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Acces a BaMaRa pour les centres MCGRE ﬁ_ BaMaRa

e 14/15 centres de référence ont acces a BaMaRa en mode autonome

v'dont 7 centres disposant en plus du mode de saisie connecté
(via un module MR dans leur DPI)

v'pour le centre de Cayenne, le déploiement est en cours.

* 35/45 centres de compétence ont accés a BaMaRa en mode autonome
v'dont une dizaine de centres disposant en plus du mode de saisie connecté

v'10 centres de compétence n’ont toujours aucune possibilité de saisie :
— ces centres sont généralement unique centre labellisé MR de leur établissement
— aucune convention (ni BaMaRa ni BNDMR) n’a encore été signée par ces établissements.
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Progression du mode connecté Q BaMaRa

* Grosses difficultés (y compris pour la BNDMR) pour connaitre I'avancee du
mode connecté dans les hopitaux qui le mettent en place.

* Fin 2021, la DGOS a alloue de nouveaux financements pour le
développement du mode connecté :
v'Les hopitaux déja dotés en 2018 ont tous recu un complément de crédits (20 a
40 000 euros)

v'Les CHU non dotés en 2018 ont tous recu des crédits :
— 25000 euros pour le CHU de Guadeloupe et le CHU de Martinique (« petit déploiement »)

— 50 000 euros pour les autres CHU, )
sauf le CHU de Tours qui a recu 150 000 euros pour développer un module MR dans un DPI qui
n‘avait jusque-la jamais fait 'objet d’un tel développement (Softway Hopital Manager).

v'Le CH de Cayenne a recu une dotation de 25 000 euros.

v'Le nombre de centres labellisés par établissement semble avoir été le principal
critere pris en compte pour 'attribution de ces crédits.
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Aide mise en place par la filiere

* Intervention de 2 ARCs financés par la filiere pour rattraper la saisie de la file active 2021

» Saisie en mode connecté : saisie directement dans le DPI puis migration des données
dans BaMaRa

* Avantage : Evite la double saisie dans BaMaRa (autonome) et le DPI
 Difficultés rencontrées:

* Dans I'ensemble, les informations avaient éte bien préparées en amont de l'intervention
des ARCs mais pas toujours ce qui a pu compliquer et retarder le travail de 'ARC

* Problemes de migration de certaines fiches ou données (causes : données obligatoires
manquantes, non-respect de regles propres au DPI, blocages liés a des problemes dans
les données administratives ou cause non élucidée...)

* La saisie via les DPI peut sembler plus complexe que le mode autonome car les activités
des différents centres pour un méme patient peuvent étre difficiles a repérer/distinguer,
tout comme les diagnostics quand un patient en a plusieurs = Risque de saisir pour le
mauvais centre.

* Au moins 2 activités ont été saisies par patient, en essayant de saisir une Consultation +
une Hospitalisation de Jour (plutot que 2 consultations)
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Aide mise en place par la filiere

* 1 ARC est intervenu en région Rhone-Alpes (mutualisé avec la filiere
Mhémo).

* Sites sur lesquels il est intervenu : CHU de Grenoble, Saint-Etienne et Lyon
* Nombre total de fiches saisies et / ou vérifiées : prés de 1000

* 1 ARC intervient actuellement en région lle-de-France
* Sites sur lesquels elle est intervenue : Tenon, Trousseau, Avicenne-Jean Verdier
* Nombre total de fiches saisies et / ou vérifiées : plus de 1900

e D’autres interventions sont a venir dans d’autres centres d’lle-de-France et Rouen

mais quelques difficultés logistiques pour les centres loin de Paris (mise en place
d’acces a distance au DPI)

* Convention avec la PEMR de Besancon
* Saisie en cours




Aide sous forme de guides et formations (1)

* Un guide de codage pour les
* Des fiches de saisie (avec adaptation au mode de saisie) particularites MCGRE et les
items soulevant des
interrogations
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Aide sous forme de guides et formations (2)

* Des listes simplifiées de codes MCGRE,
ainsi que des fiches pour des situations

particulieres sans code ORPHA

Codage des drépanocytoses (syndromes drépanocytaires majeurs)

dans BaMaRa

Janvier 2022 [medifications mineures mars 2022)

En principe, le ph ilisé devrai é d

Par exemple, sile patient est SC, il ne faut pas wtiliser le méme code que si le patient est S5

