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Avant de commencer

Avez-vous été formé au remplissage du SDM?
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 Formations mensuelles BNDMR en visio (dates envoyées aux utilisateurs et dans NL Filslan)

 Guide de codage de la filière FILSLAN: https://portail-sla.fr/bndmr-bamara/

 Liens utiles:
• Information du patient: https://www.bndmr.fr/participer/guides-et-bonnes-pratiques/information-

patient/
Vous y trouverez:

 Un modèle de note d’information patient BaMaRa:
https://www.bndmr.fr/participer/guides-et-bonnes-pratiques/information-patient-bamara/
 La note d’information individuelle patient – BNDMR:
https://www.bndmr.fr/participer/guides-et-bonnes-pratiques/information-patient-bndmr/

• Guides et bonnes pratiques: https://www.bndmr.fr/participer/guides-et-bonnes-pratiques/
Vous y trouverez: 

 le guide de codage des activités 
 une fiche synthétique de codage des maladies rares
 le guide utilisateur BaMaRa
 le guide des variables
 Le Guide spécifique au SDM-T (Traitement)
 Le guide de l’impact de la labellisation 2023
 les FAQ de BaMaRa / BNDMR
 Règles de réconciliation des données lors des envois du DPI vers BaMaRa
 Bordereaux BaMaRa à imprimer
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• Bilan Initial Pratiqué
• Mutations

• Données génétiques: SDM-Génomique et Recueil Complémentaire, qui saisit quoi?
• Visite de suivi: 

- Elément du Diagnostic
- Eléments Evolutifs, Echelle ALSFRS-R
- Eléments de Gravité, King’s staging et Diagnostic 
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 Rappel: statut du diagnostic dans le SDM

 Impression de la fiche patient

 Statut du diagnostic: Attention à la cohérence entre SDM et RC 

 Questions/Discussion



Objectifs:

• Homogénéiser les critères du diagnostic grâce à l’outil de classification du degré de certitude et de
détermination du King’s staging

• Fournir aux centres un outil de suivi des patients adapté à la pathologie

• Faciliter l’identification des patients éligibles aux nouveaux essais cliniques

• Réduire les pertes de chance en terme de prise en charge par un réexamen régulier des dossiers
au fur et à mesure de l’évolution des signes, des connaissances, des technologies

Contexte et Objectifs du RC

Contexte: 
• Dans le cadre du Plan National Maladies Rares 3, l’action 1.7 consiste à confier aux CRMR, avec

l’appui des Filières de Santé Maladies Rares, la constitution d’un registre national dynamique des
personnes en impasse diagnostique à partir de la BNDMR
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Retour au 
sommaire

Remplissage du RC, 2 cas de figure:
• Pour les centres volontaires pour le projet « saisie exhaustive »,  le RC doit être saisie à chaque 

visite de chaque patient
• Pour les autres centres, le RC doit être saisie à la première visite de chaque patient jusqu’à ce 

que le diagnostic soit obtenu, permettant ainsi d’identifier les patients en errance ou en impasse 
diagnostique. 



Prise en Main

Nouvel onglet donnant accès au RC SLA

Un document de présentation du RC SLA est disponible
sur le site de la BNDMR: https://www.bndmr.fr/les-
donnees-collectees/recueils-complementaires-eid/
Sa lecture est recommandée à tout nouvel utilisateur

Le RC est créé automatiquement lors de la création
d’une fiche patient, après remplissage des 4 champs :
Nom, Prénom, date de naissance et sexe dans le SDM
Le RC n’est pas disponible en mode connecté, dans les
DPI des établissements, qui ne contiennent que le Set
de Données Minimum

Le RC contient des informations médicales. Il est
recommandé que sa saisie soit faite par un clinicien ou
via une fiche de recueil de données.
Télécharger les fiches de recueil de données mises à
disposition par la filière Filslan

Comme pour le SDM, la modification d’une 
fiche déjà créée se fait via cet icône
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https://www.bndmr.fr/les-donnees-collectees/recueils-complementaires-eid/


