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Résumé

La mucoviscidose est une maladie génétique rare, chronique et évolutive, qui s’exprime dés la
petite enfance. Face a la gravité de cette maladie, diverses mesures ont été prises en France,
dont la création d’un registre national assurant le suivi des personnes atteintes et le relevé an-
nuel de leurs principaux indicateurs de santé. Cette enquéte sur les parcours et la qualité¢ de
vie, nommée « Mucoviscidose, famille et société », a pour objectif de compléter les données
du registre sur trois aspects : reconstituer les biographies individuelles des patients, établir des
correspondances entre leurs données biomédicales et leurs données sociodémographiques,
comparer les caractéristiques des patients a celles de la population générale. L enquéte s’est
adressée aux sujets agés de 14 ans et plus, suivis par un centre de soins participant au registre.
Les sujets ont été invités a répondre a un questionnaire en ligne abordant cinq dimensions : la
scolarité, la profession, la famille, le logement et la qualité de vie. L’effectif des répondants a
¢été de 454 patients ; I’exploitation du questionnaire, présentée dans ce document, permet de
disposer d’une vue d’ensemble des principales caractéristiques sociodémographiques des per-
sonnes atteintes de mucoviscidose.

Mots clés

Mucoviscidose, trajectoires de vie, déterminants sociaux de la santé, participation sociale,
vulnérabilité, maladie génétique.

Abstract

Cystic fibrosis is a rare, chronic, and progressive genetic disorder, usually diagnosed in early
childhood. In view of the seriousness of this disease, various measures have been implement-
ed in France, including the creation of a national register to monitor affected individuals and
collect annual data on their main health indicators. Focusing on trajectories and quality of life,
the Cystic Fibrosis, Family, and Society Survey aims to supplement the register’s data gath-
ered in three ways: by compiling individual patient biographies, by establishing connections
between their biomedical and sociodemographic data, and by comparing the characteristics of



patients with those of the general population. The survey was targeted at patients aged
14 years or over who were being monitored at a healthcare centre participating in the register.
Patients were invited to complete a retrospective online questionnaire exploring five topics:
schooling, work, family, housing, and quality of life. The total number of respondents was
454 patients. An analysis of the questionnaire, presented here, provides an overview of the
main sociodemographic characteristics of individuals affected by cystic fibrosis.

Keywords

Cystic fibrosis, life trajectories, social determinants of health, social participation, vulnerabili-
ty, genetic disorders.
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Sigles et acronymes

AAH : Allocation aux adultes handicapés.

Aeras : S'Assurer et emprunter avec un risque aggravé de santé.

ALD : Affection de longue durée.

CCTIRS : Comité consultatif sur le traitement de 1'information en matiére de recherche dans
le domaine de la santé.

CFTR : Cystic fibrosis transmembrane conductance regulator.

Cnil : Commission nationale de I'informatique et des libertés.

CRCM : Centre de ressources et de compétences de la mucoviscidose.
IMC : Indice de masse corporelle.

Ined : Institut national d’études démographiques.

Insee : Institut national de la statistique et des études économiques.
Inserm : Institut national de la santé et de la recherche médicale.

MDPH : Maison départementale des personnes handicapées.
MucoFamille : Enquéte Mucoviscidose, famille et société.

OCDE : Organisation de coopération et de développement économiques.
ONM : Observatoire national de la mucoviscidose.

Pacs : Pacte civil de solidarité.



Pisa : Programme international pour le suivi des acquis des ¢éleves.
PMA : Procréation médicalement assistée

PPS : Projet personnalisé de scolarisation.

RFM ou MucoRegistre : Registre frangais de la mucoviscidose.
Ulis : Unité localisée pour 1’inclusion scolaire.

VEMS : Volume expiratoire maximal par seconde.

VLM : Association Vaincre la Mucoviscidose.

1. Introduction

I.1. Contexte

La mucoviscidose est une maladie rare dont la prévalence est estimée a 12 pour 100 000 dans
la population européenne ; néanmoins, c’est la plus fréquente des maladies génétiques graves
des 1’age pédiatrique dans les pays occidentaux. Elle se transmet sur le mode de I’hérédité
autosomique récessive!) et le géne qui en est responsable (géne CFTR) a été identifié en 1989
(Rommens et al., 1989) ; pres de 2 000 mutations déléteres de ce géne ont été décrites, dont la
plus fréquente est la mutation F508del® (Kerem et al., 1989). Chronique et évolutive, cette
maladie s’exprime souvent tot dans la petite enfance, parfois dés la naissance. Du fait d’un
dysfonctionnement du canal chlore, elle affecte les organes comportant des glandes a mucus :
poumons et sphére ORL, tube digestif, foie et voies biliaires, pancréas exocrine et endocrine,
organes reproducteurs. Ces atteintes viscérales, trés diverses et plus ou moins séveres selon
les patients, générent une déficience physique peu ou pas visible, mais a 1’origine de situa-
tions de handicaps physiques, psychologiques, scolaires, sociaux... retentissant sur la per-
sonne elle-méme ainsi que sur sa famille. Actuellement, il n’existe pas de traitement curatif
contre la mucoviscidose. Les traitements courants sont lourds, contraignants et a visée symp-
tomatique : drainage bronchique et antibiotiques pour I’atteinte respiratoire ; extraits pancréa-
tiques, vitamines et suppléments caloriques pour les troubles digestifs et nutritionnels ; trithé-
rapie depuis 2020 a effets modulateurs du gene CFTR. La transplantation pulmonaire est le
traitement de dernier recours, proposé aux patients atteints d’insuffisance respiratoire grave®.
A ces traitements s’ajoute 1’éducation thérapeutique des patients, qui vise & les aider a acqué-
rir les compétences nécessaires pour gérer au mieux leur vie avec la maladie.

Plusieurs décisions sont a I’origine d’une amélioration de la prise en charge et du suivi des
patients atteints de mucoviscidose en France :

- 1987 : la maladie est inscrite par voie réglementaire dans le dispositif des Affections de
longue durée (ALD), une mesure qui supprime la participation financicre des assurés sociaux

(1) Transmission dont la maladie se manifeste de facon égale dans les deux sexes et ou les sujets atteints sont
ceux qui ont hérité de deux mutations délétéres, I'une provenant du pére, I’autre de la meére.

(2) La mutation F508del correspond a la disparition (délétion) du 508° acide aminé parmi les 1 480 qui consti-
tuent le géne CFTR.

(3) En général, lorsque le volume expiratoire maximal par seconde (VEMS, indicateur d’évaluation de la fonc-
tion respiratoire) est inférieur a 40 % de la valeur théorique.



a leurs soins et prestations, ces derniers étant alors pris en charge a 100 % par 1’Assurance
maladie ;

- 1992 : P’association Vaincre la Mucoviscidose (VLM) crée 1’Observatoire national de la
mucoviscidose (ONM), un systéme d’information ayant pour objectifs : a) d’améliorer la con-
naissance des caractéristiques médicosociales de la population atteinte de cette maladie, ainsi
que l’effet des interventions thérapeutiques, b) de mieux appréhender le colt socio-
économique de la mucoviscidose, c¢) d’éclairer les parents et les patients dans leurs choix per-
sonnels, ainsi que les associations et les partenaires institutionnels dans leurs choix straté-
giques, d) de mettre a la disposition des médecins et des chercheurs une base de données mise
a jour régulierement ; ’ONM est d’abord géré par I’Institut national de la santé et de la re-
cherche médicale (Inserm) de 1992 a 1998, puis par I’Institut national d’études démogra-
phiques (Ined) a partir de 1999 ;

- 2002 : le ministere de la Santé décide de généraliser le dépistage néonatal systématique de la
mucoviscidose ; réalis¢ dans les premiers jours de vie, ce dépistage permet de repérer les nou-
veau-nés atteints afin de leur assurer une prise en charge précoce de la maladie ;

-2002-2003 : parallelement a la généralisation du dépistage néonatal systématique, le minis-
tere de la Santé crée 47 Centres de ressources et de compétences de la mucoviscidose
(CRCM) avec les spécialités pédiatriques, adultes et mixtes ; répartis sur ’ensemble du terri-
toire national, ces Centres a composition multidisciplinaire (équipes composées de médecins,
d’infirmiers, de kinésithérapeutes, de diététiciens, de psychologues et de travailleurs sociaux)
sont les maillons essentiels de la prise en charge des patients et de leurs familles ; leur activité
porte principalement sur la confirmation du diagnostic pour les nouveaux cas, 1’évaluation de
I’état de santé des patients, la définition de la stratégie thérapeutique, la coordination des soins
entre les différents intervenants sanitaires et sociaux, 1’éducation thérapeutique adaptée au
patient et a sa famille, la contribution a la recherche clinique ;

- 2009 : a I'initiative de 1’Ined et de VLM, I’ONM est qualifié¢ par le Comité national des re-
gistres-Maladies rares et devient le Registre francais de la mucoviscidose (RFM), assorti no-
tamment de I’obligation de procéder a un recueil des cas devant étre exhaustif et multisource.

