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La filiere de santé maladies rares en dermatologie, FIMA-
RAD (www.fimarad.org), coordonne en réseau un ensemble
associant des centres de références maladies rares de la
peau (CRMR) et des centres de compétence maladies rares
de la peau (CCMR), des laboratoires de diagnostic et de
recherche, des structures sociales et médico-sociales, des
universités, des associations de malades, et tout autre
partenaire ou institution apportant une expertise complé-
mentaire au champ des maladies rares de la peau. FIMARAD
a pour vocation de simplifier et d’optimiser le parcours de

* Auteur correspondant.
Adresse e-mail : christine.bodemer@aphp.fr (C. Bodemer).
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soins des patients atteints de maladies rares de la peau, quel
que soit leur lieu de vie, en mettant a disposition de tous,
soignants patients et familles, des informations facilement
accessibles sur le site web de FIMARAD (www.fimarad.org),
des programmes de formation aux soins, des protocoles
nationaux de prise en charge actualisés (Protocoles natio-
naux de diagnostic et de soins [PNDS]), et des programmes
d’éducation thérapeutique. FIMARAD, grace a son réseau
d’expertise (CRMR et CCMR), est aussi un levier optimal
de stimulation d’une recherche clinique efficace toujours
centrée sur les besoins des patients, et de l’implantation
de nouveaux protocoles de prise en charge (médicaux et
non médicaux) dans le but constant de I’amélioration de la
qualité de vie des patients.
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Des centres de référence et de
compétence a la filiéere maladies rares

Des 2004—2008, le 1°" Plan national maladies rares (PNMR1)

a encouragé la mise en place de 131 CRMR toutes spécia-

lités médicales et chirurgicales confondues. La mission de

ces centres de référence est de constituer la téte de pont
hautement spécialisée pour la prise en charge, le diagnos-
tic et la recherche sur les maladies rares, d’un réseau de

compétences sur tout le territoire francais, de maniere a

permettre la diffusion de protocoles de soins harmonisés

(PNDS), d’assurer la continuité de la prise en charge des

patients et de promouvoir les avancées thérapeutiques.

Les évaluations de ce 1° plan ont souligné lintérét
de ce dispositif, mais également la nécessité de dévelop-
per les mutualisations et les complémentarités entre les
CRMR, ainsi qu’avec les autres acteurs de la prise en charge
et de la recherche. C’est donc tout naturellement que la
constitution de filieres de santé maladies rares (FSMR) a
été la premiére action du 2° Plan national maladies rares
2011—-2014 (PNMR2, 2011—2014), pérennisée dans le 3¢ Plan
national (PNMR3) actuel.

La filiere de santé maladies rares en dermatologie a ainsi
été créée, ’acronyme FIMARAD pour filiere maladies rares
en dermatologie lui a été donné. Celle-ci est animée par le
Pr Christine Bodemer (hopital Necker-Enfants-Malades) qui,
mandatée par la Société francaise de dermatologie (SFD) et
en réponse a l’appel d’offre, a été en charge de la construc-
tion, la rédaction et la soumission du projet.

La dermatologie est la spécialité qui compte le plus de
maladies rares avec plus de 500 maladies identifiées actuel-
lement.

Les deux objectifs principaux de FIMARAD sont :

e la lisibilité de l’organisation mise en place pour la prise
en charge des patients, en facilitant ’orientation des
patients et des professionnels vers les professionnels for-
més a ces maladies ;

¢ le décloisonnement de cette organisation pour coordon-
ner U’expertise et créer un continuum d’action entre
les structures et les acteurs sanitaires, sociaux, médico-
sociaux, ainsi que les associations de patients dans
I’objectif d’assurer une meilleure prise en charge globale
des patients.

La filiére FIMARAD a ainsi 3 missions principales’
(Tableau 1) :

e [’amélioration de la prise en charge des personnes
atteintes de maladies rares, dans toutes ses dimensions,
médicales et sociales ;

o le développement de la recherche translationnelle, cli-
nique et organisationnelle ;

o le développement de l’enseignement, de la formation et
de Uinformation sur les maladies rares en dermatologie.

' Instruction n® DGOS/PF2/2013/306 du 29 juillet 2013 relative a
la structuration des filieres de santé maladies rares prévues par
le plan national maladies rares 2011—2014 et dans l’instruction
n°® DGOS/PF4/2016/11 du 11 janvier 2016.

