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I- INTRODUCTION GENERALE

Les malformations vasculaires superficielles (MVSs) sont des pathologies
congénitales rares, ayant une prévalence estimée de 1,2% (1). Elles sont secondaires a des
anomalies de la vasculogenese survenant durant la vie intra-utérine. Des mutations post-
zygotiques causales ont été identifiées dans certains types de MVSs (2). Les MVSs sont
présentes a la naissance, mais ne sont pas toujours apparentes. Elles sont a différencier des
tumeurs vasculaires, comme les hémangiomes du nourrisson, qui correspondent a une
prolifération de cellules endothéliales. D’apres la classification de 1’ International Society for
the Study of Vascular Anomalies (3), les MVSs sont divisées en quatre types selon les
vaisseaux impliqués : les MVSs simples (capillaires, lymphatiques, veineuses et artério-
veineuses), combinées, tronculaires et les MVSs associées a d’autres anomalies
(syndromiques).

L’évolution naturelle des MVSs est variable selon le type, mais est le plus souvent
marquée par une aggravation progressive au cours de la vie (4). A I'exception des MVSs de
tres petite taille qui peuvent bénéficier d'un traitement curatif, et des malformations capillaires
isolées qui entrainent principalement une géne esthétique, les MVSs sont des pathologies
chroniques ayant un impact esthétique et fonctionnel nécessitant un suivi a long terme durant
I’enfance, 1’adolescence et 1’age adulte.

L’adolescence est une période complexe de transition entre I’enfance et 1’dge adulte,
marquée par des transformations multiples et des modifications hormonales (puberté, prise
d’une contraception cestro-progestative) pouvant aggraver certaines MVSs (4). D’autres
facteurs déclenchant des poussées sont décrits, comme les traumatismes ou les actes invasifs
(exérese partielle, artériographie, embolisation incompléte).

C’est au cours de cette période que s’effectue la « transition enfant-adulte » (TEA). La

TEA peut se definir par « le mouvement délibéré et planifié des adolescents et des jeunes
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adultes avec des pathologies chroniques, physiques ou médicales, d’un systéme de soins
centré sur I’enfant a un systéme de soins destiné aux adultes » (5). Elle a pour but de « fournir
des soins de facon ininterrompue et coordonnée, appropries du point de vue développemental
ainsi que psychosocial et global » (5). Ce processus peut inclure un transfert du service
pédiatrique au service adulte avec un changement de lieu et d’équipe de prise en charge. Le
transfert a lieu a des ages variés selon le pays, les centres et les patients. L’age 1égal de
transfert en France est de 15 ans et 3 mois (6).

Les modalités de TEA, son éventuel impact sur la survenue de complications et
I’adhésion des patients ont été étudiés pour des pathologies chroniques telles que le lupus (7),
les pathologies rhumatologiques (8), les pathologies métaboliques (9), I’infection VIH (10)
etc. En effet, la période de TEA est a risque de diminution de 1’adhérence au traitement (11),
de rupture de suivi (12) voire d’une augmentation de la mortalité (13). Par exemple, dans
I’étude de Wiener et al qui étudiait la TEA chez des patients suivis pour une infection VIH,
une tendance a la baisse de la fonction immunitaire (CD4) était mise en évidence, et 45% des
patients ont déclaré que la transition était plus difficile que prévu (10). Dans 1’étude de Miller
et al, il a été montré que I’hémoglobine glyquée chez des patients diabétiques de type 1
augmentait de 8,1% a 9,2% entre 1’age de 7 et 19 ans (14).

Il n’y a pas de données publiées sur la TEA dans les pathologies chroniques rares en
dermatologie, en particulier les MVSs. Nous nous sommes donc intéressés a la période de
TEA dans cette pathologie. L objectif de notre travail était d’évaluer le nombre de patients
perdus de vue au décours de cette période de transition, I’'impact de la TEA sur la
consommation de soins, de décrire les modalités de la TEA dans les centres hospitaliers en
France spécialisés dans les MVSs, et le ressenti des patients sur le déroulement de la TEA.
Nous avons réalisé une étude observationnelle transversale multicentrique afin d’étudier

I’impact de la TEA sur la prise en charge des patients suivis pour une MVS. Nous avons mené
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cette étude aupres de 7 centres hospitaliers spécialisés dans les MVSs (Angers, Dijon,
Marseille, Nice, Paris-Necker, Toulouse et Tours). Les patients agés de 19 a 25 ans (nés entre
1995 et 2001) avec une MVS ayant eu au moins une consultation hospitaliére avant 1’age de
16 ans ont été inclus. Les données meédicales des patients sur la période pendant la TEA et la
période post-TEA ont été recueillies. Dans notre étude, nous avons défini la TEA comme la
période allant de 13 a 19 ans, en considérant qu’a 13 ans le processus de transition n’avait pas
encore débuté, et qu’a 19 ans il était terminé. Paralléelement, un questionnaire a été envoyé a
chaque patient inclus, comprenant des questions sur la période de I'adolescence, sur le suivi
actuel, sur le passage des soins pédiatriques aux soins adultes et sur leur ressenti vis-a-vis du

suivi pendant adolescence.

Ce travail a été réalisé par I’équipe de dermatologie pédiatrique du CHRU de Tours,
labellisée en 2017 comme site constitutif du centre de réféerence MAGEC (MAladies
GEnétiques rares d’Expression Cutanée a début pédiatrique), avec la valence « malformations
vasculaires et lymphatiques ». L’article a été soumis dans la revue Journal of American
Academy of Dermatology (IF 8,277) pour publication. Les résultats de cette étude seront

communiqués lors d’une présentation orale aux Journées Dermatologiques de Paris 2021.
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II- RESUME EN FRANCAIS

Introduction

La transition « enfant-adulte » (TEA) est une étape importante dans le suivi des maladies
chroniques et a été tres peu étudiée dans les pathologies chroniques rares en dermatologie.
Objectifs

Les objectifs de cette étude étaient d'évaluer la proportion de perdus de vue aprés la TEA chez
les patients présentant des malformations vasculaires superficielles, I'impact de la TEA

sur la consommation de soins, de décrire les modalités de TEA dans les hopitaux francais et le
ressenti des patients.

Méthodes

Nous avons mené une étude transversale dans 7 hépitaux francais. Nous avons inclus des
patients de 19 a 25 ans qui ont été suivis pour une malformation vasculaire superficielle avant
I'dge de 16 ans. Les données ont été recueillies a partir des dossiers médicaux et un
questionnaire a été envoyé aux patients, avec des questions sur la TEA.

Résultats

Quatre-vingt-dix patients ont été inclus, 41 (45,5%) étaient perdus de vue aprés la TEA. L'age
au moment du diagnostic était significativement plus éleve dans le groupe perdu de vue. La
proportion de patients perdus de vue était similaire entre les patients qui ont dd changer de
site pendant le processus de transition et ceux qui n’ont pas changé de site. Le taux de réponse
au questionnaire était de 52,2% (n = 47). La plupart des patients étaient satisfaits de leur prise
en charge (n = 31/36, 86,1 %), mais un mangue de soutien psychologique a été mentionné
(seuls 5 patients ayant répondu au questionnaire avaient été suivis par un psychologue).
Limites

Cette etude est limitée par la petite taille de son échantillon et la collecte de données via les

dossiers médicaux.
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Conclusion
Un diagnostic précoce, une prise en charge psychologique et des consultations régulieres

pourraient limiter le nombre de patients perdus de vue au cours de la TEA.
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Abstract

Background

Health care transition (HCT), i. e. transition from pediatric to adult care, is challenging in
chronic conditions, although it has been very poorly studied for rare chronic skin diseases.
Obijective

The objectives of this study were to investigate the proportion of loss of follow-up (LFU) in
patients with superficial vascular malformations after HCT and the impact of HCT on care
consumption, and to describe modalities of HCT in French centers and collect patients’
opinions.