L’ensemble de ces dispositions a contribué¢ a améliorer la prise en charge de la mucoviscidose
au cours de ces dernieres décennies. En lien avec ces progres, les données du RFM montrent
une augmentation de la proportion des patients adultes et de la durée de vie ainsi qu’'un vieil-
lissement de la population des malades : la vie médiane avait par exemple atteint 36 ans en
2002 (Bellis et al., 2007).

Dans I’attente de traitements étiologiques (approche pharmacologique ou thérapie génique), la
qualité¢ de la prise en charge est un enjeu majeur pour les patients, leurs familles et les soi-
gnants. Celle-ci peut cependant étre modulée par de nombreux facteurs intervenant dans la
survie et le pronostic de la maladie. Ces facteurs peuvent étre intrinseques : les mutations du
gene CFTR sont déterminantes dans 1’expression phénotypique de la maladie (McKone et al.,
2006) mais leur effet peut étre majoré ou minoré par des geénes modificateurs (Drumm ef al.,
2005) ; le sexe est également un facteur prédictif de la dégradation de 1’état de santé, les
femmes étant plus exposées que les hommes, en particulier durant la période de la puberté



(Kerem et al., 1992). D’autres facteurs, extrinséques, sont connus : le mode de révélation —
notamment un diagnostic précoce par dépistage néonatal — améliore certains parametres cli-
niques et diminue la charge thérapeutique (Farrell er al., 2001) ; d’autres caractéristiques
jouent massivement dans I’exposition a la mortalité, notamment un mauvais état nutritionnel
(Sharma et al., 2001), I’infection a certaines bactéries (Emerson et al., 2002), la présence d’un
diabete en tant que complication majeure survenant a 1’age adulte (Moran et al., 2010).

Ces ¢études sur les facteurs pronostiques ont été favorisées par la disponibilité de données de
santé issues de registres (Buzzetti et al., 2009). Cependant, bien que la composante socio-
économique intervienne comme un facteur d’exposition a la maladie (Dowd et al., 2009 ;
Wolfenden et al., 2009), les interactions entre 1’état de santé et les parcours de vie, la situation
familiale, scolaire, professionnelle... ont été peu étudiées et sont mal connues dans le contexte
de la mucoviscidose. Ces interactions s’inscrivent en outre dans un contexte d’allongement de
la durée de vie, a I’origine de nouveaux besoins manifestés par les patients et leur environne-
ment familial. Deux aspects ressortent des études effectuées dans ce domaine. Il existe
d’abord un effet des facteurs socioculturels sur la santé : lorsque le génotype, le sexe et 1’age
sont controlés, I’appartenance a une catégorie socioprofessionnelle et le niveau de revenu des
ménages sont des facteurs prédictifs de la morbidité et de la mortalité. Des travaux dans ce
domaine ont été réalisés au Royaume-Uni (Britton, 1989) et aux Etats-Unis (O’Connor ef al.,
2002) ; ils ont montré que les patients les plus défavorisés économiquement étaient plus sou-
vent sujets a des exacerbations pulmonaires dues a la présence de bactéries pathogénes
(Schechter et al., 2001). L’observance des traitements est un facteur social et culturel qui in-
tervient €galement ; elle est estimée a moins de 50 % pour la mucoviscidose, un tres faible
niveau qui se vérifie notamment pour la prise d’extraits pancréatiques alors que ceux-ci sont
prescrits dans 85 % des cas (Modi ef al., 2006) ; les obstacles avancés par les patients pour
justifier ce manque d’observance sont nombreux : traitements considérés comme lourds, con-
traignants et dont les bénéfices thérapeutiques sont parfois mis en doute (George et al., 2010).
Il est observé ensuite un effet de la maladie sur la situation professionnelle. Une ¢tude mono-
centrique francaise sur 1’activité professionnelle de 207 malades adultes (Laborde-Castérot et
al., 2012) a établi que 70 % d’entre eux étaient actifs ; les emplois requérant une exposition a
I’environnement (fumées, animaux, végétaux...) étant déconseillés, les postes occupés rele-
vaient majoritairement du secteur tertiaire ; du fait de la mucoviscidose — en particulier la di-
minution des capacités respiratoires et le traitement de long cours de I’antibiothérapie par voie
intraveineuse —, I’engagement a temps partiel a été¢ nécessaire pour 37 % des actifs (contre
16 % chez les actifs de 25-49 ans en population générale), une situation qui s’est traduite par
une diminution substantielle de leurs ressources économiques.

C’est dans ce contexte que se positionne I’enquéte « Mucoviscidose, famille et société », batie
sur les questions suivantes : alors que 1’on dispose avec le RFM d’un recueil annuel de don-
nées biomédicales détaillées (¢léments et circonstances du diagnostic, ¢léments de morbidite,
thérapeutiques prescrites, données anthropométriques, fonctionnelles respiratoires, microbio-
logiques) et de quelques données socio-économiques factuelles (niveau de scolarité, profes-
sion, ¢tat matrimonial), quels sont les parcours des malades de la mucoviscidose pris en



charge dans les CRCM, quel est leur mode de vie, quelle perception ont-ils de leur état de
santé, quels sont leurs besoins de prise en charge ? En outre, quels sont les déterminants bio-
médicaux qui affectent les trajectoires de vie et, en corollaire, quels sont les déterminants so-
ciodémographiques qui affectent les trajectoires de santé ?

1.2. Enquéte pilote préalable

L’¢tude a été précédée en 2011 par une étape préliminaire de faisabilité aupres de 362 patients
suivis dans trois CRCM situés en Alsace et en Bretagne. Cette enquéte pilote a permis de re-
tenir quelques enseignements :

- le taux de réponse : 51 % avec un support sous forme de questionnaire papier ;

- I’appariement : il a été possible d’apparier la totalité¢ des patients provenant de 1’échantillon-
test avec leurs données dans le RFM ;

- Pacceptabilité : la fréquence des non réponses a été inférieure a 10 % bien que certaines
questions aient été jugées difficiles a renseigner ;

- le contenu du questionnaire : aprés une analyse critique des qualités métrologiques du ques-
tionnaire, il est apparu nécessaire d’en modifier certaines parties, notamment pour disposer de
biographies completes et fiables ;

- les outils d’analyse : les indicateurs démographiques et statistiques nécessaires aux analyses
ont pu étre construits a partir des données recueillies ;

- la procédure d’enquéte : plusieurs patients de 1’échantillon-test ont souhaité répondre a un
questionnaire électronique mis en ligne ; cette disposition a été¢ approuvé par le Bureau des
études cliniques de VLM, financeur du projet.

L.3. Objectif de I’étude

Il s’agit de compléter les données du Registre frangais de la mucoviscidose (ci-apres dénom-
mé MucoRegistre) par les données issues de 1’enquéte « Mucoviscidose, famille et société »
(ci-apres dénommée MucoFamille) afin de mesurer la nature et I’'importance des interactions
entre les parcours de santé et les parcours de vie. Cet objectif comprend trois volets.

1) Reconstituer, pour la population de MucoRegistre, les biographies individuelles portant sur
les parcours scolaires, professionnels, familiaux et résidentiels des patients depuis leur nais-
sance.

2) Etablir, pour les patients suivis en centre de soins, des correspondances entre les données
biomédicales de MucoRegistre transmises par les cliniciens et les données sociodémogra-
phiques de MucoFamille transmises par les patients. Ces correspondances ont pour fonction,
d’une part, de mesurer les liaisons entre les caractéristiques de la maladie et 1’existence
d’événements d’intérét dans les biographies individuelles, d’autre part, de mesurer les liaisons
entre les facteurs démographiques, culturels, socio-économiques... et les caractéristiques du
recours aux soins et de I’observance des traitements.