* Une liste « complete » des maladies MCGRE avec

leurs codes ORPHA

en lien avec le travail réalisé avec le GT Diagnostic

Mais cala peut poser deux problémes pour les médacins
*  dune part le génotyps du patient n'est pas toujours connu ;
*  d'autre part Orphanet 'a pas créé de codes pour tous les génotypes
drépanocytaire majeur (ia filiérs demande leur création mais le proce

En pratique, il est admis que

génotype a il faut retenir pe
* iy un doute entre 55 et S-béta?, il faut coder S5 (ORPHA 232) ;
*  sile code ORPHA existe pas encore, on admet aussi Futiisation duc
*  sil'on ne connait pas du tout le génatype, on admet aussi le code ORY
Dans les trois dermires situations (utilisation du code 232 en substitut), il fau
(ou le doute sur le génotype) P o
le génatype aura pu étre précisé ou gue le code manguant aura été créé.

Pour e statut du diagnostic, on admet de retenir « Confirmé » méme en 'abs
genétique.

Type de drépanocytose | Code ORPHA & Statut du A
utiliser diagnostic | au
Drépanocytose 55 22 Confirmd
Drépanocpiose s¢ 251385 Confirmé
e éta thal 251359 Confirmé Pre
Drépanocytose SO Punjab 251370 Confirmé
e 251375 Cenfirmé
‘tre syncrome drépanocytaire Y Confirm ore
majeur

Ces libeliéscodes ORFHA sont & saisir sur |a ligne & Maladie rare [Orphaner]

ATTENTION - cela ne s'applique pas aux traits drépanocytaires

Codage des Déficits en GEPD dans BaMaRa

Comme seul le Déficit en GEPD de classe 1 est rare, C'est en principe le seul codable en tant que maladie
rare dans BaMaRa :

engi é énase dasse |

‘Synonymels] -
Anémie hémalytique sévére due & un déficit en GEPD
Déficit en G6PD classe |

Uancien 362, Dés g phasp! : : ynanymes : Déficit en
G6PD, Favisme), peut encore étre saisi 4 'tem « Maladi rare (Orphanet) » dans BaMaRa mais il ne faut en
principe pas Putiliser. |l se trouve maintenant associ 3 la mention « NON RARE EN EUROPE .

‘Selon Orphanst, un patient qui 3 un GSficit &n GEPD de dasse 2 ou 3 isolé ne devrait pas &tre rentré dans
BaMaRa

Si un patient présente un déficit en GEPD de classe 2 ou 3 assodé 3 une maladie rare du globule rouge
(comme une drépanocytose, une thalassémie...), on peut renseigner cette information 3 'tem

« Description clinique » associé au di de ie rare du globule rouge en question (ne pas créer de
2 disgnostic).

Loption la plus simpie semble &tre d'utiliser le code CIM-10 suivant
CIM-10 DS5 0 - Anémie due 4 une carence en glucose-5-phosphate déshydrogénase (GSPD)

Il est également possible d'utiliser des codes HPO mais ils sont plus complexes et cela demanderait a priori
Une harmanisation au niveau de 1a filiére.

Pour les patients qui pré: éficit 20u ), ba filigre
MCGRE va demander & Orphanet la création d'un code spécifique.

il reste (pour Finstam] possible dutiliser le code ORPHA 362 (x Diéficit en glucose—&-

Pour ces demiers, s le patient est AS et ne présente pas de complication impq
les activitds d I génétique étre coddes. De m|
Fun deué tont de Phe {chaine béa) et N

mc@e

phosphate déshydrogénase ) mais e code est déconseillé.

Il parait plus éd laligne « »,le code CIM-10 D55.0 - Anémie due
& une é énase ( }*. 1l est aussi possible d'y saisir le code
ORPHA 88370 qui est celui du groupe auqusl appartisnt le déficit an GEPD.

Les symptémes sont aussi 3 coder sur |a ligne & Description ciinique ».

Pour I'hé 1= cods HPO 000! mie hé peut &tre uriiisé.

On peut renseigner le g2 ) et 1 mutation si séquencag

La mention de classe 2 ou dasse 3 peut étre portée dans la partie ¢« Commentaire » du diagnosTtic.

