Observatoire National Frangais des Patients Atteints de DMFSH

FICHE D’EVALUATION CLINIQUE « DMFSH de Type 1 » Pédiatrique

(] Fiche n°1 (Inclusion)

/

Date de consultation: __/

(] Fiche de Suivi n°l__ | > PIN: | _|_ || 11111

Coordonnées du Médecin Spécialisé en Maladies Neuromusculaires qui renseigne la fiche :

Nom :

Centre :

E-mail :

Signature Tampon nominatif
IDENTITE DU PATIENT
A REMPLIR UNIQUEMENT A L’INCLUSION

X o o PPN
Nom de naissance (Si différent) : .........coviiiiiiiiii
PO & i
Date de naissance (j/mm/aaaa): [/ _ | __ Sexe Of Om
o 1 - 11 PR

COMMUNE A NAISSANCE & ..ooooeeeeeieeeeeeee ettt e e e e e ettt e e e e e e e ettt e aaaaeeeesssssssasaaaaeesassssssnsnsaaaenassinnes

et/oucodepostal : |_|_ | | | | Pays (si différent de France) : ...........cccccooeeeeecveeeeeciieeeeecnenn.

Commune de résidence principale :

et/oucodepostal : | | | | | | Pays (si différent de France) : .........ccoeeeeeeeeeevvvveveeeeeeeseiiiinvennnn.

Cette page recueille des données nominatives. Elle sera détachée et archivée séparément.
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Observatoire National Frangais des Patients Atteints de DMFSH

Date de consultation: __/__/__ Ficheno: | __|

Cadre réservé au curateur
Initiales du patient: | _| |_| |_I PIN: |

A. CIRCONSTANCES ET ELEMENTS DU DIAGNOSTIC
A REMPLIR UNIQUEMENT A L’INCLUSION

1. Antécédents néonataux: c. Biométries de naissance
a. Terme de naissance: |__|__| semaines d’aménorrhée [ poids de naissance : Y T I I ¢
b. Accouchement par: L] Voie basse [] Taille de naissance : |_|_]_]cm
[ césarienne (] périmétre cranien de naissance : |__|_]cm

2. Année du diagnostic clinique: | | | | |

3. Age au début des symptomes : Selon le patient/la famille: | _| | ans Aprés interrogatoire: |_|__| ans
4. Signe ou symptome initial apreés interrogatoire :

[] patient asymptomatique [] Atteinte faciale

[] Atteinte proximale des membres supérieurs [] Atteinte proximale des membres inférieurs

[] Atteinte distale des membres supérieurs [] Atteinte distale des membres inférieurs

[] Douleur/fatigue [ surdite

(] Troubles de la succion ] Convulsions/épilepsie

[] Retard du neurodéveloppement (acquisition motrice et/ou de la parole)

[] AULEE, SPECIfIL oo sttt sttt et e st e
5. Histoire familiale : membres de la famille atteints (choix multiple possible)

[ Aucun [ mere L] pere ] Frére(s)/Sceur(s)

] Grands-parents maternels ] Grands-parents paternels [] AULIE(S) © veeeererere i et

- ARBRE GENEALOGIQUE : O = femme saine; [_1= homme sain; @ = femme atteinte; W= homme atteint
Indiquer le patient par une fleche

6. Biopsie musculaire: [l Nonfait [l Fait > Date: _/__/____ Résultatdisponible: [Joui [ Non

7. Diagnostic moléculaire DMFSH 1
a. Laboratoire: D Paris D Marseille D AULIE & ettt et cas v et s anan

b. Année de I'analyse : A O

c. Nombre de répétitions D4Z4 sur le chromosome 4q : |_ | _| = Si>10: remplir une fiche FSHD2

d. Cocher si mosaique : D
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Observatoire National Frangais des Patients Atteints de DMFSH

B. DONNEES DE SUIVI A REMPLIR A VINCLUSION ET AU SUIVI

O Inchangé depuis la précédente fiche.