3) Comparer les caractéristiques des patients atteints de mucoviscidose a celles de la popula-
tion générale ou de populations présentant certaines formes de handicap.



I1. Méthode

11.1. Schéma de I’étude

Le schéma de 1’étude se décompose en trois parties, correspondant aux aspects structurant
I’objectif.

1) Etude descriptive des parcours de vie des patients.

2) Etude transversale avec mesures de prévalences entre groupes exposés et groupes non ex-
posés.

3) Etude comparative sur des séries de données entre échantillons de patients atteints de mu-
coviscidose et population générale ou populations présentant certaines formes de handicap.

I1.2. Définition et sélection de la population

La population est constituée par les sujets ayant la mucoviscidose, agés de 14 ans et plus, sui-
vis par un CRCM de la métropole, de La Réunion ou par un centre de transplantation associé
a un CRCM, dont les données biomédicales disponibles dans le bilan annuel de MucoRegistre
sont les plus rapprochées du début de la collecte de MucoFamille.

- Critéres d’inclusion : patients ayant eu un diagnostic avéré de mucoviscidose ; patients vus
en consultation ou en hospitalisation au moins une fois par an dans un CRCM ; patients ayant
fait I’objet d’un recueil des données pour MucoRegistre.

- Critere d’exclusion : patients perdus de vue par les CRCM.

Compte tenu des données disponibles dans MucoRegistre a la date de I’enquéte, la population
¢ligible & MucoFamille est de 4 331 patients non décédés, dont 16,5 % sont agés de 14 a
17 ans et 83,5 % sont agés de 18 ans et plus, ’ensemble étant réparti sur 17 CRCM pédia-
triques, 14 CRCM adultes et 16 CRCM mixtes (Bellis et al., 2019).

I1.3. Taille de I’échantillon, représentativité et analyses statistiques

La taille de I’échantillon (n) a été établie d’aprés la fréquence des adolescents (14 a 17 ans)
rapportée dans la population éligible de MucoRegistre. Avec les fréquences p = 0,165 et
g = 0,835, une précision consentie i = 3 % et 1’écart-réduit ¢ = 1,96 pour un risque o = 5 %, on
obtient :
2
&
n="29 = 590 (1
i
Avec ¢=1,96 au risque o =5 %, le test de la représentativité¢ de 1’échantillon observé (n,)

pour I’age repose sur I’intervalle de confiance :

pq pq
I = _ e X |[— - +e X [—
pP—& n, P € n,

)



Conformément au schéma de 1’étude, les analyses statistiques comprennent deux volets prin-
cipaux.

1) Analyse descriptive — pour I’ensemble de 1’échantillon et par sous-groupes — de la survenue
au cours du temps d’événements sociodémographiques datés. Selon I’age, les traitements por-
tent : sur les entrées et sorties momentanées ou définitives du cycle scolaire ou du cycle pro-
fessionnel et sur les durées passées dans ces cycles ; sur les unions et ruptures d’unions ; sur
les naissances d’enfants ; sur la stabilit¢ des couples parentaux ; sur la taille des fratries et les
rangs de naissance des fréres ou sceurs atteints ou non de mucoviscidose ; sur 1’acces au lo-
gement.

2) Pour des facteurs de risque donnés — sur la base d’hypothéses de liaisons entre variables
biomédicales et variables sociodémographiques — et aprés controles des biais potentiels :
constitution de groupes exposés P, et non exposés P, pour des sujets considérés expérimenta-
lement comme cas (répartition a, ¢) ou sains (répartition b, d) avec calculs de prévalences :

P.=a/(a+b) et P, =c/(c+d)
puis différences exprimées par les rapports de prévalences :
RP = P/Pye
avec intervalles de confiance a 95 % calculés par la méthode de Miettinen (Miettinen, 1974).

I1.4. Questionnaire, modalités de recueil et de controle des données

MucoFamille a été construit sur le principe d’une enquéte auto-administrée. Par un dispositif
de communication diversifi¢ (médecins et travailleurs sociaux des CRCM, messages diffusés
par VLM et les réseaux sociaux, délégués régionaux de VLM, présentations publiques de
I’enquéte, flyers et affiches), les patients ont été invités a se connecter sur le site web de
I’enquéte pour répondre en ligne a un questionnaire électronique sécurisé, construit avec
I’application Voozanoo version 3 développée par Epiconcept. La période d’inclusion s’est

déroulée d’avril 2017 a avril 2019@.

L’acces a I’enquéte s’est effectué via une URL et la création d’un compte personnel. Un pre-
mier formulaire permettait de collecter des données d’identité similaires a celles de MucoRe-
gistre, en vue d’une procédure d’appariement : trois premieres lettres du nom, deux premieres
lettres du prénom, sexe, date et lieu de naissance ; des informations étaient également deman-
dées sur les modalités du suivi de la mucoviscidose : CRCM, autre établissement hospitalier
ou médecin exergant en libéral. Apres le remplissage du formulaire d’identité, les patients ont
été dirigés vers une page d’accueil ou cinq modules structurant le questionnaire étaient acces-
sibles, a remplir dans 1’ordre qui leur convenait, en une ou plusieurs fois, pour une durée to-
tale estimée a 45 minutes. Pour chacun de ces modules, une iconographie permettait de visua-
liser 1’état d’avancement du remplissage et le statut (validé/non validé) du module considéré.

(4) L’arrét de la collecte a été recommandé a 1’Ined par le Comité directeur de suivi des projets, dans un avis
rendu le 20 mars 2019.



Des utilitaires étaient également disponibles au cours de la saisie des données, notamment la
représentation graphique du parcours de vie retracée par quelques événements clés, ainsi que
le résumé des données sous forme d’un tableau de synthese. La page d’accueil de 1’enquéte
est reproduite en annexe.

La retranscription du questionnaire en ligne MucoFamille est disponible a 1’adresse suivante :
http://hdl.handle.net/20.500.12204/AYHNvCdgeogrXWkVhzzh

Les cinqg modules sont présentés sommairement ci-apres.

- Scolarité. Une premicre partie de ce module recueille le parcours scolaire dans son intégrali-
té : classes ou études suivies, redoublements, modalités des interruptions continues d’une du-
rée d’au moins un mois en raison de la mucoviscidose, dates jalonnant ce parcours. Une deu-
xiéme partie interroge le Projet personnalisé de scolarisation (PPS) : attribution ou non de ce
dispositif, date de premicre attribution, classes ou établissements spécialisés bénéficiaires du
PPS. Une troisiéme partie fait le point sur la situation actuelle, au moment de 1’enquéte :
études terminées ou non, diplome le plus €levé obtenu, date d’obtention de ce diplome.

- Profession. Une premicre partie porte sur le parcours professionnel partant du premier em-
ploi d’une durée d’au moins six mois : profession exercée, statut occupé, type d’entreprise,
niveau de qualification, type de contrat, cadre du travail, date d’exercice de ce premier em-
ploi, modalités des interruptions continues d’une durée d’au moins un mois. Une deuxiéme
partie porte sur la situation actuelle, au moment de 1’enquéte : en emploi ou non, caractéris-
tiques de cet emploi éventuel, attribution ou non d’une reconnaissance de travailleur handica-
pé.

- Famille. Une premiere partie renseigne sur la vie en couple d’une durée d’au moins un an :
nature de I’union, conjoint(e) atteint(e) ou non de mucoviscidose, dates de début et de fin
éventuelle de I'union. Une deuxiéme partie concerne les enfants biologiques ou adoptés :
sexe, dates de naissance ou d’adoption, diagnostic éventuel de mucoviscidose, date éventuelle
de déces. Une troisiéme partie permet de connaitre la situation des parents, des freres et
sceurs : dates de naissance et de déces éventuel du pere et de la mére, leurs situations profes-
sionnelles, nature de leur union, dates de début et de fin éventuelle de leur union, rupture
éventuelle de 1’union en raison de la mucoviscidose ; nombre de fréres et sceurs, dates de nais-
sance et de déces éventuel, diagnostic éventuel de mucoviscidose. Une quatrieme partie
aborde la composition du foyer : mode de vie du patient, activités professionnelles et res-
sources propres des membres du foyer, revenus dont dispose le ménage. Une cinquiéme partie
permet de résumer la situation actuelle, au moment de 1’enquéte : situation matrimoniale,
nombre d’enfants biologiques ou adoptés, nombre de fréres et sceurs, rang de naissance de la
personne enquétée.