Methods

We conducted a cross-sectional study in 7 French hospitals. We included patients aged
between 19 and 25 years, who were followed up for a superficial vascular malformation
before age 16 years. Data were collected from medical records and a questionnaire was sent to
the patients included asking about the HCT.

Results

Among the 90 patients included, 41 (45.6%) were LFU after HCT. The age at diagnosis was
significantly higher for the group LFU. The LFU proportion was similar between patients
who had to change of hospital during transition process and those who did not. Responses at
the questionnaire were obtained for 47 out of 90 (52.2% response rate). Most patients were
satisfied by their management (n = 31/36, 86.1%), however a lack in psychological support
was reported (only 5 patients who responded to the questionnaire had been followed by a
psychologist).

Limitations

This study is limited by its small sample size and collection of data via medical records.

Conclusion
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Early diagnosis, psychological management and regular appointments could limit the number

of patients LFU during pediatric to adult transition care.
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Capsule Summary
e Health care transition (HCT) is known to be at risk for complication, decreased
adherence and patient dissatisfaction.
e This is the first study on HCT in vascular malformations. We found that early
diagnosis was associated to less loss of follow-up, and that patients attended for better

psychological management.

25



Introduction

Superficial vascular malformations (SVMs) are congenital rare conditions of children and
adults, with a prevalence estimated at 1.2% (1). In numerous types of SVMs, post-zygotic
mutations in genes involved in vasculogenesis have been evidenced, which consequences are
inborn errors in vascular morphogenesis (2,3). According to the classification from the
International Society for the Study of VVascular Anomalies (ISSVA), SVMs are divided into
four subtypes according to the vessels involved: capillary malformations (CMs), lymphatic
malformations (LMs), venous malformations (VeMs), and arteriovenous malformations
(AVMs). They can be isolated, combined or associated with other anomalies (4). Although
SV Ms are present at birth, they are not always apparent at this stage, and might even occur
during the adulthood (5). The natural history of SVMs depends on the subtype, and usually
consists in progressive worsening during life (6-8). Except for very small SVMs that can
undergo curative treatment, management of SVMs is a life-long process that requires long-
term follow-up during childhood and adulthood.

Adolescence is a complex period for management as it involves multiple transformations.
Hormonal changes may worsen SVMs (6); also, the adolescents’ aspiration for independence
might lead them to disrupt their treatment and follow-up, which also might induce worsening
of disease (9); last, the healthcare systems, including caregivers, sometimes change during
this transition period, depending on each country’s health care organizations. For example in
France, pediatric hospitals and health care units usually receive children until they reach 15
years and 3 months, then they are managed in adults’ departments. This transition from
pediatric to adult care is called “health care transition” (HCT). HCT can be defined as “the
process of moving from a pediatric to an adult model of health care with or without a transfer
to a new health care provider” (10). HCT for patients with a chronic disease is challenging for

both patients and physicians, and requires to “provide health care that is uninterrupted,

26



coordinated, developmentally appropriate, psychosocially sound, and comprehensive” (11).
The modalities of HCT, its possible impact on chronic conditions, the occurrence of
complications and patient’s adhesion have been studied for chronic pathologies such as HIV
or tuberous sclerosis complex (12-14). The issues may different whether the disease is
acquired or congenital, and whether it is an orphan disease or not. In rare diseases, HCT is
challenging because of the strong relationship between the patient and the physician due to a
long-term follow-up and because it may be difficult to find physicians with a good knowledge
of the disease in adult departments. A recent literature review on HCT in 2020 highlighted
practical considerations to facilitate the development of programs for epidermolysis bullosa
and other dermatologic conditions (15). However, there are no published data on HCT in rare
chronic conditions such as SVMs.

The objectives of this study were: (1) to assess the prevalence of loss of follow-up in patients
with SVMs during HCT; (2) to evaluate the impact of HCT on care consumption; and (3) to

describe patients’ perception on HCT.

Methods

Study design and setting

We conducted a cross-sectional multicenter study in patients with SVMs. Seven French
centers involved in the network of the reference centers for vascular anomalies participated:
departments of dermatology/pediatric dermatology of Angers, Dijon, Marseille, Nice, Paris-
Necker, Toulouse and Tours.

Participants

We included all patients followed up for a SVM who had completed transition period in 2020,
i.e. aged between 19 and 25 years (birthdates ranging from 1995 and 2001). Criteria for

eligibility included that these patients had consulted at least once for their SVM at the center
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before age 16 years (i.e. before transition), so we could be able to investigate the transition

period.

Patients all had a SVM (LMs, VeMs or AVM) confirmed by imaging (ultrasound, CT-scan, or
resonance magnetic imaging), that could not undergo curative treatment. SVM was simple,
combined or associated with others anomalies, whatever the topography. Patients with a
simple CM, as this condition might not always require a systematic follow-up. Patients with

incomplete medical records were excluded.
Definition of heath care transition-age

We defined HCT-age as ranging from 13 to 19 years old, as at 13 years old the transition to
adult care has not yet begun and at 19 years, this process is considered completed. HCT must
be distinguished from transfer, which only defines the physical change of hospital site from
pediatric department to adult department during HCT. The transfer takes place at various ages

during adolescence (16).

Data collected

We collected the following data from clinical records: demographic characteristics (age, sex),
characteristics of the SVM (type, localization, simple or combined), history (age of diagnosis,
previous treatment, effect of puberty on the SVM), current follow-up and change of hospital
site during follow-up, data on care consumption (last pediatric/adult care, number of
physician’s visits, of hospitalizations and number of emergency department admissions from
the age of 13 to 19 years).

A standardized 32-item-questionnaire was submitted to all patients who were included. To
optimize response rate, patients who did not complete the questionnaire were contacted by
telephone. Items included demographic data (age, sex, marital status, professional status and
education level), data on the period of adolescence, on the current follow-up, on transition

from pediatric to adult healthcare and on the feelings on the follow-up during adolescence.
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Last, a form was completed by the investigator of each center to collect data on the center's
practices regarding modalities of HCT.

Endpoints

The primary outcome was the proportion of patients who were lost to follow-up, defined as
the absence of any consultation for at least 3 years prior to data collection. Secondary
outcomes were: i) the health care consumption which was assessed by the number of
hospitalizations, admissions to the emergency department and physician’s visit from the age
of 13 to 19 years; ii) description of patients’ perception on HCT; iii) and description of
modalities of HCT in French tertiary centers.

Statistical analysis

Descriptive data are presented are median (interquartile range) for quantitative data and
frequency (percentage) for qualitative data. No methods to handle missing data were
performed. Means were compared using the Student t test and the Wilcoxon sum rank when
necessary. Frequencies were compared using the Chi-squared test and Fisher’s exact test as
appropriate. No sensitivity analysis was performed. Statistical analyses were performed using
R software version 4.0.2. The R package Leaflet was used for figure. A two-sided p < 0.05
was considered statistically significant.

