Centre de

Engagements du CR et des CC

Axen®1:

Axen®2:

Axen®3:

Axe n® 4 :

Axen®5:

Promouvoir la recherche sur les maladies rares

Mieux connaitre I'épidémiologie des maladies rares

Recueil d’activité au niveau national, base de données partagée
Rapport d’auto-évaluation, Fiche d’activité, Base de données CEMARA

Développer une information pour les malades, les professionnels de

santé et le grand public concernant les maladies rares
Plaquettes, Fiche pratique, Site Internet, Newsletters

Organiser le dépistage et I'acces aux tests diagnostiques
Diagnostic MAPT et Tau, dosage plasmatique progranuline

Améliorer I'acces aux soins et la qualité de la prise en charge
Structuration de la prise en charge
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E Axe n°5 et Axe n°4

5 : Améliorer I'acces aux soins et la qualité de la prise en charge

@ CMD pour chaque pathologie prise en charge par le CRef
@ Groupes de psychoéducation : DFT, PSP, DCB (APP

@ Consultation annonce de diagnostic

4 : Organiser le dépistage et I'acces aux tests diagnostiques

@ Mise en route du diagnostic génétique Progranuline et Tau

@ Mise en route du dosage plasmatique de la Progranuline
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Engagements du CR et des CC

Axen®1:

Axe n® 2 :

Axen®3:

Axen°®4:

Axen°5:

Promouvoir la recherche sur les maladies rares

Mieux connaitre I'épidémiologie des maladies rares

Recueil d’activité au niveau national, base de données partagée
Rapport d’auto-évaluation, Fiche d’activité, Base de données CEMARA

Développer une information pour les malades, les professionnels de

santé et le grand public concernant les maladies rares
Plaquettes, Fiche pratique, Site Internet, Newsletters

Organiser le dépistage et I'lacces aux tests diagnostiques
Diagnostic MAPT et Tau, dosage plasmatique progranuline

Améliorer I'acces aux soins et la qualité de la prise en charge
Structuration de la prise en charge
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E Axe n°2 : Auto-évaluation 2010

Juin — Novembre 2010

Constitution d’un groupe d’auto-évaluation (demandé par la HAS) pour
remplir le dossier d’auto-évaluation. Ce groupe devra réunir :
- des membres du Cref
- des personnes de l'administration de I’h6pital (qualité, finance, conseil
médical....)
- des centres de compétences
- des associations de patients

Novembre 2010

@ Envoi du dossier d’auto-évaluation a la HAS et au Ministere

@ Visite d’un représentant de la DHOS pour vérifier cette auto-évaluation.
Une réunion sera organisée avec le représentant de la DHOS et le groupe
d’auto-évaluation.
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Axe n°2 : Fiche d’activité et Recueil

Engagement du centre de référence et centre de compétence :
le recueil épidémiologique et la base de donnée

Tableau 1 : Tableau de bord de I'activité
Présenter un tableau de bord synthétique et commenter |'évolution de l'activité depuis la
labellisation

Type de maladie Nombre de Répartition par Activité Origine Caractéristique
ou atteinte patients de la file type de géographique des démographique
active consultation consultants des consultants
Ex : syndrome de Nombre de patients 1" diagnostic ou 1° Nombre de répartition en % Nombre d’adultes
Marfan vus, nombre de avis consultations (en C, régionale, extra Nombre d’enfants
nouveaux malades b — Recours CS) régionale, Proportion
1) Second avis Nombre internationale (UE et enfants/adultes
-urgence d’hospitalisations hors UE)
-programmé (préciser Type de centre : centre
2) Avis a distance I’hospitalisation de compétences
*Suivi par le centre compléte, de jour ou (centre SLA, CRCM,
HAD) CRTH, autres centres
Délai d’attente (par de compétences),
exemple durée services de spécialité,
moyenne pour obtenir | autres
un RDV, exprimé en
semaine
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Axe n°2 : Fiche d’activité et Recueil

Engagement du centre de référence et centre de compétence :
le recueil épidémiologique et la base de donnée

| Fiche d’Activité Clinique

Chller Viiquette Hentite Chller aiquene afresse

DATE = |_|_| |_I_J1_I|

ETAT CIVIL cu ETIQUETTE DU PATIENT
PrENGITI Lo e e e

Date de naissance :|_J_| |_|_||_]_|

ORIGINE GEOGRAPHIQUE [ 1-lle de France [ 2-Franee, hors IDF [0 3 Union Europienne [ 4-Hors UE
Si hors lle de France, préciser (département ou pays) .