Bilan initial pratiqué
Liste des items

i
La saisie du bilan initial est indispensable pour qu’un 
patient ne soit pas considéré en errance diagnostique
Les items marqués * sont obligatoires 6

Télécharger la 
fiche source 

« bilan initial »

Fiche de recueil de données pour saisie du recueil complémentaire FILSLAN.docx


Visite de suivi
Liste des items : Mutation(s)
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Certaines données concernant 
les analyses de biologie 

moléculaire sont présentes 
dans le SDM-Génomique, qui 

doit être rempli par les 
laboratoire en charge des 

analyses.
Les données redondantes 

doivent être recopiées dans le 
RC, à partir des données saisies 

dans le SDM-G 

Télécharger la fiche 
source « suivi »

Fiches de recueil de données pour saisie du recueil complémentaire FILSLAN_Suivi.docx


Données génétiques: SDM-Génomique et Recueil 
complémentaire. Qui saisit quoi? 

Onglet SDM-G apparait après saisie de données dans 
la partie « Informations génomiques 

Complémentaire » du diagnostic dans le SDM

Onglet SLA (Recueil Complémentaire) sera présent 
pour tous les patients saisis dans les centres SLA



Données génétiques: SDM-Génomique et Recueil 
complémentaire. Qui saisit quoi? 

Onglet SDM-G apparait après saisie de données dans 
la partie « Informations génomiques 

Complémentaire » du diagnostic dans le SDM

Onglet SLA (Recueil Complémentaire) sera présent 
pour tous les patients saisis dans les centres SLA

Mise en place d’une procédure de 
saisie des données par les 

laboratoires de biologie moléculaire 
en charge des analyses

Recommandations pour éviter la saisie de données 
différentes: copier les données saisies par le laboratoire

Saisie par les centres selon 
l’organisation choisie



Visite de suivi
Liste des items : Eléments du diagnostic (1)
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Des infobulles 
apparaissent lors du 

passage de la souris sur 
certains items pour 

faciliter la saisie

i



Visite de suivi
Liste des items : Eléments du diagnostic (2)

Pour le taux de CPK il n’y a pas
de consensus pour définir la
limite supérieure 3N ou 4N. Le
terme modéré est donc conservé
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Visite de suivi
Liste des items : Eléments évolutifs, Echelle ALSFRS-R

CV: meilleure valeur de
la CVL ou CVF
En l’absence de mesure
de la PiMax ou du SNIP:
CV couchée
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Visite de suivi 
Liste des items : Eléments de gravité, King’s Stage et Diagnostic
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Détermination du King’s Stage
Règles du calcul automatique

- Stade I : si 1 seule des 3 conditions suivantes est remplie : 
- sous score ALSFRS bulbaire < 12 OU 
- sous score ALSFRS motricité fine 1 et/ou 2 < 4 OU 
- sous score ALSFRS déambulation < 4 

- Stade II : si 2 des conditions suivantes sont remplies : 
- sous score ALSFRS bulbaire < 12

- sous score ALSFRS motricité fine 1 et/ou 2 < 4

- sous score ALSFRS déambulation < 4 

- Stade III : si les 3 conditions suivantes sont remplies :
- sous score ALSFRS bulbaire < 12 ET

- sous score ALSFRS motricité fine 1 et/ou 2 < 4 ET

- sous score ALSFRS déambulation < 4

- Stade IVa : si réponse OUI à gastrostomie OU réponse OUI à perte de poids ≥ 10% /poids
de forme avant 1er signe de la maladie (indépendamment des conditions précédentes)

- Stade IVb : si réponse OUI à VNI (indépendamment des conditions précédentes)

- Stade V : si patient déclaré décédé dans le SDM
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Le RC est paramétré pour déterminer automatiquement le King’s Stage, à partir des 
données saisies, selon les règles suivantes:



Classification/Degré de certitude
Réponse automatique selon données saisies

SLA génétiquement définie par identification d’une mutation pathogène 
nom du gène et variant protéique renseigné pour la mutation connue chez le malade