*Pour faire faciliter le renseignement de ce code, on peut par exemple saisir juste & GEPD 55 » et ce code
sera proposé en premier sur la liste par BaMaRa.

e

Document provisaire d'side £ G6PD 22 juillet 2021

Liste de maladies MCGRE avec codes Orphanet (quand ils existent)

Seules les entrées dont les noms sont en couleur
Les entrées dont les noms sont en bleu peuvent étre saisies dans le champs « Description clinique » (il s'agit de groupes).
Pour ces entrées (en orange ou bleu}, les hyperliens vers Orphanet sont en principe conservés (activables en cliquant dessus tout en actionnant I touche Ctrl).

peuvent étre saisies dans le champs « Maladie rare » de BaMaRa.

Les entrées en vert n’existent pas dans Orphanet et il est prévu de demander leur création 3 Orphanet (ou leur réintégration pour deux d*entre elles).

Hémoglobinopathies hors thalassémies et drépanocytoses.....

Alpha-thalassémie et maladies associées ..

Béta-thalassémie et maladies associées....

Anémies dysérythropoiétiques CoNStItULIONNEIIES. .. ..iciiiieie e s s e e eresresresnens

Enzymopathies érythrocytaires ...covvereiennn

2
3
4
Drépanocytose et Maladies @SSOCIEES ...iv i i e e e e eb e b e et D
6
7
8

Membranopathies érythrocytaires........ccoenn

Polyglobulies/Erythrocytoses ...........

Polycythémies/Polyglobulies/Erythrocytoses selon Orphanet ......cecvciiieinensiise e s sssssessesesssnees 10

Autres maladies 4 considérer pour le guide de codage .........coivriiiiiiiiniii s 11

* Un soutien technique et des formations a la

demande :
v' au codage des maladies de la filiére
v' alutilisation de BaMaRa...
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Quelques rappels concernant BaMaRa

* Deux niveaux d’information des patients a respecter :

Information « BaMaRa » par affichage sur les lieux de consultation, HdJ et hospitalisation (1)

Ajout duloga

Wous pouvez, s simple demange orale ou écrite, FRCEVDIr Ces INformations sur un support ecrit.

Centrs maladies rares labsllias : de vos donnéss

Dang le cadre ge votre prise en charge au sein dun centre maladies rares labeillse par e Minlstérs en
£Narge e 1a Sanie, NOTE StaDESSEMENt UTISE UN IDgiciel SpecTIqUe Oenomme BaMaRa pemenant
Fassurer votre sulvl medical et fanalyse de I'aciivité du cantre afin de mieux évaluer |a prise en charge
a5 malades 1 amaliorer 2 rEcensament des maadies rares en France. Dans ce cadre, des @0ports
regiementaires & destation ge ia Direction generale de Foffre de soins (DG0S) du Ministere en charge
02 @ Sante s0Nt reguUISEMENt envoyes.

Las données vous concernant (sexe, date st beu de nalssance, lew 02 résidence, modalités de prise en
charge, antécédents familiaux, sulvl de voire état de santé, statut vital, participation 3 des &tudes ou
recnenches) sont ans| traltées sous 13 responsanilite de notre &3oiissement, pour ung durée de 20 ans.
Elles 50Nt coflectées directement auprés de wous lors de voire prise en charge [ou transmises par
rAssistance Publique — Hopitaux de Pars (AP-HP) brsqualies ont &¢ Inftialement collectées dans le
cadre du projet de recherche sur les maladies rares « CEMARA », 3utonise paria CNIL]

Les données collectées sont hébergées sur les serveurs de I'Assistance Publique — Hopitaux de Paris
{AP-HP) qui dispose da Fagrément delvré par i@ Minkstérs 2n charge 62 13 Sante, en appliation des
@spositions ge farscle L1111-3 du Code de 13 Sante Fublique reialf 3 Mebergement de donness de
santé a caractérs personnel.

L= medecin présent chez Mhébergewr, garant de |a confidentizits des données de sante est Monsieur e
Doctews Daniel REIZINE - AP-HP - DS PATIENT - Hopital Rotnschild - 33, Bd de Picpus, 75571 Parts
Cedex 12. Vous DOUVSE VOUS Opposer 3 l'extemalisation de Fhébergement des donnéss en le contactant
Dar courmier postal ou 3 Fadresse Slecironiqus | Megecin Nebargsy

'VOUS BISDOBEZ TUN OrDdt 0'3CCES 3uX INMOMMAtons VOUS CONCEMmant, ann d'en Vermer exaciiuge &1, e
cas échéant, afin de les rectfier, de les complétes, de les matire a jour, d'un drolt de s'opposer a leur
Gtiis3ton, & Fun drot daftacemant de ces GONNdes. VOUS POUVEZ EXSMCAr c& dro &n vous adressant
U medecin qul vOUS prand 2n charge, o4 blen en adressant un couTlel 3 Fadresse subants : XXM

Par alleurs les donnéas sont susceptibies d'éire réutlisées dans le cadre de la rechesche notamment
#3ns I3 Banque Nationale de Donnéas Maladies Rares (SNDMR) gérée par PAB-HP. Pour an savoir pius
SUr les projets de recherche, les partenaniats envisages, et les modaltes d'exarcice 82 VDS JNDIS, VOUS
pouvez consuiter ke portall d'information de I3 BNDMR 3 Fadresse hip:iwww. bndme.fr.