Ethical considerations

The study was approved by the institutional review board of the University Hospital Center of
Tours and received approval from the Commission Nationale de I’ Informatique et des

Libertés. Patients received written information.

Results

Characteristics of study participants (Table 1)
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A total of 90 patients were included (Figure 1, Supplemental Data Figure). Fifty-one
women (56.7%) and 39 men (43.3%) with a median age 21.0, interquartile interval [20-22.25]
(range 19-25 years), were included. All types of SVMs were represented with a majority of
VeMs (38 patients, 42.0%). The most frequent location was the lower limb (n = 36, 40.0%).
The median age at diagnosis was 3.0 years, interquartile interval [0.0 — 11.0]. Eighty-five
patients had undergone previous treatment. For 35 patients (38.9%), a worsening during
puberty was reported in the medical records.

Primary outcome

Altogether, 41 patients (45.6%) were LFU during HCT. Table 2 shows the characteristics of
patients according to their LFU status. Age of diagnosis was significantly higher in patients
LFU compared to patients not LFU (9.0 vs 2.0 years, p = 0.038). There were no differences
regarding the age, gender, age of onset of follow-up in the hospital site, frequency of
physician’s visits and necessity to change of hospital site between the 2 groups.

Health care consumption

Table 1 in Supplemental Data displays the health care consumption by age during HCT for
patients undergoing follow-up. Scheduled consultations were from 0 to 10 per year for each
age between 13 and 19 years and there was no increase on frequency during follow-up.
Unscheduled hospitalization and admission to the emergency department ranged respectively
from 0 to 2 and 0 to 3 per year for each age and were similar between age ranging.
Modalities of HCT in the French departments participating

Among the 7 French tertiary centers which participated to the study, health providers were the
same for children and adults followed up for SVMs in 6 centers and different in one; in 5
centers, adult and pediatric consultations took place at the same hospital site and patients had

to change of hospital (from a specific pediatric one to an adult one) during the HCT for 2. One
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center had a professional HCT coordinator and one center offered support groups or
therapeutic workshops.

Patients’ perceptions of the transition process

Off all 90 patients, 47 patients completed the questionnaire (52.2% response rate), among
whom 14 were LFU from the hospital center, and 33 were still followed up (Figure 1). The
characteristics of responding patients are described in Table 3 and patients' feelings about
follow-up are reported in Supplemental Data. The median age of the responders was 21.0,
interquartile interval [20-22.0] years, 29 (61.7%) were females (i.e., male/female ratio 1/1.6);
36 (76.6%) were in college and 6 (12.8%) had a professional activity. There was no difference
between LFU patients and not LFU patients regarding change of city for studies, discomfort
linked to the malformation during adolescence and the rate of patients who wanted to
interrupt their follow-up during adolescence. Most patients were satisfied by their
management (n = 31, 86.1%, missing data for 11 patients) and there was no difference
between LFU and not LFU groups (Supplemental Data, Table 2). However a lack in
psychological support was reported (only 5 patients who responded to the questionnaire had

been followed by a psychologist).

Discussion

Key results

To our knowledge, this is the first study to describe HCT process in patients with SVMs.
Among 90 patients included, 41 patients (45.6%) were lost to follow-up during transition
period. The change of hospital site during transition was not associated with a greater
likehood of patients being LFU. Age of diagnosis of SVMs for patients LFU was significantly
higher than patients not LFU (p = 0.038).

Interpretation
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There are many challenges inherent in the transition process from pediatric to adult care. This
critical period takes place during adolescence which is associated with physical and
psychosocial changes, with a risk for worsening of SVMs, as reported in 38.9% of our
patients. As a consequence, we could have expected an increased number of consultations and
a low rate of LFU, but our study highlights a high rate of LFU (45.6%). This could be
explained by several factors: absence of curative treatments (17-19), prevalence of the
disease, overloaded school schedules, follow-up fatigue in children, or opposition to parents,
for example. Indeed, in conditions more common (HIV and type 1 diabetes), the LFU rate
was lower (19.8% and 8.6% respectively) and could be explained by the long-term treatment
(20, 21). Recently, sirolimus, a mammalian target of rapamycin (mTOR) inhibitor, has been
increasingly used for complicated vascular malformations (22), and targeted PIK3CA
inhibitor alpelisib (BYL719) was recently administered with significant clinical benefit in
syndromic vascular malformations belonging to PIK3CA-related overgrowth spectrum (23).
The prospect of new effective drugs for vascular malformations could help to reduce the
number of patients LFU. Early diagnosis was associated with fewer LFU in our study. We can
assume that when the diagnosis is early, the child's and parents' confidence in the medical
team and therefore adherence to follow-up is better. It is also possible that more extensive and
therefore more troublesome SVMs may lead parents to consult earlier.

Furthermore, we highlight that a transition coordinator was present in only one centers out of
7. In other chronic conditions, the presence of a transition coordinator, who helps coordinate
patient intake and follow-up as well as answers questions/concerns that the patient or patient’s
family may have, seems to be an important element for the success of the process (24-26).
Contrary to diabetes for example, SVMs are rare chronic conditions and therefore a small
number of patients are treated in each center. The implementation of transition protocols for

small numbers of patients can therefore be more difficult.

32



In our study, consumption of scheduled care from 13 to 19 years was higher than unscheduled
care. Rates of scheduled consultations seem similar to data from a Canadian study that found
a 44.3% rate of patients with non-complex chronic conditions consulting a specialist in the 2
years after HCT (27). Rates of hospitalizations are higher than in this study that found a rate
of 6.3% of hospitalizations in the 2 years after HCT. In our study, consumption of
unscheduled care was very low, with very few admissions to the Emergency Department or
unplanned hospitalizations. In the previously mentioned study (27), rates of admissions to the
Emergency Department were much higher with 45.9% of patients being admitted in the 2
years after HCT.

The survey part of our study highlighted an important psychological impact of the SVM as
reported by the patient (42.5% were very embarrassed or annoyed by the malformation). The
satisfaction for psychological management by their doctor was low. Very few patients had a
follow-up by a psychologist (10.6%), whereas we find higher rates of psychological follow-up
during this period in other pathologies such as tuberous sclerosis complex (35%) (14).
Limitations

First, our study may be underpowered because of the small sample size (N = 90) explained by
the fact that SVMs are rare and the small number of centers included (N = 7). Second, number
of patients LFU might be overestimated, in case the patient moved and was followed-up in a
hospital which did not participate to the study. Moreover, our data collection may have been
incomplete because we did not have access to the care consumption of patients outside the

center (attending physician, emergency room or dermatology department in another hospital).

