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Résumé et mots clés

« Répercussions de la photoprotection des enfants atteints du Xeroderma Pigmentosum
dans différents aspects de leur vie quotidienne »

Introduction : Le Xeroderma Pigmentosum est une maladie génétique rare induisant une sensibilité
extréme aux rayons UV, a I'origine notamment de |ésions cutanées et oculaires, pouvant conduire a
des cancers. Actuellement, seule la photoprotection permet a ces enfants atteints du XP de prolonger
leur espérance de vie. Cette étude avait pour objectif d’évaluer les répercussions de la photoprotection
des enfants atteints du XP dans différents aspects de leur vie quotidienne (le mode de garde, a I'école,
la vie sociale ...).

Méthodes : Un questionnaire anonyme a été envoyé a tous les patients, agés de 21 ans ou maoins,
atteints de XP, et membres de I'association des « Enfants de la Lune ».

Résultats : Au total, 13 patients ont été inclus dans cette étude, avec un age moyen de 11,8 ans, et un
sex-ratio de 1,6. L’age moyen au moment du diagnostic était de 2 ans et demi. Avant I'entrée a I'école,
29% d’entre eux étaient gardés par contrainte au domicile du fait de la nécessité d’équipements anti-
UV sur le lieu de garde, et 62% des parents estimaient avoir été contraints d’adapter leur vie
professionnelle. Par ailleurs, la nécessité de photoprotection leur limitait parfois I'accés a une
scolarisation ordinaire (report de rentrée scolaire pour 31% d’entre eux, scolarisation uniquement a
temps partiel pour 23%, et absence d’AESH pour 15%). D’autre part, les équipements anti-UV
affectaient leur vie sociale (sorties limitées, répercussions sur leur état psycho-émotionnel ...).
Conclusion : Cette étude mettait en évidence des répercussions de la photoprotection des enfants
atteints du XP sur le choix de leur mode de garde, leurs conditions de scolarisation, et leur vie sociale.
Y trouver des solutions permettrait de leur rendre la maladie plus facile a vivre au quotidien. Au vu du
petit effectif de sujets inclus, davantage d’investigations seraient cependant nécessaires.

Mots clés : Xeroderma Pigmentosum ; Rayons ultraviolets ; Photoprotection.

« Impacts of photoprotection on children with Xeroderma Pigmentosum in different aspects
of their daily lives »

Introduction : Xeroderma pigmentosum is a rare genetic disease that induces extreme sensitivity to
UV rays, causing among others skin and eye lesions, which may lead to cancer. Currently, only
photoprotection allows these children with XP to extend their life expectancy. The objective of this
study was to assess the impact of photoprotection on children with XP in different aspects of their
daily lives (childcare, school, social life...).

Methods : An anonymous questionnaire was sent to all patients, aged 21 years or younger, with XP,
and members of the association « Enfants de la Lune ».

Results : A total of 13 patients were included in this study, with an average age of 11.8 years and a sex
ratio of 1.6. The average age at diagnosis was 2.5 years. Before entering school, 29% of them were
kept at home by constraint because of the need for UV-resistant equipment at the place of childcare,
and 62% of parents felt that they had been forced to adapt their working life. In addition, the need for
photoprotection sometimes limited their access to ordinary schooling (postponement of back-to-
school for 31% of them, only part-time schooling for 23%, and absence of AESH for 15%). On the other
hand, anti-UV equipment affected their social life (limited outings, impact on their psycho-emotional
state ...).

Conclusion : This study highlighted the impact of photoprotection on children with XP on the choice of
their childcare, their schooling conditions and their social life. Finding solutions in it would make it
easier for them to live with the disease on a daily basis. Given the small number of subjects included,
further investigations would however be necessary.

Keywords : Xeroderma Pigmentosum ; Ultraviolet rays ; Photoprotection.
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Avant-propos

Le Xeroderma Pigmentosum, autrement appelé la maladie des « enfants de la Lune »,
est une maladie génétique autosomique récessive rare, liée a une mutation des genes qui
controlent le processus de réparation de I’ADN, et induisant ainsi une sensibilité extréme aux
rayons ultraviolets. En effet, les rayons UV émis par le soleil (ou certaines lumiéres artificielles)
alterent I’ADN des cellules exposées. Contrairement a une personne non atteinte du XP, chez
les personnes atteintes le processus de réparation de I’ADN est déficient et les Iésions de
I’ADN induites par I'exposition aux rayons ultraviolets s’"accumulent et sont responsables du
vieillissement accéléré de la peau et du développement de Iésions cutanées et oculaires
pouvant conduire a certains cancers.

