


Les	news	de	l’année	du	réseau	SPRATON	
11	octobre	2021	



Les	actions	destinées	aux	professionnels	

1.  Deux	PNDS	finis	:	argumentaire	+	synthèse	pour	le	médecin	
traitant,	partis	à	la	HAS	–	Séquence	de	Pierre	Robin	et	Sd	CHARGE	

2.  RCPs	nationales	initiées		

quels	dossiers	présenter	?	Quelle	organisation	souhaitez-vous	?	

3.				Site	SPRATON:	https://www.tete-cou.fr/spraton/accueil	

	-	Contenus	du	site	coordonnateur	

	-	Vos	contenus	





Les	actions	destinées	aux	professionnels	

1.  Deux	PNDS	finis	:	argumentaire	+	Synthèse	pour	le	médecin	
traitant,	partis	à	la	HAS	–	Pierre	Robin	et	Sd	CHARGE	

2.  RCPs	nationales	initiées		

quels	dossiers	présenter	?	Quelle	organisation	souhaitez-vous	?	

1.  Site	SPRATON:	https://www.tete-cou.fr/spraton/accueil	

	-	Contenus	du	site	coordonnateur	

	-	Vos	contenus:	fiches,	infos,	publications		
							A	faire	vivre	+++++	



Les	actions	à	l’international	
1.  La	démarche	de	l’ERN	vers	un	texte	de	guidelines	-	Renée	de	Ruiter,	Rotterdam	
	
	
2.	La	base	de	données	européenne,	initiative	allemande	Christian	Poets	
	
3.	Le	groupe	international	«	Robin	sequence	consensus	»		
Christian	Poets,	Allemagne;	Corstiaan	Breugem,	Pays-Bas;	Kelly	Evans,	USA	et	
d’autres	

	-	un	papier	sur	les	stratégies	d’évaluation	de	l’obstruction	J	Clin	Sleep	Med.	2021	
	-	Un	numéro	spécial	de	Seminar	in	Fetal	and	Neonatal	Medicine,	sept	2021	
	-	Congrès	du	groupe:	International	Consensus	Meeting	on	Robin	Sequence	

Tübingen	3-5	avril	2022,	2	jours	de	congrès	+	1	jour	de	formation	à	la	fabrication	des	
PEBP	-	3eme	réunion	après	Utrecht	et	Toronto	
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Invitation to the 3rd International Consensus Meeting on Robin Sequence 
 
 
 
Dear	Colleagues,	dear	Guests,	
	

	
	

Dear	Colleagues,	dear	Guests,	
	
Following	 the	 first	meeting	 in	Utrecht,	 Netherlands,	 and	 the	 second	 in	 Toronto,	 Canada,	 the	 Tübingen	 team	 took	 up	 the	
challenge	of	hosting	the	third	International	Consensus	Meeting	on	Robin	Sequence	(RS)	in	Tübingen,	Germany.	
	
As	true	for	many	rare	conditions,	treatment	approaches	for	RS	vary	considerably,	as	randomized	controlled	trials	are	difficult	
to	perform.	Evidence	for	different	treatments,	however,	can	also	be	based	on	cohort	studies.	This	requires	agreement	on	the	
relevant	outcomes	tested	in	such	studies,	i.e.	the	definition	of	a	common	data	set	to	be	used	in	future	clinical	studies	on	RS.	
	
The	latter	will	be	the	main	subject	during	the	upcoming	3rd	international	RS	meeting.	We	expect	renowned	speakers	from	
around	the	world	to	present	their	latest	data	with	a	focus	on	a	quantification	of	sleep-related	upper	airway	obstruction	and	
failure	to	thrive	as	the	two	most	relevant	early	outcomes	in	RS.	Also,	is	there	mandibular	catch-up	growth	in	RS?	What	is	the	
long-term	outcome	and	quality-of-life	after	the	various	interventions	used,	and	what	do	parents	think?	
	
Whichever	approach	is	being	taken,	RS	treatment	requires	a	team	approach,	and	this	is	not	only	reflected	by	our	organizing	
committee,	but	also	by	the	faculty	of	this	meeting.	
	
Tübingen	is	an	old	medieval	university	town	(the	university	was	founded	in	1492)	located	in	Germany’s	beautiful	South-West,	
where	weather	conditions	can	already	be	quite	pleasant	in	April	(but	wet	and	cold	weather	conditions	are	also	possible).	At	
the	same	time,	and	due	to	the	unclear	further	developemt	of	the	current	pandemic,	this	will	be	a	hybrid	meeting,	where	all	
presentations	can	also	be	attended	online.	To	facilitate	participation	from	our	colleagues	in	South	and	North	America,	we	wil	
start	late	in	the	morning	and	end	in	the	evening.	
	
