV des enfants atteints
de MVFL &gés de 11 a 15 ans afin d’élaborer secondairement un questionnaire spécifique de
QDV. En effet, nous sommes fréguemment confrontés aux patients atteints de MVFL dans le

cadre des compétences du centre de référence des maladies rares de la peau au sein du service
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de dermatologie pédiatrique. Ayant déja réalis¢ une étude de QDV a I’aide de focus groups
(FG) chez les patients atteints d’ichtyose, nous avons choisi de réaliser dans un premier temps
une étude qualitative par des entretiens de groupes (FG) semi directifs afin d’explorer de
maniere exhaustive le vécu des enfants agés de 11 a 15 ans atteints de MVFL. Ce projet de
recherche a été soumis a la commission de protection des personnes (CPP) par les Dr Isabelle
Dreyfus et Dr Camille Richet, et accepté puis a recu un financement par la fondation ADREA
sur appel d’offre de projets de recherches qualitatives.

Concernant mon réle, j’ai réalisé I’identification des sujets éligibles a notre étude,
I’inclusion des participants, 1’organisation, la planification, 1’animation et 1’analyse des FG
dans 4 centres francais de dermatologie pédiatriques (Bordeaux, Nantes, Toulouse et Tours).
Cette analyse exploratoire, permettait d’identifier les thématiques de la QDV les plus
fréquemment ou lourdement affectées afin d’élaborer et de valider un questionnaire de qualité
de vie spécifique des MVFL chez I’enfant de 11 a 15ans (34).
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Il. Matériels et Méthodes

1- Objectif de 1’étude et conception

L’objectif de notre étude était de décrire la QDV spécifique et d’identifier les facteurs
influencant sur la QDV des enfants atteints de MVFL agés de 11 a 15 ans afin d’élaborer une

échelle de QDV spécifique pour ces patients.

Nous avons réalisé une étude prospective, multicentrique nationale dans 4 centres
hospitaliers universitaires, Toulouse, Bordeaux, Nantes et Tours entre janvier 2018 et juillet
2018. Le recueil du vécu et de la perception des patients atteints de MVFL s’effectuait au cours
de FG jusqu’a saturation, animés par une psychologue (Anais Bergeron) et un medecin (Eline
Casassa) dans chaque centre. Afin d’atteindre cette saturation malgré la rareté de cette
pathologie, nous avons utilisé une triangulation des sources. Les FG étaient réalisés avec 3
catégories de participants, séparés en groupes homogenes : patients atteints de MVFL, agés de
11 & 15 ans inclus, parents d’enfants atteints de MVFL (agés de 11 a 15 ans), patients atteints
de MVFL agés de plus de 15 ans, s’exprimant rétrospectivement sur leur vécu a I’age d’intérét

dans cette étude (& savoir 11-15 ans).

2- Modalités de recrutement

Le nombre de sujets a inclure était basé sur le processus de saturation du modele utilisé lors
des FG. Ce processus consistait a arréter les FG lorsque plus aucun nouveau théme n’était
abordé par les participants. Plus précisément, la saturation visée était une « saturation
théorique » qui permet de comprendre en profondeur ce qui se joue dans chaque catégorie

thématique et comment ces catégories s’articulent entre elles (35).

Les patients participants aux FG étaient des patients connus et suivis dans les centres
hospitaliers d’expertise de la pathologie (les 4 centres participants et les autres centres frangais
de dermatologie travaillant en réseau au sein du maillage national représenté par la filiere
FIMARAD). Les médecins investigateurs de chaque centre proposaient une liste des patients
répondant aux critéres d’inclusion. Les patients étaient contactés par le médecin (Eline Casassa)

par téléphone afin de les avertir de 1’étude, leur fournir les informations principales concernant
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le déroulement des FG et recueillir leur consentement oral. Une note d’information de 1’étude
leur était ensuite envoyée pour réflexion et un délai minimum de réflexion de 7 jours était
appliqué avant la venue du patient pour inclusion et participation au FG. Plusieurs dates leurs
étaient proposées par le médecin (Eline Casassa) par téléphone et mail afin de s’adapter aux
plannings scolaires, impératifs professionnels et personnels pour ne pas créer une contrainte
d’organisation aux participants. Une fois la date fixée, les sujets intéressés et disponibles

recevaient une convocation par courrier afin de confirmer la tenue du FG.

3- Criteres d’¢éligibilité

Critéres d’inclusion :

- Patient atteint de MVFL, quelle que soit sa forme clinique, sa sévérité (diagnostic
clinique par les investigateurs qui sont experts pour cette pathologie et confirmé par
échographie), age de 11 a 15 ans

ou

- Patient atteint de MVFL, quelle que soit sa forme clinique, sa sévérité (diagnostic clinique
par les investigateurs qui sont experts pour cette pathologie et confirmé par échographie),
agé de plus de 15 ans

ou

- Parents d’un patient atteint de MVFL, quelle que soit sa forme clinique, sa sévérité
(diagnostic clinique et par échographie), agé de 11 a 15 ans inclus

ET

- Patient affilié a un régime de sécurité sociale

- Patient ayant donné son consentement ou pour le mineur dont le représentant légal a donné

son consentement éclairé écrit

Criteres de non inclusion :

- Patient ou parent ne maitrisant pas la langue frangaise et étant en conséquence dans
I’incapacité de pouvoir s’exprimer lors des FG

- Patient de moins de 11 ans

- Femmes ou jeunes filles enceintes ou allaitantes selon I’article L.1121-5 du CSP
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- Personnes vulnérables selon ’article L.1121-6 du CSP
- Majeurs faisant I’objet d’une mesure de protection 1égale ou hors d’état d’exprimer leur

consentement selon 1’article L.1121-8 du CSP

4- Triangulation des sources

La triangulation de sources permet d’atteindre la saturation des données malgré la rareté des
MVFL en augmentant le nombre de sujets inclus. Les FG étaient donc réalisés avec 3 catégories
de participants, separés en groupes homogenes : patients atteints de MVVFL, agés de 11 a 15 ans
inclus, parents d’enfants atteints de MVFL (agés de 11 a 15 ans), patients atteints de MVFL
agés de plus de 15 ans, s’exprimant rétrospectivement sur leur vécu a I’age d’intérét dans cette
étude (a savoir 11-15 ans). Ainsi il était possible de viser une exhaustivité des informations
recueillies pour cette maladie rare dermatologique, dont peu de patients sont atteints. Se limiter
aux seuls patients agés de 11 a 15 ans pour le recueil des informations lors des FG aurait pu
engendrer une pauvreté du recueil des themes par manque de patients concernés. Elle permet
également de recueillir de la maniére la plus large possible les informations concernant les
processus émotionnels, le vécu et la perception des patients atteints de MVFL agés de 11 a 15
ans (36,37).

5- Focus Groups

Nous avons choisi de réaliser une étude qualitative visant a recueillir des informations
concernant le vécu et les détails des expériences individuels de chaque patient atteint de MVFL
grace a la technique des FG. Le FG correspond a une interview de groupes qui permettait de
recueillir les perceptions, les représentations et les facteurs qui les influencent.

Afin de réaliser des focus groups de qualité, nous avons réunis des groupes de personnes ne se
connaissant pas auparavant, de sévérité clinigue homogéne. Ces conditions permettaient des

¢changes harmonieux et non discriminants au sein d’un méme groupe.

Les FG concernaient les 3 catégories de participants énoncées plus haut (triangulation des
sources), séparés en groupes homogenes :

- Patients atteints de MVFL, agés de 11 a 15 ans inclus
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- Parents d’enfants atteints de MVFL (agés de 11 a 15 ans)
- Patients atteints de MVFL agés de plus de 15 ans, qui s’exprimeront rétrospectivement

sur leur vécu a I’age d’intérét dans cette étude (a savoir 11-15 ans)

Les participants étaient accueillis par le médecin (Eline Casassa) et la psychologue (Anais
Bergeron) participant au FG et par I’investigateur de chaque centre. Les modalités de
participation et la fiche d’information concernant I’¢tude leur étaient a nouveau expliquées.
Avant le début du FG, le médecin investigateur (Juliette Mazereeuw-Hautier, Christine
Labreze, Sébastien Barbarot ou Annabel Maruani) informait le patient majeur ou le patient
mineur et son représentant/tuteur légal et répondait a toutes leurs questions concernant
I'objectif, la nature des contraintes, les risques prévisibles et les bénéfices attendus de la
recherche. Il précisait également les droits du patient dans le cadre d’une recherche biomédicale
et vérifiait les criteres d’éligibilité. Le consentement était signé en présence du medecin avant
la tenue du FG. Dans le cas de I’inclusion d’un patient mineur, le consentement était signé par
I’enfant et par I’'un des 2 parents ou le représentant/tuteur 1égal de 1’enfant. L’exemplaire
original était conservé par le médecin investigateur (méme en cas de déménagement du patient
pendant la durée de la recherche) dans un lieu sr inaccessible a des tiers. Un exemplaire de la

note d'information et du consentement signé était gardé par le patient.

Les FG se déroulaient séparément dans chacun des centres investigateurs (focus groups
intra-centre). lls étaient animés par une psychologue (Anais Bergeron) et un médecin (Eline
Casassa). Nous avons réalisé des entretiens semi directifs, proposant des thématiques
exploratoires en favorisant les questions ouvertes et 1’expression spontanée de chaque
participant (38). Les FG commencaient généralement par une présentation des participants plus
ou moins détaillée selon I’envie de chacun (prénom, age, localisation et histoire de la
malformation vasculaire). Puis des questions ouvertes étaient posées concernant de multiples
thématiques comme les loisirs, la scolarité, les relations sociales et familiales, le parcours

médical, le quotidien, etc...

Les séances étaient enregistrées intégralement puis retranscrites afin de pouvoir réaliser

I’analyse des entretiens.
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6- Analyse gualitative des entretiens, VVerbatim et élaboration de catégories thématiques

Analyse qualitative du discours selon la participation :

La psychologue (Anais Bergeron) réalisait une analyse qualitative thématique de verbatim,
dans le cadre d’une démarche itérative et inductive, au moyen d’une grille d’analyse évolutive,
construite a partir du matériau, en utilisant la démarche de thématisation continue. Les
thématiques abordées a 1’aide de ’entretien semi directif (39-44) constituaient un point de
départ, avec I’exploration des sensations, ¢émotions, représentations, stratégies
comportementales et besoins sous-jacents des patients. Ainsi les thématiques abordées par les
participants étaient identifiées.

Analyse qualitative du corpus d’entretien : les classes du discours : analyse par la

méthode Reinert

Les donneées issues des entretiens semi-directifs menés lors des FG ont fait I’objet d’une
analyse par un logiciel d’analyse textuelle : Iramuteq version 7.2 (Interface pour Analyse
Multidimensionnelles de Textes et de Questionnaires), développé par Ratinaud (2012) (45,46).
En utilisant la méthode Reinert, ce logiciel permet une analyse textuelle automatique qui « vise
a dégager les régularités, spécificités et corrélations des formes graphiques dans un corpus »
(Roy et Garon, 2013) (47-53). Il reconnait les catégories grammaticales des mots et des
expressions selon des éléments actifs (noms communs, verbes, etc.) et supplémentaires (mots
outils). Une comparaison entre les classes lexicales a ’intérieur d’un méme corpus permet de
différencier les classes d’énoncés, d’étudier les cooccurrences du vocabulaire afin de structurer
le corpus en le catégorisant (en fonction du vocabulaire, des types d’énoncés et de variables,
par exemple ici, groupe enfants, groupe adolescents et groupe parents). Enfin, une classification
hiérarchique descendante (CHD) issue de la méthode Reinert permet d’observer la variation
interclasse et de faire des analyses textuelles (fréquences) et inférentielles (chi2).

L’analyse thématique permettait d’explorer les spécificités du discours des patients en vue
d’une interprétation, de construire une représentation synthétique et structurée du corpus en
« classes représentatives d’énoncés », de réduire les données afin d’étudier la récurrence de

certains thémes et de suggérer I’importance de certains thémes envisagés.
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Elaboration d’une liste de catégories thématiques :

L’analyse qualitative par la méthode Reinert des différentes classes identifiées permettait
ensuite de ressortir des classes émergentes et d’en préciser le contenu. Une liste de classes
thématiques reflétant différentes dimensions de la qualité de vie affectées par la maladie était
élaborée grace a I’analyse initiale du discours. Puis I’analyse qualitative, menée de maniére
inductive au sein d’un processus global itératif de collecte et d’analyse des données, permettait
de disposer de themes déja « ordonnés » au sein de classes et sous classes (40). Ainsi les
thématiques identifiées lors de la premiére analyse du discours constituaient le cadre fourni aux
analyses de Reinert avec le logiciel Iramuteq. La premiére analyse de Reinert analysait les
discours des groupes 11 a 15 ans, plus de 15 ans et parents de maniere indépendante. La
deuxiéme les analysait ensemble, permettant de dégager des classes et sous classes précises,
quantifiées, pondérées et ordonnées par thématique. Les résultats obtenus présentaient un
résumé de la classification (CHD), le profil des classes et une analyse factorielle des
correspondances menées sur le tableau de contingence croisant forme/lemmes et classes. Les
dendrogrammes représentaient la partition et une indication de la taille des classes (exprimée
en pourcentage du corpus classé). Ils permettaient de voir, au sein d’un profil au d’un groupe,
quelles étaient les classes les plus significatives et quelles classes étaient liées entre elles. Le
Chi2 exprimait la force du lien entre la forme et la classe. P était le seuil de significativité
associé au Chi2 (p<0.0001).

7- Considérations éthiques et réglementaires

Le promoteur et les investigateurs se sont engageés a ce que cette recherche soit réalisée
en conformité avec la loi n°2012-300 du 5 mars 2012 relative aux recherches impliquant la
personne humaine, ainsi qu’en accord avec les Bonnes Pratiques Cliniques (I.C.H. version 4 du
9 novembre 2016 et décision du 24 novembre 2006) et la déclaration d’Helsinki (qui peut étre

retrouvée dans sa version intégrale sur le site http://www.wma.net).

La recherche était conduite conformément au présent protocole. Hormis dans les
situations d’urgence nécessitant la mise en place d’actes thérapeutiques précis, les
investigateurs se sont engages a respecter le protocole en tous points en particulier en ce qui
concerne le recueil du consentement et la notification et le suivi des événements indésirables

graves.
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Cette recherche a regu I’avis favorable du Comité de Protection des Personnes (CPP) Sud
Méditerranée 4.

Le CHU de Toulouse, promoteur de cette recherche, a souscrit un contrat d’assurance en
responsabilité civile auprés de HDI Global SE (n° de contrat 1006648 170018) — Tour Opus 12
— Défense 9 - 77 esplanade du général de gaulle, 92914 Paris La Défense Cedex, conformément
aux dispositions du code de la santé publique.

Les données enregistrées a 1’occasion de cette recherche ont fait 1’objet d’un traitement
informatisé et du respect de la loi n°78-17 du 6 janvier 1978 relative a I’informatique, aux
fichiers et aux libertés modifiée par la loi 2004-801 du 6 aolt 2004.