En effet, des les premieres expositions aux UV, des brllures séveres (méme en cas
d’exposition minime) peuvent apparaitre, ainsi que des éphélides (« taches de rousseur »),
des lésions de kératoses solaires, des manifestations oculaires (kératites, photophobie ...) ...
Ces lésions peuvent dégénérer précocement en cancers cutanés (carcinomes basocellulaire et
spinocellulaire, mélanomes) dés I'age de 2 ans et en atteinte oculaire (carcinome oculaire,
mélanome oculaire ...) dés I'age de 4 ans.

Le nom de cette maladie « Xeroderma Pigmentosum », donné en 1870 par le dermatologue
hongrois Docteur KAPOSI, fait référence a la sécheresse cutanée (xérose) et a la pigmentation
hétérogéne des parties exposées aux UV retrouvées chez les personnes malades.

8 génes différents responsables du XP ont été dénombrés, il existe ainsi 8 types de XP
différents en fonction du géne muté, avec des niveaux résiduels de réparation des lésions de
I’ADN différents, et donc des symptémes et une sévérité pouvant différer.

La prévalence de cette pathologie varie de 1 a 4 cas pour 1 000 000 en Europe et aux Etats-

Unis a 1 cas pour 100 000 au Japon, dans les pays du Maghreb, et au Moyen-Orient. [1]



Introduction

Le Xeroderma Pigmentosum est une maladie qui induit une sensibilité extréme aux
rayons ultraviolets, et est responsable de I'apparition de lésions cutanées et oculaires et de
cancers en cas d’exposition aux rayons UV.

Il n’existe actuellement pas de traitement permettant de guérir de cette pathologie. Le seul
moyen de prévenir I'apparition de |ésions et de cancers, et de prolonger ainsi I'espérance de
vie de ces patients, est une photoprotection stricte en limitant au maximum et en permanence
I’exposition aux rayons UV [1][2]. En I'absence de photoprotection, la fréquence de cancers
cutanés est en effet 4 000 fois plus élevée chez les personnes atteintes du XP que dans la
population générale, et I'espérance de vie de moins de vingt ans [1].

Chez ces patients, la photoprotection est donc un enjeu majeur, notamment chez les enfants.
Leur extréme sensibilité aux rayons UV les oblige a en étre protégés en permanence pour
limiter le développement de cancers et prolonger ainsi leur espérance de vie.

Différentes mesures de photoprotection existent : porter des vétements longs et des gants ne
laissant pas passer les UV, porter des lunettes solaires ou un masque filtrant les UV, équiper
de filtres anti-UV les fenétres des endroits fréquentés (maison, creche, école, voiture ...),
enduire trés régulierement de créme solaire indice 50+ les zones ne pouvant pas étre
couvertes, choisir des lampes n’émettant pas d’UV (a incandescence normale) ...

Ces mesures de photoprotection sont, certes tres efficaces, mais également tres
contraignantes, et affectent de maniere globale la qualité de vie des patients, comme le

montrent deux études de 2012 [3][4].

Cependant, a notre connaissance, aucune étude a ce jour n’a investigué les
répercussions de ces mesures de photoprotection dans différents aspects spécifiques de la vie

guotidienne de ces « enfants de la Lune » tels que leur mode de garde, I'école, la vie sociale

Dans cette étude, il était supposé que toutes ces mesures de photoprotection
entrainaient de nombreuses répercussions dans les différents aspects de la vie quotidienne

de ces enfants (sur leur mode de garde, a I’école, dans la vie sociale ...).



Le but de cette étude était donc de montrer I'impact que pourrait avoir la
photoprotection de ces enfants atteints du Xeroderma pigmentosum dans différents aspects
de leur vie quotidienne, ce qui pourrait par la suite servir de base pour mettre en place des

solutions a ces répercussions.
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Méthodes

Cette étude était un recueil de données prospectif, via un questionnaire en ligne
(annexe 1) anonyme, envoyé aux familles membres de I'association « Enfants de la Lune »,
entre ao(t et septembre 2024.

L'étude étant totalement anonyme, aucune autorisation du CPP ni de la CNIL n’était

nécessaire.

L'objectif de cette étude était d’évaluer les répercussions que pourrait avoir la
photoprotection des enfants atteints du Xeroderma Pigmentosum dans différents aspects de

leur vie quotidienne (le mode de garde, a I’école, la vie sociale ...).

L'inclusion dans cette étude concernait tous les enfants (et jeunes adultes) agés de 21
ans ou moins, atteints du Xeroderma pigmentosum, et membres de I’association de patients

« Enfants de la Lune ».

Le questionnaire était composé de 3 parties concernant 3 aspects de la vie quotidienne
de ces enfants : le mode de garde avant I'entrée a I’école ; I'école primaire ; la consommation
d’écrans et la vie sociale. Les réponses étaient données, de maniére anonyme, par I’enfant

et/ou ses parents (selon les capacités de I'enfant).
L’analyse statistique de ce recueil de données était donc une analyse descriptive des

répercussions de la photoprotection dans ces trois différents aspects de la vie quotidienne des

enfants atteints du XP.
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Résultats

Dans cette étude, le taux de réponse au questionnaire était de 18,6% (sur 70
questionnaires envoyés, 13 réponses ont été recues), et le taux d’exploitation de 100% (toutes

les réponses recues ont été exploitées).