We	are	looking	forward	to	welcoming	you	to	Tübingen	(or	remotely	at	your	desktop)!	

	

						

	 												 										 	
	
	Prof. Dr. Christian Poets, MD    Prof. Dr. Dr. Siegmar Reinert, MD, DMD     Prof. Dr. Bernd Koos, MD	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	

AAP	Formation		
TETECOU	2022	!	
	
3,4,5	avril	2022	



Actions	pour	les	familles	
	

Les	petites	fiches	de	Christel	Chalouhi	
sous	l’impulsion	de	Delphine	Vissac	























Actions	pour	les	familles	
-  Une	belle	rencontre	avec	la	nouvelle	présidente	de	
l’association	Tremplin	

	

-  Création	en	cours	du	site	INFORALITE	









La	recherche	SPRATON	cette	année	

-	ADOROBIN	:	fini,	et	accepté	dans	OJRD,	la	suite	avec	
le	travail	d’Helen	So,	thèse	de	docteur	en	orthodontie	



Background	:	Pierre	Robin	sequence	(PRS)	is	a	heterogeneous	condition	involving	retro(micro)gnathia,	
glossoptosis	and	upper	airway	obstruction,	very	often	with	posterior	cleft	palate.	Patients	with	PRS,	either	
isolated	or	associated	with	Stickler	syndrome	have	good	intellectual	prognosis.	Nevertheless,	the	quality	of	
life	in	adolescence	and	the	phonatory	and	morphological	outcomes	are	rarely	analysed.	We	assessed	the	
phonatory	and	morphological	outcomes	of	72	cognitively	unimpaired	adolescents	with	PRS,	studied	their	oral	
(COHIP-SF19),	vocal	(VHI-9i)	and	generic	quality	of	life	(QoL;	KIDSCREEN-52),	and	searched	for	determinants	
of	these	outcomes.		
Results	:	Two-thirds	of	our	adolescents	retained	low	or	moderate	phonation	difficulties,	but	risk	factors	were	
not	identified.	For	14%,	morphological	results	were	considered	disharmonious,	with	no	link	to	neonatal	
retrognathia	severity.	Only	two-stage	surgery	seemed	to	affect	final	aesthetic	results.	The	oral	QoL	of	these	
adolescents	was	comparable	to	that	of	control	patients	and	was	significantly	better	than	that	of	children	with	
other	craniofacial	malformations	(COHIP-SF19	=	17.5,	15.4	and	25.7,	respectively).	The	oral	QoL	of	the	
adolescents	with	non-isolated	PRS	was	significantly	worse	(COHIP-SF19	=	24.2)	than	that	of	control	patients	
and	close	to	that	of	children	with	other	craniofacial	malformations.	The	vocal	QoL	of	the	adolescents	(mean	
[SD]	VHI-9i	=	7.5	[5.4])	was	better	than	that	of	patients	with	other	voice	pathologies	and	better	when	
phonation	was	good.	The	generic	QoL	of	the	adolescents	was	satisfactory	but	slightly	lower	than	that	of	
controls,	especially	in	dimensions	concerning	physical	well-being,	relationships	and	autonomy.	QoL	results	
were	lower	for	adolescents	with	non-isolated	than	isolated	PRS.	Only	non-isolated	PRS	and	low	oral	QoL	
affected	generic	QoL.		
Conclusion	:	Morphological	or	phonatory	impairments	remain	non-rare	in	adolescents	with	PRS	but	do	not	
seem	to	be	directly	responsible	for	altered	QoL.	These	adolescents,	especially	those	with	non-isolated	PRS,	
show	self-confidence	and	social-	relation	fragility.	We	must	focus	on	long-term	functional	and	psychological	
results	for	PRS	patients	and	improve	therapy	protocols	and	follow-up,	notably	those	affecting	the	oral	
aspects	of	the	disease.		
	



La	recherche	SPRATON	cette	année	

-  ORALQUEST	toujours	en	cours-	Standardisation	d’une	
échelle	d’évaluation	des	difficultés	alimentaires	de	l’enfant	
de	9	mois	à	6	ans-	cohortes	de	300	enfants	malades	et	600	
enfants	tout-venants	

-  SATB2	mémoire	de	DES	de	Nancy	Végas	fini,	article	
en	préparation	

	



Dysrobin	en	cours	et	les	travaux	de	l’équipe	lyonnaise	
(Laurianne	Coutier)	

The	role	of	sleep	laboratory	polygraphy	in	the	evaluation	of	obstructive	sleep	apnea	
syndrome	in	Robin	infants.Coutier	L,	Bierme	P,	Thieux	M,	Guyon	A,	Ioan	I,	Reix	P,	Franco	
P.Sleep	Med.	2020	Aug;72:59-64.	doi:	10.1016/j.sleep.2020.03.003.	Epub	2020	Mar	
14.PMID:	32554055	
Feasibility	of	parent-attended	ambulatory	polysomnography	in	children	with	suspected	
obstructive	sleep	apnea.Ioan	I,	Weick	D,	Schweitzer	C,	Guyon	A,	Coutier	L,	Franco	P.J	Clin	
Sleep	Med.	2020	Jul	15;16(7):1013-1019.	doi:	10.5664/jcsm.8372.	