1. Acquisitions motrices

Acquisitions Pertes
Milestones Oui Non Incertain Age Oui Non Incertain Age
Controle de la téte
Assis sans support
Marcher a 4 pattes
Tenir debout avec support
Marcher avec de I'aide
Marcher seul
Monter les escaliers sans
s’aider de la rampe
Courir
2. Données biométriques : Taille:|_| | |cm Poids | | | | kg
Périmeétre cranien: |__|_ | cm
3. coétédominant: [ Droit [ ] Gauche L] Ambidextre
4. IRM musculaire: #1: [ Fait L] Non fait - Sifait, spécifierladate: __ [/ [/
#2: [ Fait L] Non fait - Sifait, spécifierladate: _ [/ [/
D Inconnu
5. IRM cérébrale : #1: [ Fait L] Non fait - Sifait, spécifierladate: __ [/ __ [
#2: [ Fait L] Non fait - Sifait, spécifierladate: __ [/ __ [
D Inconnu

C. EVALUATIONS MUSCULAIRES ET FONCTIONNELLES — 1/4 A REMPLIR A FINCLUSION ET AU SUIVI

O Inchangé depuis la précédente fiche.

Non . .

1. Atteinte faciale . Atteint | Incertain NA

atteint
Plisser le front 2. Atrophie/faiblesse de la langue :
Fermer les yeux ] Oui ] Non
Sourire
Mimer un baiser 3. Perte de la marche:
Montrer les dents (platysma) [Lloui [ Non
Souffler
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C. EVALUATIONS MUSCULAIRES ET FONCTIONNELLES - 2/4 A REMPLIR A 'INCLUSION ET AU SUIVI

4. Transferts :
Sans s’aider En s’aidant Avec I'aide d’un(e)
des bras des bras personne/matériel

— Selever d’unlit: D D D D
— Se lever d’une chaise : L] L] [] []
— Selever dusol: D D D D

5. Testing Musculaire Manuel (0-5) : A partir de I'ége de 5 ans (Optionnel au suivi)

ATTEINTE FACIALE D G

Orbiculaires yeux | | | |

Orbiculaires lévres | | | |

ATTEINTE AXIALE

Fléchisseur du cou (SCM) | |

Extenseur du cou (SCM) | |

Fléchisseur du tronc | |

Extenseur du tronc | |

Abdominaux | |

MEMBRES SUPERIEURS D G

Antépulsion épaule | | | |

Rétropulsion isolée omoplate (fixateur) | | | |

Abduction épaule : Global | | | |

Abduction épaule : Deltoide (Fomoplate est maintenue manuellement) | | | |

Flexion avant-bras (biceps) | | | |

Extension avant-bras (triceps) | | | |

Extension poignet | | | |

Flexion doigts | | | |

Extension doigts | | | |

MEMBRES INFERIEURS D G

Flexion hanche (ilio-psoas) | | | |

Extension jambe (quadriceps) | | | |

Flexion jambe (ischio-jambier) | | | |

Dorsiflexion pied (jambier antérieur) | | | |

Flexion plantaire (triceps sural) | | | |

Commentaires :

Asymétrie : Ooui Cnon
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C. EVALUATIONS MUSCULAIRES ET FONCTIONNELLES — 3/4

A REMPLIR A I'INCLUSION ET AU SUIVI

6. Signe de Beevor : Déviation de I'ombilic lorsque le patient fléchit le cou (faiblesse des abdominaux)

D Non testé

7. Tests Fonctionnels

8.