13 sujets ont donc participé, avec un sex-ratio de 1,6 (8 garcons et 5 filles). L’age moyen
des participants était de 11,8 ans (avec des ages s’étalant de 3 ans a 21 ans), sans différence
significative entre les 2 sexes (tableau 1).

L’age moyen des participants au moment du diagnostic de la maladie était quant a lui de 2 ans
et demi (avec des valeurs s’étalant de 6 mois a 6 ans), sans différence significative entre les 2

sexes (tableau 1).

Les répercussions de la photoprotection sur les enfants atteints du XP ont été étudiées
dans trois différents aspects de la vie quotidienne de ces enfants.

Le premier aspect concernait le mode de garde avant I'entrée a |'école.
10 enfants (77%) étaient gardés au domicile familial par un de leurs deux parents, 1 (8%) au
domicile familial par une autre personne que ses parents, et 2 (15%) dans une structure
d’accueil collectif (créche, maison d’assistantes maternelles ...).
Tous les enfants ayant eu un diagnostic de Xeroderma pigmentosum posé a cet age ont
bénéficié d’équipements anti-UV adaptés sur leur lieu de garde (quel qu’il soit). 4 enfants
(31%) n’avaient pas encore de diagnostic de XP posé a cet age ; ils étaient gardés au domicile
familial par un de leurs parents.
Parmi les 7 enfants ayant eu un diagnostic de XP posé a cet age et étant gardés au domicile
familial, le choix du mode de garde au domicile familial était un choix libre pour 5 d’entre eux
(71%), mais un choix contraint par la nécessité d’équipement anti-UV pour les 2 autres (29%).
Parmi les 2 enfants gardés en structure d’accueil collectif, le diagnostic de XP était posé pour
les 2 enfants, et le choix de ce mode de garde était un choix libre et non contraint par la
nécessité d’équipements anti-UV pour les 2 enfants (100%) également.
Par ailleurs, 8 parents (62%) estimaient avoir été contraints, du fait de la maladie de leur
enfant, d’adapter ou suspendre leur vie professionnelle (dont 6 pendant plus de 3 ans, 1
pendant 1 a2 ans, et 1 pendant 6 mois a 1 an).

Le deuxieme aspect concernait I'école primaire.
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Tous les enfants de cette étude ont pu étre accueillis avec des d’équipements anti-UV adaptés
dans I'école de leur commune (ou dans celle choisie librement par leurs parents).
4 enfants (31%) ont déja eu une date de rentrée scolaire reportée (de quelques jours a
quelques mois) faute de mise en place a temps de ces équipements anti-UV dans leur école,
mais pour les 9 autres (69%), la date de rentrée scolaire n’a jamais été reportée.
Concernant les endroits de I"école équipés en filtre anti-UV (ou ayant un indice UV a 0), tous
les enfants avaient leur salle de classe protégée, 85% d’entre eux bénéficiaient également une
photoprotection adaptée dans les toilettes, et 77% en bénéficiait dans les couloirs, la cantine,
et la salle de sport.
D’autre part, parmi les 13 enfants, 11 (85%) bénéficiaient d’'une AESH pour veiller a sa
photoprotection. L’AESH permettait une scolarisation a temps complet pour 8 d’entre eux
(62%) et a temps partiel pour les 3 autres (23%). Les 2 autres enfants (15%) qui ne
bénéficiaient pas d’AESH avaient cependant une autre aide humaine présente (maitresse,
ATSEM ...) leur permettant une scolarisation a temps complet. Au global, 8 enfants (77%)
étaient donc scolarisés a temps complet.

Le troisieme aspect concernait les écrans et la vie sociale.
Tout d’abord concernant les écrans, parmi les 13 enfants de I'étude, seulement 1 affirmait n’y
avoir jamais été exposé. Parmi les 12 autres enfants, I’age moyen de la premiére exposition
aux écrans (téléphone, télévision, tablette, jeux vidéo ...) était de 3 ans, avec une tendance
plus précoce pour les filles que pour les garcons (age médian de 1 an et demi pour les filles
contre 4 ans et demi pour les garcons) sans différence statistiquement significative (tableau
2).
Parmi ces 12 enfants ayant déja été exposés aux écrans, 5 (38%) y avaient été exposés pour la
premiere fois avant I'age de 2 ans (figure 1). Pour comparaison, selon I'INSEE [5], dans la
population générale I'exposition aux écrans concerne 27% des enfants de moins de 2 ans.
Par ailleurs, la durée moyenne d’exposition aux écrans par semaine était de 3,7h, sans
différence significative entre les 2 sexes, ni entre les moins de 6 ans et les plus de 6 ans
(tableau 2). Pour comparaison, selon Santé publique France [6], dans la population générale,
le temps d’écran moyen des enfants de 2 a 5 ans et demi est de 56min a 1h34 par jour, soit
bien supérieur a celui des enfants de cette étude.
D’autre part concernant leur vie sociale, la raison qui empéchait le plus ces enfants de sortir
de chez eux était, pour 5 d’entre eux (38%) I'absence d’équipements anti-UV collectifs adaptés

dans les lieux qu’ils souhaitaient fréquenter, pour 5 autres (38%) la contrainte du port des