- Logement. Une seule partie, sous forme de situation au moment de 1’enquéte, compose ce
module : date d’occupation du logement actuel, type de logement, statut d’occupation, amé-
nagements éventuels en lien avec la mucoviscidose, conditions d’emprunt bancaire en vue
d’un acces éventuel a la propriété, projet et motifs d’un éventuel déménagement.

- Qualité de vie. Une premicre partie questionne différents aspects de la santé : appréciation
par le patient de son état de santé et de son degré d’autonomie, refus éventuels d’observance


http://hdl.handle.net/20.500.12204/AYHNvCdqeogrXWkVhzzh

des traitements li¢s a la mucoviscidose. Une deuxiéme partie comporte une série de questions
sur les aides : nature des activités concernées par ces aides et caractéristiques des aidants. Une
troisieme partie concerne les assurances et les modalités de la prise en charge : régime
d’Assurance maladie auquel est affili¢ le patient et souscription éventuelle a une couverture
santé complémentaire ; prise en charge effective en ALD, existence et montant d’un Reste a
charge éventuel.

La structure du questionnaire en modules, présentée sur la figure 1, illustre les parties aux-
quelles accédaient les patients selon 1’age : adolescents (14 a 17 ans) ou adultes (18 ans et

plus).

Figure 1. Structure en modules du questionnaire MucoFamille
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Le contrdle des données a comporté plusieurs aspects :
- cohérence de I’information collectée : lors de la saisie, des tests et alertes intégrés au ques-
tionnaire permettaient de vérifier que les informations relatives aux événements vécus par les
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patients respectaient une certaine chronologie ou un spectre de valeurs préalablement défi-
nies ;

- complétude des données : une procédure de relance intégrée au questionnaire permettait
d’inviter les patients a compléter les modules non commencés ou partiellement remplis ;

- contrdle des doubles comptes (patients ayant accédé a 1’enquéte par la création de deux
comptes personnels différents) : chacun des sujets concernés n’a été compté qu’une seule fois
et, pour chacune des variables du questionnaire, la confrontation des couples de valeurs a
conduit a retenir, soit la seule valeur renseignée, soit la valeur la plus récente si deux valeurs
¢taient renseignées.

IL.5. Aspects éthiques et réglementaires

L’enquéte « Mucoviscidose, famille et société » a obtenu un avis favorable du Comité consul-
tatif sur le traitement de l'information en matiere de recherche dans le domaine de la santé
(CCTIRS) le 13 mai 2015 (dossier n° 15.605) et de la Commission nationale de l'informatique
et des libertés (Cnil) le 30 décembre 2015 (demande d’autorisation n°® 915443).

Conformément a ces autorisations, les patients ou les représentants légaux des patients mi-
neurs ont ét¢ informés sur leurs droits :

- caractere volontaire et facultatif de participation a I’étude ;

- absence de conséquences du fait d’un refus de participation ;

- possibilité d’arrét de participation a tout moment ;

- droit d’acces et de rectification des données transmises ;

- garantie assurée par I’Ined de la confidentialité¢ des données transmises.

I11. Premiers résultats

Ne sont présentés ici que quelques résultats préliminaires de 1’enquéte MucoFamille. Dans le
cadre de ce document, les modules du questionnaire ont fait 1’objet d’une exploitation par-
tielle et de statistiques descriptives élémentaires permettant de disposer d’une vue d’ensemble
des principales caractéristiques sociodémographiques des patients atteints de mucovisci-
dose®®. Une limite a cependant été adoptée : les cas trés rares n’ont pas fait ’objet de com-
mentaires afin de préserver I’anonymat des patients concernés.

IIL.1. Caractéristiques de I’échantillon
III.1.1. Taille et structure de I’échantillon

Le nombre de patients qui se sont enregistrés a MucoFamille a été de 475, dont 42 sujets ont
été identifiés comme doubles comptes ; aprés contrdle des données, I’effectif sans doubles
comptes a été ramené a 454 patients (taille effective de 1’échantillon observé n,), valeur infé-
rieure a celle attendue en (1). Les femmes ont été plus nombreuses a répondre a I’enquéte que
les hommes et, les deux sexes réunis, la proportion de patients agés de 14 a 17 ans a été égale

(5) Sauf mention contraire, les patients ayant participé¢ a I’enquéte MucoFamille sont nommés « les patients »
dans le texte.
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a 5,7 % du total (tableau 1), valeur inférieure a I’intervalle de confiance [13,1 ; 19,9] calculé
en (2) signifiant une sous-représentation des adolescents au sein de I’échantillon.

Tableau 1. Répondants a 'enquéte MucoFamille, selon le sexe et 'age (en nombre)

14-17 ans 18 ans et plus Ensemble
Sexe N N N
Hommes 7 164 171
Femmes 19 264 283
Total 26 428 454

Champ : MucoFamille, patients ayant répondu au module /dentité du questionnaire.

Les deux relances qui ont été effectuées durant ’enquéte ont eu des effets trés différenciés
selon 1’age (figure 2) : si I’inclusion des adolescents n’a que trés peu augmenté, celle des
adultes a progressé de 30 % entre octobre (132 patients inclus a cette date) et novembre 2017
(171 patients) puis de 40 % entre novembre (253 patients) et décembre 2018 (355 patients).

Figure 2. Distribution des inclusions durant la période d’enquéte MucoFamille
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1I1.1.2. Qualité de l’information

Pour les 454 patients ayant rempli le formulaire d’identité, la complétude des données sur les
modules du questionnaire est représentée sur la figure 3 : elle varie de 88 % pour le module
scolarité (premier module du questionnaire, ou la participation a été la plus élevée) a 79 %
pour le module qualité de vie (dernier module, ou la participation a été la moins élevée).
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Figure 3. Complétude des modules du questionnaire MucofFamille
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Hormis le formulaire d’identité, le nombre de modules du questionnaire remplis de fagon iso-
1ée ou associée présente des différences selon le sexe et I’age (tableau 2). Les cing modules du
questionnaire ont été remplis dans pres de 76 % des cas, la participation étant plus élevée chez
les hommes, adolescents comme adultes (plus de 82 %), que chez les femmes (moins de
74 %). Environ 10 % des patients n’ont rempli aucun module et 14 % n’ont rempli qu’une
partie d’entre eux (entre un et quatre), situations les plus fréquemment observées chez les ado-
lescentes (ou 21 % d’entre elles n’ont rempli aucun questionnaire).

Tableau 2. Modules remplis, selon le sexe et I'age (en %)

Hommes Femmes Ensemble
14-17 ans 18 ans et plus 14-17 ans 18 ans et plus
Nombre d dul
om .re e modules % % % % %
remplis
Aucun 0,0 5,5 21,1 12,1 9,9
De1a4 14,3 12,2 15,8 14,4 13,7
Les 5 85,7 82,3 63,1 73,5 76,4
Total (et effectif) 100 100 100 100 100
(7) (164) (19) (264) (454)

Lecture : dans I'ensemble, 76,4 % des patients ont rempli les cing modules du questionnaire, cette proportion est de 82,3 %
chez les hommes de 18 ans et plus.

Champ : MucoFamille, patients ayant répondu aux modules Scolarité, Profession, Famille, Logement, Qualité de vie du
questionnaire.

111.1.3. Appariement de MucoFamille et de MucoRegistre

Les patients proviennent de la quasi-totalité des Centres : les contributions a MucoFamille ont
été de 14 CRCM pédiatriques parmi les 17 existants dans cette catégorie, de 13 CRCM
adultes parmi les 14 existants et de la totalit¢ des 16 CRCM mixtes ; a cet ensemble s’est
ajoutée la participation de deux centres de transplantation, d’établissements hors du réseau des
CRCM et de cabinets de médecine de ville dont les patients ont eu connaissance de I’enquéte.
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Parmi les 454 patients de MucoFamille, le nombre de ceux qui ont pu étre appariés a Mu-
coRegistre a été de 411 (91 %). La comparaison, sur quelques aspects biomédicaux, des ré-
pondants-appariés aux non répondants a I’enquéte, agés de 14 ans et plus, est donnée dans le
tableau 3. Les patients ayant répondu a MucoFamille différent significativement des non ré-
pondants sur les critéres suivants : un volume expiratoire maximal par seconde (VEMS)
moins ¢levé, 1’association plus fréquente d’au moins deux bactéries parmi B. cepacia, H. in-
fluenzae, P. aeruginosa et S. aureus, une fonction pancréatique plus souvent anormale, un
nombre de consultations annuelles en CRCM plus élevé ; ces €léments semblent étre en fa-
veur d’un état de santé plus dégradé chez les répondants a MucoFamille que chez les non ré-

pondants.