D Absent

L] présent : directionT [l _|I_]Jem / directionl |_|_|__]cm

A. MEMBRES SUPERIEURS

Elévation active des bras o o .
ldegres) Dl || I° Gl || | [] Non fait
Echelle de Brooke | _|/6  (cf annexe 1) [ Non fait
B. MEMBRES INFERIEURS
E 1 canne E Aide hur/naine
: 2 cannes Orthése/Releveur
sec

e [ Avecaide > O Déambulateur O Rampe
Test de marche O Autre :
10m chronométrd ettt ettt eeare e

[ nax [ Non fait L] Sans aide

(*marche impossible)

E 1 canne E Aide hur/naine
: 2 cannes Orthése/Releveur
sec

|1 L] Avecaide > O Déambulateur O Rampe
Test des 4 marches [ Y 1 =

(] na* [ Non fait [] sans aide

(*marche impossible)
Timed Up and Go | ] _|__|sec L] Non fait > Sifait: [ Sansaide [ Avecaide
Get Up and Go || || sec L] Non fait > Sifait: [ Sans aide [J Avec aide
Echelle de Vignos | |/10  (cf annexe 1) (] Non fait

C. ECHELLE DE SEVERITE CLINIQUE
| ]__]/10 (cf. annexe 2) [] Non fait
Limitations articulaires :
[] Non [loui = préciser: O Epaules ] Coudes L] Poignets ] Doigts
[ Hanches ] Genoux O Chevilles
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Observatoire National Frangais des Patients Atteints de DMFSH

C. EVALUATIONS MUSCULAIRES ET FONCTIONNELLES - 4/4 A REMPLIR A 'INCLUSION ET AU SUIVI

9. Douleurs musculaires chroniques (> 6 mois) : (optionnel)
[ oui LI Non - Sioui,débuten: |_|__|__|__| (année)
a. EVA moyen au cours des 6 derniers mois : faire placer au patient un seul trait fin vertical sur la ligne horizontale
Pas de douleur Extrémement douloureux
b. Traitement de ladouleur: [ Aucun ] Medicament(s) = SPECIfIEr : ....uvuureveiereeeeerieeeeteee et essse st s e eee
[] Etirements ] Massages ] AULIE(S) ™D SPECIFIEE & wveveveeee ettt et seaes et et ere e sttt naanene
c. Selon l'investigateur, douleur liée a la DMFSH : D Oui D Non D Sans avis
10. Fatigue chronique (>6 mois) :
[ oui [ Non > Sioui, débuten: |__|__|__|__| (année)
a. Echelle de sévérité de fatigue (cf. annexe 3):  Scoretotal: | | Score moyen : |__ | [] Non fait
b. EVA moyen au cours des 6 derniers mois : faire placer au patient un seul trait fin vertical sur la ligne horizontale
Pas de fatigue Extrémement fatigué
c. Traitement de la fatigue : [ Aucun U] MEICAamENt(S) D SPECIFIEr © cucuvvveerreeeerirreeeecere et et seaesn e
] AULTE(S) =D SPECIfIEE & vttt es e s v s enaes
d. Selon lI'investigateur, fatigue liée a la DMFSH : ] oui [ ] Non [] sans avis
D. ATTEINTE CARDIAQUE A REMPLIR A PINCLUSION ET AU SUIVI
(1 Inchangé depuis la derniére fiche [ Non évalué [1 ABSENCE D’ATTEINTE [ PRESENCE D’ATTEINTE*
*Remplir ci-dessous.
1. Date d’apparition : | 1 _|__|__| (année)
2. Symptomatique : L] oui (] Non D Si OUI, SPECIIEF © wueeverererririreseresreesess e sssess st sss s e s
3. Diagnostic retenu : [ Troubles du rythme (] Troubles de la conduction
] Cardiopathie ischémique ] Cardiomyopathie hypertrophique
] Cardiomyopathie dilatée [] Malformation cardiaque
D AULIE et e e et e e b st e s ae sae e
4. Traitement médicamenteux : L] oui [ Non 2SI 0UI, SPECIfIEF & ettt
5. Selon I'Investigateur, atteinte liée a la DMFSH : L] oui [ ] Non [ sans avis
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E. ATTEINTE RESPIRATOIRE A REMPLIR A VINCLUSION ET AU SUIVI
O Inchangé depuis la derniére fiche [ Non évalué [ ABSENCE D’ATTEINTE [ PRESENCE D’ATTEINTE*

*Remplir ci-dessous.