13



équipements, et pour 3 autres (23%) les remarques de la part des personnes croisées a
I’extérieur a propos de I’équipement de photoprotection qu’ils portent.

En outre, dans les situations ou ils portaient leurs équipements de photoprotection, plusieurs
enfants disaient avoir déja ressenti de la tristesse ou une perte de plaisir dans les activités
quotidiennes (54%), des discriminations (46%), une peur du regard des autres (31%), de
I'anxiété ou du stress (23%), un isolement social (23%), et/ou un manque d’estime ou de
confiance en eux (15%). 46% des enfants disaient avoir déja vécu aux moins 2 de ces ressentis.
Enfin, les enfants de cette étude ne pouvaient pas bénéficier de toutes les mesures anti-UV
de manieére suffisante ou adaptée a cause de leur colt financier : 54% des enfants n’avaient
pas de casque de photoprotection adapté (en dehors du 1°" donné par I'association « Enfants
de la Lune »), 18% manquaient de crémes solaires, 18% disaient ne pas avoir suffisamment de
vétements adaptés, 12% n’étaient pas équipés ou de maniére insuffisante en filtre anti-Uv
dans leur maison, et 12% n’avaient pas de filtre anti-UV dans leur voiture. 10 enfants (77%)
ne manquaient que d’une seule de ces mesures, mais 3 enfants (23%) en manquaient d’au

moins 2.
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Discussion

Dans cette étude, les mesures de photoprotection entrainaient de nombreuses
répercussions dans les différents aspects de la vie quotidienne de ces enfants.
Tout d’abord concernant le mode de garde avant I'entrée a I'école, tous les enfants de cette
étude ayant eu un diagnostic de XP dans la petite enfance bénéficiaient d’équipements anti-
UV adaptés sur leur lieu de garde, mais la nécessité de photoprotection avait un impact sur le
choix du mode de garde pour 29% d’entre eux (gardés par contrainte au domicile du fait de la
nécessité d’équipement anti-UV). De plus, 62% des parents estimaient avoir été contraints
d’adapter ou suspendre leur vie professionnelle du fait de la maladie et de la nécessité de
photoprotection de leur enfant. Comme retrouvé dans d’autres études, la gestion du
quotidien d’un enfant atteint d’une maladie chronique est en effet complexe, et constitue un
réel défi pour ces parents face auquel ils se sentent souvent peu soutenus [7].
Par ailleurs concernant la scolarisation, tous les enfants de cette étude bénéficiaient
d’équipements anti-UV adaptés dans leur salle de classe (31% d’entre eux ont cependant eu
une date de rentrée scolaire reportée faute de mise en place a temps de ces équipements),
mais pas toujours dans les autres endroits de I'école fréquentés (rendant les déplacements
dans I’école contraignants). Les récréations sont également un temps ou ces enfants peuvent
étre exclus (en restant dans la classe pour ne pas s’exposer dans la cour) ou discriminés (par
le port des équipements de photoprotection), alors méme qu’elles sont fondamentales pour
le développement émotionnel et social des enfants selon I’Académie Américaine de pédiatrie.
[8]. 77% des enfants étaient scolarisés a temps complet, et 85% bénéficiaient d’une AESH. Une
scolarisation a temps complet dans de bonnes conditions de photoprotection était donc
encore limitée pour certains des enfants de cette étude.
D’autre part concernant la vie sociale, les enfants n’avaient pas une consommation d’écrans
plus importante que dans la population générale [5][6], malgré plusieurs raisons qui
pouvaient, du fait de la nécessité de photoprotection, les empécher de sortir de chez eux
(comme I'absence d’équipements anti-UV collectifs adaptés dans les lieux qu’ils souhaitaient
fréquenter, la contrainte du port des équipements, ou des remarques de la part des personnes
croisées a l'extérieur a propos de I'équipement de photoprotection qu’ils portent). Les
équipements de photoprotection étaient également pourvoyeurs de nombreuses
répercussions sur leur état psycho-émotionnel dans leur vie quotidienne (comme de la
tristesse ou une perte de plaisir dans les activités quotidiennes pour plus de la moitié d’entre
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eux). Cette étude mettait donc en lumiére les discriminations subies par ces enfants vis-a-vis
des équipements de photoprotection, mais il est important de souligner que ces derniéeres
viennent s’ajouter aux discriminations subies également par ces enfants vis-a-vis des traces
visibles de leur maladie sur leur peau (lésions cutanées, cicatrices ...). Les enfants atteints du
XP ressentent donc souvent un sentiment de double préjudice, impactant grandement leur
vie sociale.