HOM DE L'INTERVEHANT

une plateforme web pour
les centres maladies rares

MODALITES DE PRISE EN CHARGE DU PATIENT
Temps d'attente antre le jour de prise de ROV et le ROV © oo s

Le patient est v en

O 1- Consuttation O 2- HDJ / ChiD O 3 Hospitalisation compléte
O 4 C5 entretien famill O 5 Consuttation d'urgence O 4 Avis donné issker, conrrkr, &1, malh

e B P LANDAIS
O 1- Mowveau patient O 2- Patient déja connu du Centre (suivi) = = " Y : = - o
L Service de Biostatistique et d’Informatique Médicale
Université Paris Descartes
sdresse par
: : : EA 4067

O 1-hidesin traitant O 2 Spécialiste hospitalier du certre [ 3- Spécialiste hospitalier extérieur

O < Spécialiste de wille O 5 CMRR [ - Démarche personnelle Hf)pltal NeCker En.fants Malades

[ 7-Centre de Compétence [ &-Line association

Le patient estl adressé dans le cadre du centre de référence spéofiquement 72 [ OUI O NOM

Le patient est-il wu dansle cadre d'un Protocde de Recherche 7 © O ou g NON

CEMARA
PRISE ENl CHARGE AU COURS DE LA CS, CMD/HDJ OU DE L’HOSPITALISATION : Paris décembre 2009 k‘ omhqqe
£ cenaTL

O < 8ilan Orthophonie
O - gilan social
O 6- Reeducateur/kine
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Engagements du CR et des CC

Axen®1:

Axen®2:

Axe n®3:

Axen°®4:

Axen°5:

Promouvoir la recherche sur les maladies rares

Mieux connaitre I'épidémiologie des maladies rares

Recueil d’activité au niveau national, base de données partagée
Rapport d’auto-évaluation, Fiche d’activité, Base de données CEMARA

Développer une information pour les malades, les professionnels de

santé et le grand public concernant les maladies rares
Plaquettes, Fiche pratique, Site Internet, Newsletters

Organiser le dépistage et I'lacces aux tests diagnostiques
Diagnostic MAPT et Tau, dosage plasmatique progranuline

Améliorer I'acces aux soins et la qualité de la prise en charge
Structuration de la prise en charge
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Axe n° 3 : Informer

Utilisables par tous et téléchargeables sur cref-demrares.fr

Plaquettes Fiche Pratique Newsletter
L'impression a été lancée a la Informations et liens utiles Information pour le réseau
Pitié-Salpétriere pour les patients et familles et les professionnels

Mﬂid’g rfR’a}:’e§ (N‘[‘g!?’ddl??dgﬂlﬁ Cenfre de Réféfe"‘:.e_ de.f”Démenceg Rares Cenfre de Référence des Démences Rares

E I‘l 77 m
FICHE PRATIQUE N°1 ET LIENS UTILES
ite d s

re de référence des démenc
ttps/ furwnw.cref-demrares.fr

= Assaciations frangaises
- FranceDFT

5 Associstion locale Randre Alcheimer de Fronce Alzheimer

Envoyez-nous tous les documents que vous utilisez pour vos patients et qui
peuvent étre utile a tous
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Axe n°3 : Site internet

@ Lancement officiel octobre 2009 : www.cref-demrares.fr

Centre de Référence des Démences Rares

Votre recherche ok

Le Centre de Référence
"Démences Rares"

Le centre de référence "démence rares" est une structure labellisée en 2007 par le
Ministére de la Santé et des Solidarités dans le cadre du plan national "Maladies
Rares". Il est situé au CHU de |a Pitié-Salpétriére 3 Paris au centre des Maladies
Cognitives et Comportementales.