Cette recherche entre dans le cadre de la « Méthodologie de référence » (MR-001) en
application des dispositions de 1’article 54 alinéa 5 de la loi du 6 janvier 1978 modifiée relative
a I’information, aux fichiers et aux libertés. Ce changement a ét¢ homologué par décision du 5
janvier 2006, mise a jour le 21 juillet 2016. Le CHU de Toulouse a signé un engagement de

conformité a cette « Méthodologie de référence ».
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I1l. Résultats

1- Recrutement des participants

Nous avons contacté 127 patients, 66 familles d’enfants de 11 a 15 ans atteints de MVFL et
61 patients de plus de 15 ans atteints de MVVFL. Quarante et un patients étaient intéresses et
motivés pour participer aux FG, 19 familles d’enfants de 11 a 15 ans atteints de MVFL et 22
patients de plus de 15 ans atteints de MVFL. La saturation était obtenue apres 10 FG réalisés

entre janvier et mai 2018 soit au total 26 personnes participantes. Les résultats sont présentés

en Figure 1.
Contactés = 127
centre 11-15 ams et parent= =15 anz
Toulouse 42 48
Bordaaux 5 10
Mantas 10 ]
Tours 9 5

|

L4

Non mtéreszés ou indisponibles = 36

Motives pour participer = 41
centre 11-1% ans et parents =15 anz
Toulonse 11 14
Bordeaiex 1 3
Hantesz 3 0
Tours 4 3

L

|

Indisponibles =15

Inclus = 26
cenire 11-15 an= Parents =15 anz
Toulonse 3 1 &
Bordeaix 0 0 3
Mantes 3 3 0
Tours 2 3 0

Figure 1 : Flow-chart
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2- Caractéristigues des participants

Vingt-six personnes étaient inclues (10 enfants ages de 11 a 15 ans, 9 ageés de plus de 15 ans, et
7 parents des enfants de 11 a 15 ans ayant participé au FG). Les caracteristiques des 19 patients
participants sont rapportées dans le tableau 1. Quatorze filles et 5 garcons ont participé avec un
age médian de 15 ans. Les malformations étaient en majorité des malformations veineuses
simples de localisations diverses, de sévérité clinique modérée (Figures 2, 3, 4). Tous avaient
recu des traitements médicamenteux antérieurement (antalgiques et/ou contention mecanique)

et 13 des traitements interventionnels (chirurgie, sclérothérapie, et/ou laser).

Caractéristiques des patients n=19
Genre (F/M) 14/5
Age (A), médian, range [min-max] 15 [11-22]
- Groupe 11-15A: n / 4ge médian (A), range [min-max] 10/11[11-15]
- Group >15A: n / 4ge médian (A), range [min-max] 9 /19 [16-22]
Age au diagnostic (A), médian, range [min-max] 1[0-14]
Type de malformation vasculaire n (%)

Simple 15 (79%)
Malformation veineuse 13 (68%)
Malformation lymphatique 2 (11%)

Combinée 3 (16%)

Associée a d’autres anomalies 1 (5%)

Sévérité globale n (%)
Légére 0 (0%)
Modérée 10 (53%)
Sévere 5 (26%)
Tres sévere 4 (21%)
Localisation n (%)
Membre supérieur 4 (21%)
Membre inférieur 6 (32%)
Tronc 4 (21%)
Téte 5 (26%)
Traitements antérieurs n (%)
Traitements médicamenteux 19 (100%)
Traitements interventionels 13 (68%)

Tableau 1 : caractéristiques des patients participants aux focus groups
(A : &ge, F: feminin, M: Masculin, min: minimum, max: maximum, n: nombre)

27



Figure 2 : malformation vasculaire veineuse de la lévre inférieure

Figure 3 : malformation vasculaire lymphatique du membre inférieur




Figure 4 : malformation vasculaire complexe veino-lymphatique abdomino-pelvienne

3- Résultats de ’analyse qualitative des entretiens : 3 analyses :

a) Analyse des spécificités du discours selon la participation :

Les 15 théematiques abordées au cours des FG étaient les suivantes : présentation (1),
prise en charge thérapeutique (2), vécu de la maladie (3), soutien familial (4), impact sur les
activités de la vie quotidienne (5), douleur (6), image corporelle (7), regard et rapport a autrui
(8), scolarité (9), vécu émotionnel (10), motivation a la recherche (11), découverte et annonce
de la maladie (12), projets futurs (13), vécu de 1’adolescence (14) et impact sur les relations
amoureuses (15). L’analyse textuelle des FG a permis de repérer les thématiques les plus
prégnantes dans chacun des groupes.

Concernant la thématique de la prise en charge thérapeutique (2), I’analyse du discours
des patients montrait que pour le groupe enfants agés de 11 a 15 ans la thématique était
principalement centrée sur I’impact traumatique des opérations et des séjours passés a 1’hdpital.
Pour le groupe de plus de 15 ans, le discours était peu centré sur cette thématique alors qu’il

I’était beaucoup pour le groupe parents. On retrouvait énormément d’incertitude, de doutes
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quant au choix des traitements, d’angoisse, de culpabilité et d’inqui¢tudes concernant les soins.
Les parents se sentaient seuls, délaissés face a des décisions importantes. Le discours était tres
médicalisé.

Concernant la thématique du vécu de la maladie (3), celle-ci était vécue comme honteuse
dans les groupes de 11 a 15 ans et de plus de 15 ans. Les parents rapportaient des difficultés a
supporter la maladie par peur qu’elle impacte négativement le rapport de leurs enfants aux
autres.

Concernant les rapports familiaux (4), les groupes de patients de 11 a 15 ans et de plus
de 15 ans mettaient en avant un soutien familial important, une inquiétude de leurs parents et le
caractere protecteur de ceux-ci. Les parents centraient leurs discours sur I’impact de cette
maladie sur les rapports familiaux, ou ils expliquaient qu’ils protégeaient plus 1’enfant
« malade ». lls notaient un impact négatif sur la relation avec leurs autres enfants, ou certains
se sentaient alors délaissés.

Concernant I’impact sur les activités quotidiennes (5), les patients de 11 a 15 ans et de
plus de 15 ans rapportaient une altération de la vie au quotidien due & leur maladie. Toutes les
activités les mettant face au regard de I’autre étaient évitées (piscine...). lls décrivaient le
besoin de choisir minutieusement leurs vétements afin de réduire les douleurs, et surtout de
cacher la partie touchée.

Concernant la douleur (6), les patients de 11 a 15 ans avaient un discours trés centre sur
la douleur induite par les traitements (piqures...). Les patients de plus de 15 ans décrivaient des
douleurs suites a certaines activités physiques. Les parents exprimaient la peur de voir souffrir
quotidiennement leurs enfants et une inquiétude quant a 1’évolution de cette douleur.

Concernant I’image corporelle (7), celle-ci était trés altérée. En effet la partie du corps
atteinte étaient soit peu touchée et cachée, soit 1’objet d’une vérification quasi obsessionnelle
(« la malformation a-t-elle grossi ? évoluée ? est-elle plus visible ? »).

Concernant le regard et le rapport a autrui (8), le regard de I’autre était vécu comme
pesant et la maladie impactait fortement les relations sociales. Les patients rapportaient une
peur des remarques, des moqueries, d’autant plus lors du passage du primaire au collége du fait
d’une confrontation a I’inconnu, a I’étranger qui va les regarder.

Concernant la scolarité (9), les patients et les parents décrivaient une nécessité de
réadapter la scolarité du fait des absences et obligations/restrictions médicales (prises des
devoirs, programme sportif adapté).

Concernant le vécu émotionnel (10), la honte, la tristesse et la colere étaient

principalement rapportés (« pourquoi moi ? »).
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La découverte et I’annonce de la maladie (12), étaient vécu comme un choc avec au
départ une sensation de flou concernant le diagnostic (errance diagnostique). Les parents ont
vécu cette annonce comme un traumatisme. Les patients de 11 a 15 ans et de plus de 15 ans
parlaient peu de cet évenement.

Concernant les projets futurs (13), la maladie les impactait négativement,
principalement dans le choix professionnel.

Concernant 1’adolescence (14) on pouvait constater que cette période de passage de
I’enfance a I’adolescence était compliquée pour eux car le regard de 1’autre était difficile a
supporter. Les patients évoquaient des difficultés dans les processus d’identification.

Concernant les relations amoureuses (15), les rapports étaient presque évités de peur
que I’autre les abandonne en découvrant la pathologie. Le corps était caché y compris lors des
rapports sexuels (« il ne faut pas que [’autre sache »). On constatait 1a I’angoisse d’abandon,

que ce soit dans le discours des patients ou des parents.

De maniere globale, la qualité de vie était altérée négativement, d’autant plus si la
maladie était trés visible, selon la zone touchée et I’investissement psychique de cette zone.
Toutes les spheres (thématiques) de la qualité de vie étaient altérées. L’incertitude quant a
I’avenir était omniprésente dans tous les discours (concernant les soins, mais surtout I’évolution

de la maladie).

b) Les classes du discours : premiére analyse par la méthode Reinert

L’analyse par classification hiérarchique descendante (CHD) issue de la méthode
Reinert faisait apparaitre 5 types de classes dans le groupe patients 4gés de 11 a 15 ans, 4 dans
le groupe patients de plus de 15 ans et 6 dans le groupe parents des patients de 11 a 15 ans
détaillées dans le texte et représentées dans les dendrogrammes (figures 5, 6, 7) et tableaux

suivants (tableaux 2, 3, 4).
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- L’analyse par la méthode de Reinert des groupes d’enfants de 11 a 15 ans atteints de

MVFL mettait en évidence 5 classes significatives de texte :

La classe 1 représentait 27.3% des formes totales et renvoyait a la visibilité de la maladie
et a ’exclusion sociale de la part des autres enfants. 1ls disaient étre génés par le fait qu’on leur
pose sans cesse des questions sur leur aspect physique (« pourquoi tu as ¢a ? »). lls rapportaient
des opérations fréquentes qui les ont marqués, et ont majorées leur sentiment d’exclusion
puisqu’ils disaient ne pas en parler a I’école excepté aux amis treés proches. IS exposaient des
difficultés en période post opératoire du fait de la majoration de la visibilité des lésions
(conduite d’évitement et restriction des sorties a cause du visage tuméfié ou nécessité de boire
a la paille pendant plusieurs semaines par exemple). Le discours des enfants mettait en avant
une tentative de prendre de la distance (« ¢ ’est comme ¢a ») et de relativiser leur maladie. Les
mots les plus fréquents (nombre d’occurrences) étaient « questions, poser, opérer, comme ¢a ».

La classe 2 représentait 14.9 % des formes totales et renvoyait au clivage entre soi et les
autres. Les enfants verbalisaient le besoin d’échanger avec des pairs qui vivent la méme
situation qu’eux afin qu’ils se sentent moins a I’écart. Ils décrivaient I’omniprésence des
complications répétées au quotidien. Les mots les plus fréquents étaient « gens, trouver,
temps ».

La classe 3 représentait 16.8 % des formes et renvoyait a ’impact social de la maladie
au quotidien («on se moque de moi ») et a I’impact de la maladie sur leur vécu émotionnel.
L’aspect physique était mis en avant dans la confrontation a 1’altérité. L’analyse mettait en
avant qu’il semblait aux enfants que I’autre ne les définissait que sous le prisme de la maladie.
Par conséquent, les enfants ont évoqué le sentiment de ne se définir qu’a travers la maladie.
D’autre part, le discours des enfants renvoyait a I’omniprésence de la mére (tant sur le plan
émotionnel (inquiétudes importantes) que sur le soutien social et matériel (présence lors des
rendez-vous médicaux...). Les mots les plus fréquents étaient « aller, moquer, voir, mere ».

La classe 4 représentait 16.1% des formes et renvoyait au traumatisme engendré par
la prise en charge thérapeutique de la maladie, ainsi que par les complications que la maladie
engendre. La prise en charge thérapeutique de la maladie était vécue comme étant violente,
engendrant une peur de I’hopital et une appréhension de la répétition des interventions. Les
patients utilisaient réguliérement le mot « truc » pour remplacer du vocabulaire médical qu’ils
ne maitrisaient pas ou ne comprenaient pas. La peur était omniprésente, ainsi que les
inquiétudes et les angoisses quant aux soins, au regard d’autrui, et I’image qu’ils vont leur

renvoyer d’eux-mémes. lls utilisaient le mot « penser » de maniere récurrente, et mettaient en
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avant la passivité de leur position concernant les soins. lls évoquaient des difficultés a
comprendre le déroulement du suivi et des soins, utilisaient les mots « quelque chose »
renvoyant au flou que la maladie impose et dans lequel ils se trouvaient. Les mots les plus
fréquents étaient « souvenirs, truc, peur, penser, quelque chose ».

La classe 5 représentait 24.8 % des formes et renvoyait aux conséquences physiques
de lamaladie. Les enfants évoquaient beaucoup la géne engendrée par les gonflements itératifs,
d’autant plus s’ils étaient localisés a un zone impliquée dans la mobilité (coude, genoux..). Du
fait de cette complication, ils se sentaient différents des autres et se considéraient comme étant
handicapés (« c’est handicapant ») tant sur le plan physique que sur le plan social. Ils
décrivaient de véritables rites obsessionnels de vérification (voir si ce n’est pas plus gonflé, si
c’est plus ou moins bleu). L’évolution inconnue et imprévisible de leur MVFL suscitait de
I’angoisse. Afin d’atténuer ces cedémes et leur retentissement, ils avaient développé des
solutions compensatrices ou d’évitement (compresses au congélateur, choix vestimentaire
spécifique et restreint, limitations ou arrét de certaines activités sportives). Les mots les plus

fréquents étaient « gonfler, mettre, sport, arréter ».

classe 3 -
clasze 4 -

148%
classe 1

Figure 5 : dendrogramme des classes thématiques des patients agés de 11 a 15 ans

(Classe 1 : visibilité de la maladie, classe 2 : clivage entre soi et les autres, classe 3 : impact
social de la maladie au quotidien, classe 4 : traumatisme de la prise en charge thérapeutique et
des complications, classe 5 : conséquences physiques de la pathologie)
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Classe Fréquence (%)  Mots les plus significatifs Chi2 associé p

Question 34.48 <0.0001

Poser 22.39 <0.0001

Classe 1 2733 Opérer 1657  <0.0001
Comme ca 16.57 <0.0001

Gens 41.67 <0.0001

Classe 2 14,91 Trouver 29.46 <0.0001
Temps 23.00 <0.0001

Aller 22.04 <0.0001

Moquer 20.36 <0.0001

Classe 3 168 Voir 17.35 <0.0001
Meére 15.66 <0.0001

Souvenir 43.71 <0.0001

Truc 32.26 <0.0001

Vraiment 26.79 <0.0001

Classe 4 16.15 Peur 23.49 <0.0001
Penser 19.66 <0.0001

Un peu 17.97 <0.0001

Quelque chose 15.54 <0.0001

Gonfler 45.17 <0.0001

Mettre 27.6 <0.0001

Classe 5 24.84 Sport 2094  <0.0001
Arréter 15.61 <0.0001

Tableau 2 : détail des classes thématiques des patients agés de 11 a 15 ans (fréquence, mots
significatifs)

- L’analyse par la méthode de Reinert des groupes d’enfants de plus de 15 ans atteints

de MVFL mettait en évidence 4 classes significatives de texte :

La classe 1 représentait 17.4 % des formes et renvoyait a 1’existence de problématiques
spécifiques a I’adolescence en lien avec la maladie, aux adolescents vivant et composant avec
la maladie au quotidien et gérant leur maladie dans cette période de vie spécifique qui est
I’adolescence. La classe 1 était associée a la passivité et a I’externalité de la maladie, soulignant
que 1’adolescent était spectateur de ce qui lui arrive. Ils se sentaient « béte de foire », exprimant
que 1’on vient & eux pour les questionner. La maladie était vécue comme un probléme qui
s’impose a eux (« mon probléme »). Les patients présentaient des difficultés a répondre aux
questions et a verbaliser. Ils exprimaient le sentiment d’attirer tous les regards, alors qu’ils
aimeraient les fuir. Certains patients décrivaient des familles ultra protectrices, presentes de
maniere constante mais parfois oppressante. Le sujet de la maladie était abordé avec récurrence

et la mere était omniprésente. Cette situation pouvait créer un conflit intrafamilial de jalousie
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(exemples de meéres ultra protectrice délaissant un enfant de la fratrie). Les patients avaient
conscience du fardeau familial lié a la maladie, ce qui les amenait @ minimiser leurs symptémes
notamment les douleurs éprouvées afin de réduire I’inquiétude de leur famille. Ils décrivaient
la maladie comme une charge sur la famille. Pour d’autres patients, la maladie était taboue dans
la famille. La maladie était un non-dit, tel un fantéme planant omniprésent dont on ne parle
jamais. L’adolescent se sentait obligé de se cacher. La mére était alors décrite comme absente,
et I’adolescent se sentait délaissé, et sous-estimé dans sa souffrance, tant physique que
psychique. Les patients éprouvaient la nécessité de verbaliser leur mal étre a 1’extérieur de la
famille. Les difficultés relationnelles avec la mére étaient principalement rapportées par les
filles. Sur le plan amical et scolaire, les patients adolescents ne verbalisaient pas a 1’altérité a
I’inconnu. Concernant les relations amoureuses, deux profils pouvaient étre identifiés : certains
arrivaient a parler de leur maladie, de leur peur de I’abandon et du rejet, d’autres ne parvenaient
pas s’exprimer et méme a dire qu’ils étaient atteints de MVFL en évitant toujours la
confrontation a la maladie (rapports sexuels dans le noir) préférant la rupture amoureuse plutét
que la discussion. Certains patients décrivaient une impulsivité importante, avec des exces
pulsionnels transformés en actes de violence. D’aprés eux, seul un tiers proche pouvait les
canaliser en leur permettant de verbaliser leur colére. Les mots les plus fréquents étaient
« poser, probléme, parler, questions, répondre, mére, cacher, tellement, géner ».