Enfin, le co(t financier des mesures anti-UV limitait I'accés pour ces enfants a une
photoprotection adaptée et suffisante, qui est pourtant le seul moyen de prévenir I'apparition
de cancers et de prolonger ainsi I'espérance de vie de ces patients [1].

A notre connaissance, cette approche sur les répercussions dans les différents aspects de la

vie quotidienne de ces enfants n’avait encore jamais été étudiée.

Cette étude comportait cependant certaines limites.

Tout d’abord, le taux de réponse au questionnaire était faible (18,6%), et I'effectif de sujets
inclus petit (13), un biais de sélection était donc présent. Le questionnaire était en effet
envoyé en ligne, et les familles y répondaient sur la base du volontariat.

D’autre part, les réponses données par les sujets de I'étude étant non vérifiées, des erreurs
potentielles dans ces réponses étaient donc possibles, créant ainsi un biais d’information.

De plus, certaines répercussions dans les différents aspects de la vie quotidienne des enfants
atteints du XP retrouvés dans cette étude pourraient étre induites (en tout ou partie) par
d’autres causes que les mesures de photoprotection seules. En effet, le XP est certes une
maladie prédisposant aux atteintes cutanées et oculaires, mais également une maladie
polysystémique [9] avec la possibilité d’atteinte neurologique (troubles du développement
psycho-moteur, surdité progressive, troubles de la coordination motrice ...), d’anomalie
thyroidienne (thyroide multinodulaire ...), de retard de croissance, de troubles du sommeil, de
surpoids ... Toutes ces causes induisent également des répercussions dans la vie des enfants

atteints du XP, et entrainait donc un biais d’interprétation dans cette étude.

Néanmoins, cette étude montrait que la photoprotection des enfants atteints de XP a

de réelles répercussions dans leur vie quotidienne. Des études sur la qualité de vie globale de

ces patients, notamment 2 de 2012 [3][4], allaient également dans ce sens.
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L'approche de cette étude sur les répercussions dans différents aspects spécifiques de leur vie
guotidienne (le mode de garde, I'école, la vie sociale ...) n’avait cependant encore jamais été

étudiée a notre connaissance.

Au vu de ses biais, liés notamment au faible taux de réponse au questionnaire et au
petit effectif de sujets inclus, cette étude restait malgré tout difficilement généralisable a tous
les enfants atteints du XP. Une étude menée auprés d’un plus grand nombre d’entre eux
permettrait d’identifier de maniére plus fiable les répercussions des mesures de
photoprotection de ces enfants atteints du XP dans leur vie quotidienne. Cela pourrait par la
suite servir de base sur laquelle s’appuyer pour mettre en place des solutions a ces
répercussions, et ainsi permettre a ces enfants d’avoir la photoprotection la plus rigoureuse

possible (et ainsi prolonger leur espérance de vie) tout en améliorant au mieux leur quotidien.
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Conclusion

Cette étude évaluait les répercussions de la photoprotection des enfants atteints du
Xeroderma Pigmentosum dans différents aspects de leur vie quotidienne, via un
questionnaire. Il a été mis en évidence que la photoprotection de ces enfants avait un impact
sur le choix de leur mode de garde (contraint pour 29% d’entre eux), limitait leur temps de
scolarisation (pour 23% d’entre eux) et leurs bonnes conditions de photoprotection a I’école,
et affectait leur vie sociale (sorties limitées, répercussions sur leur état psycho-émotionnel ...).
Cette approche dans différents aspects spécifiques de leur vie quotidienne n’avait encore
jamais été étudiée a notre connaissance, mais des études sur la qualité de vie globale de ces
patients allaient dans ce sens.

La photoprotection est le seul moyen de limiter I'apparition de Iésions cutanées et ainsi
prolonger l'espérance de vie de ces enfants. Identifier les répercussions de cette
photoprotection spécifiqguement dans ces aspects de leur vie quotidienne était donc
nécessaire pour avoir une base sur laquelle s’appuyer pour trouver des solutions a ces
répercussions.

Trouver des solutions aux répercussions des mesures de photoprotection dans la vie
quotidienne de ces enfants permettrait en effet de leur rendre la maladie plus facile a vivre
au quotidien.