Tableau 3. Comparaison des répondants-appariés aux non répondants a I'enquéte MucoFamille

Répondants-appariés Non répondants
N=411 N=3 920

Génotype CFTR (%)

F508del / F508del 43,3 41,9

F508del / Autre 421 39,2

Autre / Autre 10,7 13,8

NR 3,9 51
Anthropométrie (N ; Moyenne)

Indice de masse corporelle (IMC) 405 ;21,0 3854 ;20,9
Spirométrie (N ; Moyenne)

Volume expiratoire maximal par seconde (VEMS) 405 ;71,3 3819 ;75,1
Microbiologie (%)

Burkholderia cepacia seul 0,5 0,2

Haemophilus influenzae seul 0,0 1.1

Pseudomonas aeruginosa seul 17,0 15,8

Staphylococcus aureus seul 19,7 20,0

Au moins 2 bactéries associées parmi ces 4 445 36,5

Aucune de ces 4 bactéries 4.1 7,3

NR 14,2 19,1
Comorbidité (%)

Transplantation tous organes 16,3 17,6

Diabete 30,7 26,8

Fonction pancréatique exocrine anormale 85,9 80,3
Prise en charge thérapeutique (N ; Moyenne)

Consultation 316 ;3,9 2793;3,6

Hospitalisation de jour 364 ; 3,1 3923:;3,0

Hospitalisation compléete 131;2,1 1277;2,3

Note : les données sur la prise en charge thérapeutique concernent les patients ayant eu au moins une consultation, ou au
moins une hospitalisation de jour, ou au moins une hospitalisation compléete. Selon la nature des variables, les comparaisons
entre les deux groupes ont été réalisées en excluant les modalités NR (non renseigné) et par I'utilisation des tests de Khi2,
de t de Student ou de Mann-Whitney, avec différences significatives lorsque p < 0,05.

Lecture : le pourcentage des génotypes homozygotes F508del est de 43,3 chez les répondants-appariés ; ce pourcentage
est de 41,9 chez les non répondants. La moyenne de l'indice de masse corporelle (IMC) est de 21,0 chez les 405 répon-
dants-appariés pour lesquels la mesure de I'IlMC est disponible dans MucoRegistre ; cette moyenne est de 20,9 chez les
3 854 non répondants pour lesquels la mesure de I'IMC est disponible dans MucoRegistre.

Champ : patients agés de 14 ans et plus, vivants en janvier 2017, pour lesquels les données sont documentées dans Mu-
coRegistre.
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Les 43 patients (9 %) de MucoFamille qui n’ont pu étre appariés a MucoRegistre sont le plus
souvent des femmes adultes, suivies a la fois en CRCM et en médecine de ville, pour les-
quelles la correspondance patronymique (trois premicres lettres du nom marital ou du nom de
jeune fille) n’a pu étre établie entre les deux bases de données.

II1.2. Scolarité
II1.2.1. Parcours scolaires

Durant tout le parcours scolaire (de I’école élémentaire jusqu’a I’enseignement supérieur), la
proportion de patients qui ont redoublé est de 49 %. Les redoublements touchent plus fré-
quemment les hommes (56 % d’entre eux ont répété au moins une fois une année scolaire)
que les femmes (ou la proportion de redoublantes est de 45 %). Dans 39 % des cas, les redou-
blements sont liés a des difficultés causées par la mucoviscidose. Si I’on considere le parcours
scolaire du début de I’école élémentaire (Cours préparatoire) jusqu’a la fin du collége (Troi-
siéme) — tenant compte en cela de la partie de la scolarité achevée tant par les adolescents que
par les adultes —, il ressort que 20 % des patients ont redoublé avant leur entrée au lycée, dont
72 % n’ont redoublé qu’une seule fois et 28 % ont redoublé de deux a quatre fois. Cette don-
née sur la proportion de redoublants peut étre rapprochée de I’enquéte Pisa-2012 qui indique
que la part des ¢€leves de 15 ans ayant redoublé est de 28 % en France et de 12 % dans
I’ensemble des pays de I’OCDE (OCDE, 2014).

Aux redoublements se sont ajoutées des interruptions de durées variables survenues durant
tout le parcours scolaire. Celles-ci ont touché 25 % des patients, presqu’autant les hommes
que les femmes (25 % et 26 % respectivement). Dans 89 % des cas, les effets liés mucovisci-
dose — interventions chirurgicales, hospitalisations longues, périodes de convalescence — ont
¢été invoqués comme raisons principales des interruptions. En restreignant comme précédem-
ment le parcours scolaire du début de 1’école élémentaire jusqu’a la fin du college, il apparait
que 6 % des patients ont eu 1,3 interruption en moyenne avant le lycée, la durée de chacune
des interruptions s’élevant a deux mois.

111.2.2. Projet personnalisé de scolarisation

Durant leur scolarité, 12 % environ des patients ont bénéficié de la mise en ceuvre du PPS. La
scolarisation de ces bénéficiaires s’est effectuée, de 1’école élémentaire jusqu’au second de-
gré, en classes ordinaires dans plus de huit fois sur dix ; dans les autres cas, la scolarisation
s’est effectuée en Unités localisées pour ’inclusion scolaire (Ulis) et, occasionnellement, au
domicile du patient. Dans prés d’une fois sur deux, la Maison départementale des personnes
handicapées (MDPH) a accompagné le PPS d’aides spécifiques : le plus souvent, des aména-
gements pédagogiques (en matériel ou en temps scolaire adaptés), ces derniers étant parfois
associés a des dispositifs thérapeutiques (professionnels paramédicaux).

II1.2.3. Niveau d’éducation

Le niveau de diplome est plus élevé chez les jeunes générations que chez les plus anciennes.
Ainsi, 4 % des patients agés de 18 a 29 ans n’ont aucun diplome ou seulement le brevet des
colleges alors que cette proportion est de 8 % chez les patients 4gés de 40 ans et plus. De
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méme, la part des bacheliers est de 34 % chez les plus jeunes contre 23 % chez les plus agés ;
un €cart s’observe également chez les diplomés du supérieur long : 40 % des personnes agées
de 18-29 ans ont un diplome supérieur a bac + 2 contre 36 % chez les personnes de 40 ans et
plus. Par rapport aux hommes, les femmes sont moins souvent sans diplome ou titulaire d’un
CAP-BEP seulement (figure 4). Elles sont plus fréquemment bacheliéres, surtout chez les 18-
29 ans : elles représentent 39 % dans ce groupe d’ages, avec un écart de 14 points de pourcen-
tage par rapport aux hommes. Enfin, elles détiennent aussi souvent que les hommes un di-
plome du supérieur court (environ 19 %) mais moins fréquemment un diplome du supérieur
long (40 % chez les femmes, 47 % chez les hommes).

Figure 4. Diplome le plus élevé obtenu, selon le sexe et 'age

Hommes Femmes
100% A 100% A
= I} I m -0 § B
80% - 60% -
40% - 40% -
20% - 20% -
0% . . -_| 0% S T r .
18-29 ans 30-39ans 40 ans et plus 18-29 ans 30-39ans 40 ans et plus
m Dipléme du supérieur long m Dipléme du supérieur long
Dipldme du supérieur court Dipléme du supérieur court
Baccalauréat Baccalauréat
CAP ou BEP CAP ou BEP
= Sans dipldme ou brevet des colléges m Sans dipldme ou brevet des colléges

Lecture : 5,0 % des femmes agées de 18 a 29 ans sont sans dipldme ou ont un brevet des collége, 4,0 % ont un CAP ou un
BEP.
Champ : MucoFamille, patients agés de 18 ans et plus ayant répondu au module Scolarité du questionnaire.