La classe 2 représentait 25.5 % des formes et renvoyait a I’angoisse lors de I’errance
diagnostique et médicale liée a D’incertitude quant a 1’évolution de la maladie et la
méconnaissance des médecins en dehors des unités de dermatologie et médecine vasculaire
pédiatrique (exemple du médecin non spécialisé qui commentait devant I’enfant « je ne sais
pas ce que ¢ ’est »). lls rapportaient un mangque de confiance dans le médecin. lls espéraient tant
la « guérison » de leur maladie, que lorsqu’un médecin proposait une prise en charge médicale
mise en échec ou ne satisfaisant pas les espoirs de I’adolescent, le médecin était consideré
comme étant un « traitre », devenant ainsi le mauvais objet sur lequel déverser sa déception.
Beaucoup d’angoisses étaient alors projetées sur le médecin, qui incarnait pour les adolescents,
une position de « dieu tout puissant », « magicien ». Les mots les plus fréquents étaient « passer,
IRM, médecin et penser ».

La classe 3 représentait 28.5 % des formes et renvoyait au soutien parental dans la
nécessité des patients a verbaliser leur mal étre devant 1’apparente incompréhension de leurs
amis non atteints par la pathologie. Les patients verbalisaient I’importance du soutien regu par
les parents au cours de leur vécu. lls attachaient une importance a la comparaison entre eux et

les autres. Ils mettaient en avant I’importance du partage avec les pairs qui vivent la méme
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chose qu’eux (médicaments, bas de contention) qu’ils souhaiteraient possible a travers des
groupes de parole par exemple. Les mots les plus fréquents étaient « parents, voir, tout le temps,
gens ».

La classe 4 représentait 28.5% des formes et renvoyait a I’altération de la qualité de
vie sociale variable selon la pathologie. Les patients racontaient qu’ils étaient victimes de
restrictions dans leurs loisirs comme le sport provoquant un sentiment de mise a I’écart et de
marginalisation (« aller a [’étude pendant que les camarades allaient au sport »). Certains
poursuivaient les activités sportives malgré les douleurs pour maintenir ce lien collectif et de
cohésion. La maladie compliquait d’apres eux toutes activités sociales (piscine, faire du sport,
aller a la plage, faire les boutiques...). La QDV sociale semblait altérée de maniére progressive,
les patients verbalisant une prise de conscience de la maladie progressive tant sur le plan
physique que psychique. La maladie renvoyait pour tous a I’injustice (« ¢ ‘est tombé sur moi »).

Les mots les plus fréquents étaient « sport, compliqué, commencer, tomber ».

classe 4

Bi%

E5%

Figure 6 : dendrogramme des classes thématiques des patients agés de plus de 15 ans
(Classe 1 : problemes spécifiques a la période de 1’adolescence, classe 2 : errance médicale,
classe 3 : soutien parental, classe 4 : altération de la qualité de vie sociale)
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Classe Fréquence (%) Mots les plus significatifs Chi2 associé p

Poser 56.44 <0.0001

Probléme 50.27 <0.0001

Parler 25.07 <0.0001

Question 24.2 <0.0001

Répondre 24.17 <0.0001

Classe 1 1r.4 Mere 20.14 <0.0001
Etc 19.25 <0.0001

Cacher 19.25 <0.0001

Tellement 19.25 <0.0001

Géner 17.09 <0.0001

Passer 25.0 <0.0001

IRM 21.04 <0.0001

Classe 2 255 Meédecin 16.87 <0.0001
Penser 16.87 <0.0001

Parent 25.72 <0.0001

Voir 22.05 <0.0001

Classe 3 28.51 Tout le temps 20.77 <0.0001
Gens 18.09 <0.0001

Sceur 15.44 <0.0001

Sport 43.71 <0.0001

Compliqué 32.26 <0.0001

Classe 4 285 Commencer 26.79 <0.0001
Tomber 23.49 <0.0001

Tableau 3 : détail des classes thématiques des patients agés de plus de 15 ans (fréquence, mots
significatifs)

- L’analyse par la méthode de Reinert des groupes de parents d’enfants de 11 a 15 ans

atteints de MVFL mettait en évidence 6 classes significatives de texte :

La classe 1 représentait 14.8 % des formes totales et renvoyait au « fardeau parental ».
Le discours des parents mettait en évidence une charge émotionnelle importante due a la
difficulté de choisir le bon protocole pour leur enfant dans la décision thérapeutique devant
prendre en compte les bénéfices, les effets secondaires et les risques que ces traitements
pouvaient avoir sur la santé physique et mentale de leur enfant. Le discours des parents
soulignait la nécessité d’une prise en charge pluridisciplinaire spécialisée, proposant davantage
une prise en charge psychologique, tant pour les enfants que les parents, permettant ainsi une
écoute et un soutien psychologique a toutes les difficultés engendrées par la MLVF. Cette
analyse mettait ¢galement en avant le bénéfice de la rencontre d’autres patients et parents qui
vivaient la méme expérience. Cette expérience semblait procurer un sentiment « d’écoute » et

de soutien, permettant ainsi de se sentir moins isolés dans le parcours de soin qui leur paraissait

37



rempli de questions sans réponses. Les mots les plus fréquents étaient «super, parent,
protocole, étre, intéressant, important et cas ».

La classe 2 représentait 15.5 % des formes et renvoyait a la notion de normalité et
anormalité face a la maladie. (« Qu’est-ce qu’'un comportement normal ? », « Qu’est-Ce que
ces enfants ont le droit de faire et de ne pas faire ? ») Cette analyse mettait en avant I’inquiétude
d’étre parent d’enfant atteint de MVFL concernant 1’attitude a adopter pour le soutenir, ne pas
I’isoler des autres enfants et concernant 1’avenir. Une autre thématique abordée était celle de
I’interculturalité avec le cas d’une enfant d’origine Tunisienne dont la mére n’envisageait pas
le retour en Tunisie par peur du rejet de 1I’entourage. Les mots les plus fréquents étaient « poser,
normal, apres ».

La classe 3 représentait 20.9 % des formes et renvoyait aux constats posés par les
parents. Les parents évoquaient un sentiment de culpabilité concernant 1’inégalité entre un des
enfants atteint de MVFL et pas les autres, et d’insatisfaction quant a la prise en charge
thérapeutique, et plus particulierement quant a 1’efficacité des traitements. Le discours des
parents était ancré dans le passé, racontant leur histoire de la maladie, leur vécu en tant que
parents et les conséquences de cette maladie sur le présent. L’analyse mettait en avant
I’importance de I’aspect physique. Les parents utilisaient beaucoup le mot « voir » pour décrire
cette maladie « visible ». lls évoquaient le décalage entre leurs espoirs et la réalité des
traitements mis a 1I’échec de maniére répétée. L avenir, peu évoqué, était teinté d’angoisses et
d’incertitudes. Les parents évoquaient leurs inquiétudes quant a 1’évolution de la maladie et
I’impact que celle-ci aura sur la vie quotidienne de leurs enfants lorsqu’ils seront a I’age adulte.
Les mots les plus fréquents étaient « suivre, ¢’était, voir ».

La classe 4 représentait 17 % des formes et renvoyait a la géne physique due a la
maladie. lls décrivaient une sensation de clivage entre la prise en charge de la pathologie de
leur enfant par rapport aux autres maladies de 1’enfance. Ils avaient également une impression
de manque de considération de la souffrance des parents. Ils s’exprimaient beaucoup en
comparant leur existence a celle des autres. Les mots les plus fréquents étaient « bloquer, par
contre ».

La classe 5 représentait 17 % des formes et renvoyait aux besoins supplémentaires de
ces enfants par rapport aux autres enfants de leur age. Ils expliquaient que leur enfant avait
besoin d’étre rassuré et contenu. Les parents verbalisaient le sentiment que leur enfant avait des
besoins supplémentaires (besoin de verbaliser, impact psychologique (colere, tristesse),
harcelement scolaire, difficultés dans les relations intimes, rendez-vous médicaux a répétition,

besoin de faire attention a toutes les activités quotidiennes susceptibles d’aggraver la maladie

38



(chaleur, frottements, chutes...)) par rapport aux enfants non atteints de MVFL. Ils mettaient
en avant la notion d’inconnu et de souffrance de leur enfant. Les parents disaient étre
ambivalents, ne pas savoir se positionner quant a leur enfant qui exprimait parfois un besoin
d’indépendance mais par ailleurs un besoin de surveiller les activités menées. Ils avaient a la
fois peur d’étre trop présents et protecteurs, mais aussi de ne pas 1’étre suffisamment. Les mots
les plus fréquents étaient « quand méme, quelque chose, besoins ».

La classe 6 représentait 14.6 % des formes totales et renvoyait a la place du pere. Une
dualité était mise en évidence entre un déni fréquent du pere et une culpabilité importante de la
meére. Les peres semblaient étre plus en retrait par rapport a la mere, peu présents voire absents

lors des rendez-vous medicaux par exemple. Le mot le plus fréquent était « papa ».

e

classe 5

classe 1

Figure 7 : dendrogramme des classes thématiques des parents des patients de 11 a 15 ans
(Classe 1 : « fardeau parental », classe 2 : normalité/anormalité, classe 3 : constats poses,
classe 4 : géne physique, classe 5 : besoins supplémentaires, classe 6 : place du pere)
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Classe Fréquence (%) Mots les plus significatifs  Chi2 associé p

Super 29.51 <0.0001

Parents 23.97 <0.0001

Compte 23.48 <0.0001

Protocole 23.04 <0.0001

Classe 1 14.8 Etre 23.04 <0.0001
Penser 21.99 <0.0001

Intéressant 17.51 <0.0001

Important 17.51 <0.0001

Cas 17.28 <0.0001

Poser 28.4 <0.0001

Classe 2 15.9 Normal 19.99 <0.0001
Apres 16.09 <0.0001

C’était 19.87 <0.0001

Classe 3 20.9 Voir 19.87 <0.0001
Suivre 15.46 <0.0001

Bloquer 19.92 <0.0001

Classe 4 17 Par contre 19.3 <0.0001
Quand méme 25.04 <0.0001

Classe 5 17.03 Quelque chose 15.24 <0.0001
Besoin 15.24 <0.0001

Classe 6 14.3 Papa 30.85 <0.0001

Tableau 4 : détail des classes thématiques des parents de patients agés de 11 a 15 ans
(fréquence, mots significatifs)

c) Lesclasses du discours : deuxieme analyse par la méthode Reinert

La premiére analyse de Reinert permettait de dégager des classes significatives dans
chaque groupe (parents, patients de 11 a 15 ans et patients plus de 15 ans). Nous avons choisi
de mener une seconde analyse de Reinert pour mettre en lumiére les classes significatives
communes aux groupes de 11 a 15 ans et de plus de 15 ans. Ces classes significatives de textes
permettaient de construire une représentation synthétique et structurée du corpus en « classes
représentatives d’énoncés » et de suggérer I’importance de certains thémes abordés. Elles
permettront alors de créer le questionnaire, car elles serviront de support a la création des
différents items. Nous avons alors assemblé le discours des groupes de 11 a 15 ans avec le
discours des groupes de plus de 15 ans. Nos entretiens étaient divisés en 15 thématiques. Nous
avons décidé de regrouper ces thématiques dans différentes grandes thématiques

correspondantes, afin d’obtenir suffisamment de données pour 1’analyse.
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Ainsi, nos grandes thématiques étaient :
Impact de la prise en charge médicale, qui comprend les thématiques présentation (1), prise
en charge thérapeutique (2), douleur (6) et annonce de la maladie (12).
Impact sur la représentation de soi (état émotionnel et image corporelle), qui comprend les
thématiques vécu de la maladie (3), image corporelle (7), vécu émotionnel (10) et vécu de
I’adolescence (14).
Impact social, qui comprend les thématiques vie quotidienne (5), scolarité (9) et projets futurs
(13).
Relations sociales (familiales et avec autrui), qui comprend les thématiques soutien familial
(4), regard et rapport a autrui (8), motivation a la recherche (11) et impact sur les relations

amoureuses (15).