Dans 'avenir, il serait par exemple intéressant de réfléchir a de nouveaux équipements
anti-UV plus facilement accessibles et moins contraignants, pour limiter au maximum leur

impact sur le quotidien de ces enfants.
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Tableaux et figures

Moyenne Meédiane Valeur minimale Valeur maximale Ecart-type p

Age actuel (en

11,8 12 3 21 5,9
années)
Gargons 11,9 12,5 3 21 7
0,98
Filles 11,8 12 7 17 4,3
Age au moment du
29,3 29 6 72 17,8
diagnostic (en mois)
Gargons 26,1 27 9 42 11,8
0,55
Filles 35,5 32 6 72 27,4

Tableau 1. Données descriptives sur I’age actuel des participants et I’dge des participants au

moment du diagnostic de leur maladie.

Moyenne Médiane Ecart-type p
Age dela 1ére
exposition aux
31 2,5 23,3
écrans (en
années)
Gargons 3,9 4,5 20,4
0,14
Filles 2,1 1,5 23,4
Durée moyenne
d'exposition aux
écrans par 3,7 2,5 3,2
semaine (en
heures)
Gargons 3,8 3,5 3,5
0,98
Filles 3,7 2,5 3,1
Age < 6ans 4 4,5 3,3
R 0,88
Age > 6ans 3,7 2,5 3,3

Tableau 2. Données descriptives sur I’dge de la 1% exposition aux écrans et la durée

moyenne d’exposition aux écrans des participants.
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Nombre d'enfants

2
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Age de la 1ére exposition aux écrans

Graphique 1. Histogramme de la répartition de I’dge de la 1% exposition aux écrans.
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Annexes

Annexe 1. Questionnaire.

Répercussions de la photoprotection des enfants
atteints du XP dans leur vie quotidienne }

Chers parents, chers enfants,

Je suis interne de pédiatrie, et réalise ma these de docteur en medecine sur la photoprotection des enfants de la Lune.
Mon directeur de thése est le Pr Denis Oriot qui a déja échangé avec beaucoup d'entre vous et examiné certains enfants
lors de camps d'été et a I'hopital Necker.

L'objectif est de recueillir les differentes répercussions que peut avoir la photoprotection d'un enfant de |la Lune dans sa
vie quotidienne (sur le mode de garde dans la petite enfance, a I'ecole, dans la vie sociale ..).

Vos réponses permettront de montrer 'impact que peut avoir la photoprotection des enfants de la Lune dans differents
aspects de leur vie, et pourront ainsi par la suite servir de base pour mettre en place des solutions & ces désagréments.

Le guestionnaire est composé de seize questions, formulées a l'intention de I'enfant (hormis la partie concernant le mode
de garde), mais il est souhaitable que les parents l'aident a répondre ou répondent a sa place en fonction de son age.

Les réponses sont anonymes. Si plusieurs enfants de la méme famille sont atteints de Xeroderma Pigmentosum, merci de
bien vouloir remplir un questionnaire différent par enfant.

Je vous remercie par avance pour votre participation, et reste a votre disposition pour toute question éventuelle.

Juliette BOYER

Interne de pediatrie

CHU de Poitiers

boyer juliette@hotmail.fr

* Obligatoire

INFORMATIONS GENERALES

1. Quel est ton sexe ? *
O Féminin
O Masculin

2. Quelle est ton année de naissance ? *

3. A quel age ton diagnostic de Xeroderma Pigmentosum a-t-il été posé ? *
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MODE DE GARDE (avant |'entrée a I'école)

4. Quel est (ou était) le mode de garde principal de votre enfant avant son entrée a I'école
? *

O

Garde a votre domicile (son lieu de vie habituel) par un de ses 2 parents.

Garde a votre domicile (son lieu de vie habituel) mais par une autre personne que ses parents {grands-parents,
nounou, assistante maternelle ..).

O

Garde dans un domicile autre que son lieu de vie habituel (chez les grands-parents, chez une nounou, chez une

O

assistante maternelle, chez une co-famille ...).

O

Garde dans un structure d'accueil collectif (creche, MAM ).

5. Ce lieu de garde a-t-il des équipements anti-UV adaptés 7 *
() Oui.
O Mon, a cause d'impossibilité de mise en place (matérielle, financiére, refus ).

O Maon, le diagnostic de Xeroderma Pigmentosum n'était pas encore posé.

6. Ce mode de garde est-il un choix libre de votre part, ou s'est-il imposé par dépit du fait
de la nécessité d'équipements anti-UV ? *

(D Choix libre.

O Choix contraint par la nécessité d'eguipements anti-UV.

7. Un des deux (ou les deux) parents a-t-il (ont-ils) été contraint(s) d'adapter ou
suspendre sa (leurs) vie(s) professionnelle pour assurer la garde (totale ou partielle) de
votre enfant du fait de sa maladie ? Si oui, combien de temps 7 *

O Mon, la maladie de notre enfant n'a pas impacté nos vies professionnelles.
O Pendant moins de 6 mois.