Conclusion
Early diagnosis and follow-up, associated with psychological management and periodic

physicians’ visits was associated to less of follow-up during and after HCT, which is a crucial
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period due to the hormonal and psychological changes of adolescence and the potential
change of hospital. Evaluating HCT with measurable factors in order to be able to improve

practices is an ambitious but necessary goal in rare chronic diseases.
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Tables

Table 1. Characteristics of patients included

Missing
data N =90
Demographic characteristics
Age, years 2 21.0 [20.0 - 22.25]
Female gender 0 51 (56.7)
Clinical features of vascular malformation
Vascular malformation type 0
Simple venous malformation 38 (42.2)
Simple lymphatic malformation 12 (13.4)
Simple arteriovenous malformation 9 (10.0)
Combined malformation 20 (22.2)
(capillary/venous/lymphatic)
Vascular malformation associated with other 11 (12.2)
anomalies
Location* 1
Head and neck/tongue 30 (33.3)
Trunk/gluteal area 22 (24.4)
Upper limb 16 (17.8)
Lower limb 36 (40.0)
Age of diagnosis 10 3.0 [0.0-11.0]
Treatment of malformation* 0
Therapeutic abstention 5 (5.6)
Sclerotherapy/embolization 42 (46.7)
Drugs 34 (37.8)
Physical treatment (bandages, drainage, laser) 31 (34.4)
Surgery 44 (48.9)
Medical data puberty
Age of first period (for women only) 7 13.0 [12.0-14.0]
Age of growth spurt 65 13.0 [12.0-14.0]
Aggravation of the malformation (reported in the medical 7 35 (38.9)
record)
Aggravation of the malformation (reported by the patient) 43 35 (74.5)

Results are reported in n (%) for qualitative variables and median [interquartile range] for

guantitative variables.
*A patient may have several characteristics
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Table 2. Patient characteristics according to their loss to follow-up status

Missing | Lost to follow-up Not lost to P
data (N=41) follow-up value
(N =49)
Demographic characteristics
Age, years 2 21.0]20.0 - 21.0]20.0 - 0.42
22.25] 22.25]

Female gender 0 25 (61.0) 26 (53.1) 0.28

Clinical features of vascular

malformation

Vascular malformation type 1 0.059
Simple venous malformation 23 (56.1) 15 (30.6)

Simple lymphatic malformation 7 (17.1) 6 (10.2)

Simple arteriovenous 2(4.9) 7 (14.3)

malformation

Combined malformation 6 (14.6) 14 (28.6)

(capillary/venous/lymphatic)

Syndromic malformation 3(7.3) 8 (16.3)

Location* 1 0.53
Head and neck/language 10 (24.4) 20 (40.8)
Trunk/gluteal area 10 (24.4) 12 (24.5)

Upper limb 8 (19.5) 8 (16.3)

Lower limb 18 (43.9) 18 (36.7)

Age of diagnosis 10 9.0 [0.0-13.0] 2.0 [0.0-6.5] 0.038

Previous treatment of malformation* 0 0.055
Therapeutic abstention 4 (9.8) 1(2.0)
Sclerotherapy/embolization 18 (43.9) 24 (49.0)

General drug treatment 7(17.1) 27 (55.0)

Physical treatment (bandages, 13 (31.7) 18 (36.7)

drainage, laser)

Surgery 14 (34.2) 30 (61.2)

Follow-up procedures in the centre

Age of onset of follow-up in the site 2 13.0 [9.0-14.0] 9.0 [3.5-13.0] 0.07

Type of site 0 0.71
Pediatric site 30 (73.2) 38 (77.5)

Adult site 1(2.4) 0 (0.0)

Mixed site 10 (24.4) 11 (22.5)
Transition/change of site during follow- 1 9 (22.5) 14 (28.6) 0.23
up

Age of change of site 2 17.0 [16.0-16.5] 16.0 [14.5-16.5] 0.09
Average number of consultations# 7 0.08

<1 time per year 11 (26.8) 25 (51.0)

> 1 time per year 30(73.2) 24 (49.0)

Results are reported in n (%) for qualitative variables and median [interquartile range] for

guantitative variables.

*A patient may have several characteristics
1 Average number of consultations per year corresponding to the total number of

consultations/number of years of follow-up
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Table 3. Characteristics of responders to the survey regarding their loss to follow-up

status

Missing Total Lost to follow- Not lost to P
data (N =47) up follow-up value
(N =14) (N =33)
Demographic
characteristics
Age, years 0 21.0 20.5[20.0- 22.0] | 21.0[20.0- 22.0] | 0.58
[20.0- 22.0]
Female gender 0 29 (61.7) 13 (92.9) 16 (48.5) 0.01
Professional status 0.19
High school 1(2.1) 0 (0.0) 1(3.0)
College 36 (76.6) 10 (71.4) 26 (78.8)
Professional activity 6 (12.8) 1(7.) 5(15.2)
Not working because 2 (4.3) 2 (14.3) 0(0.0)
of disability
Not working 2 (4.3) 1(7.1) 1(3.0)
Education level 1 0.97
Primary/high school 25 (54.3) 7 (53.9) 18 (54.5)
education
College/university 21 (45.7) 6 (46.1) 15 (45.5)
education
Marital status 0 >0.99
Single 42 (89.4) 13 (92.9) 29 (87.9)
Married/common 5 (10.6) 1(7.1) 4(12.1)
law
Change of city for studies 0 25 (53.2) 7 (50.0) 18 (54.5) >0.99
Data on the period of
adolescence/transition
Embarrassment or complex 1 >0.99
due to malformation
Yes, absolutely 20 (42.5) 6 (46.2) 14 (42.4)
Yes, rather 10 (21.7) 3(23.0) 7(21.2)
No, not reall 8 (17.4) 2 (15.4) 5(15.2)
Not at all. 8 (17.4) 2 (15.4) 6 (18.2)
Want to stop follow-up 1 0.72
Yes, absolutely 7 (15.2) 3(23.1) 4(12.1)
Yes, rather 7 (15.2) 2 (15.4) 5(15.2)
No, not really 9 (19.6) 3(23.1) 6 (18.2)
Not at all 23 (50.0) 5(38.4) 18 (54.5)
Patients satisfied with 11 31 (86.1) 8 (88.9) 23 (85.2) >0.99
follow-up
Rythm of appointments 13 >0.99
Adapted 25 (75.7) 6 (75.0) 19 (79.1)
Not enough 6 (15.2) 1(12.5) 5 (20.8)
Too frequent 3(9.1) 1(12.5) 2(8.3)
Psychological follow-up 1 5 (10.6) 1(7.1) 4(12.5) >0.99
Change of site during 1 22 (47.8) 9 (69.3) 13 (40.6) 0.20

monitoring
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Age of change of site 2 16.0 16.0 [15.5-17.5] | 16.0[16.0-17.8]
[16.0-17.5]
Decision to change 3 >0.99
site
Good time 16 (84.2) 7 (87.5) 9 (81.8)
Too soon 3 (15.8) 1(12.5) 2(18.2)
Too late 0(0.0) 0(0.0) 0(0.0)
Change in support 0 0.29
Yes, 3(13.6) 1(11.2) 2 (15.4)
absolutely
Yes, rather 7 (31.8) 5 (55.6) 2 (15.4)
No, not 7 (31.8) 2(22.2) 5 (38.4)
really
Not at all 5(22.7) 1(11.1) 4 (30.8)
Data for the current (post- 0.66
transition) period
Embarrassed or annoyed by 0
the malformation
Yes, absolutely 12 (25.5) 3(21.4) 9 (27.3)
Yes, rather 9(19.1) 2 (14.3) 7(21.2)
No, not really 8 (17.0) 4 (28.6) 4(12.1)
Not at all 18 (38.3) 5(35.7) 13 (39.4)

Results are reported in n (%) for qualitative variables and mean + standard deviation or median

[interquartile range] for quantitative variables.