FIMARAD et ses CRMR

Au cceur de FIMARAD, se trouvent, pour remplir ces mis-
sions, les CRMR et les associations de patients. La filiere
FIMARAD compte 5 CRMR : le centre de référence des
dermatoses bulleuses toxiques et toxidermies graves (coor-
dination : CHU Henri-Mondor), le centre de référence des
maladies bulleuses auto-immunes MALIBUL (coordination :
CHU de Rouen), le centre de référence des maladies rares
de la peau et des muqueuses d’origine génétique—région
Sud (coordination : CHU de Bordeaux), le centre de réfé-
rence des maladies rares de la peau et des muqueuses
d’origine génétique—région Nord MAGEC (coordination :
hopital Necker-Enfants-Malades), le centre de référence
des neurofibromatoses (coordination : CHU Henri-Mondor).
Ces centres sont multi-sites (Fig. 1), les différents sites
constitutifs associés au site coordonnateur assurant une
complémentarité d’expertise, et/ou une couverture natio-
nale d’expertise. Ils travaillent en étroite collaboration
avec les associations de patients, qui sont des partenaires
clé de la Filiére. Ces 5 CRMR sont organisés autour d’une
équipe pluri-professionnelle et pluridisciplinaire hautement
spécialisée ayant une expertise avérée pour ces maladies
dans les domaines des soins, de la recherche, et de la
formation.

Les CRMR exercent une attractivité régionale, interré-
gionale, nationale, voire internationale, en fonction de la
rareté de la maladie. L'objectif essentiel est I’équité en
termes d’accés au diagnostic, au traitement et a la prise
en charge globale des personnes malades. Les 5 CRMR
remplissent 5 missions? : (1) mission de coordination, (2)
mission d’expertise, (3) mission de recours, (4) mission
de recherche, avec en particulier pour objectif les condi-
tions de plus grande sécurité et d’efficacité a l’implantation
de protocoles thérapeutiques innovants chez des patients
bien suivis, caractérisés dans toutes leurs dimensions phy-
siques et psychologiques, et accompagnés au plan médical
et social, (5) mission d’enseignement et de formation.

FIMARAD et ses CCMR

Afin de compléter le dispositif, 68 CCMR sont rattachés aux
CRMR au sein de FIMARAD. Ils assurent un maillage natio-
nal pour assurer une prise en charge de proximité (Fig. 2).
Chaque CCMR est structuré autour d’un responsable iden-
tifié, sachant qu’un méme CCMR peut étre rattaché a un
ou plusieurs CRMR. Chaque CCMR s’organise ensuite autour
d’une équipe hospitaliére devant garantir la continuité des
soins pour les patients au plus proche de leur domicile. Les
CCMR participent donc au diagnostic des maladies rares,
au suivi thérapeutique et organisent la prise en charge des
patients en lien avec les CRMR auxquels ils sont rattachés et
’ensemble des acteurs de proximité identifiés.

Les CRMR ont été soutenus de maniére variable, finan-
ciérement, dans le cadre des plans PMR1et PMR2, afin de

Z Instruction n® DGOS/PF4/2016/11 du 11 janvier 2016 relative
aux missions et périmetres des centres de référence, centres de
compétences et des filieres de santé dans le domaine des maladies
rares.
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Tableau 1  Missions principales de la filiere FIMARAD.

Mission

Détail de la mission

Amélioration de la prise en charge des personnes
atteintes de maladies rares

Développement de la recherche translationnelle,
clinique et organisationnelle

Développement de l’enseignement, de la formation
et de l'information

FIMARAD renforce, mutualise, coordonne voire impulse des
actions visant a rendre plus lisible et plus accessible
’organisation en place et a améliorer la prise en charge
globale et la diffusion de |’expertise et des connaissances
dans un objectif d’équité sur le territoire national. La FSMR
n’organise pas la prise en charge individuelle des patients qui
reste du ressort des CRMR et des CCMR qui leur sont rattachés
FIMRAD dispose de toute l’information utile sur les bases de
données, le réseau des laboratoires de diagnostic et de
recherche, les projets de travaux de recherche en cours, les
programmes centrés dur l’innovation diagnostique et
thérapeutique etc. Elle favorise et valorise ainsi le continuum
entre la recherche fondamentale, translationnelle et clinique
FIMRAD dispose de toute information utile sur les initiatives
déja prises et suscite des programmes d’enseignement et la
création de diplomes interuniversitaires. Elle organise toute
action, voire met en place les dispositifs pouvant contribuer a
une meilleure information des acteurs de la FSMR et en dehors

Coordinateur : Necker

Constitutifs : Angers, Dijon, Cochin, Saint -Louis, Tours

Centre de référence des maladies rares de la peau et des muqueuses
d’origine génétique - Sud

Coordinateur : Bordeaux

Constitutifs : Nice, Toulouse

Centre de référence des maladies bulleuses auto-immunes (MALIBUL)
Coordinateur : Rouen

Constitutifs : Avicenne, Limoges, Reims

Centre de référence des neurofibromatoses

Coordinateur : Henri Mondor

Constitutifs : Lyon, Pitié Salpétriere

Centre de référence des dermatoses bulleuses toxiques et toxidermies
graves

Coordinateur : Henri Mondor

Constitutifs : Lyon, Necker

Figure 1.  Cartographie des centres de référence maladies rares

pouvoir soutenir des besoins indispensables aux meilleurs
soins des patients, en termes de personnel médical et para-
médical, et de structure, et pour animer les centres. Dans le
cadre de la re-labellisation (PMR3), les financements attri-
bués aux centres comportent une part fixe et une part
variable ré-évaluable tous les ans, reposant sur la file active
des patients, les activités de recherche et les réunions de
concertation pluridisciplinaire.

