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Présentation du service




e Hopital Universitaire Necker Enfants Malades

* Service Oto-Rhino-Laryngologie et chirurgie cervico-faciale.

* Pr Denoyelle



- Service de consultation

30 000 consultations médicales par an

- Service d’hospitalisation
2 700 hospitalisations par an

« Accueil d’enfant de la naissance a 18 ans



C’est quoi une aplasie?




L’aplasie d’oreille ou microtie est une malformation rare qui se caractérise par la
malformation du pavillon de 'oreille.

Unilatérale ou bilatérale

Associer ou non a un syndrome

Découverte post natale

Atteinte fonctionnelle de I'audition et différence esthétique importante

1 enfant sur 8 000 a 10 000 naissances par an



3 grades




Pourquoi créer un livret?




Constat

- 150 patients suivis

- Prise en charge des la naissance afin d’accompagner les
parents et veiller au bon développement de |'enfant.

- Pas de bibliographie existante



Handicap rare

Sentiment d’étre seul au monde

Assumer difficilement son propre reflet dans le miroir ou face au
regard de l'autre

Sensation de curiosité ou de moquerie de l'autre
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voici ks aventures de Hariam et de Léo qui 1 permetront; & toi
et 3 ta famile, de répondre aux questions que peut-€tre vous vous posez
sur laplasie doreise,

\

fansy ﬁM long




Mariam : ' Quiest-ce quele & mon oreile [ R

Dr o. Arele - " Ca s'appeie une aplasie. Il en existe ditkérentes formes,

Je vais texpliquer ca.. F
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HIMEURE

Les osselets nont
leur forrer habituele,
ce qui Peu’r ner
pour ente X

Le pavilon doreile
est de taile normale
ou Un peU pls petit,

APLASIE

PAVILLON

\

APLASIE APLASIE \SoLEE
HAJEURE ou SYNDROMIQUE
te conduit auditif est : : _
souvent fermé et les Laplasie peut éir'e isoke
ossekts mal formés, e ou associée a dautres
pavilon de foreile est en maKormations comme,
erkral trés petit et de pAr exempk, une eetite
forme inhabituelle, machoire du coté de
Laudition est diminuée laplasie... parfois.
de ce cété.
Cela peut concerner i ‘Devﬁ & i
une oreile m";“?
Caplasie unilatérale) e
ou les 2 oreiles maKormations,
(aplasie biatérale). on pade de "syndrome’,
: DRa & : : \_/"_ ___g_..__—— __/



Mariam : * Est-ce que jo suis 13 seule & avoir une apiasie

Dr o, Airete - ' Et bien non. Tu nen as peut-tre jpmais rencontré parce que cest
rare, mais il existe des enfants et des aduies qui ont cette méme ditérence. *

Mariam - " Hais pourquol moi q

Dr o. Aicete - " on e sait pas encore répondre & ta question avec certitude.
Cest pour cela quon peut proposer une consultation avec un médecin 3éné+'k:'ten. ’



Har'uam:"E’rco«wEm‘gaan"\ve?'

Dr o. firele : " Tu sais peut-Eire que
ke corps du bebé se développe
Peno\ard 9 mois dans 1@ veantre
de la meére.

Au Se moig, c'est ie moment ol ks
oreiles et dautres parties du corps
se forment, I pRuUt arriver quune

ou ks deux oreiles ne erennent
pas leur forme habituese.
#- " Oh! Cest un
FRU comme une
fieur qui ne
s serait pas
ouverte alors 11"



Hariam ' A quel moment on a
VU que mon oreie
est différente 2"

Dr ©. Airese -
‘\\ ' Le plus souvent, on sen
'\ apercoit  la naissance,
)} Hariam :
P ‘oh! \l‘magne que mes
parents ne satendaient pas
a ce que \'\'aie une oreille comme
ca. ¥s ont dG éire surpris..




' Cest vrai quon sest posés
beaucoup de questions.
on 3 eu besoin de discuter
avec ks médecins pour comprendre,




Mariam : " Est-ce que mon oreile va rester
con'W\QQaiou’relaviez.“

" oui. Ton oreile peut rester
comme ¢a toute ta vie.
I est possible auss,
quand tu seras plus grande,
si tol et tes parents
le souhaitez, de te faire opérer.

Cette opération permet de

donner une forme & ton

oreile qui ressembie plus

A fautre,

Mais, méme si elies se

ressembient o\avan’raae,
eles restent bu;)ours
diférentes,”
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Dans 13 sale dattente, Hariam et Léo font connaissance.