*A patient may have several characteristics
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Figures legend

Figure 1. Flow of participants in the study

/ Identification of patients who met the inclusion criteria: \
- diagnostic of superficial vascular malformation (SVM)
- transition completed in 2020
- patients aged between 19 and 25 years (birthdates ranging
from 1995 to 2001)
- patients who had consulted at least once for their SVM
at the center before age 16 years (i.e. before transition)

- /

[ 90 patients included }
41 patients lost to 49 patients not lost to
follow-up follow-up
14 successfully completed 33 successfully completed
questionnaires questionnaires
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Supplemental file

Figure 1. Geographical distribution of patients included (initial center of follow-up).
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Table 1. Health care consumption during follow-up and health care transition

Missing 13-14 14-15 15-16 16-17 17-18 18-19
data years years years years years years
Number of patients with 5 13/70 27176 16/70 19/66 24/62 23/56
more >1 scheduled (18.6%) (35.5%) (22.9%) (22.8%) (38.7%) (41.1%)
consultations
Median number of 5 0[0-6] 0[0-5] | 1[0-6] | 1[0-5] | 1[0-10] | 1[0-10]
scheduled
consultations [min-
max]
Number of patients with 5 0/70 4176 1/71 1/67 3/63 2/57
>1 emergency department (0.0%) (5.3%) (1.4%) (1.5%) (4.8%) (3.5%)
visit(s)
Median number of 5 0[0-0] 0[0-2] | O[0-3] | O[0-1] | O[0-1] | O0[0-2]
emergency
department visits
[min-max]
Number of patients with 5 0/72 2/78 1/73 0/69 2/65 1/59
>1 unscheduled (0.0%) (2.6%) (1.4%) (0.0%) (3.1%) (1.7%)
hospitalization(s)
Median number of 5 0[0-0] 0[0-2] | O[0-2] | O[0O-1] | O[0-1] | O[0-2]
unscheduled
hospitalizations
[min-max]

Results are reported in number/number of patients at risk for the period (%)
We defined health care transition-age as ranging from 13 to 19 years old, as at 13 years old the
transition to adult care has not yet begun and at 19 years, this process is considered completed.

Table 2. Feelings about follow-up during adolescence

Missing data Score*

Your doctor gave you enough time? 4

13-16 years 8.0[7.0-10.0]

16-19 years 8.0[6.0—10.0]
Your doctor coordinated care? 5

13-16 years 8.0[6.0—9.0]

16-19 years 8.0 [7.0-10.0]
Satisfaction with the care? 5

13-16 years 8.0[7.0-10.0]

16-19 years 8.0 [7.0-10.0]
Your doctor helped you empower yourself? 6

13-16 years 7.5[5.0-9.3]

16-19 years 8.0[7.0-10.0]
Assessment of psychological care? 10

13-16 years 5.0[0.0-8.0]

16-19 years 6.0 [0.0—8.3]
Satisfied of regularity of appointments? 17

13-16 years 24 (82.8)

16-19 years 21 (72.4)

*10 point scale, 0 = not all, 10 = yes completely
Data are expressed as median [min —max] and n (%)
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Attachment.

Additional file 1: STROBE checklist for cross-sectional studies

Item Page
No Recommendation No
Title and abstract 1 (a) Indicate the study’s design with a commonly used term in the 20
title or the abstract
(b) Provide in the abstract an informative and balanced summary of | 23
what was done and what was found
Introduction
Background/rationale 2 Explain the scientific background and rationale for the investigation | 26-27
being reported
Objectives 3 State specific objectives, including any prespecified hypotheses 17
Methods
Study design 4 Present key elements of study design early in the paper 17
Setting 5 Describe the setting, locations, and relevant dates, including periods | 17-18
of recruitment, exposure, follow-up, and data collection
Participants 6 (a) Give the eligibility criteria, and the sources and methods of 17-18
selection of participants
Variables 7 Clearly define all outcomes, exposures, predictors, potential 28-29
confounders, and effect modifiers. Give diagnostic criteria, if
applicable
Data sources/ 8* For each variable of interest, give sources of data and details of 28
measurement methods of assessment (measurement). Describe comparability of
assessment methods if there is more than one group
Bias 9 Describe any efforts to address potential sources of bias 28
Study size 10  Explain how the study size was arrived at NA
Quantitative variables 11 Explain how quantitative variables were handled in the analyses. If NA
applicable, describe which groupings were chosen and why
Statistical methods 12 (a) Describe all statistical methods, including those used to control 29
for confounding
(b) Describe any methods used to examine subgroups and 29
interactions
(c) Explain how missing data were addressed 29
(d) If applicable, describe analytical methods taking account of NA
sampling strategy
(e) Describe any sensitivity analyses NA
Results
Participants 13*  (a) Report numbers of individuals at each stage of study—eg Fig 1
numbers potentially eligible, examined for eligibility, confirmed
eligible, included in the study, completing follow-up, and analysed
(b) Give reasons for non-participation at each stage Fig 1
(c) Consider use of a flow diagram Fig 1
Descriptive data 14* (@) Give characteristics of study participants (eg demographic, 30,
clinical, social) and information on exposures and potential Table
confounders 1
(b) Indicate number of participants with missing data for each Table
variable of interest 1
Outcome data 15*  Report numbers of outcome events or summary measures 30
Main results 16  (a) Give unadjusted estimates and, if applicable, confounder- NA
adjusted estimates and their precision (eg, 95% confidence interval).
Make clear which confounders were adjusted for and why they were
included
(b) Report category boundaries when continuous variables were NA
categorized
(c) If relevant, consider translating estimates of relative risk into NA
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absolute risk for a meaningful time period

Other analyses 17 Report other analyses done—eg analyses of subgroups and NA
interactions, and sensitivity analyses

Discussion

Key results 18  Summarise key results with reference to study objectives 31-32

Limitations 19 Discuss limitations of the study, taking into account sources of 33
potential bias or imprecision. Discuss both direction and magnitude
of any potential bias

Interpretation 20  Give a cautious overall interpretation of results considering 32-33
objectives, limitations, multiplicity of analyses, results from similar
studies, and other relevant evidence

Generalisability 21 Discuss the generalisability (external validity) of the study results 32-33

Other information

Funding 22 Give the source of funding and the role of the funders for the present | 22

study and, if applicable, for the original study on which the present
article is based
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V- CONCLUSION GENERALE

L’étude que nous avons menée permet d’aborder la problématique du processus de
TEA dans les malformations vasculaires superficielles et plus largement dans les pathologies
chroniques rares.

De nombreuses perspectives semblent envisageables pour améliorer notre prise en
charge. Tout d’abord, la mise en place de consultations dédiées a la TEA avec le médecin
pédiatre, le patient, ses parents et le spécialiste qui suivra I’adolescent apres la TEA en cas de
changement d’équipe, permettrait de mettre le patient en confiance et d’éviter une rupture du
suivi. La présence d’un coordinateur médical ou paramédical de la TEA dans les centres
hospitaliers permettrait aussi aux patients et aux familles d’avoir un interlocuteur en cas de
difficultés et de faire le lien entre 1’équipe soignante pédiatrique et adulte, par exemple pour la
planification des soins. Il est également essentiel qu'un suivi par un psychologue soit proposé
aux adolescents pendant la TEA, la prise en charge psychologique étant jugée insuffisante par
une grande majorité des patients dans notre étude. Enfin, la mise en place d’une application
mobile dédiée aux patients en cours de TEA, ou encore la création d’une base de données
partagée entre les professionnels de santé des services pédiatriques et adultes, déja réalisée
pour certaines pathologies complexes, constituent des alternatives pour améliorer la prise en
charge et la continuité des soins.

Il serait également nécessaire de définir les critéres d’une TEA satisfaisante, tant sur le
plan médical que pour le patient, afin d’étre capable d’évaluer ces interventions.