- L’analyse par la méthode de Reinert concernant la thématique Impact de la prise en
charge médicale, mettait en évidence 5 classes significatives de texte (Figure 8 et
tableau 5) :

La classe 1 renvoyait a I’angoisse et au traumatisme suscités par la prise en charge médicale.
Ils avaient peur que celle-ci induise des douleurs (sclérothérapie par exemple) ou avaient de
I’appréhension a 1’approche des examens médicaux (IRM par exemple). Ils éprouvaient de la
peur a I’idée d’aller a I’hopital en cas de poussées inflammatoires. L’hopital était, pour eux, un
lieu chargé de stress, associé a des prises en charges médicales qui pouvaient étre douloureuses
et/ou angoissantes. Différentes angoisses apparaissaient (angoisse d’abandon lors des IRM,
angoisse de mort et de morcellement lors des opeérations par exemple). L’angoisse associée a la
prise en charge et au lieu ou elle se déroule était telle que celle-ci était considérée comme étant
traumatique. Par son c6té intrusif, la prise en charge suscitait de ’angoisse intense, venant ainsi
faire effraction dans la psyché des patients. La prise en charge thérapeutique devint alors, pour
certains, une situation jugée comme étant traumatique. Les patients se souvenaient de certains
examens medicaux hautement chargés en angoisse, méme des années apres (« Je me souviens
encore » ; « ce n’est pas forcement des bons souvenirs », « je me souviens de ma premiére
IRM »). De plus, le fait de revenir sans cesse a I’hopital était pour eux synonyme de non
guérison (« Si je dois revenir, ¢ est que ce n’al pas guéri »). Les mots les plus fréquents (chi2)
étaient « peur (24.7), revenir (20.08), souvenir (16.87) ».
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La classe 2 renvoyait aux besoins des enfants et des adolescents dans la prise en charge
médicale. Les patients exprimaient le besoin de savoir et de comprendre les résultats des
différents examens médicaux. lls souhaitaient que les médecins spécialisés verbalisent
davantage et leur expliquent ainsi davantage leurs résultats médicaux. En effet, tous exprimaient
I’incompréhension des résultats des examens complémentaires. L’incompréhension et
I’incompétence des médecins non spécialistes a expliquer les résultats obtenus aux IRM et aux
radiographies étaient vécus comme sources d’angoisse pour les patients. Les patients
exprimaient alors le sentiment d’« étre obligé » de leur demander les résultats et les explications
associees. La verbalisation de leur vécu de la prise en charge a leur famille (en particulier avec
la mére) et & autrui était difficile et souvent associee a des pleurs. Les patients exprimaient le
besoin d’étre accompagnés par leurs parents et de les voir lors des examens complémentaires
Ainsi, la présence parentale lors de la prise en charge était pour eux contenante et par
conséquent rassurante. Les patients verbalisaient notamment le besoin de voir d’autres
enfants et adolescents atteints de la méme pathologie, et le besoin de voir un psychologue
pour verbaliser leur vécu et pouvoir s’identifier a leurs pairs. Afin d’accentuer davantage leurs
besoins et leur vécu subjectif de la prise en charge médicale, les patients utilisaient
fréquemment le mot « vraiment » (par exemple : « vraiment c’était trés rassurant », «j’étais
vraiment pas bien », « il est vraiment bien »). Les mots les plus fréquents (chi2) étaient « parler
(30.62), IRM (25.36), voir (24.67), vraiment (20.71), radio (17.05) ».

La classe 3 renvoyait au clivage (mis en place par les enfants et adolescents) de
I’équipe soignante pluridisciplinaire. Nous avons constaté que les patients clivaient 1’équipe
soignante (mécanisme de défense typique de 1’adolescence). Les patients exprimaient le réle
important des infirmiers et des infirmieres dans leur prise en charge. Ceux-ci étaient considérés
comme étant trés présents, soutenant et contenant. La constance du personnel, infirmiers et
infirmiéres, (toujours la méme personne qui les accompagne) les rassurait. Ainsi, les infirmiers
et les infirmiéres étaient alors considérés comme étant le « bon objet ». En revanche, les
patients exprimaient leur déception quant aux chirurgiens. Les patients qui avaient 1’espoir
d’une guérison n’étaient pas satisfaits lorsque la prise en charge échouait, considérant alors le
chirurgien comme étant « un traitre ». Cette disparition de 1’idéal était vécue comme étant une
veéritable perte psychique grave. Les chirurgiens étaient alors considérés comme étant le
« mauvais objet ». Par conséquent, considérant les chirurgiens de leur centre de référence
initial comme étant le « mauvais objet », les patients partaient chercher «des réponses »
ailleurs. La place du pére était souvent évoquée. Pour une, le pére, étant médecin, était trés

présent dans la prise en charge, prenant toutes les décisions. En revanche, pour les autres
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patients, le pére était considéré comme peu présent, peu soutenant, voire absent lors de la prise
en charge médicale. Les mots les plus fréquents (chi2) étaient « infirmier (18.66), chirurgien
(18.66), Paris (17.42), pére (15.86) ».

La classe 4 renvoyait au vécu du lieu de la prise en charge, soit au vécu de I’hopital.
Les patients exprimaient le fait qu’ils devaient réguliérement venir a I’hopital lors des
poussees inflammatoire, des examens complémentaires et des gestes thérapeutiques. llIs
venaient dans ce lieu car se sentaient dans I’obligation de le faire, mais n’en avait aucune
envie car 1’hopital était chargé en symbolique négative (beaucoup de mauvais souvenirs y
étaient associés). Pour certains patients, 1’hopital était source d’angoisse et de perte de
confiance en la prise en charge proposée. Pour d’autres, 1’hopital était un lieu jugé comme
rassurant dans le sens ou les propositions thérapeutiques étaient émises par une équipe
soignante pluridisciplinaire spécialisée dans leur pathologie, contrairement aux cliniques
privées et aux médecins généralistes. Globalement, 1’hopital était considéré comme étant un
lieu peu accueillant, peu contenant, peu rassurant ou la décoration et 1’organisation matérielle
de celui-ci était considérée comme étant « froide ». Les souvenirs associes a ce lieu étaient
considérés comme négatifs, car les patients évoquaient leur lassitude a y revenir de maniére
répétitive et 1’angoisse que suscite les venues. Les mots les plus fréquents (chi2) étaient
« hopital (28.96), venir (20.13), veine (18.98) ».

La classe 5 renvoyait au lien entre I’observance thérapeutique, les douleurs et la
participation a de nouveaux protocoles de soins. Les patients expliquaient avoir débutés la
prise en charge thérapeutique tardivement, suite a une errance au diagnostic médical initial.
Certains évoquaient leur enthousiasme a commencer de nouveaux protocoles de soins
(protocole mis en place dans le cadre d’une recherche). La proposition de nouveaux protocoles
de soins mis en place réecemment dans le cadre de recherches médicales était pour eux synonyme
d’espoir. En revanche, il semble important de souligner que cet espoir était teinté
d’appréhension concernant les effets secondaires de ces nouveaux traitements. Les patients
évoquaient leurs besoins d’étre davantage renseignés sur ceux-ci, et leurs besoins de
rencontrer des pairs qui allaient également débuter ce méme protocole de soin, afin de
verbaliser leur vécu subjectif et d’exprimer les angoisses sous-jacentes a cette nouvelle prise en
charge thérapeutique. Il semblerait que la volonté de participer a ces nouveaux protocoles de
soins était due a une volonté de réduire voire faire disparaitre la pathologie et les douleurs
associées. Concernant les protocoles de soins déja mis en place, les patients expliquaient porter
des bas de contention, mais ne les mettre que partiellement, comme par exemple en cas de

douleurs uniquement, ou 1’été lorsque le risque de thromboses leur semblait plus accru. Les bas
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de contention étaient considérés comme non-esthétiques leur empéchant de porter les vétements
qu’ils souhaitaient. 1ls avaient conscience de ne pas les porter régulierement, comme cela leur
était prescrit « comme [’été c’est le risque de thrombose avec la chaleur, donc 1’été je le mets
et ’hiver je le mets pas ». Tous soulignaient les douleurs induites lorsqu’une pression était
émise sur la zone touchée par la pathologie « Si je porte un manchon ¢a va appuyer dessus et
ca risque de me déclencher des problémes au niveau de la main » « quand on m’appuie dessus
moi ¢ca me fait mal » « ¢a me fait mal quand on appuie dessus » « rien que de me toucher j ai
['impression que c’est une lame ». |l semblerait alors que les patients étaient demandeurs d’une
prise en charge permettant de faire disparaitre la maladie ou au moins de réduire son évolution
et les douleurs associées. Les mots les plus frequents (chi2) étaient « commencer (35.77),
mettre (30.64), appuyer (25.31) ».

clagse 5

classe |

classe 4

Figure 8 : Dendrogramme concernant la thématique impact de la prise en charge médicale dans
les groupes de patients de 11 a 15 ans et de plus de 15 ans

(Classe 1 : angoisse et traumatisme de la prise en charge, classe 2 : besoins, classe 3 : clivage
le bien et le mal des professionnels médicaux, classe 4 : I’hopital, classe 5 : traitements)
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Classe Fréquence (%) Mots les plus significatifs  Chi2 associé p

Peur 24.70 <0.0001

Classe 1 17.1 Revenir 20.08 <0.0001
Souvenir 16.87 <0.0001

Parler 30.62 <0.0001

IRM 25.36 <0.0001

Classe 2 19.5 Voir 24.67 <0.0001
Vraiment 20.71 <0.0001

Radiographie 17.05 <0.0001

Infirmier 18.66 <0.0001

Chirurgien 18.66 <0.0001

Classe 3 285 Paris 17.42 <0.0001
Pére 15.86 <0.0001

Hopital 28.96 <0.0001

Classe 4 17.9 Venir 20.13 <0.0001
Veine 18.98 <0.0001

Commencer 35.77 <0.0001

Classe 5 17.1 Mettre 30.64 <0.0001
Appuyer 25.31 <0.0001

Tableau 5 : détail des classes concernant la thématique impact de la prise en charge médicale
dans les groupes de patients de 11 a 15 ans et de plus de 15 ans (frequence, mots significatifs)

- L’analyse par la méthode de Reinert concernant la thématique Impact (de la maladie)
sur la représentation de soi et le vécu émotionnel, mettait en évidence 2 classes

significatives de texte (Figure 9 et tableau 6) :

Les résultats pour deux classes distinctes (classe 1 et classe 3) étaient non-significatifs
malgré leur fréquence (23.7 % pour chacune d’elle).

La classe 2 renvoyait a I’aspect physique induit par la maladie et donc a I’image
corporelle altérée par la maladie. Certains patients étaient sujets a de véritables rites
obsessionnels de Vérification concernant I’évolution plausible de la déformation physique
engendrée par la pathologie « Je regarde comment ¢a évolue [ ...]. Tous les jours je regarde ».
Certains patients étaient tellement obsédés par la partie corporelle atteinte par la maladie qu’ils
disaient ne voir que cette zone lorsqu’ils se regardaient dans le miroir. « Moi je regarde tout le
temps. Quand je me regarde je le vois obligatoirement oui *pleurs* ». Certains disaient méme
la voir plus grosse qu’elle ne 1’était réellement. 1l semblerait alors que certains patients
souffraient d’un trouble d’allure dysmorphophobique « Quand je me regarde j ai [ 'impression
que mon bras est plus gros que [’autre coté ». D’autres patients disaient éviter de regarder la

ou les zone(s) atteinte(s), voire éviter méme de la ou les toucher. Ainsi, la zone touchée par la
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maladie était considerée comme étant déformée et non esthétique. Regarder ce corps
considéré comme étant déformé suscitait de 1’angoisse chez les patients. Pour mettre a 1’écart
cette partie de soi et réduire ainsi I’angoisse qu’elle suscite, la zone corporelle atteinte n’était
alors ni regardée, ni touchée « Quand je le vois je trouve ¢a vraiment pas beau, j’évite de le
regarder donc je ne le touche pas trop » « moi je fais en sorte de pas le regarder quand je
mhabille j évite de regarder. Je ne trouve pas ¢a esthétique ». Cette image corporelle altérée
négativement par la maladie entrainait une souffrance psychique chez certains patients. Le
discours, en abordant cette thématique, était souvent accompagne de pleurs. « Voila ¢a me
complexe énormement ». Le mot le plus fréquent (chi2) était « regarder » (19.95).

La classe 4 renvoyait au sentiment de solitude engendré par la maladie. Les patients se
sentaient seuls car ils avaient le sentiment d’étre les seuls a étre atteints de cette pathologie. Un
sentiment d’injustice était alors tres présent «je me sentais seule pourquoi moi je connaissais
personne avec la méme pathologie ». Ces sentiments d’injustice et cette solitude provoquaient
chez eux de la colére « des fois je m’énerve toute seule ». Le fait de voir d’autres pairs durant
les groupes de parole ayant la méme pathologie les rassurait « on se dit alors qu’on n’est pas
seul qu’il y a du monde quand méme ». « solitude mais maintenant je suis plus tout seul». Les

mots les plus fréquents (chi2) étaient « seul » (16.11).

clasgse 1

classe 4

3%

BT %

Figure 9 : Dendrogramme concernant la thématique impact (de la maladie) sur la représentation
de soi et le vécu émotionnel, dans les groupes de patients de 11 a 15 ans et de plus de 15 ans
(Classe 1 : honte, classe 2 : image corporelle et modifications physiques, classe 3 : regard de
I’autre, classe 4 : solitude)
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Classe Fréquence (%) Mots les plus significatifs Chi2 associé p

Classe 1 23.7 Aucun mot significatif
Classe 2 26.3 Regarder 30.62 <0.0001
Classe 3 23.7 Aucun mot significatif
Classe 4 26.3 Seul 16.11 <0.0001

Tableau 5 : détail des classes concernant la thématique impact (de la maladie) sur la
représentation de soi et le vécu émotionnel dans les groupes de patients de 11 a 15 ans et de
plus de 15 ans (fréquence, mots significatifs)

- L’analyse par la méthode de Reinert concernant la thématique Impact social de la vie
quotidienne de la maladie comportait 5 classes significatives de textes (Figure 10 et
tableau 6) :

La classe 1 renvoyait a I’'impact de la maladie sur la capacité a faire des choix et des
activités qui leur plaisent. La notion de plaisir était impactée au quotidien. Certains patients
expliquaient ne plus pouvoir faire certains sports. lls se sentaient forcés a trouver des solutions
alternatives de loisirs sportif notamment, méme si cela ne leur plaisait pas, car le sport leur
permettait de se défouler (de projeter les affects difficiles a gérer) au quotidien « ¢ca me plait
beaucoup, ¢ca me défoule ». Pour canaliser et transformer les affects difficiles a gérer pour eux
(par exemple I’angoisse des visites hospitaliéres), certains patients évoquaient leur envie d’aider
les autres car ils prenaient plaisir a soigner les autres (sublimation) « moi médecin. Ca me plait
de soigner les gens malades ». Les patients utilisaient beaucoup le verbe aller. La maladie
impactait la notion de mouvement : tant sur le plan physique (se mouvoir) que sur le
mouvement dans la capacité a choisir. Les patients ne sachant pas 1’évolution de la maladie, ils
exprimaient des difficultés a se projeter dans ’avenir et a faire des choix. Un sentiment
d’incertitude régnait quant a la direction qu’ils allaient prendre et devrait prendre. La maladie
impactait également leurs choix au quotidien, comme le choix vestimentaire, ou encore le choix
de faire telle ou telle activité physique, du fait des difficultés a se mouvoir « je sais pas ce que
je vais faire quoi, je sais pas si je vais pouvoir reprendre en septembre » « il y a que pour les
hauts que c’est compliqué, le reste ¢a va ». La maladie leur imposait des contraintes tant dans
leur capacité a choisir des activites qui leur plaisaient, que dans la pratique d’activité
quotidienne ou dans les actes de la vie quotidienne « je suis obligé d’aller aux toilettes assis

méme pour faire pipi ». Les mots les plus fréquents (chi2) était « plait (16.66), aller (16.25) ».
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La classe 2 renvoyait a I’impact de la maladie sur les activités motrices, plus
particuliérement sur la marche, lorsque la MVFL était localisée sur une partie fonctionnelle
du corps «j’ai du mal a courir, @ marcher ». Les mots les plus fréquents (chi2) étaient
« marcher » (22.61).

La classe 3 renvoyait a ’impact sur les activités physiques. Chaque patient évoquait
I’impossibilité de faire certains sports malgré leur désir de les pratiquer. lls se voyaient dans
I’obligation d’y renoncer suite aux contre-indications médicales « moi j’ai arrété tout le
sport [...] a cause de mes problémes » « j ai fait beaucoup de sport et j’ai dii arréter en 2013 ».
Le mot le plus fréquent (chi2) était « sport » (16.1).