1. Date d’apparition: |__|__|__|__| (année)
2. Diagnostic: L] Syndréme respiratoire restrictif ] Syndréme respiratoire obstructif
] Syndrome d’apnée du sommeil ] AULIE £ oo

3. Examens (si fait, préciser le mois et 'année) :

L] Fait le_ [/
EFR CVFassis:|__|_|__|% CVFcouché: |_|_|_|%
L] Non fait
Gaz du sang au [ Faitle __ 7
) PO2:|_|__|_|mmHg PCO2:|__|__|__|mmHg Sat:|__|_|__|%
repos ] Non fait
L] Fait le__/ Type d’apnées : L] obstructives [] centrales [ Mixtes
Polysomnographie )
L] Non fait Index d’apnées: |__|__|__|/heure

5. Ventilation assistée: [ Non L] oui = O linvasive sur trachéotomie  [J Non invasive, masque nasal

Fréquence : [ Permanente L] Intermittente lors de poussées [ Nocturne

Depuis: |__|__|__|__| (année)
6. Cough-Assist : [ oui [ Non ] sans avis
7. Selon I'Investigateur, atteinte liée a la DMFSH : L] oui [ Non [ sans avis

F. ATTEINTE OPHTALMOLOGIQUE A REMPLIR A PINCLUSION ET AU SUIVI

Année de la derniére consultation ophtalmologique : | __|__|__|__| [ Non Fait

O Inchangé depuis la derniére fiche [ Non évalué [ ABSENCE D’ATTEINTE [ PRESENCE D’ATTEINTE*

*Remplir ci-dessous.

1. Date d’apparition: |__|__|__|__| (année)
2. Préciser si atteinte est:  [] Unilatérale L] Bilatérale
3. Diagnostic: ] Rétinopathie vasculaire L] Décollement de la rétine [ Maladie de Coats
(] ulcere cornéen U] cataracte ] AULIE(S) = SPECIfIEF i ooveveeeeeereeee e

4. Chirurgie: (loui LI Non > Sioui cause de a CRUFUGIE oot s snaen

5. Selon I'Investigateur, atteinte liée a la DMFSH : L] oui [ ] Non [ sans avis
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G. ATTEINTE AUDITIVE A REMPLIR A PINCLUSION ET AU SUIVI

Année du dernier audiogramme : | _| _|__|__| 1 Non Fait

O Inchangé depuis la derniére fiche [ Non évalué [ ABSENCE D’ATTEINTE [ PRESENCE D’ATTEINTE*

*Remplir ci-dessous.

1. Date d’apparition de I'atteinte: |__|_|_|__| (année)
2. Aide auditive: [ oui (] Non
3. Selon I'Investigateur, atteinte liée a la DMFSH : L] oui [ ] Non [] sans avis

H. ATTEINTE GASTRO-INTESTINALE A REMPLIR A VINCLUSION ET AU SUIVI
[ Inchangé depuis la derniere fiche [] Non évalué [ ABSENCE D’ATTEINTE  [] PRESENCE D’ATTEINTE*

*Remplir ci-dessous.

1. Historique: a. Date d’apparition chronique : |_|_|__1__| (année)
b. Normalisation depuis la derniére visite : L] oui [ ] Non
2. SymptOémes: ] Dysphagie (] Fausses routes [] Diarrhée chronique
] Constipation U] AULIE(S) ™D SPECIfIEr i vttt sttt senes

3. Vidéofibroscopie de la déglutition : (] Non fait U Fait > Dysphagie détéctée ? [JOui [ Non
4. Gastrostomie: [ Oui [ Non -> Sioui, spécifier en quelle année : | _|__|__|__|

5. Selon I'Investigateur, atteinte liée a la DMFSH : L] oui [ ] Non [ sans avis

I. ATTEINTE ORTHOPEDIQUE A REMPLIR A PINCLUSION ET AU SUIVI
L1 Inchangé depuis la derniere fiche [ Non évalué [ ABSENCE D’ATTEINTE LI PRESENCE D’ATTEINTE*

*Remplir ci-dessous.