Enfin, la rédaction de recommandations générales ou par pathologies sur la TEA dans
notre spécialité serait d’une grande aide pour les équipes soignantes. Cela permettrait

d’homogénéiser les pratiques et de faciliter les transferts de patients dans d’autres centres a un
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age et a une période de vie ou les patients sont fréquemment amenés a changer de régions

pour leurs études ou leur vie professionnelle.
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V- ANNEXES

Annexe 1 : Lettre d’information patient

Formulaire d’information aux participants — étude TSAR
Lettre d’information pour la participation a une recherche non interventionnelle

Transition enfants-adulte : modalités et ressenti des patients suivis pour une malformation vasculaire
superficielle
Etude du groupe de Recherche de la Société Francaise de Dermatologie Pédiatrique

Madame, Monsieur,
Nous vous proposons de participer a cette étude car vous étes ou vous avez été suivi pour une malformation
vasculaire superficielle. Les malformations vasculaires sont des maladies chroniques qui justifient

habituellement d’un suivi régulier.

INFORMATIONS GENERALES SUR L’ETUDE

& La période de 1’adolescence est une étape-clé dans le suivi des malformations vasculaires :
modification possible du suivi durant une période ou le ressenti et le vécu de la maladie peuvent étre
modifiés.

& Nous souhaitons étudier cette période de transition chez les patients suivis pour une malformation
vasculaire superficielle. Pour cela, nous souhaitons recueillir les modalités de votre suivi durant

I’adolescence et votre ressenti sur votre prise en charge.

& Par ailleurs, nous interrogerons également votre médecin référent pour évaluer si cette période a eu un
impact sur votre maladie (augmentation du nombre de consultations et d’hospitalisations).

MODALITES DE I’ETUDE

& Vous n’aurez pas de visite ou d’examen supplémentaire lié¢ a I’¢étude.

& \ous devez simplement remplir le questionnaire fourni, puis le renvoyer par voie postale &
’adresse suivante (enveloppe affranchie fournie) :

Dr Sophie LEDUCQ, Service de Dermatologie, Hopital Trousseau CHRU Tours, Avenue de la République,
37044 Tours Cedex 9

PARTICIPATION VOLONTAIRE ET FACULTATIVE

& \otre participation est facultative. Si vous refusez, cela ne modifiera en rien votre prise en charge au
sein du service. Les renseignements recueillis seront conservés sauf opposition de votre part.

& Il n’y a ni bénéfice ni inconvénient pour vous a participer a Pétude. Vos réponses nous
permettront d’identifier les éventuelles faiblesses lors du passage de I’hdpital pédiatrique & 1’hopital adulte
et nous aideront, nous espérons, a améliorer ce transfert dans le futur.

DISPOSITIONS LEGISLATIVES ET REGLEMENTAIRES

& Dans le cadre de la recherche biomédicale a laquelle le CHU de Tours vous propose de participer, un
traitement de vos données personnelles va étre mis en ceuvre pour permettre d’analyser les résultats de la
recherche au regard de I’objectif de cette derniére qui vous a été présenté. A cette fin, les données
médicales vous concernant et les données relatives a vos habitudes de vie seront transmises au promoteur
de la recherche ou aux personnes agissant pour son compte, en France. Ces données seront anonymisées
et identifiées par les deux premiéres lettres de votre nom et les trois premieres lettres de votre
prénom. Ces données pourront également, dans des conditions assurant leur confidentialité, étre transmises
aux autorités de santé frangaises ou étrangéres, a d’autres entités du CHU de Tours.

& Conformément aux dispositions de loi relatives a I’informatique aux fichiers et aux libertés, vous
disposez d’un droit d’accés et de rectification. Vous disposez également d’un droit d’opposition a la
transmission des données couvertes par le secret professionnel susceptibles d’étre utilisées dans le cadre de
cette recherche et d’étre traitées. Vous pouvez également accéder directement ou par 'intermédiaire d’un
médecin de votre choix a I’ensemble de vos données médicales en application des dispositions de Iarticle
L1111-7 du Code de la Santé Publique. Ces droits s’exercent auprés du médecin qui vous suit dans le cadre
de la recherche et qui connait votre identité.

VVous remerciant par avance de la confiance que vous nous témoignez, nous restons a votre disposition au
02.47.47.46.25

(secrétariat) ou par mail (sophie.leducq@univ-tours.fr) pour tout renseignement complémentaire concernant
cette étude.

Pr Annabel MARUANI et Dr Sophie LEDUCQ, dermatologues, Unité de Dermatologie Pédiatrique, CHRU
de Tours
Camille VERMERSCH, interne en Dermatologie, UFR de Médecine de Tours



Annexe 2 : Case Report Form

Etude TSAR

Questionnaire médecins (CRF)
Un questionnaire par patient

Fiche complétée a adresser a :
Dr Sophie LEDUCQ, Service de Dermatologie, CHRU de Tours, 37044 Tours cedex 9.
Adresse mail : sophie.leducq@univ-tours.fr

Nom et Prénom du médecin référent du patient : Cliquez ou appuyez ici pour entrer du texte.

Centre (ville) : Cliquez ou appuyez ici pour entrer du texte.
[ Site pédiatrique [ Site adulte 1 Site mixte

Date de remplissage de lafiche: _/ /

Identification du patient

Identifiant du patient : 2 premiéres lettres du nom - 3 premiéres lettres du prénom

Année de naissance : Cliquez ou appuyez ici pour entrer du texte. Sexe : [JHomme [IFemme

Données médicales concernant la malformation vasculaire

1) Type de malformation vasculaire
[J Malformation veineuse simple
L1 Malformation lymphatique simple
(] Malformation artério-veineuse simple
[ Malformation combinée (capillaire/veineuse/lymphatique)
] Malformation syndromique
Préciser : Cliquez ou appuyez ici pour entrer du texte.
[ Ne sait pas

2) Localisation de la malformation vasculaire (plusieurs réponses possibles)
O Téte et cou/langue

[ Tronc/zone glutéale
1 Membre supérieur
(1 Membre inférieur
[J Ne sait pas

3) Age du diagnostic (années) : Cliguez ou appuyez ici pour entrer du texte.
Si diagnostic a la naissance, mettre 0

4) Age du début du suivi dans le centre (années) : Cliguez ou appuyez ici pour entrer du texte.
Si diagnostic a la naissance, mettre 0
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5) Suivi actuel du patient pour sa malformation vasculaire :
Date de la derniére consultation : _ / / Patient perdu de vue*: (JOui [INon

*un patient est considéré comme perdu de vue s’il n’existe pas de consultation dans I’hdpital, pour le suivi de sa
malformation vasculaire, depuis au moins 3 ans

6) Ou était suivi le patient avant I’Age de 16 ans ?
O Site pédiatrique

[ Site adulte

[ Site mixte

7) Y a-t-il eu un changement de site au cours du suivi ? [JOui [INon Si oui, a quel 4ge (ou année) :

8) Si oui, modalités de transition pour ce patient :
- Courrier de transfert adressé au médecin du service adulte : [JOui  [INon
- Suivi effectué par le méme médecin dans les 2 sites : [JOui  [JNon

9) Traitement de la malformation (plusieurs réponses possibles) :
O Abstention thérapeutique

[ Sclérothérapie/embolisation

[ Traitement médicamenteux par voie générale. Si oui lequel (préciser uniquement le nom du traitement) :
L] Traitement physique (contention, drainage, laser) : préciser

O Autres, préciser : Cliquez ou appuyez ici pour entrer du texte.