La classe 4 renvoyait a I’'impact sur la scolarité. Certains patients expliquaient ne pas
venir en cours en phase post-opératoire, car suite aux gonflements et tuméfactions, ils
préféraient se cacher, pour que leurs camarades de classe ne les voient pas dans cet état
physique. « J'essaie de pas trop venir en cours pour pas trop me montrer ». Les rendez-vous
médicaux a répétitions impactaient leur scolarité car ils étaient parfois dans I’obligation de
ne pas assister a certains cours, a des journées entiéres, voire semaines entieres de cours.
Certains de leurs camarades de classes ainsi que les professeurs les aidaient alors a rattraper les
cours manqués. De plus, suite aux douleurs suscitées par la maladie, certains patients
évoquaient le fait de n’avoir pu réviser suffisamment pour certains concours, notamment le
concours de PACES. La maladie les aurait alors contraints a abandonner le concours, suite a
deux années d’échecs consécutives. Certains, pour pallier a ’impact scolaire de la maladie,
prenaient alors un traitement médicamenteux antalgique en prévention, afin de pouvoir
assister aux cours « je prends des cachets avant, ¢a tient deux jours et apres j'ai mal ». Les
mots les plus fréquents (chi2) étaient « cours (39.57), prendre (33.68) ».

La classe 5 renvoyait a I’équipe pédagogique. La majorité des professeurs était
informée de la maladie. lIs étaient tous décrits comme étant bienveillants et compréhensifs. Les
patients évoquaient la nécessité d’informer 1’équipe pédagogique, car cela les rassurait « tout
le monde était au courant ». Les mots les plus fréquents (chi2) étaient « professeur (18.57), au
courant (18.57) ».
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clagse 3

clagse 1
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Figure 10 : Dendrogramme concernant la thématique impact social dans la vie quotidienne dans

les groupes de patients de 11 a 15 ans et de plus de 15 ans

(Classe 1 : capacité a faire des choix, classe 2 : activités motrices, classe 3 : activités physiques,
classe 4 : scolarité, classe 5 : équipe pédagogique)

Classe  Fréquence (%) Mots les plus significatifs Chi2 associé p

Plait 16.66 <0.0001

Classe 1 158 Aller 16.25 <0.0001
Classe 2 22.4 Marcher 2261 <0.0001
Classe 3 22.4 Sport 16.10 <0.0001
Cours 39.57 <0.0001

Classe 4 171 Prendre 33.68 <0.0001
Professeur 18.57 <0.0001

Classe 5 224 Au courant 18.57 <0.0001

Tableau 5 : détail des classes concernant la thématique impact social dans la vie quotidienne
dans les groupes de patients de 11 & 15 ans et de plus de 15 ans (fréquence, mots significatifs)

- L’analyse par la méthode de Reinert concernant la thématique Impact sur les

relations sociales comportait 6 classes significatives de textes (Figure 11 et tableau

6) :

La classe 1 renvoyait au lien entre le vécu de la maladie et le sens qu’ils donnaient a

leur vie. La maladie amenait les patients a se questionner quant a leur vie et au sens qu’ils lui
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donnent. Ils aimeraient partager avec des pairs le vécu de leur maladie. Tous exprimaient le
besoin de voir comment vivent les autres enfants atteints de la méme pathologie, pour qu’ils
puissent étre eux-mémes rassurés. Le terme finalement était employé fréquemment pour
marquer le décalage entre leur représentation du vécu de la maladie et la réalité
« Finalement, on voit que la vie continue » « finalement ils sont pas tout seul ». La maladie
semblait déposséder les patients de leur vécu subjectif de la vie. Ainsi, ils employaient le terme
penser de maniére fréquente. Les patients émettaient I’envie qu’il y ait un groupe de parole
avec leurs pairs, pour les aider a se réapproprier leur vécu et par consequent leur subjectivite,
mais également pour aider les autres patients rencontrant des situations similaires. Pour tous les
patients, le vécu de la maladie était jugé comme étant difficile. Les patients du groupe de
plus de 15 ans pensaient que les enfants de 11 a 15 ans étaient plus en difficultés. Ils
exprimaient le sentiment de venir parler de leur vécu pour aider les enfants a se réapproprier
leur vie. Les patients plus agés essayaient de dedramatiser la situation « c’est la vie ». lls
souhaitaient aider les enfants atteints de la méme pathologie qu’eux pour qu’ils vivent au mieux
leur vie. Les patients proposaient alors des solutions : création de groupes de parole réguliers.
Les mots les plus fréquents (chi2) étaient « vivre (21.8), finalement (21.36), penser (17.03),
enfant (16.23), difficile (16.23), vie (15.96), solution (15.96), médecin (15.96) ».

La classe 2 renvoyait au vécu de leurs relations sociales de maniére globale. Les patients
évoquaient I’impact négatif de la maladie sur leurs relations sociales avec leurs amis, leur
famille ou toute personne avec qui ils échangent. Ils souhaiteraient diminuer 1’impact sur leur
famille. Ils étaient sujet a des moqueries de la part de certaines personnes « on se moquait un
peu de moi». lls souhaiteraient que des solutions soient trouvées. Les mots les plus
fréquents (chi2) étaient « un peu (43.44), aimer (42.26), du coup (36.89) ».

La classe 3 renvoyait a I’impact sur les relations familiales. Les patients témoignaient du
soutien parental dont ils faisaient I’objet mais également du fait qu’ils avaient conscience du
fardeau parental. Ainsi, ils souhaiteraient que leur maladie atteigne moins leur entourage
familial. Ayant conscience des inquiétudes que leur maladie suscite chez leurs parents, les
patients expliquaient qu’ils préféraient taire leur souffrance (tant physique que psychique) afin
de protéger leurs parents et diminuer leur inquiétude. Le mot les plus fréquent (chi2) était
« parent » (18.22).

La classe 4 renvoyait aux sentiments de difféerence et de mise a 1’écart, induits par la
maladie : eux versus les autres. Les personnes qui ne les connaissaient pas leur renvoyaient
des regards teintés d’étrangeté. Ils préféraient ne pas en parler & leur entourage car ils aimeraient

oublier la maladie. Ils faisaient souvent I’objet de moquerie, de regards interrogateurs,
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moqueurs, de questions. Ils évitaient alors de parler de leur maladie pour éviter le regard des
autres « dur et jugeant ». lls estimaient avoir moins d’intimité que les autres personnes de leur
age. Il leur était difficile d’en parler avec d’autres personnes car ils se méfiaient des autres et
avaient des difficultés a faire confiance. Les mots les plus fréquents (chi2) étaient « connaitre
(35.2), préeférer (22.73), gens (21.94), temps (17), pas trop (19.15) ».

La classe 5 renvoyait aux difficultés rencontrées dans leurs relations sociales (familiales
et autrui) en début de maladie. Pour les patients, il était plus difficile de vivre la maladie et
d’en parler au début de la maladie que maintenant. Au début de la maladie, ils trouvaient celle-
ci honteuse. Mais avec le temps, ils soulignaient qu’ils s’étaient habitués et que par conséquent
la maladie était plus facile a vivre et impactait moins leurs relations sociales. lls évitaient
cependant d’en discuter avec les autres et avec leur famille car ils avaient le sentiment que les
autres ne pourraient pas comprendre ce qu’ils vivent. Les mots les plus fréquents
(chi2) « etaient début (21.94), famille (18.21) ».

La classe 6 renvoyait au sentiment de marginalisation induit par la maladie. Les patients
se sentaient marginalisés par les autres, souvent moqués, incompris, mis a 1’écart et questionnés
au sujet et a cause de leur maladie. La maladie impactait alors négativement leurs rapports
sociaux, notamment leurs relations amoureuses. Les mots les plus fréquents (chi2) étaient
« poser (57.54), question (44.88), vraiment (17.67) ».

—— clazse 1

—— clazse 3

Figure 11 : Dendrogramme concernant la thématique impact sur les relations sociales dans les
groupes de patients de 11 a 15 ans et de plus de 15 ans

(Classe 1:sens de leur vie, classe 2 : vécu social, classe 3 : relations familiales, classe 4 :
différence, classe 5 : difficultés au début de la maladie, classe 6 : marginalisation)
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Classe Fréquence (%)  Mots les plus significatifs  Chi2 associé p

Vivre 24.70 <0.0001

Finalement 20.08 <0.0001

Penser 16.87 <0.0001

Enfant 16.23 <0.0001

Classe 1 159 Difficile 16.23 <0.0001
Vie 15.96 <0.0001

Solution 15.96 <0.0001

Médecin 15.96 <0.0001

Un peu 43.44 <0.0001

Classe 2 12.9 Aimer 42.26 <0.0001
Du coup 36.89 <0.0001

Classe 3 18.2 Parents 18.22 <0.0001
Connaitre 35.20 <0.0001

Préférer 22.73 <0.0001

Classe 4 152 Gens 2194 <0.0001
Pas trop 19.15 <0.0001

Début 21.94 <0.0001

Classe 5 152 Famille 1821  <0.0001
Poser 57.54 <0.0001

Classe 6 22.7 Question 44.88 <0.0001
Vraiment 17.67 <0.0001

Tableau 6 : détail des classes concernant la thématique impact sur les relations sociales dans
les groupes de patients de 11 a 15 ans et de plus de 15 ans (fréquence, mots significatifs)

4- Apports des 3 analyses qualitatives dans 1’élaboration de catégories thématiques

Les résultats des 3 analyses des FG réalisés étaient complémentaires et permettaient
d’obtenir un spectre d’informations large et exhaustif. Les informations mises en évidence lors
de la premiére analyse du discours étaient toutes confirmées et significatives concernant leur
occurrence a I’analyse textuelle de Reinert. Les deux analyses successives par la méthode
Reinert étaient également concordantes concernant les thématiques et classes abordées mais
étaient complémentaires concernant les informations précises au sein des classes. En effet la
premiére analyse de Reinert permettait une analyse des discours selon les catégories
théematiques identifiées lors de la premiere analyse du discours, des groupes selon le type de
participants en séparant les patients de 11 a 15 ans, les patients de plus de 15 ans et les parents.
La deuxieme analyse de Reinert analysait dans le méme temps les patients de 11 a 15 ans et les
patients de plus de 15 ans en utilisant les mémes catégories thématiques groupées en grandes

théematiques comme indiquées au début des résultats de cette analyse. Ainsi nous avons pu
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vérifier la concordance des informations trouvées avec ces 3 analyses et obtenir une précision

des informations plus fine grace a ces 3 perspectives.

En résumé, les classes thematiques et leurs classes respectives étaient :

L’impact de la prise en charge médicale, générant une forte angoisse liée aux
traumatismes répétés. Les participants rapportaient des besoins spécifiques liés a la
pathologie (informations, explications, identification a des pairs, disponibilité des
parents), un clivage entre le bien (infirmiers) et le mal (chirurgiens), un vécu de
I’hopital difficile (répétition des visites, vécu comme une obligation, sensation de
passivité, lieu peu accueillant), des traitements synonymes d’espoir dans la réduction
de la visibilité ou des douleurs mais parfois d’observance incompléte et un sentiment
de culpabilité de la part des parents.

L’impact sur la représentation de soi (état émotionnel et image corporelle),
associant une altération de I’image corporelle, un aspect physique jugé inesthétique
avec une part de dysmorphophobie (rites de Vérification). Ceci était associé une
souffrance psychique et des sentiments de solitude, colére, honte et injustice. On
pouvait noter la complexité de la gestion de la maladie au cours de la période
adolescente.

L’impact social, associant des difficultés dans les choix du quotidien (activités plaisir)
et des perspectives d’avenir, des restrictions motrices (marche, sports), des absences
scolaires répétées (retard, restriction de participations aux activités collectives) et une
équipe pédagogique adaptée.

Les relations sociales (familiales et avec autrui), compliquées au sein de la famille
(aidante et attentive ou absente, fardeau parental et minimisation des symptomes,
jalousie intra familiale), avec les amis (peur de I’inconnu, moqueries, questions), dans
leurs relations amoureuses (évitement, peur de 1’abandon) générant des
questionnements concernant le sens de leur vie, parfois une marginalisation, sensation

de différence et anormalité plus prononcées en début de maladie.
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IVV. Discussion

1- Qualité de vie des enfants de 11 a 15 ans atteints de MVFL : apports de nos résultats

Vis-a-vis des travaux antérieurement publiés

Les difficultés expérimentées par les enfants atteints de MVFL et leur famille ainsi que
leur impact sur le QDV ont fait I’objet d’études antérieures. Quelques études sont rapportées
dans la littérature, évaluant la QDV des adultes atteints de malformation vasculaire a 1’aide
d’échelles génériques de QDV comme SKINDEX 29, DLQI (Dermatology Life Quality Index),
SF36 (Short Form Health Survey 36), NHP (Nottingham Health Profil) (54-62). Une revue
systématique avec méta-analyse concernant la QDV des patients atteints de malformations
vasculaires par Nguyen et al. rapportait 3 études concernant les enfants atteints de
malformations vasculaires de tous types utilisant des échelles d’évaluation génériques non
spécifiques des MVFL (58,63-67). La premiere incluait 13 enfants atteints de malformations
lymphatiques évaluant la QDV par le PedsQL (Pediatric Quality of Life Questionnaire), la
deuxieme incluait 6 enfants atteints de malformations veineuses en utilisant le cDLQI
(Children’s Dermatology Life Quality Index) et la derniére incluait 15 enfants rapportant les
résultats du SF-10 (10 item Short Form Health Survey) (voir échelles en annexes). Toutes
¢taient en faveur d’altérations des capacités physiques, performances scolaires et relations
psychosociales mais aucune ne permettait de conclure a une différence statistiquement
significative avec la population pédiatrique non atteinte de MVFL (68,69). Ce manque de
puissance pourrait étre lié au caractére générique des outils d’évaluation qui ne sont pas
spécifiques des MVFL donc non adaptés aux problématiques et facteurs influencant la QDV de
ces patients. D’autre part, Weinstein et al. ont rapporté une altération significative de la QDV
notamment sur le plan psychologique des enfants atteints de malformations vasculaires et de

leurs parents sans précision concernant les facteurs les influencant (70-73).

Notre étude est la premiére étudiant la QVD spécifique des enfants atteints de MVVFL agés
de 11 a 15 ans. Les facteurs influencant leur QDV étaient I’impact de la prise en charge
médicale, générant une forte angoisse liée aux traumatismes répétés, I’impact sur la
représentation de soi (état émotionnel et image corporelle altérés) notamment au cours de

I’adolescence, avec sentiment de solitude, colere, honte et injustice, I’'impact social au
P
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guotidien (restriction d’activité et des choix, douleurs), et les relations sociales (famille, amis,
couple, autrui) compliquées par des moqueries, évitement, marginalisation.

Certaines difficultés expérimentées par ces patients étaient liées au manque de
connaissances concernant les MVFL de certains praticiens, médecins, personnels paramédicaux
et population générale. En effet il s’agit d’une pathologie rare dont le diagnostic, 1’évolution et
la prise en charge thérapeutique sont majoritairement réservés a quelques centres de réference
dans le domaine de dermatologie pédiatrique et de la médecine vasculaire. Ce manque de savoir
et de pratique de la majorité des équipes médicales a pour conséquence une errance
diagnostique trés anxiogéne pour les patients et leur famille. lls souffraient d’un manque

d’informations avec un sentiment d’incompréhension et d’isolement.

D’autres difficultés semblaient directement relatives a la pathologie et ses complications
comme a douleur, les déformations, le caractére chronique et I’absence de traitement efficace.
En effet certains traitements sont disponibles mais n’ont souvent qu’un effet suspensif avec une
amélioration partielle au prix d’une iatrogénie parfois importante. Les enfants rapportaient un
vécu difficile, parfois traumatisant et une appréhension des consultations médicales a répétition,

hospitalisations, et traitements interventionnels.