1. Hyperlordose: L] oui (] Non > Sioui, depuis: |_|_|_|_| (année) O Degrés: |_|_|

2. Scoliose: []oOui [ Non - Sioui, depuis: | _| _|_|_| (année) O Degrés : |_|_|

Arthrodése : [ Oui [ Non

3. Cyphose: []oui (] Non > Sioui depuis:|_|_|_|_| (année) O Degrés: |_|_|

4. Pectus excavatum: [ Oui [ Non

5. Fractures: L[] Oui CINon = Sioui préciser : LI LOCAlISAION : ......cveeecueeeirietieeeieieeeieee st e e esae e eaeas
LI DALES : eoveeeeeeeteeeteeeteeete et sttt et be v eanas

U] Pathologique(s) ? [ Oui ] Non
6. Fixation des omoplates : L oui L] Non - Sioui, spécifierladate: __/ [/

7. Selon I'Investigateur, atteinte liée a la DMFSH : L] oui [ ] Non [ sans avis
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J. ATTEINTE COGNITIVE

A REMPLIR A 'INCLUSION ET AU SUIVI

[ Inchangé depuis la derniere fiche [ Non évalu¢ [ ABSENCE D’ATTEINTE [l PRESENCE D’ATTEINTE*

*Remplir ci-dessous.

1. Date d’apparition: |__|__|__|__| (année)

2. Nature de 'atteinte : a. Trouble de I'apprentissage : L] oui (] Non
b. Déficit attentionnel : ] oui* (1 Non
c. Déficience intellectuelle : (] oui* (1 Non
d. Epilepsie : (] oui* (1 Non
e. Autre atteinte du SNC: L] oui (] Non
D FST OUI, PIBCISEE oo s s s e sttt e e st st A 0010000
3. Traitement: []oui > Nom AU(AES) LrAITEMENL(S) : ooeeeeveeee ettt ettt ettt e r v st sre e s aetens
4. Selon I'Investigateur, atteinte liée a la DMFSH : L] oui [ ] Non [] sans avis

5. Situation scolaire actuelle :
a. D Maternelle
D Déscolarisé

b. D Scolarité normale

L] scolarité avec aménagement

D Primaire

] College ] Lycée [ BAc+: |

[] scolarité adaptée (ULIS)

_
D AULIE ettt et s e e ae e tae e st ee steeesaessbe ssaessbeeesaeesasaeesteaennte senten snnaennne

D Non

L] IME ou équivalent

K. AUTRES COMORBIDITES — 1/2

A REMPLIR A PINCLUSION ET AU SUIVI

L1 Inchangé depuis la derniere fiche [ Non évalué [ ABSENCE D’ATTEINTE LI PRESENCE D’ATTEINTE*

*Remplir ci-dessous.

1. Comorbidités

Selon l'investigateur,

Présence Traitement atteinte liée a la DMFSH ?
Malad'erenalees”ecmer 10U I NON | [J OUI > SPECIFIEr : ceroeeeersssesersessesene O Non | O Oui O Non [ Sansavis
Maladleaut0|mmune ......... —)spec:f:er CJOui CINon | [J Oui = SPECifier : .uvueveeeeeerereeeerereesernns O Non | Ooui O Non [ Sansavis
Attemtedermamlog'queesp ec'f' er 10U I NON | [J OUI > SPECIFIEr : cereseesesssesersesieseen O Non | O Oui O Non [CISansavis
Maladlepsychlatrlqueéspeczﬁer LI Oui LI Non | [ OUi = SPECIfier : ucwreiernrnrarenserisisessesenes L Non | OJOui [ Non [ISansavis
Cancer ................................... ésl’eaﬁer O oui CINon | [J Oui = SPEcifier : weevueveeeeeerereeeerereneeenns O Non | Ooui O Non [ Sansavis
A“”“”“’f’e’ B et = e o ————— CNon | CJoui [JNon [JSansavis
AULT®, SPECIEN : v LI 0ui I Non | [ OUI D SPECIfer : ...uwverrevrenerereeeesresrrerssensans O Non | JOui [ Non [ Sansavis
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K. AUTRES COMORBIDITES — 2/2 A REMPLIR A PINCLUSION ET AU SUIVI