O Pendant & mois a 1 an.

O Pendant 1 a 2 ans.

O Pendant 2 a 3 ans.

O Pendant plus de 3 ans.



A L'ECOLE PRIMAIRE (de la maternelle au CM2)

Siné en 2021 ou aprés, passer directement d la page suivante (question 12).

8. L'école de ta commune (ou celle dans laguelle tes parents souhaitaient initialement

t'inscrire) a-t-elle pu mettre en place les équipements anti-UV nécessaires pour pouveir
t'accueillir ?

O Oui, I'école de ma commune (ou celle dans laquelle mes parents souhaitaient m'inscrire) a mis en place des
équipements anti-UV (ou les avait déja) pour pouvoir m'accueillir,

Mon, j'ai du aller dans une autre ecole que celle de ma commune (ou que celle dans laquelle mes parents
souhaitaient initialement m'inscrire) pour pouvair bénéficier des équipements anti-UV nécessaires

O Mon, ni I'école de ma commune ni aucune autre ecole aux alentours de mon domicile n'a pu mettre en place les
équipements anti-UV nécessaires pour pouvoir m'accueillir,

Par choix libre de mes parents, je fais l'instruction & la maison.

. As-tu un(e) Accompagnant(e) des Eléves en Situation de Handicap (AESH) qui veille &

ta photoprotection a |'école ?
O Chui, J'ail une AESH me permettant une scolansation a temps complet
O Owi, j'ai une AESH, mais me permettant uniqguement une scolarisation & temps partiel

Mon, je n'ai pas d'AESH, mais une autre aide humaine présente (maitresse, ATSEM ..) me permet une
scolarisation a temps complet.

O MNaon, je n'ai pas d'AESH, je n'ai donc qu'une scolarisation a temps partiel.
O Mon, je n'ai pas d'AESH, je ne peux pas étre scolarisé(e), je fais donc par dépit l'instruction a la maison.

10. Ta date de rentrée scolaire a-t-elle déja été reportée faute de mise en place a temps

11.

d'équipements anti-UV dans ton école ?

O MNaon, je suis toujours rentré(e) a I'école le méme jour que les autres enfants de mon age.
O Clui, ma date de rentrée scolaire a déja été décalée de guelques jours/semaines/maois (moins d'un an).

O Oui, ma date de rentrée scolaire a déja été reportee de plus d'un an par rapport aux autres enfants de mon age.

Parmi les endroits suivants de ton école, lesquels sont équipés en filtres anti-UV (ou ont
un indice UV a 0) ?
Plusieurs réponses possibles.

[_] Salle de classe
D Couloirs {ceux que tu empruntes réguliérement)

Salle de matricité ou Salle de sport ou Gymnase

Cantine

]
[_] Toilettes
[]
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ECRANS / VIE SOCIALE

12.

13.

14.

A quel age as-tu été exposé(e) aux écrans (téléphone, télévision, tablette, jeux vidéo ...)
pour la premiére fois ? *

O Avant 12 mois.

O Entre 12 et 24 mois.
Entre 2 et 3 ans.
Entre 3 et 4 ans.
Entre 4 et 5 ans.
Entre 5 et 6 ans.

Aprés & ans.

O O O O O O

Je n'ai jamais été exposé(e) aux écrans jusqu'a maintenant.

Combien d'heures par semaine passes-tu en moyenne devant un écran (téléphone,
télévision, tablette, jeux vidéo ...) ? *

() Moains de 30min.
() 30minathiazh.
() 2as3n
(O 3a4n
() 4ash
() sash
() 6ash
() sa1on

O Plus de 10h par semaine.

Qu'est-ce qui t'empéche le plus de sortir de chez toi ? *

O des equipements anti-UV collectifs non adaptés ou non mis en place dans les lieux que tu souhaites fréquenter
(lieux publics, domicile de tes ami(es) ..).

O la contrainte du port des équipements anti-UV personnels.
O les remarques des personnes a l'extérieur concernant les équipements anti-UV que tu portes

les remarques des personnes a l'exterieur concernant les margues de la maladie visibles sur ta peau.
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15.

16.

Lorsque tu portes tes équipements de photoprotection, qu‘as-tu déja ressenti ? *

Plusieurs reponses possibles.

D des discriminations

D une peur du regard des autres

de l'anxiété ou du stress

de la tristesse ou une perte de plaisir dans les activités quotidiennes

un mangue d'estime ou de confiance en toi

I I B A

un isolement social.

Les mesures anti-UV ont un coit financier pouvant étre important. Parmi les mesures
anti-UV suivantes, desquelles ne peux-tu pas bénéficier de maniére suffisante ou
adaptée a cause du colit financier ? *

Plusieurs reponses possibles.

