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Objet : Questionnaire national sur les atteintes rénales de la STB
Madame, Monsieur,

Comme beaucoup de maladies génétiques rares, la Sclérose Tubéreuse de Bourneville est une
maladie complexe qui touche de nombreux organes.

Sa prise en charge peut étre difficile et souvent, médecins traitants et patients se sentent isolés et
manquent d’informations pertinentes. Le Centre de Référence STB, nouvellement créé, a notamment pour
mission d’harmoniser la prise en charge de la maladie en améliorant I’information des patients, de leur
famille et des médecins traitants.

Parmi les multiples manifestations de la Sclérose Tubéreuse, les atteintes rénales, caractérisées
par I’apparition de tumeurs bénignes sur les reins (angiomyolipomes), restent encore mal connues et les
méthodes mises en ceuvre pour diagnostiquer et traiter ces angiomyolipomes sont trés variables d’une
région a ’autre, et d’un médecin a ’autre.

En partenariat avec I’ Association Sclérose Tubéreuse de Bourneville, nous avons souhaité obtenir
un état des lieux plus précis de la situation actuelle, afin de pouvoir établir et diffuser par la suite des
recommandations susceptibles de faire évoluer favorablement les pratiques.

Le questionnaire ci-joint vise donc & connaitre vos besoins en information et la facon dont vos
angiomyolipomes - si vous en avez - ont été diagnostiqués et pris en charge.

Nous vous serions trés reconnaissants de bien vouloir remplir ce questionnaire et de nous le
retourner. Si vous en avez la possibilité, nous vous remercions de faire connaitre cette enquéte a d’autres
personnes concernées par la STB et de les encourager a répondre également a ce questionnaire qui est
téléchargeable sur le site de I’ASTB : www.astb.asso.fr.

En cas de forme familiale, il est préférable de photocopier le questionnaire de fagon a remplir un
questionnaire par personne atteinte : cela est trés important pour la partie diagnostic et traitement qui est
spécifique a chaque patient.

Le questionnaire étant diffusé par différents canaux, il est aussi possible que vous le receviez
plusieurs fois. Bien entendu, ne remplissez qu’un exemplaire par personne atteinte.

Plus vous serez nombreux a répondre, plus cette enquéte sera pertinente, et plus nous aurons les
moyens de mener des actions utiles et efficaces pour améliorer la prise en charge des patients atteints de
STB.

En vous remerciant de 1’aide que vous nous apporterez dans notre lutte commune contre la
Sclérose Tubéreuse, nous vous prions de croire, Madame, Monsieur, en I’expression de nos sentiments
dévoués.

Professeur O. ROUVIERE

Les données de ces sondages seront traitées de facon anonyme et dans le plus strict respect de la confidentialité.
Veuillez noter que ce sondage fait 1’objet d’une déclaration a la Commission Nationale Informatique et Liberté selon
la législation en vigueur. Conformément aux dispositions de la loi relative a I’informatique, aux fichiers et aux
libertés, vous disposez d’un droit d’acces et de rectification sur les données de ce sondage. Vous disposez également
d’un droit & I’opposition a la transmission des données couvertes par le secret professionnel susceptibles d’étre
utilisées dans le cadre de ce projet. Vous pouvez également accéder, par I’intermédiaire d’un médecin de votre
choix, a I’ensemble des données médicales qui seront contenues dans le ficher anonymisé, en application des
dispositions de ’article L111-7 du code de santé publique. Vous pourrez enfin étre informé, si vous le souhaitez, des
résultats globaux de ce sondage a la fin de la période de recueil des données (article L11-22-1 dernier alinéa du code
de santé publique).


http://www.astb.asso.fr
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Centre de Référence sur la Sclérose Tubéreuse de Bourneville

Questionnaire national sur les atteintes rénales

Octobre 2009

1. Renseighements concernant la personne atteinte :
(En cas de forme familiale, merci de remplir un questionnaire par personne atteinte) :

0 Homme O Femme Date de naissance: ../../....
Ville de réSidencCe : ........oeiiiiiiiiieecee e Code Postal : .....ooovveveeiiiiieiee,
Date de diagnostic de la STB (précisez au moins 'année):. . /.. /.. ..

Le questionnaire est rempli par : [0 La personne atteinte elle-méme

O Un tiers : (préciser le lien avec la personne atteinte) : ..........................