Léo - * oh mais, moi aussy, jai une
oreile comme 1a tienne |

Mariam - ' Ah oui | Mais clest

quoi ce petit bottier 2 L

BIEN @

LTATIONS
Léo > i ‘Beﬂ C'QS‘l‘ un .("ar : lEONSU —
3pparel qui me sert & 1 4§

entendre mieux ./
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Hariam -
" Moj, pour bien
entendre en
classe, \"'ai
une place
résenée,
Cest mieux
St mon
oreil qui
entend bien
est orientée
vers e reste
de 1a casse ! "

téo : " oh Mo,
cestaid
cantine que ¢a
re géne !
fvec lappares,
jen’cends
migux, Mais
ca reste
difficiie quand
les copains
parient tous

en méme
{emps.
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Dr . Aireke : "Je vais vous expliquer corment foreile
fonctionne e+ pourquol on entend moins bien du
coté de laplasie.

Le son rentre dans forele par i& conduit auditi€
extermne, £ait vibrer ke tympan et bouger ks
osselets pour transmetre i son & l'orsane de
laudition, Ia cochiée. La cochiée est dans loreile .
interne, ele a B forme dun escargot ; /’/

ele fransmet ensuite finformation par  ~—

R nerk auditi€ au ceneau,

Quand iRe osselets nont pas leur forme
habituele et que ie conduit auditi€ est
fermé, ke son est bloqué pour arriver
Jusqua ia cochie.

Une partie du son passe
meBrQ tout (- :
vibrations kansnis::ear F f\\/ | L LO f\/

fos et e carwase

\')usqu'é B cochie.
Cest pour ¢a quavec une
aplasie, on entend un peu quand méme, .
V est possibie de metre un appareil auditi€ CON:DUI"

pour entendre mieux ; diirents modeles existent, AUDITIif

Pour certains de ces appareis, une opération est nécessaire .



Mariam et Lo continuent
de discuter ..

o :" Ca &Séne pas quon voit

ton oreile ! Parce que moj, ¢a

3 ,_"\,\ Hariam : ' Par contre,

. ne supporte pas
| Quon s moque

me i de moi !
g pes o \ Fors 18, mes
Hariam : " C'est vrai que, | "souciiers' ne
parfois, on me resaro\e dune fonctionnent plus
facon bizarre et ca ménene ! et ca me donne

Mais jai des trucs | vraiment envie de
Sl e faut, £ sors mes
‘bouciers invisibies',
comme ¢a \,'3 fais
moins attention .’

mMe baaarver;ma\s

B me retiens.. ’

Mére de Mariam :
" Pour moi aussi, ¢a a é
difficie dassumer le re
des gens ;g trowals ca dur
pour Mariam. Ca ma daleurs
souvent mise en cokre ! "

Pere de Léo:
" A lécole, avant,
des quon se moquait
de Léo, Je me sentais

ougé d'ntenenic.
Hais maintenant,

on réf échit ensembie
3 la maniere dont
I peut gérer ¢a,

au mieux, tout seul,’

Pere de Léo : " Pour moj,
cest encore R cas..
Cest pour ¢a que Leo a toujours
eu ks chewveux .
Hais j¢ sais quil réverait déire
coifké cormme e footbaleur
quil adrire..’



Lo : tout, mol, jaime pas étre
diftécent | Je voudrais é+re corme
ks autres |

Le PéredeLéo:'TouHe«\onde
est dictérent | "

La mere de Mariam :
"Wy a des diférences visibies, Y
dautres invisibles,
des diftérences ordinadires et
dautres moins ordinaires,

Mariam : * Blors.. cest pas trop
oant déire difkerent 1"

Pére de Hariam : " Cest ce qui £ait 1
richesse de notre monde. "




¥ existe plein dautres facons de faire face aux regards et aux moqueries.

Tu peux en parier & ta maitresse Tu peux expliquer & fes camarades
ou ton erof. pourquol fon oreile est ditkérente,
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Tu peux te défendre par thumour ! Tu PeUX lgnorer iks eries -
tes copains, eux, sont B pour 1 soutenir

A foi de voir quers sont iks meieuUres solutions Eour toi.
En tout cas, & plus important est den parler & queiquiun,



Pere de Mariam : " En parier cest trouver des solutions et prendre confiance en soi.
La confiance se construit avec e reﬂerd affectueux et bienveilant
des parents et de reniouraae.
Ce qui est important pour nous, cest que tu te sentes bien.
on & toujours eu confiance en toi. 8




Ce ivret est dédié A toutes les familes accueiies dans notre service.




i est le fruit dun travail colectit mené au sein du service doRL de hdpital becker, en
collaboration avec la plateforme dexpertise maladies rares de hpital,
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Conclusion




« Environ 100 livrets distribués

- Retours patients positifs
- Finaliste aux trophées patients APHP 2019
 Diffusion du livret au sein du réseau MALO

« Réalisation en cours d’un autre livret sur la trachéotomie



Pour nous contacter

cindy.barbault@ap

np.fr

aurelie.coiffard@ap

Np.fr

celine.mahe@ap

Np.fr
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