Les patients exprimaient aussi des difficultés psychologiques liées au caractere apparent,
visible de tout public de leur MVFL qu’ils trouvaient inesthétiques impactant négativement leur
QDV. En effet ils décrivaient une auto ou hétéro exclusion de certaines activités sociales

collectives associée a un sentiment de solitude et de mise a 1’écart.

Notre étude apporte des éléments essentiels dans 1’objectivation, la caractérisation et la
compréhension de I’altération de la QDV et des facteurs 1’influengant chez les enfants atteints
de MVFL. Elle permettait d’obtenir des informations authentiques, prospectives, exhaustives,
qui n’étaient pas limitées par les outils d’évaluation génériques restrictifs inadaptés aux

difficultés qu’ils expérimentent.

2- Qualité de vie : méthode d’évaluation

Il semble actuellement admis que I’étude de la QDV soit intégrée dans 1’évaluation des

pathologies chroniques (74,75). 1l est donc indispensable de pouvoir I’évaluer a tout moment
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de la prise en charge d’un patient, en particulier lorsqu’il s’agit d’une pathologie
dermatologique (32,76). L’altération de la QDV a été démontrée pour plusieurs pathologies
dermatologiques : certaines fréquentes comme le psoriasis ou la dermatite atopique, d’autres

plus rares comme 1’épidermolyse bulleuse, le vitiligo, la sclérodermie et 1’ichtyose (77-84).

Selon les recommandations de la société européenne de dermatologie vénérologie (EADV)
datant de 2015 et I’étude de Xia Jun et al., il est recommandé d’associer une échelle générique
et un outil spécifique (issu d’un processus méthodologique correct) afin d’évaluer de maniére
efficace la QDV en dermatologie pediatrique (85-91). L’étude de la QDV des enfants est
différente de celle des adultes et doit donc étre réalisée avec des outils adaptés (92). On note un
intérét croissant pour les études qualitatives au cours des projets de recherche concernant la
dermatologie pédiatrique (34,93). Plusieurs échelles d’évaluation de QDV génériques des
enfants en dermatologie existent comme cDLQI, SKINDEX teen, KIDSCREEN-52,
KIDSCREEN-27, PedsQL (85,89,90,94-99). Par ailleurs, la QDV spécifique des enfants au
cours d’une pathologie dermatologique précise n’a été que peu étudiée. Trés peu d’outils
d’évaluation de la QDV spécifique a ces pathologies sont disponibles : dermatite atopique
(IDQol, DISABKIDS), acné (CADI, acne QOLI), hémangiomes, psoriasis (CSP), urticaire
chronique (89,100-110). Il est prouvé que 1’évaluation de la QDV par des outils adaptés
spécifiques permet d’améliorer I’efficacité thérapeutique (111). Il a été démontré dans une
étude de Wake et al. réalisée dans le cadre de la dermatite atopique, que les enfants souhaitent
s’exprimer concernant leurs sentiments et discuter avec les médecins et les psychologues de
leur vécu a travers des moyens de communication adaptés a leur age (80).

Malgré des efforts progressifs, certaines pathologies sont mises 1’écart, notamment les
pathologies rares comme les MVFL. Afin de concevoir et valider un questionnaire spécifique
de QDV de ces patients, nous avons, dans un premier temps, réalisé une étude qualitative
prospective a I’aide de FG pour connaitre leur vécu et répertorier toutes leurs difficultés et

expériences et ainsi identifier les facteurs influencant leur QDV.

3- Identification des facteurs influencant la QDV des enfants atteints de MVFL :

justifications d’une approche qualitative par la réalisation de focus groups

Nous avons choisi de réaliser des FG avec entretiens semi-directifs afin de s’adapter au

moyen de communication des enfants de la fagon la plus pertinente possible. Les FG ont déja
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été utilisés dans 1I’étude de la QDV au cours de pathologies dermatologiques comme la
dermatite atopique ou I’ichtyose (79-83,112). En effet, la réalisation de FG est une méthode
d’étude qualitative qui permet aux patients et parents de s’exprimer librement sans restriction
concernant leur vécu, leur quotidien, leurs appréhensions et difficultés de maniere tres préecise
(113-120). IIs peuvent échanger avec leurs pairs voire s’identifier a travers leurs échanges. Ils
nous font ainsi part de maux et de leurs expériences personnelles a travers lesquelles nous
pouvons identifier des difficultés collectives, communes a plusieurs d’entre eux. Les entretiens
semi-directifs permettent de balayer un panel de thématiques du quotidien comme la scolarite,
les relations amicales, familiales, amoureuses, les loisirs, le vecu de la prise en charge. Ils
permettent de guider I’échange sans introduire de rigidité a la discussion ce qui permet d’obtenir
le maximum d’informations sur le sujet étudié¢ (39). Comme décrit par Hess en 1968, les FG
ont plusieurs avantages car les participants interagissent entre eux de maniere synergique et
spontanée (121). Cela permet d’obtenir des informations détaillées qui n’auraient pas pu étre
recueillies par d’autres processus méthodologiques. Ce mode d’évaluation et de recueil de

données est accessible a tous, quelques soit 1’age et le niveau d’éducation.

En plus du caractére informatif concernant notre étude des facteurs influencant la QDV de
ces enfants, ces FG sont un espace de liberté que les participants ont apprécié. Tous regrettaient
de ne pas avoir pu expérimenter ces échanges antérieurement au cours de leur prise en charge.
Certains rapportaient beaucoup de solitude et un sentiment d’injustice majoré par 1’absence
d’identification possible a d’autres patients atteints de MVFL. Au cours de ces FG, il semblerait
qu’ils aient pu connaitre et parfois se reconnaitre a travers les autres participants si bien que
certains nous décrivaient en fin d’échange un effet bénéfique sur leur impression d’isolement

(38). Tous auraient souhaité participer a des FG supplémentaires.

4- L’adolescence, une période clé de la construction identitaire

Les résultats de notre étude mettaient en évidence des particularités liées a 1’adolescence.
En effet, lors des FG, certains patients exprimaient des difficultés a gérer le quotidien, a trouver
le sens de leur vie et rencontrer des pairs afin de pouvoir échanger. Or, I’adolescence étant une
période de construction identitaire, elle est d’autant plus difficile a vivre pour ces jeunes qui se
sentent constamment regardés, critiqués et jugés. On pouvait noter la fragilité des patients dans

leur représentation de soi a travers le regard de I’autre qui parfois les définissait et les identifiait
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uniquement par la maladie. Nous pouvons supposer que les difficultés a trouver des pairs
pourraient perturber le processus d’identification se déroulant au cours de I’adolescence
affectant de ce fait toutes les dimensions de la vie de cet adolescent. Ces difficultés étaient
susceptibles de se pérenniser a 1‘4ge adulte en I’absence de prise en charge. On pouvait
¢galement noter une peur du rejet, souvent évoquée a 1’adolescence mais semblant exacerbée
chez ces patients. Comme noté dans les résultats, les patients utilisaient le mot « penser » de
maniére récurrente, semble-t-il pour se réapproprier quelque chose de difficile, ¢’est-a-dire se
réapproprier de maniere subjective leur vécu ou la maladie les mets en position passive. Il est
alors intéressant de noter que I’enfance est une période de vie ou la subjectivation commence a
se mettre en place.

Par ailleurs, la conscience du fardeau familial lié a la maladie était souvent évoquée, les
amenant a minimiser leurs symptémes notamment les douleurs éprouvees afin de réduire
I’inquiétude de leur famille (70,122). On notait une dichotomie dans la gestion de la maladie
au sein de la famille par I’adolescent et sa famille. Ils décrivaient, pour certains, la maladie
comme une charge sur la famille constamment disponible et présente pour eux. Pour d’autres
patients, la maladie était taboue dans la famille et I’adolescent se sentait obligé de se cacher et
sous-estimé dans sa souffrance. Ils exprimaient ainsi un conflit entre la dépendance et
I’indépendance qu’ils semblent avoir des difficultés a gérer. Ces processus propres a
I’adolescence semblent difficiles & mettre en place du fait des conséquences de la maladie sur
I’entourage, mais également sur le patient.

D’autre part, nous avons évoqué que la maladie était vécue comme faisant violence car
elle s’impose a eux, les mettant dans une position de passivité. Or, I’adolescence est une période
spécifique, ou chaque adolescent tente de devenir acteur de sa propre vie et de soi-méme. La
maladie est visible, elle touche le corps, or ce corps est trés investi pendant I’adolescence. Cette
différence physique, associée a I’apparition des caracteres sexuels secondaires, améne une
montée d’angoisse. Cette angoisse, associée a 1’exces pulsionnel propre a 1’apparition des
caracteres sexuels secondaires, est difficile a gérer pour I’appareil psychique, qui échoue alors
dans la canalisation de celle-ci. Le groupe de parole était conscientisé comme un espace de
verbalisation et de partage de cette errance avec des personnes de leur age. Les adolescents
soulignaient I’importance pour eux de pouvoir verbaliser leurs difficultés et inquiétudes
quotidiennes a d’autres adolescents ayant la méme maladie. On retrouve alors ici la nécessité
de s’identifier a des pairs au cours de leur construction identitaire. La encore pouvaient étre

vécu des conflits entre dépendance et indépendance, identification et désidentification. Les

58



groupes de paroles permettraient alors d’aider ces adolescents a canaliser leurs pulsions, et a
maitriser au mieux ces différents conflits psychiques.

Enfin, nous avons constaté que les patients clivaient I’équipe soignante, entre le bien et le
mal qui peut étre reconnu comme un mécanisme de défense typique de 1’adolescence. En effet,
la période d’adolescence est souvent accompagnée d’une régression sur le plan psychique. Il
n’est alors pas rare de voir réapparaitre des pensées pré-ambivalentes (une pensée, un objet
oscille entre deux extrémes : soit il est tout positif, soit il est tout négatif). Or, pendant I’enfance
(avant la puberté) et 1’age adulte, le sujet a accés a I’ambivalence (éprouver deux affects
opposés pour un méme objet). Toutes les angoisses, telle que 1’angoisse de castration, semblent
alors projetées sur le chirurgien, qui incarne dans leur inconscient, une position de « dieu tout
puissant », « magicien ». Or, il parait important de souligner qu’il semblerait que I’imago du
pére ait également une place centrale dans le vécu de la prise en charge des enfants et des
adolescents. Nous pouvons nous questionner et nous demander si I’imago paternelle ne serait
pas projetée inconsciemment sur le chirurgien. Ainsi, nous pouvons nous questionner davantage
et nous demander si la projection sur le chirurgien du mauvais objet ne serait pas, en réalité,
une représentation associée inconsciemment a la représentation psychique du pére, et donc un
ressenti evoqué réellement envers le pere, celui-ci pouvant étre considéré, étant absent, comme
étant le mauvais objet. Il serait alors plus acceptable et plus facile a gérer, pour les patients, de
projeter cette angoisse, cette image de mauvais objet, sur le chirurgien, et non sur le pere.

5- Limites de notre étude

Parmi les limites de notre étude nous pouvons évoquer le biais d’inclusion du fait de la
participation des patients issus de centres hospitalo-universitaires. En effet les patients atteints
de MVFL référés a ces centres sont fréquemment sévéres, cependant la majorité des patients

inclus dans notre étude était de sévérité modérée.

D’autre part nous pouvons réaliser des critiques concernant I’analyse par la méthode
Reinert. En effet, il s’agit d’une analyse qualitative permettant une analyse textuelle pondérée
permettant d’identifier les mots significatifs du discours. Cependant 2 classes étaient notées non
significatives au cours de la deuxieme analyse, celle faisant référence au sentiment de honte et
celle concernant le regard de I’autre du fait de la non significativité statistique (p<0.001) des
mots correspondants (« voir, aller, cacher, non plus ») et (« penser, gens, sentir, aimer, plutot »).

Or il s’agit de 2 classes importantes de la thématique de la représentation de soi, largement
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représentees dans le discours des participants (fréquence : 23.7%). Grace a 1’association de 3
analyses différentes au cours de notre étude, ces classes ont pu étre prises en compte et
présentées dans les résultats. Il semble donc bien indispensable d’associer dans 1’analyse du
discours plusieurs méthodes, comme réalisé dans notre étude, afin de ne pas méconnaitre des
informations qui ne seraient pas significatives en chiffres mais néanmoins pertinentes pour
I’étude (39,40,123).

6- Suite du projet de recherche et perspectives

Notre étude permet d’identifier les facteurs influencant la QDV des enfants atteints de
MVFL afin de pouvoir concevoir une échelle de QDV spécifique de cette pathologie et ainsi
ameliorer la prise en charge globale de ces patients (124,125). Cette étude contribue a une
meilleure compréhension de la maladie et de son retentissement et ainsi pourra contribuer a
reconnaitre cette maladie rare et mal connue comme un handicap, a promouvoir les groupes de
parole et les programmes d’éducation thérapeutique collectifs, a améliorer I’information des
patients et du personnel médical.

La seconde partie de I’étude sera la conception a partir des données de notre étude et la
validation par un panel d’experts de I’échelle spécifique de QDV des enfants atteints de MVFL.
Ainsi cette échelle sera un outil indispensable a tous les praticiens cliniciens, scientifiques ou
administrateurs pour [’évaluation d’études ultérieures, en particulier thérapeutiques et
I’évaluation de nos pratiques professionnelles mais également pour 1’éducation thérapeutique
personnalisée. La mise a disposition d’une échelle de QDV spécifique des MVFL permettra de
réaliser des études ultérieures d’évaluation de la QDV des patients atteints de MVFL. Ces
études permettront de rechercher des corrélations éventuelles entre 1’altération de la QDV et les

différents aspects de la maladie.
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V. Conclusion

Les facteurs influencant la QDV des enfants de 11 a 15 ans atteints de MVFL identifiees
au cours de notre études sont principalement I’impact de la prise en charge médicale, générant
une forte angoisse liée aux traumatismes répétés, 1’impact sur la représentation de soi (état
émotionnel et image corporelle altérés) notamment au cours de 1’adolescence, avec un
sentiment de solitude, colere, honte et injustice, I’impact social au quotidien (restriction
d’activité et des choix, douleurs), et les relations sociales (famille, amis, couple, autrui)
compliquées par des moqueries, évitement, marginalisation. Toutes les spheres de la QDV
étaient touchées. Il s’agit du premier travail étudiant la QDV spécifique des patients atteints de
MVFL. Il permettra de concevoir une échelle de QDV spécifique pour I’évaluation et

I’amélioration de la prise en charge globale des patients atteints de MVFL.
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VIII. Annexes

1- Figures (classification IVSSA des anomalies vasculaires, échelles de qualité de vie :

cDLQI, SF-10, PEDsQOL)

Annexe 1 : Classification ISSVA des anomalies vasculaires, 2014

Anomalies vasculaires

Malformation vasculaire

Tumeurs . Associés a
. . o Vaisseaux ,
vasculaires Simple Combinée : d’autres
majeurs X
anomalies
Combinaison de Lymphatique, .
Bénigne Capillaire 2 simples ou veineux ou Klippel-
- trenaunay
plus artériel
Aggressive Lymphatique Parkes Weber
localement
. . Servelle
Maligne Veineuse Martorell
Artérioveineuse Sturge-Weber
CLOVES
Protée
Maffucci
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Annexe 2 : Score de qualité de vie de I’enfant générique en dermatologie cDLQI

Ces questions ont pour but de mesurer a quel point tu as été géné(e) par tes problémes de peau
AU COURS DE LA SEMAINE DERNIERE.
Pour chaque question, réponds en mettant une croix (&I dans une seule case.