2. Comment avez-vous eu ce questionnaire ?
[0 Par I'Association Sclérose Tubéreuse de Bourneville (ASTB) O Sur Internet
[0 Par un médecin : (spécialité? : ........c.cooiiiiiiiiiiiiiieeel) OJAutre @,

3. Vos principales sources d’information sur la STB sont (plusieurs réponses possibles) :
Les autres patients atteints de STB

Un membre de ma famille atteint de STB

L’ASTB et son journal de liaison

Des sites internet (IESQUEIS ?) & ..o e
Des revues meédicales (IESQUEIIES ) & ..eeeiriii i e e e e e e e e e ee s
Mon médecin traitant

Une équipe hospitali€re (IaqUEIIe 2) & e e e e e e e e e e e e e e e e as

Oo0oooooaoao

AULIE (PIECISEZ) & .eeeeiiiie ettt ettt e e e e e e e e e e e e e e eeee e e e e e e eaabbsbaeeeeeaaeesessannssbasaeeeeaaaeeas

4. Concernant la STB, vous estimez que votre information est :

Sur la STB en général : O Trésbonne [ Bonne [ Assezbonne [ Insuffisante
Sur ses atteintes neurologiques : [0 Trés bonne [0 Bonne [ Assez bonne [ Insuffisante
Sur ses atteintes dermatologiques : [1 Trés bonne [0 Bonne [ Assez bonne [ Insuffisante
Sur ses atteintes rénales : [0 Tresbonne [ Bonne [ Assezbonne [ Insuffisante
Sur ses atteintes pulmonaires : O Trésbonne [ Bonne [ Assezbonne [ Insuffisante
Sur ses aspects génétiques : O Tréesbonne [ Bonne [ Assezbonne [ Insuffisante

5. La Sclérose Tubéreuse de Bourneville peut s’associer a des anomalies rénales, et
notamment a des tumeurs bénignes appelées angiomyolipomes. Le saviez-vous ?

[J Non O Oui
Si oui : quand I'avez-vous appris ? (Année : ............. )



Comment ? (plusieurs réponses possibles) :

O Lors d’une consultation médicale (Quelle spécialité ?) : ....ccueveeiiiiiiieiii e
O Par’ASTB

O Par les symptdomes provoqués par vos angiomyolipomes ? (Précisez) : .......ccccovcuvveverninneenn.
[ AULIE (PIrECISEZ) .ottt e e e et e e e e e e e e e e e et e e e e e e e e e e s s e e saabbrreeeeaaaeeas

6. Les angiomyolipomes peuvent étre la cause d’hémorragies internes. Avez-vous été
informé de ces risques ?

1 Non O Oui
Si oui : quand avez-vous été informé ? (Année : ............... )
Comment? (plusieurs réponses possibles) :
O Lors d’'une consultation médicale (Quelle spécialité ?) @ ...
[0 Par 'ASTB
O Lors d’'une hémorragie interne due a la rupture d’un de vos angiomyolipomes ?
LI AULIE (PIrECISEZ) & ...eeiiiiei ettt ettt et e et e e sttt e e et e e e e e snnneee s

7. Pour la STB vous étes principalement suivi par (plusieurs réponses possibles) :
[0 Un médecin généraliste
O Un pédiatre de ville
[0 Un ou plusieurs médecins hospitaliers spécialisés (précisez) :
[0 Généticien [0 Neuropédiatre ou neurologue [0 Néphrologue ou urologue

[0 Dermatologue I U 1 = PR

8. D’aprés vous, 'information spécifique sur la STB de ce (ou ces) médecin(s) traitant(s) est :

O Trés bonne [0 Bonne [0 Assez bonne O Insuffisante

9. D’aprés vous, la connaissance de la STB est, pour chaque équipe hospitaliére :

Equipe de neurologie : O Bonne [0 Bonne, uniquement dans sa spécialit¢ [0 Insuffisante

Equipe de néphro-urologie : 1 Bonne [ Bonne, uniquement dans sa spécialit¢ [ Insuffisante

Equipe de dermatologie : [0 Bonne O Insuffisante
AUtre (coceeeeeeeieeeeeee, ):

CommeENtaIre lIBre Si NECESSAIIE : ........ciiiiieeie et e e e e e e e e e e e e e e e s eeaaanaeeeees

0 Bonne, uniquement dans sa spécialité

O Bonne [0 Bonne, uniquement dans sa spécialit¢ [0 Insuffisante

10. D’apreés vous, la connaissance spécifique des atteintes rénales associées a la STB est,
pour chaque équipe hospitaliére :

