Enquête nationale sur la prise en charge des vascularites cryoglobulinémiques non-VHC (CryoVas non VHC)
DEMOGRAPHIE

Nom (3 lettres) : (((((((((



Prénom (2 lettres) : ((((((
Age (années) : ((((((



Sexe : (((
Nom et email du médecin : ……………………………………………………..
CARACTERISTIQUES DE LA VASCULARITE CRYOGLOBULINEMIQUE
AU DIAGNOSTIC
Date du diagnostic (JJ/MM/AAAA) : (((((( / (((((( / ((((((((((((

Type de cryoglobulinémie : Type I (     Type II (     Type III (      Non typée (
Etiologie de la VasCryo :    Hémopathie lymphoïde B (   Si oui, laquelle : …………

         



Syndrome de Sjögren (     Lupus systémique (  

 



Autre connectivite (  Si oui, laquelle : …………………..

Infection (hors hépatite C) (  Si oui, laquelle : …………

Autre (  Si oui, préciser  : …………………..

Essentielle (  




Types d’atteintes cliniques de la VasCryo :

Poids : ……… kg     Taille : ………….

Peau (  Si oui, type : Purpura (     Ulcères (     Nécroses (     Acrosyndrome (
Arthralgies (     Arthrites (      Myalgies ( 

Neuropathie périphérique (  Si oui, type : Polyneuropathie (    Mononeuropathie multiple (





          Sensitive (     Sensitivo-motrice (
Rein (  Si oui, type : GNMP (     Autre type histologique ( : ……………………………      
Pression artérielle (PAS/PAD) : ………./……….

Lymphome B associé (  Si oui, type histologique : ………………..

Autre : Système nerveux central (   Intestin (   Poumon (  Autre ( Type : ……………..
Caractéristiques biologiques de la VasCryo :

Cryoglobulinémie : ……. g/l ou …….. % (cryocrite) ou + (  ++ (  +++ ( ou non quantifiée (
C3 : ………. mg/l    C4 : ………. mg/l     CH50 : ………. %

Créatininémie : ………. (mol/l ; protéinurie : ……… g/24h ; hématurie : Oui (     Non (
Confirmation histologique de la VasCryo : 

Oui (     
Non (

Si oui, organe(s) biopsié(s) : ……………
Joindre si possible le(s) CR d’anatomo-pathologie en cas de biopsie cutanée, biopsie rénale, biopsie ostéo-médullaire, biopsie neuro-musculaire ou autre biopsie…
TRAITEMENTS UTILISES EN 1ère LIGNE
Date début du traitement (JJ/MM/AAAA) : (((((( / (((((( / ((((((((((((
Corticoïdes (     


Si oui, dose initiale : ………… mg/j

Echanges plasmatiques (     
Si oui, nombre d’échanges : ………………….
Cyclophosphamide (     

Si oui : IV (  Oral (  Schéma/posologie : ….…………
Azathioprine (     


Si oui, posologie : …………………..

Mycophénolate mofétil (     
Si oui, posologie : …………………..

Rituximab (     


Si oui, schéma/posologie : …………………..

Autres traitements : IEC/Sartans (   Autre (    Si oui, le(s)quel(s) : …………………...……

Efficacité (voir annexe): Rép. clinique : Complète ( Partielle ( Non répondeur (



      Rép. rénale éventuelle : Complète ( Partielle ( Non répondeur (
           

          
      Rép. immuno : Complète ( Partielle ( Non répondeur (
Si traitement par prednisone ou équivalent, délai pour atteindre posologie < 10 mg/j :
Posologie non atteinte en 1ère ligne ( 

Posologie atteinte (     Si oui, en : ………. semaines ou ………. mois
Date fin du traitement (JJ/MM/AAAA) : (((((( / (((((( / ((((((((((((
TRAITEMENTS UTILISES EN 2ème LIGNE (optionnel)
Motif 2ème ligne : Rechute (  Si oui, durée de la rémission avant rechute : …………..mois


     Réfractaire (
Si rechute, atteinte(s) clinique(s) à la rechute :

Peau (   Arthralgies (   Arthrites (   Myalgies (   Neuropathie périphérique (  

Rein (   Système nerveux central (   Intestin (   Poumon (  Autre ( Type : ……………..
Date début du traitement (JJ/MM/AAAA) : (((((( / (((((( / ((((((((((((
Corticoïdes (     


Si oui, dose initiale : ………… mg/j

Echanges plasmatiques (     
Si oui, nombre d’échanges : ………………….
Cyclophosphamide (     

Si oui : IV (  Oral (  Schéma/posologie : ….…………
Azathioprine (     


Si oui, posologie : …………………..

Mycophénolate mofétil (     
Si oui, posologie : …………………..

Rituximab (     


Si oui, schéma/posologie : …………………..