[ Ne sait pas

Données médicales concernant la puberté

1) Pour les femmes :
Date des premiéres régles (préciser 1’année) [INe sait pas
Date de poussée de croissance staturo-pondérale (préciser I’année) [INe sait pas

2) Pour les hommes :
Date de poussée de croissance staturo-pondérale (préciser I’année) [INe sait pas

3) Y a-t-il eu une accélération/poussée évolutive de la maladie au cours de la puberté (environ entre ’age

de 11 et 16 ans pour les filles et entre I’4ge de 13 et 18 ans pour les garcons) :
(JOui CINon [INe sait pas
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Consommation de soins

[13-14] ans [14-15] ans [15-16] ans
1) Ou était effectué le suivi ? Secteur Secteur Secteur
(plusieurs réponses possibles) [Ipédiatrique [Ipédiatrique [pédiatrique

[adulte [adulte [adulte

Clmixte Clmixte CImixte

Consultation

Consultation

Consultation

Clsimple Clsimple Csimple
CImultidisciplinaire CImultidisciplinaire | CImultidisciplinaire
ONe sait pas LINe sait pas ONe sait pas

2) Nombre de consultations Cliquez ou appuyez Cliquez ou Cliquez ou appuyez

programmeées pour la
malformation

ici pour entrer du
texte.

appuyez ici pour
entrer du texte.

ici pour entrer du
texte.

3) Nombre de passages au
service des urgences

Cliquez ou appuyez
ici pour entrer du
texte.

Cliquez ou
appuyez ici pour
entrer du texte.

Cliquez ou appuyez
ici pour entrer du
texte.

4) Nombre d’hospitalisations
programmeées en lien avec la
malformation

Cliquez ou appuyez
ici pour entrer du
texte.

Cliquez ou
appuyez ici pour
entrer du texte.

Cliquez ou appuyez
ici pour entrer du
texte.

5) Nombre d’hospitalisations
non programmeées en lien avec
la malformation

Cliquez ou appuyez
ici pour entrer du
texte.

Cliquez ou
appuyez ici pour
entrer du texte.

Cliquez ou appuyez
ici pour entrer du
texte.

[16-17] ans 17-18[ ans 18-19[ ans
1) Ou était effectué le suivi ? Secteur Secteur Secteur
(plusieurs réponses possibles) [Ipédiatrique Upédiatrique Clpédiatrique
[Jadulte [Jadulte [adulte
CImixte CImixte Clmixte

Consultation

Consultation

Consultation

CIsimple CIsimple CIsimple
Clmultidisciplinaire Clmultidisciplinaire | Clmultidisciplinaire
CINe sait pas CINe sait pas OINe sait pas

2) Nombre de consultations Cliquez ou appuyez Cliquez ou Cliquez ou

programmeées pour la
malformation

ici pour entrer du
texte.

appuyez ici pour
entrer du texte.

appuyez ici pour
entrer du texte.

3) Nombre de passages au
service des urgences

Cliquez ou appuyez
ici pour entrer du
texte.

Cliquez ou
appuyez ici pour
entrer du texte.

Cliquez ou
appuyez ici pour
entrer du texte.

4) Nombre d’hospitalisations
programmeées en lien avec la
malformation

Cliquez ou appuyez
ici pour entrer du
texte.

Cliquez ou
appuyez ici pour
entrer du texte.

Cliquez ou
appuyez ici pour
entrer du texte.

5) Nombre d’hospitalisations
non programmeées en lien avec
la malformation

Cliquez ou appuyez
ici pour entrer du
texte.

Cliquez ou
appuyez ici pour
entrer du texte.

Cliquez ou
appuyez ici pour
entrer du texte.
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Annexe 3 : Questionnaire patient
Etude TSAR

Questionnaire a destination des participants

Coordonnées pour le renvoi des guestionnaires :
Dr Sophie LEDUCQ, Service de Dermatologie, Hopital Trousseau CHRU Tours, Avenue de la République,

37044 Tours Cedex 9, mail = sophie.leducqg@univ-tours.fr - Tel 02.47.47.46.25 (secrétariat)

Partie A. Données socio-professionnelles

Deux premiéres lettres de votre nom : __ Trois premieres lettres de votre prénom:
Votre année de naissance : Vous étes : [ une femme [ un homme

1) Dans quel hdpital étes-vous maintenant suivi ?

LI Non suivi(e) L] Suivi(e) en ville

2) Dans quel hépital étiez vous suivi avant ’Age de 16 ans ?

3) Quelle est votre situation professionnelle actuelle ?
I Lycéen

O Etudiant

I Travailleur a plein temps

O Travailleur a temps partiel

O Chémeur [J Sans profession

O En invalidité

4) Quiel est votre niveau d’étude ?

O CAP ou BEP

] Baccalauréat général, technologique ou professionnel
O Diplémes de niveau Bac plus 2

O Diplémes de second ou troisieme cycle universitaire

5) Avez-vous dd quitter votre ville pour vos études ? [ Oui 0 Non
Si oui, a quel &ge (année) ?

6) Quel est votre statut marital ?
[ Célibataire

O En concubinage

O Marié(e)

[ Pacsé(e)

[ Divorcé(e)

O Veuf (veuve)
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Partie B. Données sur la période de ’adolescence (consultez le carnet de santé pour vous

aider)
1) Pour les femmes :
Date des premiéres régles (préciser I’année) [J Ne sait pas
Date de poussée de croissance (préciser I’année) [ Ne sait pas
2) Pour les hommes :
Date de poussée de croissance (préciser I’année) [ Ne sait pas

3) Pendant votre adolescence (11-16 ans pour les filles, 13-18 pour les garcons), avez-vous vécu une
évolution plus rapide (aggravation) de votre malformation ? [J Oui [J Non [J Ne sait pas

Si oui, était-ce : [1 une augmentation de volume [ Des poussées douloureuses plus fréquentes
4) Pendant I’adolescence, vous étes-vous senti(e) géné(e) ou complexé(e) par votre maladie ?
[0 Qui tout a fait 0 Non pas vraiment
O Oui plutdt 1 Non pas du tout

5) Pendant I’adolescence, avez-vous eu envie d’arréter le suivi car trop contraignant ?
O Oui tout & fait O Non pas vraiment
O Oui plutdt 1 Non pas du tout

6) Aviez-vous été suivi(e) par un psychologue, un psychiatre ou un sophrologue pendant cette période ?
[J Oui TJ Non [ Ne sait pas

7) Actuellement : vous sentez-vous géné(e) ou complexé(e) par votre maladie ?
[0 Qui tout a fait 0 Non pas vraiment
O Oui plutdt O Non pas du tout

Partie C. Suivi actuel

1) Etes-vous suivi(e) dans un hépital actuellement pour votre malformation vasculaire ?
[J Oui O Non

Si vous avez répondu oui, merci d’aller directement a la question 4.

Si vous avez répondu non, répondre uniquement aux questions 2 et 3.

2) Si vous n’étes plus suivi(e) dans un hopital pour votre malformation vasculaire, pour quel motif ?
[J Mon médecin m’a dit que ce n’était plus nécessaire

[ Je n’ai pas trouvé de médecin pour mon suivi

[ Je ne souhaite plus étre suivi(e)

] Autre :

3) Si vous n’&tes plus suivi(e), depuis quel age (en années) ?