II1.3. Profession

L’analyse de 1’activité professionnelle a porté sur les patients agés de 18 ans et plus et sur les
catégories suivantes :

- les personnes occupant un emploi, catégorie constituée par les actifs occupés au moment de
I’enquéte MucoFamille, quels que soient le statut (indépendant ou salarié) et la durée passée
en activité ; ’effectif de cette catégorie est de 175 patients, soit une proportion de 49 % ;

- les personnes n’occupant pas d’emploi, catégorie constituée par les personnes qui répondent
a 'une des conditions suivantes au moment de I’enquéte MucoFamille : en invalidité ; au
chomage ou a la recherche d’un emploi ; en formation professionnelle ; étudiant ; au foyer ;
n’ayant jamais travaillé ; cet effectif est de 181 patients, soit une proportion de 50 %® ;

- les personnes retraitées (1 %), catégorie non détaillée dans ce document.

(6) Les deux catégories de MucoFamille (personnes occupant un emploi / personnes n’occupant pas d’emploi) ne
sont pas exactement celles qui sont utilisées par I’Insee ; elles ne sauraient donc conduire a des comparaisons
avec la population générale, notamment en termes de taux d’activité.
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1I1.3.1. Parcours et situations professionnelles des personnes occupant un emploi

S’agissant des personnes occupant un emploi, celles-ci ont commenceé leur vie professionnelle
a I’age de 23 ans en moyenne, valeur quasi équivalente chez les hommes et les femmes. Leurs
principales caractéristiques sont données dans le tableau 4.

Tableau 4. Caractéristiques des patients occupant un emploi, selon I'age (en %)

18-29 ans 30-39 ans 40 ans et plus Ensemble
Sexe % % % %
Hommes 46,3 48,1 52,5 48,6
Femmes 53,7 51,9 47,5 51,4
Total (et effectif) 100 100 100 100
(54) (81) (40) (175)
Catégorie socioprofessionnelle % % % %
Artisans, commergants, chefs d’entreprise 0,0 2,5 2,5 1,7
Cadres, professions intellectuelles sup. 38,9 29,6 45,0 36,0
Professions intermédiaires 40,7 39,5 30,0 37,7
Employés 16,7 27,2 20,0 22,3
Quvriers 3,7 1,2 2,5 2,3
Total (et effectif) 100 100 100 100
(54) (81) (40) (175)
Cadre du travail % % % %
Milieu du travail ordinaire 941 92,3 91,2 92,6
Atelier protégé 2,0 0,0 0,0 0,6
A domicile 3,9 5,1 8,8 55
Autre 0,0 2,6 0,0 1,2
Total (et effectif) 100 100 100 100
(51) (78) (34) (163)
Temps de travail % % % %
Temps plein 76,5 70,1 64,9 70,9
Temps partiel 23,5 29,9 35,1 29,1
Total (et effectif) 100 100 100 100
(51) (77) (37) (165)
Reconnaissance travailleur handicapé % % % %
Oui 57,7 70,0 89,5 70,6
Non 42,3 30,0 10,5 29,4
Total (et effectif) 100 100 100 100
(52) (80) (38) (170)

Note : les non réponses des rubriques cadre du travail, temps de travail et reconnaissance de travailleur handicapé ont été
exclues des calculs de pourcentages.

Lecture : dans I'ensemble, 37,7 % des patients en emploi occupent une profession intermédiaire, cette proportion est de
40,7 % chez les patients de 18-29 ans.

Champ : MucoFamille, patients agés de 18 ans et plus ayant répondu au module Profession du questionnaire.

Les catégories socioprofessionnelles les plus représentées sont les professions intermédiaires
(pres de 38 %) occupées surtout par les générations les plus jeunes (pres de 41 %), puis vien-
nent les cadres (36 %) ou les générations les plus anciennes sont majoritaires (45 %). Le tra-
vail s’effectue quasi exclusivement (93 %) en milieu ordinaire, le lieu du domicile occupant
tout de méme de fagcon permanente prés de 6 % des actifs, majoritairement des patients agés
de 40 ans et plus. Le travail est exercé dans plus de 70 % des cas a temps plein, une situation
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plus fréquente encore dans le groupe d’ages des 18-29 ans (plus 76 %). Enfin, 29 % des actifs
n’ont pas bénéfici¢ de la reconnaissance de travailleur handicapé, une donnée présentant un
déséquilibre tres marqué entre générations (42 % a 18-29 ans contre 11 % a 40 ans et plus).

Les parcours professionnels sont marqués par de nombreuses interruptions : preés d’un actif
sur deux (49 %) a di interrompre au moins une fois son activité (le nombre moyen
d’interruptions s’¢léve a 1,8 et la durée de chacune des interruptions est de prés de quatre
mois), soit pour motifs strictement professionnels (30 % des cas) — fin de contrat et pénibilité
du travail, notamment — soit, bien plus fréquemment (70 % des cas), pour motifs médicaux —
transplantations pulmonaires, cures d’antibiotiques répétées, états de fatigue liés a la muco-
viscidose.

1I1.3.2. Parcours et situations professionnelles des personnes n’occupant pas d’emploi

Concernant les personnes n’occupant pas d’emploi, les femmes sont plus nombreuses dans
cette situation (68 % de I’ensemble des non actifs) que les hommes (32 %), la tranche d’age la
plus touchée étant celle des 18-29 ans. La caractéristique premiere des patients sans emploi
(figure 5) est I’invalidité : celle-ci est présente dans tous les groupes d’ages mais prédomine
chez les hommes de 40 ans et plus ou sa fréquence avoisine 70 % ; la proportion de patients
au chomage ou a la recherche d’un emploi est de 23 % environ et atteint 35 % chez les
femmes de 30-39 ans ; enfin, les patients les plus jeunes (agés de 18 a 29 ans) sont le plus
souvent en études. Trois patients sur quatre ont bénéficié¢ d’aides allouées par les MDPH :
I’aide financiére la plus fréquente (pres de 80 % des cas) est 1’ Allocation aux adultes handica-
pés (AAH), a laquelle sont souvent associées les cartes facilitant la mobilité et les déplace-
ments : carte d’invalidité et carte de priorité.

Figure 5. Caractéristiques des patients n’'occupant pas d’emploi, selon le sexe et 'age

Hommes Femmes
100% - - — 100% - - -
80% A 80% -
60% A 60% -
40% - 40%
20% A - 20% -
0% T T 1 0% T T
18-29 ans 30-39ans 40 ans et plus 18-29 ans 30-39ans 40 ans etplus
®mN'a jamais travaillé ® N'a jamais travaillé
m Au foyer m Au foyer
Etudiant Etudiante
En formation professionnelle En formation professionnelle
mAu chdmage-A la recherche d'un emploi ® Au chémage-A la recherche d'un emploi
mEn invalidité ® En invalidité

Lecture : 5,5 % des femmes agées de 18 a 29 ans sont en invalidité, 20,6 % sont au chémage ou a la recherche d’'un emploi.
Champ : MucoFamille, patients agés de 18 ans et plus ayant répondu au module Profession du questionnaire.

Une partie des patients n’occupant pas d’emploi au moment de I’enquéte MucoFamille a eu
auparavant I’expérience d’un parcours professionnel. Chez ces derniers, des interruptions ont
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jalonné leur période d’activité (le nombre moyen d’interruptions est de 1,6 et la durée de cha-
cune d’elles atteint cinq mois et demi), pour raisons professionnelles (33 % des cas) — fin de
contrat essentiellement — ou, plus souvent (67 % des cas), pour raisons médicales — maladie
de longue durée incompatible avec une activité professionnelle.

II1.4. Famille
II1.4.1. Situations matrimoniales

L’analyse des situations matrimoniales a porté sur les patients agés de 18 ans et plus ; les dé-
finitions suivantes ont ¢été adoptées :

- célibataires, personnes n’ayant jamais vécu en couple pendant au moins un an ;

- mariés ou en couple non mariés (Pacs, union libre), personnes ayant déja vécu en couple
pendant au moins un an, dont 1’union est civile ou de fait ;

- les divorces résultent de [Dinterruption des mariages; les séparations résultent de
I’interruption des Pacs ou des unions libres ; les veuvages résultent du déces de I'un des
membres du couple.