Autres traitements : IEC/Sartans (   Autre (    Si oui, le(s)quel(s) : …………………...……

Efficacité (voir annexe): Rép. clinique : Complète ( Partielle ( Non répondeur (



      Rép. rénale éventuelle : Complète ( Partielle ( Non répondeur (
           

          
      Rép. immuno : Complète ( Partielle ( Non répondeur (
Si traitement par prednisone ou équivalent, délai pour atteindre posologie < 10 mg/j :
Posologie non atteinte en 1ère ligne ( 

Posologie atteinte (     Si oui, en : ………. semaines ou ………. mois
Date fin du traitement (JJ/MM/AAAA) : (((((( / (((((( / ((((((((((((
TRAITEMENTS UTILISES EN 3ème LIGNE (optionnel)
Motif 3ème ligne : Rechute (  Si oui, durée de la rémission avant rechute : …………..mois


     Réfractaire (
Si rechute, atteinte(s) clinique(s) à la rechute :

Peau (   Arthralgies (   Arthrites (   Myalgies (   Neuropathie périphérique (  

Rein (   Système nerveux central (   Intestin (   Poumon (  Autre ( Type : ……………..
Date début du traitement (JJ/MM/AAAA) : (((((( / (((((( / ((((((((((((
Corticoïdes (     


Si oui, dose initiale : ………… mg/j

Echanges plasmatiques (     
Si oui, nombre d’échanges : ………………….
Cyclophosphamide (     

Si oui : IV (  Oral (  Schéma/posologie : ….…………
Azathioprine (     


Si oui, posologie : …………………..

Mycophénolate mofétil (     
Si oui, posologie : …………………..

Rituximab (     


Si oui, schéma/posologie : …………………..

Autres traitements : IEC/Sartans (   Autre (    Si oui, le(s)quel(s) : …………………...……

Efficacité (voir annexe): Rép. clinique : Complète ( Partielle ( Non répondeur (



      Rép. rénale éventuelle : Complète ( Partielle ( Non répondeur (
           

          
      Rép. immuno : Complète ( Partielle ( Non répondeur (
Si traitement par prednisone ou équivalent, délai pour atteindre posologie < 10 mg/j :
Posologie non atteinte en 1ère ligne ( 

Posologie atteinte (     Si oui, en : ………. semaines ou ………. mois
Date fin du traitement (JJ/MM/AAAA) : (((((( / (((((( / ((((((((((((
TRAITEMENTS UTILISES EN 4ème LIGNE (optionnel)
Motif 4ème ligne : Rechute (  Si oui, durée de la rémission avant rechute : …………..mois


     Réfractaire (
Si rechute, atteinte(s) clinique(s) à la rechute :

Peau (   Arthralgies (   Arthrites (   Myalgies (   Neuropathie périphérique (  

Rein (   Système nerveux central (   Intestin (   Poumon (  Autre ( Type : ……………..
Date début du traitement (JJ/MM/AAAA) : (((((( / (((((( / ((((((((((((
Corticoïdes (     


Si oui, dose initiale : ………… mg/j

Echanges plasmatiques (     
Si oui, nombre d’échanges : ………………….
Cyclophosphamide (     

Si oui : IV (  Oral (  Schéma/posologie : ….…………
Azathioprine (     


Si oui, posologie : …………………..

Mycophénolate mofétil (     
Si oui, posologie : …………………..

Rituximab (     


Si oui, schéma/posologie : …………………..

Autres traitements : IEC/Sartans (   Autre (    Si oui, le(s)quel(s) : …………………...……

Efficacité (voir annexe): Rép. clinique : Complète ( Partielle ( Non répondeur (



      Rép. rénale éventuelle : Complète ( Partielle ( Non répondeur (
           

          
      Rép. immuno : Complète ( Partielle ( Non répondeur (
Si traitement par prednisone ou équivalent, délai pour atteindre posologie < 10 mg/j :
Posologie non atteinte en 1ère ligne ( 

Posologie atteinte (     Si oui, en : ………. semaines ou ………. mois
Date fin du traitement (JJ/MM/AAAA) : (((((( / (((((( / ((((((((((((
TRAITEMENTS UTILISES EN 5ème LIGNE (optionnel)
Motif 5ème ligne : Rechute (  Si oui, durée de la rémission avant rechute : …………..mois


     Réfractaire (
Si rechute, atteinte(s) clinique(s) à la rechute :

Peau (   Arthralgies (   Arthrites (   Myalgies (   Neuropathie périphérique (  

Rein (   Système nerveux central (   Intestin (   Poumon (  Autre ( Type : ……………..
Date début du traitement (JJ/MM/AAAA) : (((((( / (((((( / ((((((((((((
Corticoïdes (     


Si oui, dose initiale : ………… mg/j

Echanges plasmatiques (     
Si oui, nombre d’échanges : ………………….
Cyclophosphamide (     

Si oui : IV (  Oral (  Schéma/posologie : ….…………
Azathioprine (     


Si oui, posologie : …………………..

Mycophénolate mofétil (     
Si oui, posologie : …………………..

Rituximab (     


Si oui, schéma/posologie : …………………..