Au cours de la semaine derniére, est-ce que ta  Au cours de la semaine derniére, est-ce que
O peau t'a démangé, "gratté”, ou t'a fait mal > tuas été géné ou mal & I'aise. malheureux ou
triste d cause de fes problémes de peau ?

Au cours de la semaine derniére. est-ce que
Pasdutout Ay cours de la semaine derniére, est-ce que tes  tu as di te changer ou porter des choussures oS du fout
o problémes de peau ont changé tes relations oudes vétements différents ou spéciaux d [m}
avee tes copains ? cause de tes problémes de peau ?

Au cours de la semaine derniére, est-ce que tes  Au cours de la semaine derniére, est-ce que
problémes de peau t'ont géné pour sortir, tu as évité d'aller nager ou de faire du sport
m] jouer. ou faire les choses qui t'intéressent > d cause de tes problémes de peau ? a

Pas du tout

Si tu avaiz école : au cours de la semaine derniére, Si tu étais en vacances : au cours de la semaine
est-ce que tes problémes de peau ont eu des derniére, est-ce que tes problémes de peau t'ont
conséquences sur ton travail & I'école ? empéché de passer de bonnes vacances 2

Enormément
Enormément o
m]
Beaucoup
Beavcoup o
m]
Juste un peu
Juste un peu o
o
Pas du tout
it Au cours de la semaine derniére, est-ce Au cours de la semaine derniére, est-ce que [m]
o qu'd cause de tes problémes de peaufuas  +u as mal dormi a couse de tes problémes de
o été embété(e) par les autres - ils te peau ?
donnaient de dréles de noms, te
taquinaient, cherchaient la bagarre, te
pozaient des questions, ou t'évitaient >
Enormément
Vérifie que tu oz bien répondu & o
TOUTES les questions. MERCI.
Beaucoup
[m]
COLQL. © M S Lew-Jonez, A Y Frkey June 1993. Juste un peu
8 uwen
19%
e roproducton, méme Jmiewe, de co document <% | Au cours de la semaine derniére, est-ce que le
i pour ta peau t'a posé des Pas dutoat,
problémes 2 o
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Annexe 3 : Score de qualité de vie de ’enfant générique PedsQol

PedsQL 2
PedsQlL 2 . . . N
Au cours du MOIS DERNIER, les choses suivantes ont-elles été un probléme pour toi ? Au cours du MOIS DERNIER, les choses suivantes ont-elles représente un probléme
pour votre enfant (adolescent) ?
MA SANTE ET MES ACTIVITES (problémes avec...) Jamais | Presaue | Parfois | Souvent | Presque
i - _ ] jamais toujours LA CAPACITE PHYSIQUE (problémes avec...) Jamais [ Presque [ Parfois | Souvent] Presque
1. Jai des difficultés a marcher plus loin que le coin de la 0 f 2 3 4 jamais toujours
rue 1. Marcher plus loin gu'un paté de maisens (100 m) 0 1 2 3 4
2. Jai des difficultés a courir 0 1 2 3 4 2 Courir ) 1 2 5 4
3 Jaides icuté :‘atalre du sport o_u de l'exercice 0 1 2 3 4 3. Faire du sport ou de l'exercice 0 1 ) 3 2
; jlmﬁes TG :‘asou\zver unhor_)]et lourd o0 0 1 2 3 4 4. Soulever un objet lourd 1] 1 2 3 4
‘ai des difficultés a prendre un bain ou une douche .
tout(e) seul(e) P 0 1 2 3 4 5. Prendre un bain ou une douche tout{e) seul(e) 0 1 2 3 4
6. Jai des difficultés 3 aider dans la maison 0 1 2 3 4 6. Aider dans la maison 0 1 2 3 4
7. Je ressens des douleurs 0 1 2 3 4 7. Ressentir des douleurs 0 1 2 3 4
8. Je manque d'énergie 0 1 2 3 4 8. Manguer d'énergie 0 1 2 3 4
MES EMOTIONS (probiémes avec...) Jamais | Presque | Parfors | Souvent | Presque L'ETAT EMOTIONNEL (problémes avec...) Jamais | Presque | Parfois | Souvent| Presque
jamais toujours jamais toujours
1. Jai peur 0 1 2 3 4 1. Avair peur 0 1 2 3 4
2. Je me sens triste ou déprimé(e) 0 1 2 3 2. Se sentir triste ou déprimé(e) o 1 2 3 4
3. Je suis en colére ou énervé(e) 0 1 2 3 4 3. Etre en colére ou énenvéie) 0 1 2 3 4
4. Jai du mal a dormir 0 1 2 3 4 4 Avoir du mal 3 dormir 0 1 2 3 4
5. Je minquigte de ce quiva m'amiver 0 1 2 3 4 5. S'inquiéter de ce qui va Iui arriver 0 1 2 3 4
MES RELATIONS AVEC LES AUTRES ADOLESCENTS | Jamar P:,::"f Farfois | Souvent f;.:—i‘:": LES RELATIONS AVEC LES AUTRES (problémes avec...)| Jamais | Presque [ Parfois | Souvent| Presque
(problémes avec...) jamais toujours
1. Jai du mal & m'entendre avec les autres 0 1 2 3 4 1. S'entendre avec les autres adolescent(e)s 0 1 2 3 4
2. Les autres ne veulent pas éire amis avec moi 0 1 2 3 4 2. Les autres adolescent(e)s ne veulent pas éire son ami 1] 1 2 3 4
3. Les autres se ’”"‘?“9”1 de moi 0 1 2 3 4 3. Les autres adolescent(e)s se moquent de lui/d'elle 0 1 2 3 4
4. Je ne peux pas faire certaines choses que les autres 0 1 2 3 4 4. N'est pas capable de faire des choses que d'autres 0 , 2 5 4
: _JJ?U’;SS de‘ﬂ}on _age Ipeuvemfalre . ] 3 3 I adolescent(s)s peuvent faire
aidumala suivre les aulres 5. Suivre le rythme des autres adolescent{e)s 0 1 2 3 4
MES RELATIONS AVEC LES AUTRES ADOLESCENTS Jamais |Presque | Parfois | Souvent| Presque| LES ETUDES (problémes avec...) s ||| 3 || | =
e, = e jamais toujours
1. J'ai du mal @ m'entendre avec les autres 0 1 2 3 4 1. Etre _ntlenllf{-lve) 1 cours L ! 2 3 b
2. Les autres ne veulent pas étre amis avec moi 0 1 2 3 4 2 Ol'm"er "F‘S choses o ! 2 3 hd
3. Les autres se moguent de moi i 3 H 3 2 3. Réussir a faire tout son travail en classe [] 1 2 3 4
4_Je ne peux pas faire certaines choses que les autres 0 T 5 5 4 4. Manquer les cours parce quilielle ne se sent pas bien o 1 2 3 4
jeunes de mon dge peuvent faire 5. Manquer les cours parce qu'illelle va chez le medecin 0 4 2 3 A
§. Jai du mal 3 suivre les autres 0 1 2 3 4 ou a 'hopital
Les ETUDES (probiémes avec...) Jamais | Presque | Parfois | Souvent] Presque
jamais toujours
1. Jai du mal 3 &tre attentifi-ive) en cours 0 1 2 3 4
2. Joublie des choses Y 1 2 3 4
3. J'ai du mal 3 faire tout men travail en classe 0 1 2 3 4
4 .:)?eTanque les cours parce que je ne me sens pas 0 9 2 3 4
5. Je mangue les cours pour aller chez le docteur ou & 0 9 2 3 4
I'hépital

Annexe 4 : Score de qualité de vie de I’enfant générique SF-10

1. En général, diriez-vous que la santé de votre enfant est:
O Excellente (O Trés bonne (O Bonne ) Médiocre (O Mauvaise

2. Aucours des 4 derniéres semaines est-ce que votre enfant a &té limité dans une ou plusieurs des activités
suivantas en raison de problémes de SANTE 7

a. Faire des choses qui demandent de I'énergie comme faire du vélo ou du patin?
(O Oui, trés limité O Oui, assez limité O Oui, un peu limité (O Non, pas limité
b. Se baisser, soulever quelque chose, se pencher?

O Oui, tres limité O Oui, assez limité O Oui, un peu limité O Non, pas limité

3. Au cours des 4 derniéres semaines, est-ce que votre enfant a été limité dans le GENRE d'activités scolaires ou
avec des amis gu'ilfelle pouvait avoir 3 cause de problémes de santé PHYSIQUE?

(O Oui, tres limité O Oui, assez limité O Oui, un peu limité O Non, pas limité

4. Au cours des 4 derniéres semaines, est-Ce gue votre enfant a été limité dans le GENRE d'activités scolaires ou
avec des amis gu'ilfelle pouvait avoir & cause de problémes EMOTIONNELS ou COMPORTEMENTAUX?

(O Oui, trés limité O Oui, assez limité O Oui, un peu limité O Non, pas limité
5. Au cours des 4 derniéres semaines, votre enfant a-t-il éprouvé des douleurs physigues ou de l'inconfort?
(O Pas du tout () Trés légérement (O Légérement () Modérément () Beaucoup () Enormément

6. Au cours des 4 derniéres semaines, dans quelle mesure pensez-vous que votre enfant s'est senti satisfait de ses
relations amicales?

(O Tres satisfait (O Plutdt satisfait (O Ni satisfait, ni insatisfait O Plutdt insatisfait (O Tres insatisfait

7. Au cours des 4 dernigres semaines, dans guelle mesure pensez-vous que votre enfant s'est senti satisfait de sa
vie en général?

(O Tres satisfait (O Plutdt satisfait (O Ni satisfait, ni insatisfait (O Plutét insatisfait O Trés insatisfait

8. Au cours des 4 derniéres semaines, 3 quelle fréquence pensez-vous que votre enfant s'est montré tracassé ou
contrarié?

(O En permanence ) Trés souvent (O Quelquefois (O Rarement ) Jamais
9. par rapport aux autres enfants de son age, diriez-vous qu'en général le comportement de votre enfant est:
(O Excellent (O Trésbon (O Bon (O Médiocre (O Mauvais

Merci d'avoir rempli ce questionnaire. Avant de terminer, veuillez vérifier que vous avez bien répondu a toutes les
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2- Résumé en anglais

Background: There is limited information regarding quality of life in patients with low-flow
vascular malformation.

Obijectives: To identify factors influencing quality of life in patients with low-flow vascular
malformation.

Methods: The study used focus groups and involved children suffering from low-flow vascular
malformation from four French hospital centers. Group discussions were conducted by two
facilitators and were continued until data saturation was reached. The verbatim transcripts were
analyzed independently by two investigators. Categories considered as key factors in the
modulation of quality of life were negotiated until agreement was obtained.

Results: Data saturation was reached after the ten groups. A total of 26 patients or parents
attended these focus groups. The identified factors influencing quality of life were related to
physical health, announcing, pain, medical care, daily life, schooling, future project, relations
with others or oneself, love and familial relationship and emotional experience.

Conclusions: This is the first study investigating the different factors that could impact quality
of life in children with low-flow vascular malformation. This provides an essential framework
from which physicians can develop strategies to improve patient care and quality of life and to

develop a specific quality of life questionnaire.
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3- Article correspondant

Factors influencing quality of life in children with low-flow vascular
malformation: a qualitative study using focus groups

E. Casassal, I. Dreyfus?, A. Maruani?, C. Labreze®, S. Barbarot*, A. Croiset®, A. Bergeron®, J.
Mazereeuw-Hautier?

1. Reference Centre for Rare Skin Diseases, Dermatology Department, CHU Larrey, Paul
Sabatier University, Toulouse, France

2. Dermatology Department, CHU Tours, France

3. Reference Centre for Rare Skin Diseases, Dermatology Department, and U-1035 Inserm,
University of Bordeaux, Bordeaux, France

4. Dermatology Department, CHU Nantes, France
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psychologie de la Santé, Toulouse Il Jean Jaurés University
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Conflicts of interest : The authors have no conflict of interest to declare.

Summary:

Background: There is limited information regarding quality of life in patients with low-flow
vascular malformation. Objectives: To identify factors influencing quality of life in patients
with low-flow vascular malformation. Methods: The study used focus groups and involved
children suffering from low-flow vascular malformation from four French hospital centres.
Group discussions were conducted by two facilitators and were continued until data saturation
was reached. The verbatim transcripts were analysed independently by two investigators.
Categories considered as key factors in the modulation of quality of life were negotiated until
agreement was obtained. Results: Data saturation was reached after the ten groups. A total of
26 patients or parents attended these focus groups. The identified factors influencing quality of
life were related to physical health, announcing, pain, medical care, daily life, schooling, future
project, relations with others or oneself, love and familial relationship and emotional
experience. Conclusion: This is the first study investigating the different factors that could
impact quality of life in children with low-flow vascular malformation. This provides an
essential framework from which physicians can develop strategies to improve patient care and
quality of life and to develop a specific quality of life questionnaire.

What’s already known about this topic:

Low flow vascular malformations (LFVM) are rare diseases that may have a detrimental
effect on quality of life (QOL). Very few studies have been performed in children and
influencing factors have never been investigated.
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What does this study add:

Influencing factors were related to medical care, self-representation, social impact in daily
life, relations with others and emotional experience.

What are the clinical implications of the work:

It provides an essential framework from which physicians can develop strategies to improve
the care and QOL of children suffering from LFVM.

Introduction:

Vascular malformations are divided into simple (capillary, lymphatic, venous or arteriovenous),
combined or vascular malformations associated with other anomalies (classification of the
international society for the study of vascular anomalies). Lymphatic malformations (LM)
(microcystic or macrocystic) and venous malformations (VM) are low flow malformations
(LFVM). They are due to genetic mutation causing dilated dysplastic vessels. Some genes have
been identified such as TEK which activates endothelial cell-specific receptor tyrosine kinase
TIE-2 (TEK) (ref) or PIBKCA or AKT in case of syndromes such as overgrowth or Klippel
Trenaunay syndromes. The prevalence of LFVM is not well known but may be around 1/10000
for LM and 1/12000 birth for VM). LFVM often manifest at birth or early in life, may be focal
or diffuse, often affect the skin but may extend in depth to muscles, joints, bone or organs. In
case of VM, patients present with skin blue discoloration and soft subcutaneous masses,
sometimes with palpable small nodules corresponding to phleboliths. The masses enlarge when
in declive, proclive position or during physical efforts. In case of LM, patient present with
subcutaneous masses with or without clear or hemorrhagic vesicles on the skin surface. LFVM
enlarge as the child grows but sudden growth due to inflammatory flares up are common. The
prognosis of LFVM is variable and depends on the presence of complications such as
thrombosis, hemorrhage, hypertrophy, deformation, pain and physical limitations. Extensive
forms cases may be life-threatening in case of multi-organ deep extension.. Management
requires a multidisciplinary approach. Various treatments are available but are usually not
curative. These treatments include interventional treatment (surgery, venous sclerosis, laser)
and medical treatments (painkillers, contention and anticoagulants). Emerging therapies
targeting the molecular defect are emerging (rapamycine: mTOR inhibitor, PISK-AKT
signaling pathway inhibitors).

Due to the chronicity of the disease, the complications and the lack of effective treatment,
quality of life (QOL) is often affected. QOL can be defined as an individual perception of one’s
position in life and is essential to assess in chronic diseases, especially if the skin is affected.
Evaluation of QOL is necessary for support and counseling therapeutic management. It is the
foundation to evaluate care effectiveness, for individual opinion as well as clinical trial.
Impaired QOL was demonstrated in adults for many dermatological diseases: frequent diseases
such as psoriasis, or rare diseases such as ichthyosis or epidermolysis bullosa. Very few studies
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have been performed in children and influencing factors have never been investigated. The aim
of the study was to identify the factors influencing QOL in children aged from 11 to 15 years
old suffering from LFVM.