Commentaires :

L. PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE A REMPLIR A 'INCLUSION ET AU SUIVI

[ Inchangé depuis la derniere fiche

1. Prise en charge non médicamenteuse :

D Aucune

] Kinésithérapie > |__|__| séances/semaine
[] Orthophonie - |_|__| séances/semaine
[] Psychomotricité = |__|__| séances/semaine
[] Ergothérapie - |_|__| séances/semaine

] Psychologue

2. Appareillage :
D Aucun
[] Orthése(s)/Releveur(s) dynamique(s)
D Corset/Ceinture lombaire
D Cadre de marche/Déambulateur
[] Fauteuil roulant manuel = Utilisation : [ occasionnelle [ réguliere [ exclusive
] Fauteuil roulant électrique > Utilisation : [ occasionnelle [ réguliere [ exclusive
(] Tri-scooter
[ Autre > SPECITIBE & oottt etete sttt et et bese vt sea et saessa et et sba b s shese et et seabesabe eba b s sheasa et et seabesehenee bt et nea b s ehenne bt stennabenane

3. Participation aux essais thérapeutiques : L oui (] Non

Sioui : 0 Encours > Date d’inclusion: __ [/ [ - Datede finprévue: __ [ [

O Terminé depuis: __/__/

= Clinical Trial Number : | _|__|_|__|__|__|__|__|

M. MATURITE SEXUELLE A REMPLIR A PINCLUSION ET AU SUIVI

L] Inchangé depuis la derniére fiche

1. Puberté: L] Non (prépuberté)

[Joui > a. Avancement physiologique de la puberté selon I’échelle de Tanner (cf. annexe 4) :

[] Stade | [] Stadell [ Stade Il [] Stade IV (] Stade V

b. Premiéres régles (filles uniquement): [J Oui [ Non
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N. CARACTERISTIQUES TYPIQUES et ATYPIQUES DE DMFSH A REMPLIR A 'INCLUSION ET AU SUIVI

TYPIQUE : au moins 2 criteres en faveur du diagnostic de DMFSH1 ET O critére d’atypie.
AVEC ATYPIES : au moins 1 critére d’atypie.

PEU SYMPTOMATIQUE : typique avec 1 seul critere diagnostic présent.

EEE.

ASYMPTOMATIQUE : confirmation génétique mais aucun signe clinique a I'examen.

Cocher les cases correspondantes

CRITERES EN FAVEUR DU DIAGNOSTIC DE DMFSH1

Preuve de transmission dominante.

Atteinte faciale (orbiculaire des yeux ou des lévres).

NN

Atteinte des muscles fixateurs des omoplates ou des jambiers antérieurs.
CRITERES D’ATYPIE

Discordance entre le niveau d’atteinte et le nombre d’UR D4Z4.
Exemple : patient avec 9 UR, en fauteuil roulant ou patient avec 2 UR déambulant.

Pt6sis ou ophtalmoplégie ou diplopie.

Atteinte cardiaque ou respiratoire au premier plan ou du systéme nerveux central.

Atteinte prédominante au niveau proximal des membres inférieurs ou distal des membres supérieurs.

EMG évoquant une pathologie neurogene du motoneurone ou myotonie.

Biopsie musculaire atypique ou évocatrice d’une autre pathologie musculaire.