Autres traitements : IEC/Sartans (   Autre (    Si oui, le(s)quel(s) : …………………...……

Efficacité (voir annexe): Rép. clinique : Complète ( Partielle ( Non répondeur (



      Rép. rénale éventuelle : Complète ( Partielle ( Non répondeur (
           

          
      Rép. immuno : Complète ( Partielle ( Non répondeur (
Si traitement par prednisone ou équivalent, délai pour atteindre posologie < 10 mg/j :
Posologie non atteinte en 1ère ligne ( 

Posologie atteinte (     Si oui, en : ………. semaines ou ………. mois
Date fin du traitement (JJ/MM/AAAA) : (((((( / (((((( / ((((((((((((
EVOLUTION ENTRE FIN DES TRAITEMENTS ET DERNIER SUIVI

Etat de la maladie :

Maintien de la réponse clinique obtenue (
Maintien de la réponse immunologique obtenue (
Evolutivité/rechute clinique (  
Evolutivité/rechute ne nécessitant pas de traitement (
Evolutivité/rechute contrôlée par : Corticothérapie seule (




                   Colchicine (





        Autre : ………………………………….  

Rechute immunologique sans rechute clinique (     
Survenue de complications : Oui (  Non ( (se reporter au paragraphe correspondant p.7) 

Commentaires : 
……………………………………………………………………………………………………………

…………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………………
DERNIER SUIVI

Date (JJ/MM/AAAA) : (((((( / (((((( / (((((((((((( 
Anomalies cliniques et biologiques de la VasCryo présentes au dernier suivi:
Peau (   Arthralgies (   Arthrites (   Myalgies (   Neuropathie périphérique (  

Rein (   Système nerveux central (   Intestin (   Poumon (  Autre ( Type : ……………..
Pression artérielle (PAS/PAD) : ………./……….

Lymphome B associé (  Si oui, type histologique : ………………..

Cryoglobulinémie : ……. g/l ou …….. % (cryocrite)

C3 : ………. mg/l    C4 : ………. mg/l     CH50 : ………. %

Créatininémie : ………. (mol/l ; protéinurie : ……… g/24h ; hématurie : Oui (     Non (
Traitements et posologies en cours au dernier suivi : 

………………………………







       ………………………………







       ………………………………
Etat de la maladie (voir annexe):  Rép. clinique : Complète ( Partielle ( Non répondeur (
          Rép. rénale : Complète ( Partielle ( Non répondeur (
           

           

          Rép. immuno : Complète ( Partielle ( Non répondeur (              
Patient(e) perdu(e) de vue après dernier suivi : Oui (     Non (
COMPLICATIONS AU COURS DU SUIVI

Survenue de complications (lymphome B, infection sévère, décès) : Oui (     Non ( 

Si oui : 

· Nature de la complication 1 : ……………………..

Traitement en cours au moment de la complication : ………………………………

Date de la complication (JJ/MM/AAAA) : (((((( / (((((( / (((((((((((( 

· Nature de la complication 2 : ……………………..

Traitement en cours au moment de la complication : ………………………………

Date de la complication (JJ/MM/AAAA) : (((((( / (((((( / (((((((((((( 
· Nature de la complication 3 : ……………………..

Traitement en cours au moment de la complication : ………………………………

Date de la complication (JJ/MM/AAAA) : (((((( / (((((( / (((((((((((( 

· Nature de la complication 4 : ……………………..

Traitement en cours au moment de la complication : ………………………………

Date de la complication (JJ/MM/AAAA) : (((((( / (((((( / (((((((((((( 

Annexe : Définition des réponses aux traitements

Réponse clinique

· Complète : amélioration de TOUTES les atteintes présentes au début de la séquence thérapeutique analysée.
· Partielle : amélioration d’au moins la moitié des atteintes présentes au début de la séquence thérapeutique analysée.
· Non réponse : absence d’amélioration ou amélioration de moins de la moitié des atteintes présentes au début de la séquence thérapeutique analysée.
Réponse rénale

· Complète : protéinurie < 0,5 g/24h ET disparition de l’hématurie ET amélioration du débit de filtration glomérulaire selon MDRD > 20% si DFG <70ml/min/1.73m² au diagnostic. 
· Partielle : protéinurie < 0,5 g/24h OU disparition de l’hématurie OU amélioration du débit de filtration glomérulaire selon MDRD > 20% si DFG <70ml/min/1.73m² au diagnostic.
· Non réponse : tous les autres cas de figure.
Réponse immunologique :

Si cryoglobulinémie quantifiable :
· Complète : disparition de la cryoglobuline (< 0.05 g/L).
· Partielle : diminution d’au moins 50% du taux de la cryoglobuline par rapport au taux présent au début de la séquence thérapeutique analysée.
· Non réponse : tous les autres cas de figure.
Si cryoglobulinémie non quantifiable :

· Complète : normalisation de la fraction C4 du complément
· Partielle : augmentation d’au moins 50% du taux de la fraction C4 du complément par rapport au taux présent au début de la séquence thérapeutique analysée.
· Non réponse : tous les autres cas de figure.
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