Methods:

This was an interventional open-label-study, with single group assignment, prospective,
multicentric study performed in four reference centers for vascular anomalies (Clinical Trials
Number: NCT03440827). This study was conducted in accordance with the principles of the
Declaration of Helsinki 1975, revised 1983, and in compliance with the good clinical practices
(I.C.H., version 4, of 2016). The protocol was approved both by the institutional ethics
committee (Comité de Protection des Personnes — CPP, Sud Méditerranée 4) and by the
statutory health authorities (Agence Nationale de Sécurité du Médicament — ANSM), according
to current French regulations.

The diagnosis of LFVM was based on clinical and radiological findings. Parents and children
were informed about the study by the investigator. Children were given an age-appropriate
participant information sheet and written consent was obtained from patients and parents. A
qualitative approach using focus groups (FG) was chosen. Because of rarity of the disease, we
used triangulation of data and to gain multiple perspectives and validation of data. We collected
data from 3 different groups: children aged 11 to 15 years (Groupl), young patients aged from
15 years (who express their selves about the period 11-15 years) and parents of children aged
from 11 to 15 years. Discussions during FG were conducted by two facilitators [a medical
doctor (E.C.) and a psychologist (A.B.)] who had experience in leading focus groups and did
not know the patients. We collected the dimension of the lived experience, difficulties, needs,
expectations and the perceptions of the children with LFVM. The FG were continued until data
saturation was reached. The transcripts were transcribed from the participants’ verbatim and
analyzed using a thematic content analysis, independently by two researchers (A.B. and A.C.)
expert in the field of chronic diseases. Manual qualitative discourse analysis was performed to
identify themes, categorize and highlight some QOL dimensions and thematics. Specialist
software suppliers of solutions for textual research and analysis (Iramuteq) were then used to
confirm thematic validity, to specify and to quantify their content. Informatic analysis’ results
presented correspondence between lemma (word) and classes. Dendrograms represented
classes’ partition and size (percentage of corpus classified). They showed significant classes
and their link to each other. The p value was p<0.0001).

Results:

Ten FG were conducted before reaching saturation, that have included 26 individuals (from 127
contacted families): 10 children (38%) aged 11-15, 9 (35%) aged 15-22 and 7 (27%) parents
(whose children had also participated to the FG). Patients who have refused the study have
argued issues related to the geographic distance, the non-availability or have declared being shy
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or not feel concerned by the topic. The characteristics of the 19 patients are reported in Table I.
There were two third of girls and the median age was 15 years. The majority of LFVM were
single VM of various locations, with moderate severity. All had received previous treatments,
including interventional treatments for 13 of them.

Table 1: Characteristics of the 19 included patients with LFVM
(F: female, M: Male, min: minimum, max: maximum, n: number, y: year)

Characteristics n=19
Sex (F/M) 14/5
Age (Y), median, range [min-max] 15[11-22]
- Group 11-15Y: n / median age (Y), range [min-max] 10/11[11-15]
- Group >15Y: n / median age (Y), range [min-max] 9 /19 [16-22]
Age at the diagnosis (Y), median, range [min-max] 1[0-14]
Type of vascular malformation n (%)

Simple 15 (79%)
Venous malformation 13 (68%)
Lymphatic malformation 2 (11%)

Combined 3(16%)

Associated with other anomalies 1 (5%)

Global Severity n (%)
Mild 0 (0%)
Moderate 10 (53%)
Severe 5(26%)
Very severe 4 (21%)
Location n (%)
Upper limb 4 (21%)
Lower limb 6 (32%)
Trunk 4 (21%)
Head 5(26%)
Previous treatment n (%)
Medical treatment 19 (100%)
Interventional treatment 13 (68%)

Verbatims’ analysis from the 3 groups group were congruent with similar reported difficulties,
feelings and needs. Manual analysis identified 15 themes: presentation (1), therapeutic medical
care (2), live sickness (3), familial support (4), activities in daily life (5), pain (6), body image
(7), others views (8), schooling (9), emotional experience (10), enthusiasm about research (11),
disease announcement (12), future project (13), adolescence (14) and romantic relationship
(15). Informatic analysis were based on these themes grouped in 4 categories of factor
influencing QOL: medical care (1, 2, 6, 12), self-representation (3, 7, 10, 14), social impact in
daily life (5, 9, 13), and relations with others (4, 8, 1, 15). A summary of these analyses’ results
is presented below and dendrograms are detailed in figure 1.
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Medical care:

Patients reported traumatic experiences related to medical care (bites, surgery and hospital
duration) and pain “it’s not necessarily happy memories”. They also reported impaired mobility
due to skin pain, especially in cases of inflammatory flares up “it hurts me when | press on”.
They experienced a lot of anguish, fear, insecurity about prognosis, evolution and management
of LFVM. Announcing was seen as a shock with several misdiagnoses. They suffered from a
lack of knowledge from physicians resulting in diagnosis and therapeutic delay. Some patients
considered that they had been insufficiently treated “if I have to go back, it’s because it’s not
cured”. Patients had specific needs (explanations, reassurance, parents avaibility, to speak and
to debrief with others affected children). We noticed a cleavage between nursing considered as
“the good person” and surgeon as “the bad person”. They considered that doctors did not take
into account the QOL of life in their medical decisions. Moreover, parents expressed a lot of
culpability about therapeutic choices in case of unsuccessful treatment. Informatics’ results
represented using a dendrogram showed us that class 1 (anguish) were closely linked to class 5
(treatment, medical care) and more distant with class 2 (needs) (Figure 1). We could suppose
that the impact of medical care created a strong anxiety linked to repeated trauma.

Self-representation:

Patients do not consider themselves to be handicapped even if they realize they have limitations.
Some children felt shame, unfairness, sadness, loneliness, anger and anxiety “l felt lonely, why
did 1 know no one with the same pathology”. Body image was impaired “I don’t think it’s
esthetic”. Children described a tendency to over investment in the affected area of their body
“I’m watching all the time ”. They tried to hide it, some obsessively checked the size, one the
other hand some avoided to look at their LFVVM or to touch it. They reported fears in relation
to treatment, evolution, complications and personal future project as procreation “That makes
me very complex”. We noticed the complexity to manage their disease during teenage period.
Informatics’ results presented 4 classes (shame, body image, views of others, loneliness) with
similar size but words associated with shame and views of others had non-significative p value
(Figure 1).

Social impact in daily life:

The notion of pleasure was impacted daily. Some activities that gave them pleasure were
stopped. Activities in which patients cannot hide MVFL were avoided (e.g. swimming pool).
They also avoid activities in hot atmosphere, activities at risk for flare up or pain (standing
position, traumatic sports...). Some children had to avoid sport lessons due to traumatic risk or
pain, nevertheless some have profited from adjustments (duration, kind of sport). LFVM limited
ability to make choice. Clothes choice was impacted by some physical complications such as
hemorrhage or deformation. Clothes had to hide the vascular malformation. Schooling was
affected by hospital stays and resulted in lost periods, assignments or tests but teachers was
caring and kind. MVFL influenced the professional project (e;g; avoidance of professions with
long standing position, or public relations) “I don’t know what I'll do”. Dendrogram showed
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that class 2 (mobility) was linked to other 4 classes (ability to make choices, physical activities,
schooling, teaching staff) (Figure 1). Mobility restriction could be the key element that
impacted social activities in daily life.

Relationships with others or oneself, love and familial relationship and emotional experience:

MVFL affected social relationships with all person (friends, family, unknown). The way others
looked at them was experienced as a frightening burden. Children were afraid of reactions of
repulsion and bullying. They reported various reactions from people including, tactlessness and
inquisitiveness. Comments were more incisive and numerous when they were faced to new
people (e.g. transition from primary to secondary school). They felt different and excluded. So,
they avoided confrontation with the unknown. Nevertheless, some emphasized that this gave
the opportunity of selecting friends for more sincere relations. Some patients avoided intimate
relations or concealed MVFL. They were afraid of being abandoned and experienced disgusted
reactions from their partners. They had substantial confidence problem. With regards to family,
acceptance of the disease and support from families were considered as positively influencing
their QOL. They felt worrying about the reactions of their families, and children may
accordingly minimize their symptoms. Some also reported difficulties with their brothers and
sisters who felt forsaken by their parents. They experienced questions about the meaning of life.
The real-life experience of life was considered as difficult, especially at the outset of the disease
“finally, life goes on”. Dendrogram showed a significant proportion of class 6 (exclusion) which
was auto exclusion (avoidance to intrusive look) and hetero exclusion (marginalization).
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Figure 1: Dendrograms of categories (medical care, social impact in daily life, self-representation and
relationships category), their detailed classes (partition, size: %) and significant words of each class.

80



Discussion

Results:

This is the first study on QOL of children suffering from LFVM that identified factors
influencing QOL.

These factors were related to medical care, body image, social impact in daily life, and relations
with others. Patients experienced a strong anxiety linked to repeated trauma of medical care,
shame, impaired body image and exclusion. Mobility restriction impacted social activities in
daily life.

Limitations:

Our study has some limitations related to the inclusion of patients seen in expert centers where
the most severe cases are more often referred to. Another limitation concern computer analysis.
Iramuteq can miss some intuitive results due to their non-significative p value despite their
frequency. For example, words associated with shame and difficulties being observed by others
had non-significative p value but these themes were very frequent (23.7%). Nevertheless,
manual qualitative analysis also performed allowed us to correct this mistake. It underlines how
it’s important to mix manual and informatic analysis in qualitative research which are
complementary.

In the literature:

In the literature, the recent metanalysis by Nguyen et al. has identified 8 studies on adult LFVM
QOL using validated questionnaires (SKINDEX 29, DLQI (Dermatology Life Quality Index),
SF36 (Short Form Health Survey 36)). In children, this systematic review and meta-analysis,
have only identified 3 small studies using nonspecific QOL scales. None studied the influencing
factors. Sheikh et al. included 13 children with neck LM using the Pediatric Quality of Life
questionnaire (PedsQL), Ramien et al studied 6 children with VM with Children’s Dermatology
Life Quality Index score and Wohlgemuth et al studied 15 children with VM using the 10-Item
Short-Form Health Survey. All reported alterations of physical, emotional, school, social and
psychosocial functioning score but there were no significant changes compared with the control
groups. An explanation of the lack of strength could be the nonspecific nature of the scales and
the small number of patients. One the other hand, as described by Weinstein et al., QOL is
impaired significantly, especially psychological function, in children and parents affected by
vascular malformation.

Focus groups: methological justification:

As it has been recommended by EADV and published by Xia Jun et al, QOL study have to
associate generic and specific tools designed with correct methodological process. With regards
to methodology, there is a growing interest in children dermatological disease by qualitative
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research. In our study, we chose to realize FG in order to design a specific MVFL QOL
questionnaire. FG is a qualitative approach which provide a lot of descriptive information about
detailed personal experience, perceptions, feelings, personal meanings and factors influencing
behavior. FG provides an appropriate mean of communication for children to express their
difficulties. Focus groups have been used in other dermatologic disease in atopic dermatitis and
ichthyosis. As previously reported by Wake et al. in atopic dermatitis, children wanted to
express their feelings, talk with doctor and psychologist and were able to talk about their
experiences with clarity given age appropriate means of communication. As described by Hess
in 1968, the benefits from participant interaction are synergism, stimulation and spontaneity.
FG_produce data rich in detail that are difficult to achieve with other research methods. We
proposed homogenous FG concerning age and severity without non-related up to 8 participants
to promote harmonious discussion and non discrimatory exchange.

Satisfaction:

In our study, all participants were disappointed to not to have previously benefit from such
group of discussion. In addition to give us many information about QOL, they judged this
approach beneficial to themselves and wanted to participate in further FG in the future.

Interpretation:

Some of these difficulties seem relative to the lack of knowledge of the disease by doctors and
the general public, as it has been described in ichthyosis by Mazereeuw-Hautier J. et al. Others
seems to be directly related to the disease and its evolution, as expected: pain, deformation,
biological anomaly, chronicity, lack of effective treatment. We observed psychological
difficulties related to the visible and unesthetic appearance of the lesion as described in vitiligo
by Parsad D. et al. We noticed avoidance of certain social activities.

Nevertheless, some emphasized that this gave the opportunity of selecting friends for more
sincere relations

Outlook:

According to EADV recommendations in 2015, it is recommended to use a specific tool
associated to generic scale. It has been proved that using specific scale to evaluate QOL improve
therapeutic effectiveness.

This study identified factors that impact QOL in LFVM. The second part of this study will
transform these qualitative themes resulting from the qualitative analysis of the verbatim into
an exhaustive list of thematic items to build and validate a scale of quality of life specific low-
flow malformations of the child aged 11 to 15 years old. It provides an essential framework to
improve global care and help patient empowerment. These data are crucial in building specific
programs that would consider the reported feelings, together with the necessity of improving
social care, patient information and the training of clinicians.
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Conclusion:

This is the first study investigating the different factors that could impact quality of life in
children with LFVM. This provides an essential framework from which physicians can develop
strategies to improve patient care and quality of life and to develop a specific quality of life
questionnaire.
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CASASSA Eline 2018 TOUS 1568

Facteurs influencant la qualité de vie des enfants atteints de malformations
vasculaires a flux lent 4gés de 11 a 15 ans : étude qualitative avec focus
groups.

RESUME EN FRANCAIS :

Introduction : Les malformations veineuses et lymphatiques sont des malformations vasculaires a
flux lent (MVVFL), pouvant avoir de multiples complications au cours de la vie. Peu de données
existent concernant la qualité de vie (QDV), en particulier chez 1’enfant.

Objectif : Identifier les facteurs influencant la QDV des enfants atteints de MVFL.

Matériels et méthodes : Etude qualitative thématique, prospective interventionnelle multicentrique (4
centres). Focus groups réalisés jusqu’a saturation des données, animation par un medecin expert et un
psychologue. Utilisation de la méthode de triangulation des sources : 3 groupes : patients agés de 11-
15 ans (groupe 1), patients> 15 ans s’exprimant rétrospectivement sur leur vécu entre 11 et 15 ans
(groupe 2) et parents des patients agés de 11-15 ans (groupe 3). Analyse du Verbatim et identification
des thématiques considérées comme des facteurs clés dans la modulation de la qualité de vie.
Résultats : Saturation obtenue apres le dixiéme groupe, inclusion de 26 patients. Les facteurs
identifiés comme influengant la QDV des enfants étaient : Prise en charge médicale (angoisse,
traumatismes répétés), représentation de soi (état émotionnel et image corporelle altérés, solitude),
impact social au quotidien (restriction d’activité et des choix), relations sociales compliquées (famille,
amis, couple, autrui).

Discussion : Dans la littérature, 3 études de 6 a 15 enfants étudiaient la QDV a I’aide
d’échelles de QDV génériques et supposaient une altération de leur QDV. Notre étude apporte
des informations plus précises concernant les facteurs influencant la QDV des enfants atteints
de MVFL.

Conclusion : Il s’agit de la premiere étude des facteurs influengant la qualité de vie des
enfants atteints de MVVFL. Les données recueillies permettront d’améliorer la prise en charge

des enfants. Ces données serviront également a I’¢laboration future d’un questionnaire de
QDV spécifique des MVFL de I’enfant.
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