Etude	DysRobin	
Implication	de	la	dysfonction	du	tronc	cérébral	dans	la	physiopathogénie		

de	la	séquence	de	Pierre	Robin	
Laurianne	Coutier	et	coll	

 

Fin	Juin	2021	:		
-  45/50	Pierre	Robin	
-  31/50	Obstruction	Ventilatoire	
-  13/30	contrôle,	fratrie	MIN	



Autres	projets	à	venir	
SUCCI	ROBIN	:	Collaboration	avec	Luc	Marlier,	CNRS	Strasbourg	–	succimétrie	non	nutritive	
	
	
DEVROBIN	:	Développement	psychomoteur	des	Robins	isolés	et	Stickler	/	IDE,	de	la	
génération	VNI	
	
	
PERIACTINE	:	Analyse	de	la	pharmacovigilance	française	+	analyse	de	la	litterrature	
	
Projet	de	:	Essai	thérapeutique	d’utilisation	de	la	Périactice	(cyproheptadine)	comme	
traitement	orexigène	permettant	d’améliorer	la	croissance	pondérale	et	de	sursoir	à	une	
NE	de	soutien	
	
Sd	CHARGE:	
Should	autism	spectrum	disorder	be	considered	part	of	CHARGE	syndrome?	A	cross-sectional	study	of	46	patients.	
Abadie	V,	Hamiaux	P,	Ragot	S,	Legendre	M,	Malecot	G,	Burtin	A,	Attie-Bitach	T,	Lyonnet	S,	Bilan	F,	Gilbert-Dussardier	
B,	Vaivre-Douret	L.Orphanet	J	Rare	Dis.	2020	Jun	3;15(1):136.	
Functional	Vision	Analysis	in	Patients	With	CHARGE	Syndrome.	Martin	GC,	Robert	MP,	Challe	G,	Trinh	NTH,	Attié-
Bitach	T,	Brémond-Gignac	D,	Bodaghi	B,	Abadie	V.J	Pediatr	Ophthalmol	Strabismus.	2020	Mar	1;57(2):120-128.		
	



OTBB3	:	Protocole	Ocytocine	Prader-Willi	
M	Tauber,	Toulouse	;	G	Pinto	Necker		

	
Equipe	Oralité	de	PG	:	Aurélie	Royer,	Anais	Léon,	Gaelle	Malécot	;	C	Chalouhi,	M	Le	Gouez	



Et	tous	vos	projets	de	recherche	et	publications	que	je	ne	connais	pas	
et	que	nous	pourrions	diffuser	via	le	réseau	SPRATON		



Difficultés	du	réseau	cette	année	

-  Départ	de	Nathan,	remplaçante	à	mi-temps	Samira	
Medjahed	en	cours	de	recrutement	

-  Manque	de	temps	hors	clinique	
-  Afflux	de	malades	à	Necker	pour	une	petite	équipe	
-  Pas	assez	de	contacts	avec	les	CCMR	
-  Une	autre	journée	annuelle	que	l’am	TETECOU	?	
-  Mauvaise	couverture	du	territoire	national	



Prochaine	labellisation	par	le	ministère	
des	Centres	de	Référence	Maladies	Rares	



35	

Novembre	2022	–	janvier	2023	



Calendrier	Necker	
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Critères	(2017)	

site	coordonnateur	 site	constitutif	 compétence	

Responsable	 1	responsable	unique	par	site	
praticien	temps	plein	dans	l’établissement	(PH,	MCU-PH,	PU-PH)	
activité	clinique	
engagement	pour	5	ans	
âge	≤	68	ans	(en	2027)	=>	âge	≤	63	ans	en	2022	

dérogation	serait	possible	si	succession	organisée	

Etablissement	 1	site	ne	peut	pas	être	sur	plusieurs	établissements	
1	établissement	ne	peut	pas	avoir	plusieurs	sites	du	même	réseau	
plusieurs	sites	possibles	dans	la	même	ville	ou	région	