Les situations matrimoniales se modifient avec I’age mais avec des tendances différentes se-
lon le sexe. Chez les hommes (tableau 5a), la proportion de célibataires est de pres de 44 % a
18-29 ans et se trouve quasiment diminuée de moiti¢ (23 %) a 40 ans et plus ; chez les plus
jeunes, 46 % environ des patients vivent en couple non mariés, cette proportion diminuant
ensuite au profit des mariés dont le taux avoisine 33 % a 40 ans et plus. L’4ge a la premiére
union (mariage, Pacs ou union libre) s’établit en moyenne a 22,8 ans. Enfin, chez les hommes,
les interruptions d’unions sont le plus souvent des séparations — elles représentent 10 % contre
2 % environ de divorces —, dont la cause est liée a la mucoviscidose dans un peu plus d’un cas
sur deux.

Tableau 5a. Population masculine de MucoFamille - Etat matrimonial, selon I'age (en %)

18-29 ans 30-39 ans 40 ans et plus Ensemble
Etat matrimonial % % % %

Célibataires 43,6 13,6 23,3 28,7
Mariés 3,6 34,1 33,3 20,9
En couple non mariés (Pacs, union libre) 45,5 34,1 30,0 38,0
Divorcés 0,0 2,3 6,7 2,3
Séparés 7,3 15,9 6,7 10,1
Veufs 0,0 0,0 0,0 0,0
Total (et effectif) 100 100 100 100

(55) (44) (30) (129)

Lecture : dans I'ensemble de la population masculine, 28,7 % des patients sont célibataires, cette proportion est de 43,6 %
chez les patients de 18-29 ans.

Champ : MucoFamille, patients agés de 18 ans et plus ayant répondu a la partie Couple du module Famille du question-
naire.

Chez les femmes (tableau 5b), 46 % sont célibataires a 18-29 ans mais pres de huit fois moins
nombreuses (6 %) a 40 ans et plus ; le mariage augmente fortement avec ’avance en age : il
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passe de 6 % chez les patientes les plus jeunes a prés de 55 % chez les patientes les plus
agées. L’age a la premiere union est de 21,8 ans en moyenne. Enfin, les interruptions d’unions
sont exclusivement des séparations (environ 11 %), dont la cause est attribuée a la mucovisci-
dose dans un cas sur trois.

Tableau 5b. Population féminine de MucoFamille - Etat matrimonial, selon I'’age (en %)

18-29 ans 30-39 ans 40 ans et plus Ensemble

Etat matrimonial % % % %
Célibataires 46,4 10,6 6,1 26,2
Mariées 6,0 43,9 54,5 28,4
En couple non mariées (Pacs, union libre) 29,8 40,9 30,3 33,9
Divorcées 0,0 0,0 0,0 0,0
Séparées 17,9 4.5 6,1 10,9
Veuves 0,0 0,0 3,0 0,5

Total (et effectif) 100 100 100 100
(84) (66) (33) (183)

Note : les pourcentages ne somment pas exactement a 100 du fait des arrondis.

Lecture : dans I'ensemble de la population féminine, 26,2 % des patientes sont célibataires, cette proportion est de 46,4 %
chez les patientes de 18-29 ans.

Champ : MucoFamille, patientes agées de 18 ans et plus ayant répondu a la partie Couple du module Famille du question-
naire.

I11.4.2. Procréation'”

Parmi les générations de femmes en age de procréer, Agées de 20 a 49 ans dans cette étude®,
143 patientes n’ont pas déclaré de grossesse, contre 45 patientes (soit 24 %) qui ont déclaré de
une a trois grossesses durant leur vie génésique. Pour les patientes ayant donné naissance a un
enfant, le tableau 6 donne leur distribution par groupe d’ages atteint selon le rang de la der-
nicre grossesse : les grossesses de rang 1 concernent prés de sept femmes sur dix et 1’age
moyen des meres a la naissance de leur premier enfant est de 27,7 ans. Au total, 64 naissances
vivantes ont été issues de I’ensemble de ces grossesses, dont une naissance gémellaire et deux
nouveau-nés avec un diagnostic positif de mucoviscidose ; dans le total des naissances, il a été
fait recours a la procréation médicalement assistée (PMA) dans 42 % des cas.

Tableau 6. Age atteint selon le rang de la derniére grossesse (en nombre)

20-29 ans 30-39 ans 40-49 ans Ensemble
Rang de la grossesse N N N N
1 20 9 2 31
2 2 8 0 10
3 0 4 0 4
Total 22 21 2 45

Champ : MucoFamille, patientes agées de 20 et plus ayant répondu a la partie Enfants du module Famille du questionnaire.

(7) L’analyse ne porte que sur la fécondité féminine : dans le cas de la mucoviscidose, les femmes présentent une
hypofertilité, les hommes sont stériles en raison d’une agénésie des canaux déférents.

(8) Le choix du groupe d’ages 20-49 ans se justifie en raison de la faiblesse des effectifs, bien que la période de
procréation féminine soit habituellement de 15 a 49 ans.
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Les situations matrimoniales des deux groupes de femmes différent nettement : toutes les pa-
tientes qui ont déclaré au moins une grossesse ont vécu en couple (mariées, sous le régime du
Pacs ou en union libre), alors que 53 % seulement des patientes qui n’ont pas déclaré de gros-
sesse ont connu une vie de couple, le plus souvent en Pacs ou en union libre. Leur état de san-
té — estimé a ce stade de 1’étude par deux indicateurs biomédicaux seulement — semble en
revanche assez comparable. L’atteinte respiratoire, mesurée par le VEMS, est en moyenne de
67,1 % de la valeur théorique chez celles qui ont déclaré au moins une grossesse, et de 70,7 %
en moyenne chez celles qui n’ont pas déclaré de grossesse, ces différences n’étant pas signifi-
catives (figure 6). La proportion de patientes transplantées (tous organes) est de 13 % dans le
premier groupe, et de 16 % dans le second groupe, ces différences n’étant pas significatives.

Figure 6. Distribution du VEMS chez les patientes avec ou sans grossesse
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Lecture : la distribution et les valeurs du VEMS de chacun des groupes sont résumées par chacun des graphiques. Dans le
groupe des femmes ayant eu des grossesses, les valeurs extrémes (barres horizontales) sont égales a 31,3 et 107,9; le
premier et le troisiéme quartiles (bords inférieur et supérieur du rectangle, qui contient 50 % des observations) sont égaux a
52,2 et 77,9 ; la médiane (en rouge, qui est la valeur centrale) est égale a 67,8 ; la moyenne (en bleu) est égale a 67,1.
Champ : MucoFamille, patientes agées de 20 ans et plus ayant répondu a la partie Enfants du module Famille du question-
naire, pour lesquelles les données sont documentées dans MucoRegistre.

111.4.3. Composition des fratries

Le tableau 7 donne la dimension et la composition des fratries des patients ayant participé a
I’enquéte MucoFamille, selon plusieurs critéres : le rang de naissance du patient, le fait que
les fréres et sceurs soient issus des mémes parents que le patient (pleins germais pouvant avoir
hérité de deux mutations du géne CFTR) et que le couple parental ait interrompu son union
par divorce ou séparation en raison de difficultés causées par la mucoviscidose. Selon leur
rang de naissance, les patients de I’enquéte sont répartis en 49 % de rang 1, 33 % de rang 2,
13 % de rang 3 et 6 % de rang 4 et plus. A ne considérer que les patients de rang 1 — situation
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ou est révélé, deés leur premier enfant, le statut de porteurs sains des parents® pour le géne
CFTR — on observe les résultats suivants :

- la proportion de patients qui n’ont pas eu de freres et sceurs (fratries de dimension 1) est de
17 % ;

- pour les 113 patients appartenant a des fratries de dimension 2 et plus, le nombre de fréres et
sceurs atteints de mucoviscidose s’éléve a 24, soit un rapport de 1 frére/sceur atteint pour 4,7
patients ;

- sur un total de 31 couples parentaux qui ont interrompu leur union par divorce ou séparation,
deux couples seulement 1’ont fait en raison de difficultés causées par la mucoviscidose.

Tableau 7. Dimension et composition des fratries selon le rang de naissance du patient
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Note : le nombre total de patients est de 280.

Lecture : le nombre de patients occupant le premier rang de naissance (rang 1) dans les fratries comptant en
tout 2 enfants (dimension 2) est de 72 ; dans ce cas, 13 fréres/soeurs sont eux-mémes atteints de mucovisci-
dose et 2 couples parentaux sont divorcés/séparés en raison de la mucoviscidose.