SLA cliniquement certaine
NMC + NMP dans 3 régions spinales* ou 2 régions spinales + région bulbaire

SLA cliniquement probable ou étayée par ENMG
NMC + NMP dans 2 régions avec NMC rostral/NMP ou
NMC dans 1 région + NMP par ENMG dans au moins 1 mb sup et 1 mb inférieur

SLA cliniquement possible avec critères « Gold Coast »
NMC + NMP dans 1 région ou 
NMC dans 2 régions ou
NMP rostral/NMC ou
≥ 1 région NMC + NMP ou
≥ 2 régions NMP

SLA cliniquement possible sans critères « Gold Coast »
NMC + NMP dans 1 région ou
NMC dans 2 régions ou
NMP rostral/NMC)

Evaluation en cours (fiches délai < 1an)
Confirmation diagnostique = SLA génétiquement définie ou cliniquement certaine ou étayée par ENMG
Errance diagnostique = SLA cliniquement possible avec critères « Gold Coast » > 1 an 
Impasse diagnostique = SLA cliniquement possible sans critères « Gold Coast » > 3 ans

Date de référence = celle du 1er recueil
Attention à l’âge aux premiers signes renseigné dans le SDM 15

* Régions spinales = cervicale, 
thoracique, lombaire



Rappel: statut du diagnostic dans le SDM

En cours : Le diagnostic est en cours, en phase précoce d’investigation. Aucun résultat d’examen n’est encore

revenu pour ce diagnostic. Le niveau de confiance est nul ou très faible. Le diagnostic ne doit pas être renseigné

Confirmé : Le diagnostic posé a été confirmé par une méthode à préciser par la suite. Le diagnostic doit être renseigné

Indéterminé : Le médecin ne peut se prononcer sur le diagnostic. Cela peut être dû à l’absence ou l’indisponibilité

d’examens diagnostiques ou à des examens non contributifs. L’investigation est terminée ou impossible à réaliser, ou

l’investigation ne permet pas de situer le diagnostic dans la nomenclature médicale actuelle. Patient en Impasse

Diagnostique. Le diagnostic ne doit pas être renseigné

Retour au 
sommaire 16

Le niveau de diagnostic doit correspondre à la situation réelle du patient et doit 
évoluer à chaque activité en fonction de la clinique et des résultats des examens

Probable : (suspicion) L’hypothèse diagnostique est vraisemblable compte tenu des données

disponibles. Cependant, l’ensemble des signes ou analyses nécessaires pour affirmer le diagnostic

ne sont pas réunis pour qu’il puisse être confirmé à ce jour.ATTENTION

Aucun patient suivi pour un diagnostic de SLA ne correspond à ce statut: les patients diagnostiqués « SLA 
probable » correspondent au statut « Confirmé » du SDM 
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Statut du diagnostic: 
Attention à la cohérence entre SDM et RC 

Retour au 
sommaire

SDM
Saisie manuelle

Recueil Complémentaire
Automatique à partir des données saisies

En cours

Probable

Confirmé

Indéterminé

Evaluation en cours
 SLA Cliniquement possible avec critères « Gold Coast » < 1 an 

depuis début du suivi
 SLA cliniquement possible sans critères « Gold Coast » < 3 ans 

depuis début du suivi

Confirmation diagnostique
 SLA génétiquement définie par identification d’une mutation 

pathogène
 SLA Cliniquement certaine
 SLA Cliniquement probable 
 SLA Cliniquement probable étayée par ENMG

Errance diagnostique
 SLA Cliniquement possible avec critères « Gold Coast » > 1 

an depuis début du suivi

Impasse diagnostique
 SLA cliniquement possible sans critères « Gold Coast » > 

3 ans depuis début du suivi

Aucune situation clinique ne correspond à ce statut du SDM



Impression de la fiche patient

Retour au 
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Questions/ Discussion
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Ce guide est amené à évoluer en fonction des besoins qui se apparaîtront au fur et à 
mesure de son remplissage par les utilisateurs

N’hésitez pas à nous faire part de vos besoins, suggestions…

filslan@chu-limoges.fr

Retour au 
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