Confirmation du diagnostic d’une autre pathologie neuromusculaire ou génétique.

| oogog) O

AUTTES & ettt e e et e st et seaba e sresesee e b b e baebeeseseee e b atbaeaeeteee e b abhaeaeese seeah b arebaeresseeanarenrebaereas

Commentaires :

Faites-nous part de vos suggestions pour améliorer cette fiche :
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ANNEXE 1
ECHELLES DE BROOKE ET VIGNOS

MEMBRES SUPERIEURS (épaules et bras) MEMBRES INFERIEURS
1 - Peut effectuer une abduction compleéte les bras 1 - Marche et monte les escaliers sans aide.
tendus, de la position physiologique jusqu'a joindre ses 2 - Marche et monte les escaliers en se tenant a la

mains au-dessus de la téte. rampe.

2 - Ne peut réaliser la manceuvre précédente qu’en
pliant les coudes (en réduisant la circonférence du
mouvement) ou en utilisant les muscles accessoires.

3 - Marche et monte lentement des marches avec 'aide
de la rampe (plus de 12 secondes pour 4 marches).

4 - Marche sans aide et se leve d’une chaise mais ne

3 - Ne peut pas lever les mains au-dessus de la téte mais peut monter les escaliers.

peut porter un verre plein (180 mL) a la bouche

, . . 5 - Marche sans aide mais ne peut pas se lever d’un siege
(éventuellement en utilisant les 2 mains). peutp g

) o ) sans aide ou monter des escaliers.
4 - Peut élever les mains a sa bouche mais ne peut pas

. R - Ne march "av i vec releveurs.
porter un verre plein (180 ml) a la bouche. 6 - Ne marche qu’avec aide ou avec releveurs

7 - Ne marche gu’avec I'aide d’une canne ou d’un

5 - Ne peut pas porter ses mains a la bouche, mais peut ,
déambulateur.

soulever un crayon d’une table.
8 - Ne peut pas marcher, mais peut tenir debout avec

6 - Ne peut pas porter ses mains a la bouche et n’a pas i
aide.

d’usage utile de ses mains.
9 - Confiné au fauteuil roulant.

10 - Confiné au lit.

ANNEXE 2
ECHELLE DE SEVERITE CLINIQUE

0 = Aucun signe de faiblesse musculaire.
1 = Atteinte faciale uniquement.

2 = Atteinte moyenne des fixateurs d’'omoplate/épaules, sans limitation de I'élévation ou de I'abduction. Patient
souvent asymptomatique.

3 = Atteinte modérée des fixateurs d’'omoplate ; abduction > 60° ; force musculaire des bras 2 3 ; pas d’atteinte des
membres inférieurs. Patient généralement symptomatique.

4 = Atteinte sévére des fixateurs d’'omoplate ; abduction du bras < 60° au moins d’un c6té ; force < 3 sur au moins un
muscle des membres supérieurs ; pas d’atteinte des membres inférieurs ; les abdominaux peuvent étre faibles.

5 = Faiblesse des releveurs des chevilles ; pas d’atteinte de la ceinture pelvienne.

6 = Atteinte moyenne de la ceinture pelvienne et des muscles proximaux des membres inférieurs (MRC > 4 sur tous
les muscles). Le relever de chaise se fait sans aide.

7 = Atteinte modérée de la ceinture pelvienne et des muscles proximaux des membres inférieurs (MRC = 3 sur tous les
muscles). Le relever de chaise nécessite I'appui d’une main.

8 = Atteinte sévere de la ceinture pelvienne et des muscles proximaux des membres inférieurs (MRC < 3 sur au moins
un de ces muscles). Le relever de chaise nécessite I'appui des deux mains. La montée des escaliers est impossible. Le
patient marche sans aide mais utilise un fauteuil roulant pour des activités extérieures.

9 = La marche est limitée a quelques pas avec aide. Le fauteuil roulant est indispensable pour sortir. Le patient |'utilise
aussi au domicile.

10 = Le patient est complétement dépendant du fauteuil roulant.
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ANNEXE 3
ECHELLE DE SEVERITE DE FATIGUE

- Lisez chaque item et cochez/entourez un chiffre qui s’applique le plus a vous durant la semaine passée.