D casque de photoprotection (sans compter le 1er offert par I'association des Enfants de la Lune)
D crémes solaires

D vétements adaptés

D filtres anti-UV pour le domicile

[]

filtres anti-UV pour la voiture
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UNIVERSITE DE POITIERS

FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE ?

SERMENT

En présence des Maitres de cette école, de mes chers condisciples et
devant |'effigie d'Hippocrate, je promets et je jure d'étre fidele aux lois de
I'honneur et de |la probité dans I'exercice de la médecine. Je donnerai mes soins
gratuits a l'indigent et n'exigerai jamais un salaire au-dessus de mon travail.
Admis dans l'intérieur des maisons mes yeux ne verront pas ce qui s'y passe ; ma
langue taira les secrets qui me seront confiés, et mon état ne servira pas a
corrompre les moeurs ni a favoriser le crime. Respectueux et reconnaissant
envers mes Maitres, je rendrai a leurs enfants l'instruction que j'ai recue de leurs

peres.

Que les hommes m'accordent leur estime si je suis fidele a mes promesses

I Que je sois couvert d'opprobre et méprisé de mes confreres si j'y manque !
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Résumé et mots clés

« Répercussions de la photoprotection des enfants atteints du Xeroderma Pigmentosum
dans différents aspects de leur vie quotidienne »

Introduction : Le Xeroderma Pigmentosum est une maladie génétique rare induisant une sensibilité
extréme aux rayons UV, a I'origine notamment de lésions cutanées et oculaires, pouvant conduire a
des cancers. Actuellement, seule la photoprotection permet a ces enfants atteints du XP de prolonger
leur espérance de vie. Cette étude avait pour objectif d’évaluer les répercussions de la photoprotection
des enfants atteints du XP dans différents aspects de leur vie quotidienne (le mode de garde, a I'école,
la vie sociale ...).

Méthodes : Un questionnaire anonyme a été envoyé a tous les patients, agés de 21 ans ou moins,
atteints de XP, et membres de I'association des « Enfants de la Lune ».

Résultats : Au total, 13 patients ont été inclus dans cette étude, avec un age moyen de 11,8 ans, et un
sex-ratio de 1,6. L’age moyen au moment du diagnostic était de 2 ans et demi. Avant I'entrée a I'école,
29% d’entre eux étaient gardés par contrainte au domicile du fait de la nécessité d’équipements anti-
UV sur le lieu de garde, et 62% des parents estimaient avoir été contraints d’adapter leur vie
professionnelle. Par ailleurs, la nécessité de photoprotection leur limitait parfois I'acces a une
scolarisation ordinaire (report de rentrée scolaire pour 31% d’entre eux, scolarisation uniquement a
temps partiel pour 23%, et absence d’AESH pour 15%). D’autre part, les équipements anti-UV
affectaient leur vie sociale (sorties limitées, répercussions sur leur état psycho-émotionnel ...).
Conclusion : Cette étude mettait en évidence des répercussions de la photoprotection des enfants
atteints du XP sur le choix de leur mode de garde, leurs conditions de scolarisation, et leur vie sociale.
Y trouver des solutions permettrait de leur rendre la maladie plus facile a vivre au quotidien. Au vu du
petit effectif de sujets inclus, davantage d’investigations seraient cependant nécessaires.

Mots clés : Xeroderma Pigmentosum ; Rayons ultraviolets ; Photoprotection.

« Impacts of photoprotection on children with Xeroderma Pigmentosum in different aspects
of their daily lives »

Introduction : Xeroderma pigmentosum is a rare genetic disease that induces extreme sensitivity to
UV rays, causing among others skin and eye lesions, which may lead to cancer. Currently, only
photoprotection allows these children with XP to extend their life expectancy. The objective of this
study was to assess the impact of photoprotection on children with XP in different aspects of their
daily lives (childcare, school, social life...).

Methods : An anonymous questionnaire was sent to all patients, aged 21 years or younger, with XP,
and members of the association « Enfants de la Lune ».

Results : A total of 13 patients were included in this study, with an average age of 11.8 years and a sex
ratio of 1.6. The average age at diagnosis was 2.5 years. Before entering school, 29% of them were
kept at home by constraint because of the need for UV-resistant equipment at the place of childcare,
and 62% of parents felt that they had been forced to adapt their working life. In addition, the need for
photoprotection sometimes limited their access to ordinary schooling (postponement of back-to-
school for 31% of them, only part-time schooling for 23%, and absence of AESH for 15%). On the other
hand, anti-UV equipment affected their social life (limited outings, impact on their psycho-emotional
state ...).

Conclusion : This study highlighted the impact of photoprotection on children with XP on the choice of
their childcare, their schooling conditions and their social life. Finding solutions in it would make it
easier for them to live with the disease on a daily basis. Given the small number of subjects included,
further investigations would however be necessary.

Keywords : Xeroderma Pigmentosum ; Ultraviolet rays ; Photoprotection.
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