Equipe de neurologie : O Trésbonne [ Bonne [ Assezbonne [ Insuffisante
Equipe de néphro-urologie : [0 Tresbonne [ Bonne [ Assezbonne [O Insuffisante
Equipe de dermatologie : O Tréesbonne [ Bonne [ Assezbonne [ Insuffisante
Autre (ceeeeeeiiieeeee, ): O Tréesbonne [ Bonne [ Assezbonne [ Insuffisante

CommeNtaire lIBre Si NECESSAIIE : ........co it e e e e e e e e e e et e e e e s enaaaeaaes



11.La coordination des soins est assurée par :
O Vous-méme ou votre famille O Votre médecin traitant O AUtre & oo

12. Avez-vous déja passé des examens radiologiques (échographie, scanner, IRM, ...) pour
dépister d’éventuels angiomyolipomes rénaux ?

J Non

[0 Je ne sais pas (cochez la situation qui vous convient le mieux) :
[0 Jai passé des examens abdominaux mais jignore leurs résultats

O Jai passé des examens abdominaux mais jignore si c’était pour rechercher des
angiomyolipomes rénaux

I O (N o] = ToT T4 TR

[J Oui (cochez le ou les examens que vous avez subis) :
O Echographie abdominale O Scanner abdominal O IRM abdominale
A quel age avez-vous passé le premier examen de dépistage des angiomyolipomes ?: ..........cccvveeee.
De quand date le dernier examen de contréle? (précisez au moins I'année) @ ..........ccccoocvviiiiieneenne,

13. Etes-vous porteur (porteuse) d’angiomyolipomes rénaux ?

[0 Non
O Je ne sais pas
[ Oui, précisez la taille (en cm) de votre plus volumineux angiomyolipome ? : ..............c.........

14. Si vous étes porteur d’angiomyolipomes rénaux :

Une surveillance rénale a-t-elle été mise en place 7 :
0 Non
O Oui, al'initiative de mon médecin (quelle Spécialité ?) : .......oooviiiiiiiiiiiiiee e,
O Oui, a ma demande (quel médecin gére cette surveillance ? i......ccccooee i

Avez-vous eu une hémorragie interne due a un angiomyolipome ? :

O Non [0 Oui, préciSez 'anN€e :..........cooeiiiiiiiiiiiieeee e

Comment a-t-elle été traitée en urgence ? :
[0 Ablation totale d’'un rein [0 Ablation d’une partie du rein
O Artériographie avec embolisation en urgence O L’hémorragie s’est arrétée toute seule
I O (L (o] = Te 1= PP URP PP
Un traitement_préventif des hémorragies a-t-il été réalisé chez vous ?
0 Non
O Oui, par chirurgie pour enlever un ou plusieurs angiomyolipomes sans enlever le rein
O Oui, par artériographie avec embolisation préventive

I T (Y o] (= To 1= .4 U PPPRPRRRR



Passez-vous des examens radiologiques régulierement pour surveiller vos angiomyolipomes ?
0 Non

[0 Oui, précisez le type et la périodicité de ces examens (par exemple, une échographie tous les 3
ans, Un SCANNET tOUS €S @NS, BIC...) 7 & ittt e e st e e e s ns e e e e snneeee s

Avez-vous eu d’autres problémes rénaux ?
0 Non
O Je ne sais pas
[0 OUi, PreCISEZ IESQUEIS & .ttt ettt e e e e et e e e e et e e e e e anbt e e e e esteeaeeeansaeeeeennnees

Pouvez-vous nous donner les coordonnées de votre médecin traitant et des éventuels
médecins hospitaliers qui s’occupent de vous ?

Important : le succeés de cette enquéte, destinée a I'amélioration de la prise en charge
de la Sclérose Tubéreuse de Bourneville, sera proportionnel au nombre de
questionnaires remplis. Merci de le transmettre a toutes les personnes concernées.

Questionnaire a retourner a : Questionnaire national STB,
Service du Pr O. Rouviére - Pavillon P Radio
Hépital E. Herriot - 5, place d’Arsonval
69437 Lyon Cx 03

Contact en cas de difficultés pour remplir ce questionnaire :
Michel GUENIN : guenin.michel@neuf.fr
Service du Pr O. Rouviére - Tél : 04 50 27 61 05

Ce questionnaire sera traité anonymement.

Diffusion réalisée en partenariat avec I’Association Sclérose Tubéreuse de Bourneville. (mb
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