(CRMR).

Les CCMR ne recoivent malheureusement aucun finance-
ment.

Le soutien financier de ’animation de la filiére est aussi
évalué sur Uimportance du réseau et un plan d’action
demandé et validé par la DGOS, avec une part fixe et
variable.

Ce maillage national est donc un vrai progrés pour
essayer de répondre aux engagements d’une équité de
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CCMR (11) : Avicenne, Lille, Rouen, Brest, Nantes, Nancy, Lyon,
Saint-Etienne, Montpellier, Marseille, la Réunion

Centres de compétences des maladies bulleuses
auto-immunes

(22) : Amiens, Bordeaux, Brest, Caen, Clermont-Ferrand,
Pointe a Pitre/Abymes (Guadeloupe), Lille, Lyon, Marseille,
Montpellier, Nantes, Saint-Etienne, Toulouse, Tours, Dijon, Paris :
Necker, Ambroise Paré, Pitié Salpétriére, Bichat, Henri Mondor,
Saint Louis, Cochin

Centres de compétences des neurofibromatoses

{24): Lyon, Toulouse, Brest, Montpellier, Marseille, Rennes,
Bordeaux, Martinique, CHI Créteil, Nantes, Strasbourg, Lille,
Amiens, Rouen, Besangon, Nancy, Tours, Paris : Trousseau, Necker,
Beaujon, Robert Debré, Georges Pompidou

Centres de compétences des dermatoses bulleuses
toxiques et toxidermies graves

(8) : Rouen, Montpellier, Nancy, Bordeaux, Brest, Pointe a
Pitre/Abymes (Guadeloupe), Toulouse, Nantes

Figure 2.

prise en charge des patients atteints de maladies rares
sur le territoire, et FIMARAD a la volonté d’avancer et
de progresser sans cesse pour tenir cet engagement. La
« fragilité » du soutien financier au prorata des besoins reste
un vrai sujet d’inquiétude. De nombreux sites des CRMR ne
recoivent par ailleurs pas, aujourd’hui, les dotations qui
leur ont été alloués.

D’un maillage national a un maillage
européen : « ERN-Skin »

Au niveau européen, sur le méme type d’organisation que
les filieres de santé et sous ’impulsion forte de regroupe-
ment d’associations de malades (Eurordis), un appel d’offre
a été ouvert en 2016 pour la labellisation de réseaux de
prises en charge de patients atteints de maladies rares en
Europe : ERN (European Reference Networks), concernant
les différentes spécialités médicales. Un réseau pour les
maladies rares de la peau (ERN-Skin) a été structuré par le
Pr Christine Bodemer, avec le soutien de la fondation René
Touraine et aprés sollicitation et discussions avec 56 centres
experts européens dans 18 pays. La mise en place officielle
des réseaux européens ERN a eu lieu en mars 2017.
L’ensemble de ces centres et réseaux, au niveau national
et international, témoigne donc de la prise en considération,

Cartographie des centres de compétence maladies rares (CCMR).

bien affichée, par les pouvoirs politiques des besoins concer-
nant les patients atteints de maladies rares. Ils devraient
permettre d’améliorer la prise en charge de ces patients,
d’optimiser le travail des soignants. La plus grande difficulté
reste les soutiens financiers nécessaires pour répondre au
mieux a ces besoins.

Si ce maillage est avant tout destiné aux patients et a
leurs associations, il doit également étre utile a tous les
soignants, médicaux et paramédicaux confrontés aux mala-
dies rares qui désormais disposent des liens nécessaires pour
soutenir et participer a la meilleure prise en charge de leurs
patients.

En conclusion, le site web FIMARAD (www.fimarad.org),
en lien avec les sites web des CRMR et ceux des associa-
tions de patients, est aujourd’hui un outil indispensable,
disponible pour tous et a connaitre par tous, pour éviter
’isolement et le retard de prise en charge des patients ayant
une maladie dermatologique rare, que le diagnostic en soit
connu ou pas encore étiqueté.

Déclaration de liens d’intéréts

Les auteurs déclarent ne pas avoir de liens d’intéréts.

Formation médicale continue
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