4) Par qui étes-vous suivi(e) pour votre malformation ?

56




(1 Médecin de ville [ Médecin hospitalier

5) Etes-vous suivi(e) parfois en consultation pluridisciplinaire (consultation avec au moins 2 médecins de 2
spécialités différentes) ? 0 Oui [ Non [ Ne sait pas

6) Etes-vous suivi(e) dans un secteur pédiatrique ou dans un secteur adulte ?

[ Je suis suivi(e) dans un secteur pédiatrique

[ Je suis suivi(e) dans un secteur adulte

[ Je suis suivi(e) dans un secteur mixte

Si vous avez répondu « Je suis suivi(e) dans un hépital adulte » merci de ne pas répondre & la question 7.

7) Si vous étes toujours suivi(e) dans un secteur pédiatrique, pour quel motif ?
CISuivi poursuivi en pédiatrie a ma demande

[CISuivi poursuivi en pédiatrie a la demande de mon médecin

LISuivi dans un secteur adulte non évoqué par mon médecin

[LJAbsence de médecin dans le secteur adulte suivant des patients atteints de ma maladie
CJAutre :

[CINe sait pas

Partie D. Passage du secteur pédiatrique au secteur adulte

1) Au cours de votre suivi, avez-vous changé du secteur pédiatrique au secteur adulte?
O Oui O Non [ Les 2 secteurs sont communs

Si oui, a quel age (en années) ?
Si oui, selon vous, votre passage du secteur pédiatrique au secteur adulte s’est fait :

2) Etes-vous satisfait de votre prise en charge durant ’adolescence (entre 16 et 19 ans environ)?
__ 110
Note entre 0 et 10, 0 = pas du tout satisfait, 10 = trés satisfait

3) Avez-vous eu I’impression qu’il y a eu un changement de votre prise en charge ?
[0 Qui touta fait [ Oui plutét [ Non pas vraiment [ Non pas du tout

4) Pensez-vous que les consultations de suivi au cours de I’adolescence (entre 16 et 19 ans) étaient trop
fréquentes ?

O Oui, trop fréquentes
O Non, le rythme des consultations était adapté
[0 Non, au contraire, les consultations n’étaient pas assez fréquentes

[ Ne sait pas

Si oui, quelle(s) était(étaient) la ou les raison(s) ?
O La maladie était stable

[0 On ne me proposait pas de nouveau médicament
[ Je ne souhaitais pas voir de médecin

[0 Je ne me préoccupais pas de la maladie

O Autre :
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Partie E. Ressenti sur le suivi au cours de ’adolescence

Nous vous interrogeons ici sur votre ressenti sur votre suivi durant la période de I’adolescence.

De I’age de 13 ans a

16 ans

De I’age de 16 ans a

19 ans

1) Aviez-vous I’impression que votre médecin vous
consacrait assez de temps ?

Note entre 0 et 10

0 = pas du tout, 10 = oui complétement

/10

/10

2) Avez-vous I’impression que votre médecin
coordonnait les soins ?

Note entre 0 et 10

0 = pas du tout, 10 = oui complétement

/10

/10

3) Quelle est votre satisfaction sur votre prise en
charge ?

Note entre 0 et 10

0 = pas du tout satisfait, 10 = oui complétement satisfait

/10

/10

4) Avez-vous I’impression que votre médecin vous
aidait & vous autonomiser ?

Note entre O et 10

0 = pas du tout, 10 = oui complétement

/10

/10

5) Comment évaluez-vous votre prise en charge
psychologique ?

Note entre O et 10

0 = pas du tout, 10 = oui complétement

/10

/10

6) Le rythme des consultations était :

O Trop fréquent
O Adapté

[ Trop espacé
[J Ne sait pas

O Trop fréquent
0 Adapté

[ Trop espacé
[ Ne sait pas

Commentaires libres (vous pouvez exprimer votre ressenti) :
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Annexe 4 : Questionnaire centre

Etude TSAR

Questionnaire médecins (CRF)
Un questionnaire par centre

Fiche complétée a adresser a :
Dr Sophie LEDUCQ, Service de Dermatologie, CHRU de Tours, 37044 Tours cedex 9.
Adresse mail : sophie.leducqg@univ-tours.fr

Modalités de transition dans votre centre

1) Existe-t-il un professionnel de santé coordinateur de la transition auquel les adolescents peuvent se
référer en cas de difficulté (par exemple une infirmiére) ?
[JOui  [JNon [JNe sait pas

2) Existe-t-il des groupes de soutien ou des ateliers d’éducation thérapeutique pour les adolescents ou les

adultes suivis pour malformation vasculaire ?
[(JOui  [ONon [CINe sait pas

3) Le service de pédiatrie et le service adulte pour le suivi des malformations vasculaires sont-ils dans le
méme hopital ?
[JOui  [ONon [JNe sait pas

4) L’équipe médicale est-elle la méme dans le service de pédiatrie et le service adulte ?
[JOui  [ONon [JNe sait pas

5) Qui choisit le médecin qui se chargera du suivi des patients a I’Age adulte ?
CIVous

CLe pédiatre
[ILe médecin généraliste

[ILe patient
ClLa famille
OAutre :

6) Comment se passe la transition dans votre centre ?

Commentaire libre :
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Vu, le Directeur de Thése

Vu, le Doyen
De la Faculté de Médecine de Tours
Tours, le
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Résumé :

Les malformations vasculaires superficielles (MVS) sont des pathologies congénitales
chroniques nécessitant un suivi au long cours. L’adolescence est une période marquée par des
transformations multiples, pouvant induire des modifications psychologiques et somatiques
comme un rejet des soins médicaux chez certains sujets, ou une aggravation de certaines MVS
du fait de modifications hormonales. Cette période charniére est appelée période de

« transition enfant-adulte » (TEA).

Les objectifs de cette étude ont été d’évaluer le nombre de patients atteints de MVS perdus de
vue au décours de la TEA, d’évaluer la consommation de soins pendant la TEA, les modalités
de TEA et le ressenti des patients sur la prise en charge durant cette période.

Nous avons mené une étude observationnelle multicentrique dans 7 centres en France
spécialisés dans la prise en charge des MVS, entre Janvier et Juin 2020. Les patients agés de
19 a 25 ans avec une MV ayant eu au moins une consultation hospitaliere avant I’age de 16
ans ont été inclus. Des données démographiques, médicales sur la MVS et sur la puberté ont
été recueillies. Un questionnaire a été envoyé a chaque patient.

Quatre-vingt-dix patients ont été inclus, parmi lesquels 41 (45,6 %) étaient perdus de vue a
I’age adulte. L age au diagnostic était significativement plus élevé chez les patients perdus de
vue. Vingt-trois patients ont changé de site (site pédiatrique a site adulte) au cours du suivi, ce
qui n’¢était pas associé au risque de perdus de vue. La consommation de soins d’augmentait
pas pendant la TEA. Quarante-sept patients (52,2%) ont répondu au guestionnaire envoyeé sur
le ressenti. Vingt patients (42,5%) étaient tres génés par leur MV'S pendant ’adolescence. Le
score de satisfaction concernant leur suivi médical était satisfaisant, excepté pour I’aide
psychologique, ou seulement 5 patients avaient bénéficié d’un suivi psychologique spécifique.
Un diagnostic précoce, un suivi psychologique et des consultations réguliéres pourraient
contribuer a limiter le nombre de patients perdus de vue au moment de la TEA.
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