ACTUALITES !

Qu’est-ce qu’un centre
de référence ?

Le centre de référence
Démences Rares

Le centre de référence est associé 3 12 centres de compétences régionaux répartis
dans toute la France. L'objectif de ce réseau national est d'assurer une prise en
charge homogéne 3 travers toute la France, pour les malades de 4 maladies
neuroclogiques rares dues 3 la dégénérescence des neurones du cortex frontal et
temporal :

Les activités du centre

Les centres de
compétence

les dégénérescences fronto-temporales (démences fronto-temporales,
DFT)

les aphasies progressives non fluentes et démences sémantiques (APP) INFORMATIONS

les paralysies supranucléaires progressives (PSP) e paiaRinEs

La Recherche

0 Internet

les dégénérescences cortico-basales (DCE)

P90 %
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E Axe n°3 : Site internet

@ Plus de 4 300 visites depuis son ouverture
Le nombre de visite augmente tous les mois (506 visites depuis le 1°" juin)

Affichage par mois :
800

GO0

400

200

@ Page la plus visitée : Information sur les DCB (967 vis.)
La 2"d page la plus visitée : Information sur les DFT (610 vis.)
La 3¢™e page la plus visitée : Equipe et prise en charge proposée (450 vis.)
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« Centre de Compétence »

Entre 150 et 300 visites pour chaque centre de compétence

Centre de Référence des Démences Rares

Plan National Maladies Rares

Centre de compétence d’ANGERS

Responsable du centre : Pr Dominique BONNEAU ACTUALITES !

MEDECIN CORRESPONDANT :

Dr Frédérique Etcharry-Bouyx

pour les 4 pathologies

Equipe :

Dr F ETCHARRY -BOUYX MNeurologue
Dr V CHAUVIRE Neurologue

Dr C VERNY Meurogénéticien

Pr D BONNEAU Génégticien

Dr E LEJARD Psychiatre

Dr F LETOURNEL BEiclogie cellulaire, anatomopathologie
Pr D LE GALL Meuropsychologue

Pr P ALLAIN Meuropsychologue

D DELAFUYS Orthophoniste

B THIBAULT Ergothérapeute

C YAMEOGO Assistante sociale

Adresse :

CRef maladies rares

Centre de compétence démences rares
v

— P

Qu’est-ce qu'un centre
de référence ?

Le centre de référence
Démences Rares

Les activités du centre

Les centres de
compétence

INFORMATIONS

Les pathologies

La Recherche

@ Internet

"6 e P S Centre de compé... 3 (Non lus ¢ 03 Yah... ‘[E Docurnentd - Micr. . [ 2 Microsoft Offi... = FR

DEUXIEME REUNION NATIONALE DU RESEAU DU CENTRE DE REFERENCE - JEUDI 17 JUIN 2010




Centre de

« Pour les professionnels »

Démences

Centre de Référence des Démences Rares

Plan National Maladies Rares

Contact

1

Informations pour les professionnels

QUI SOMMES-NOUS ?
ACTUALITES !

Fiche pratique du centre de référence

Newsletters du centre de référence Quest-ce qu’un centre

de référence ?

Diagnostic Génétique : Modalités et Documents

Le centre de référence
Démences Rares

Dosage plasmatique de la progranuline : Modalités et Documents

Les activités du centre
\'—-"ﬁ-

Les centres de
compétence

INFORMATIONS

:‘E—! Les pathologies
La Recherche

0 Internet

Q f!} .', Pour les . ) (Mon lus ah... gl Docurnentl - Micr. .. @ 2 Mic
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A venir

Amélioration du site Internet

Votre participation est importante

@

@ Mise en place de I'espace réservé au réseau

@ Développer la partie informations pour les professionnels
i

Organiser la partie liens utiles

Elaboration d’autres documents

@ Brochure pathologie pour la MDPH

@ Brochure pour les professionnels

Mise en route de la base de données CEMARA pour notre
centre de référence
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