Etablissement	 ne	peut	pas	être	
coordonnateur	de	plusieurs	
CRMR	

Equipe	 pluridisciplinaire	et	pluriprofessionnelle	
médical,	paramédical,	social	

unité	fonctionnelle	ou	de	gestion	

GH	APHP	
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Critères	(2017)	

site	coordonnateur	 site	constitutif	 compétence	

Missions	 •  Coordination	
•  Expertise	(RCP,	PNDS,	BNDMR…)	
•  Recours	(diagnostic,	thérapeutique,	suivi)	
•  Recherche	
•  Enseignement	et	formation	

•  Prise	en	charge	et	suivi	
•  BNDMR	
+/-	expertise,	recherche,	
enseignement,	formation	

Recours	 •  300	cs-HDJ/an	
•  file	active	:	150	

•  150	cs-HDJ/an	
•  file	active	:	75	

file	active	:	25	

•  Programmes	d’ETP	
•  Partenariats	avec	l’Outre-Mer	

Recherche	 2	projets	
recherche	clinique	ou	
fondamentale	(investigateur	
principal,	financé,	5	dernières	
années)	

1	projet	
recherche	clinique	ou	
fondamentale	(investigateur	
principal,	financé,	5	dernières	
années)	

	-	
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Critères	(2017)	

site	coordonnateur	 site	constitutif	 compétence	

Coordination	
Expertise	
Enseignement	et	formation	

appréciation	du	jury	

BNDMR	 alimenter	la	BNDMR	:	
•  coder	dans	BaMaRa	ou	fiche	maladie	rare	du	DPI	
•  activité	saisie	remplissant	les	critères	minimaux	?	
•  données	migrant	dans	l’entrepôt	BNDMR	(case	de	non	opposition)	?	

Justification	
site(s)	constitutif(s)	

•  complémentarité	
expertise,	recours,	
recherche	ou	formation	

•  expertise	pour	une	forme	
phénotypique	particulière	

•  complémentarité	PEC	
pédiatrique/adulte	

•  prévalence/diversité	des	
pathologies		



Nancy	

Clermont-Ferrand	

Grenoble	

Toulouse	

Tours	

Reims	Caen	

Rouen	

Brest	 Strasbourg	

Lille	

Paris	

Amiens	

Rennes	

Nantes	

Poitiers	

Limoges	

Bordeaux	

Montpellier	 Marseille	

Lyon	

Besançon	

Saisie	BaMaRa	importante		

Saisie	BaMaRa	faible	ou	débutante		

Saisie	BaMaRa	nulle		

Saisie	BaMaRa	inconnue	?	

?	

?	



Deux	questions	majeures	

1.  Qualité	de	l’ensemble	de	l’équipe	des	centres	de	référence/
compétences	

2.  Comment	couvre-t-on	le	territoire	français	(et	DOM-TOM)	



La	Réunion	
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Angoulême	

Dijon	

Boulogne-	
Billancour
t	

Henri	Mondor	

Saint-Denis	
Guadeloup
e	

Pointe-à-Pitre	

Pitié-Salpêtrière	
Rothschild	
Robert	
Debré	

Necke
r	

Maladies	Rares	Orales	et	Dentaires	(O-Rares)	
Malformations	ORL	Rares	(MALO)	

Craniosténoses	et	Malformations	Craniofaciales	
(CRANIOST)	
Fentes	et	Malformations	Faciales	(MAFACE)	

Centre	de	Référence	:	site	coordonnateur	

Centre	de	Compétence	
Centre	de	Référence	:	site	constitutif	

Syndromes	de	Pierre	Robin	et	Troubles	de	
Succion-Déglutition	Congénitaux	(SPRATON)	

Centre	expert	
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La	Réunion	



Méthodo	pour	la	campagne	de	labellisation		
-  Qui	est	candidat	?	Et	à	quoi	?		
-  Entretien	téléphonique	avec	le	coordonnateur	actuel	+	Zoom	avec	toute	l’équipe	
Etat	des	lieux,	bilan,	points	forts,	points	faibles,	problème,	disparité	de	compétence	
selon	les	métiers		
-	Entretien	et	visite	sur	site	avec	les	nouveaux	candidats	(CC	:	La	réunion,	Dijon	…)	
	
-  Comment	fonctionne	le	réseau	?	Qu’attentent	les	membres	?	Le	site	coordonnateur	

répond-il	à	leur	besoins/demandes	?	
-  Comment	couvre	t	on	le	territoire	?	

Echanges	et	discussion	de	novembre	2021	à	mai	2022		
Rédaction	et	construction	du	dossier	mai	à	octobre	2022	
	
-  Une	évaluation	par	les	patients	–	un	questionnaire	Google	Form,	construit	par	Christel	

et	Delphine	–	pout	TOUS	les	enfants	pris	en	charge	pour	un	Robin	depuis	5	ans	


