- Unevaleur basse indique que I'affirmation ne s’applique pas tout a fait ou pas du tout, tandis qu’une valeur élevée indique
que I'affirmation s’applique fortement a votre état ou a ce que vous avez ressenti au cours de la semaine passée.

QUESTIONNAIRE

« Durant la semaine passée j’ai trouvé que... » P?S du tout —> TOL,Jt a fait
d’accord d’accord

1. Je suis moins motivé quand je suis fatigué(e). 1 2 3 4 5 6 7

2. L’exercice physique me rend fatigué(e). 1 2 3 4 5 6 7

3. Je suis facilement fatigué(e). 1 2 3 4 5 6 7

4. La fatigue géne mon fonctionnement physique. 1 2 3 4 5 6 7

5. La fatigue me cause fréquemment des problémes. 1 2 3 4 5 6 7

6. La fatigue m’empéche d’avoir une activité physique soutenue. 1 2 3 4 5 6 7

7. La fatigue m’empéche d’accomplir certains devoirs et responsabilités. 1 2 3 4 5 6 7

8. La fatigue est parmi mes trois symptémes les plus invalidants. 1 2 3 4 5 6 7

9. La fatigue interfere avec ma vie scolaire, professionnelle, familiale ou sociale. 1 2 3 4 5 6 7

Score TOTAL: | | Score MOYEN (Total/9) : | |

D’apreés : Krupp, L.B., La Rocca, N.G., Muir-Nash, J., Steinberg, A.D., 1989. The fatigue severity scale. Application to patients with multiple
sclerosis and systemic lupus erythematosus. Archives of Neurology 46, 1121-3.

ANNEXE 4
CLASSIFICATION DE TANNER

Chez les femmes : développement des seins

— Stade 1 : Préadolescence. Pas de seins mais une élévation du mamelon est possible. L'aréole est petite et plate.

— Stade 2 : On observe l'apparition du bourgeon mammaire (petite boule sous le mamelon). Par ailleurs, le sein et le mamelon
se soulévent légerement. Le diametre de I'aréole augmente.

— Stade 3 : L'aréole du sein continue de s'élargir. Le volume du sein commence a augmenter mais son contour ne se dessine pas
encore.

— Stade 4 : L'aréole et le mamelon se surélevent encore, ce qui forme une protubérance secondaire sur le sein.

— Stade 5 : Les seins atteignent leur anatomie d'adulte. L'aréole du sein ne se suréléve plus : elle se trouve dans le méme plan
que le sein.

Chez les gargons : développement des organes génitaux

— Stade 1 : Préadolescence. La taille des testicules, du scrotum et du pénis est prépubeére.

— Stade 2 : Le volume des testicules et du scrotum augmente et la peau du scrotum se modifie : elle rougit et change de
texture. La taille du pénis ne se modifie pas ou trés peu.

— Stade 3 : La taille du pénis augmente, surtout en longueur. Le scrotum et les testicules prennent du volume.

— Stade 4 : Le volume des testicules et du scrotum continue d'augmenter, et la peau du scrotum se pigmente. Le pénis s'allonge
et s'élargit, et le gland se développe.

— Stade 5 : Les organes génitaux (le scrotum, le pénis et les testicules) atteignent leur taille et leur forme adulte.

Chez les deux sexes : les poils pubiens

— Stade 1 : Préadolescence. On observe une absence de pilosité pubienne mais chez I'hnomme un fin duvet couvre la zone génitale.

— Stade 2 : Apparition de poils longs et |égérement pigmentés, droits ou bouclés, principalement a la base du pénis et sur le
pourtour des grandes levres.

— Stade 3 : Les poils deviennent plus sombres, plus droits et bouclés. Chez la femme ils n'occupent pour l'instant qu'une petite
partie du pubis.

— Stade 4 : Les poils sont désormais de type adulte : ils sont plus épais. Chez la femme, la pilosité est plus dense.

— Stade 5 : La pilosité atteint le type adulte et s'étend sur la surface interne des cuisses.
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