Pour tote question raiative 3 1a protection des donnees ou en caS 02 diffcuté SUT FeXercioe d2 VoS
aroits, wous pouvez contactsr KK

ASSISTANCE (@J) HOPITALX
PUBL IQUE DE PARIS

Information du patient
Banque Nationale de Données Maladies Rares

1. Qu'est-ce que la Banque Nationale de Données Maladies Rares
(BNDMR) ?

Le ministére des Solidarités et de la Santé 3 entrepris ces derniéres années la mise en place de
moyens importants pour les patients cencernés par les maladies rares au travers du Plan
National Maladies Rares (PNMR, plan quinquennal renouvelé  trois reprises).

Ces plans prévoient notamment la mise en place de la Banque Nationale de Données Maladies
Rares (BNDMR). Cet entrepét de données de santé servira notamment, selon le 3° PNMR, & un
« pilotage stratégique et médical des Centres de Référence Maladies Rares (CRMR), fournira
les icateurs nécessaires au suivi du plan et permettra la mise en place d’études pouvant
générer de nouvelles connaissances sur les maladies rares, les pratiques professionnelles ou la
faisabilité d'essais cliniques. »

La BNDMR est autorisée par la Commission Nationale de I'informatique et des Libertés (CNIL)
(délibération n® 2019-113 du 5 septembre 2019)

La BNDMR rassemble les données de tous les patients pris en charge dans les CRMR.

2. Quel type d'études sont réalisées a partir des données de la
BNDMR ?

Il s"agit exclusivement de recherches non-interventionnelles dans le domaine de la santé, telles
que:

- le pilotage des politiques publiques, par la création et la publication d'indicateurs et
I'établissement d'un rapport annuel sur les maladies rares ;

- des études de faisabilité d’essais cliniques ;

- des recherches multi-CRMR justifiées par I'intérét public ;

- des recherches médico-économiques justifiées par Pintérét public, impliguant
I'appariement entre la BNDMR et le Systéme National des Données de Santé (SNDS), dont
celle décrite dans le protocole intitulé PARCOURARE, publié sur le site de la BNDMR.

Ce sont des recherches observationnelles, Cest-3-dire qu'elies ne modifient pas votre prise en

charge par I'équipe de soin (cela ne change pas vos soins/traitéments, vous n'avez pas de

questicnnaire a remplir). Vous n*&tes pas nan plus sollicité pour apporter de nouvelles données,
ces recherches n'utilisent que vos données déja recueillies pour vos soins.

v BaMaRa

Information « BNDMR/Recherche » par remise de la note d’information individuelle (2) (en main propre ou jointe au compte-rendu par courrier)

* Principe de non-opposition : il n’est pas obligatoire de recueillir le consentement des patients mais il est
obligatoire de les informer.

* Le cas échéant, ne pas oublier de cocher |la case adéquate dans BaMaRa ou dans le module MR du DPI



-
BaMaRa et PIRAMIG & BaMaRa

PIRAMIG 2022

Pour la déclaration de 2022 sur les activités de 2021, les données de BaMaRa font foi et sont non-

modifiables. Les chiffres d'activité issus de BaMaRa seront chargés a 'ouverture de la plateforme
PIRAMIG.

1 Les données seront arrétées au 31 mars 2022

» Toute donnée relative a I'année calendaire 2021 saisie avant cette date sera prise en compte
» Toute donnée saisie aprés ne sera pas prise en compte

* Toutefois (COPIL DGOS-FSMR du 25/01/2022), « Les difficultés propres a certains centres
(déploiement tardif de BaMaRa / DPI, transfert incomplet de données du DPI vers BaMaRa)
seront prises en compte... »

« Cette année étant la premiere dans ce format, un plancher égal a 50% de la file active déclarée
dans Piramig en 2020 s’appliquera pour ces centres en difficulté. »
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