Champ : MucoFamille, patients ayant répondu a la partie Parents, fréres et sceurs du module Famille du
questionnaire.

111.4.4. Composition du foyer

Les patients vivent le plus souvent en couple (56 %) — que ceux-ci soient mariés ou non, avec
ou sans enfants — mais cette donnée d’ensemble est liée a la structure par age de 1’échantillon
ayant participé a ’enquéte MucoFamille (tableau 8). Plus précisément peut-on observer que

(9) Pour une maladie génétique transmise sur le mode de I’hérédité autosomique récessive, les porteurs sains
sont les personnes qui ont un génotype hétérozygote (porteurs d’une seule mutation délétere).
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chez les adultes (patients agés de 18 ans et plus), la vie en couple est plus fréquente chez les
femmes que chez les hommes (61 % et 57 % respectivement) et, qu’a 1’inverse, vivre seul est
une situation plus fréquente chez les hommes que chez les femmes (25 % environ et 17 %
respectivement). Quant aux adolescents (14-17 ans), ils vivent pour la quasi-totalit¢ d’entre
eux dans le méme foyer que celui de leurs parents.

Tableau 8. Mode de vie, selon le sexe et 'age (en %)

Hommes Femmes Ensemble
14-17 ans 18 ans et plus 14-17 ans 18 ans et plus
Mode de vie % % % % %

Seul 0,0 24,7 0,0 17,4 19,1
En parent isolé 0,0 2,2 0,0 0,0 0,9
En couple 0,0 57,3 0,0 61,4 56,2
Avec les parents 75,0 13,5 100,0 18,2 20,9
Autre 25,0 2,2 0,0 3,0 3,0
Total (et effectif) 100 100 100 100 100

(4) (89) (10) (132) (235)

Note : la modalité Autre comprend les autres membres de la famille que les parents (oncle, tante...), ainsi que les amis
colocataires. Les pourcentages ne somment pas exactement a 100 du fait des arrondis.

Lecture : dans I'ensemble, 56,2 % des patients vivent en couple, cette proportion est de 61,4 % chez les femmes de 18 ans
et plus.

Champ : MucoFamille, patients ayant répondu au module Famille du questionnaire.

Les revenus nets annuels dont disposent les ménages'” présentent des disparités notables
selon le mode vie des patients (figure 7). Ceux qui, d’une part, vivent seuls ou en parents iso-
1és (leur 4ge moyen est de 31,6 ans) et qui, d’autre part, vivent avec leurs parents, d’autres
membres de leur famille ou avec des amis (23,4 ans d’age moyen), sont les deux catégories de
patients dont les revenus annuels sont les plus faibles : pour environ 80 % d’entre eux, leurs
revenus sont compris entre 7 200 et 28 000 euros. A 1’opposé, les patients qui vivent en
couple (34,7 ans d’age moyen) se distinguent nettement des précédents : 44 % d’entre eux
disposent de revenus nets compris entre 28 000 et 45 400 euros, la part qui dispose de la
tranche de revenus la plus élevée (supérieure a 45 400 euros) avoisinant 35 %. Cette donnée
d’ensemble pour la mucoviscidose peut étre rapprochée de la France métropolitaine, ou le
niveau de vie médian de la population s’élevait a 20 820 euros annuels en 2017 (Insee, 2019).

(10) Ensemble des salaires, pensions, allocations, rentes, bénéfices, revenus de placements ou occasionnels,
apres cotisations sociales et avant impots.
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Figure 7. Tranches de revenus nets annuels disponibles des ménages, selon le mode de vie
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Lecture : 50,0 % des patients qui vivent seuls ou en parents isolés ont des revenus nets annuels compris entre 7 200 et
17 170 euros, 36,4 % ont des revenus nets annuels compris entre 17 170 et 28 000 euros.
Champ : MucoFamille, patients ayant répondu au module Famille du questionnaire.

I1L.5. Logement
1I1.5.1. Caractéristiques et localisation du logement

Le type de logement occupé le plus fréquemment (52 %) est la maison individuelle ; viennent
ensuite I’appartement (42 %) puis le studio ou la chambre dans un habitat collectif (6 %).

La localisation géographique du lieu de résidence par rapport au centre de soins assurant le
suivi principal dépend du type de logement (tableau 9).

Tableau 9. Localisation du lieu de résidence et du centre de soins, selon le type de logement (en %)

Studio ou Maison
chambre dans un Appartement S Ensemble
. . individuelle
habitat collectif

Localisation du | t

ocalisation du ogemen % % % %
et du centre de soins

Méme département 56,3 54,2 431 48,5

Départements différents 43,8 45,8 56,9 51,5

Total (et effectif) 100 100 100 100

(16) (142) (174) (332)

Note : les pourcentages ne somment pas exactement a 100 du fait des arrondis.

Lecture : dans I'ensemble, 51,5 % des patients ont leur logement et leur centre de soins localisés dans des départements
différents, cette proportion est de 56,9 % chez les patients qui résident en maison individuelle.

Champ : MucoFamille, patient résidant en France (métropole et outre-mer) ayant répondu au module Logement du ques-
tionnaire.
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Alors que dans la majorité des cas (environ 52 %) le logement et le centre de soins se situent
dans des départements différents, cette situation est encore plus marquée (pres de 57 %) chez
les patients qui occupent une maison individuelle. A I’opposé, les patients en appartement et,
surtout, en studio ou en chambre dans un habitat collectif ont leur logement qui se situe dans
le méme département que leur centre de soins (leurs proportions sont respectivement aux en-
virons de 54 % et 56 %) alors que la donnée d’ensemble — logement et centre localisés dans le
méme département — est aux environs de 48 %.

1I1.5.2. Statut d’occupation, choix et aménagements du logement, accés a la propriété

Le statut d’occupation le plus fréquent (a hauteur de 40 %) regroupe les deux catégories re-
présentées par les locataires et les sous-locataires/colocataires de leur logement ; cela con-
cerne principalement les patients adultes (agés de 18 ans et plus) qui disposent d’un apparte-
ment et les jeunes patients (moins de 18 ans) qui résident en studio ou en chambre dans un
habitat collectif. Environ 31 % des patients, essentiellement des adultes, sont propriétaires de
leur logement, une maison individuelle le plus souvent. Enfin, les personnes logées a titre
gratuit, dont la proportion est de 29 %, sont pour la plupart les adolescents (agés de 14 a
17 ans) qui résident en maison individuelle chez leurs parents.

Peu de patients (16 % seulement) ont choisi leur logement pour qu’il soit adapté aux soins ou
pour que cela les rapproche du centre assurant leur suivi pour la mucoviscidose. Dans les
autres cas, le logement a le plus souvent été choisi en raison de sa proximité avec le lieu du
travail ou des études, par convenance et golts personnels, pour des raisons financic¢res ou
pour favoriser un rapprochement familial. Il est également a noter que 8 % seulement des pa-
tients ont di réaliser des aménagements particuliers dans leur logement en raison de la muco-
viscidose : assainissement de certaines piéces, espaces de rangement pour le matériel médical
ou les médicaments, travaux permettant d’améliorer 1’accessibilité des lieux de vie.

La proportion de patients ayant fait des démarches pour emprunter en vue d’accéder a la pro-
priété s’éleve a 44 % ; ces patients sont 4gés en moyenne de 36,6 ans, ce sont des femmes
dans pres de six cas sur dix. Lors de ces démarches, prés de neuf patients sur dix ont déclaré
avoir rencontré des difficultés : refus de prét, refus d’assurance, surprimes d’assurance, limita-
tions de garanties lors des propositions de la convention Aeras (S'Assurer et emprunter avec
un risque aggravé de santé).

II1.6. Qualité de vie
I11.6.1. Etat de santé

L’état de santé percu est mesuré en population générale par des enquétes spécifiques (Drees,
Santé publique France, 2017). La méme approche a ét¢ employée pour 1’enquéte MucoFa-
mille, en particulier avec la question : « Comment est, selon vous, votre état de santé en géné-
ral ?» Alors que dans la population frangaise, prés de 70 % des personnes se déclarent en
bonne ou en trés bonne santé, cette proportion est de 45 % environ pour les patients atteints de
mucoviscidose (figure 8). A ’opposé, si un peu plus de 8 % des personnes en population gé-
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nérale consideérent que leur état de santé est mauvais ou trés mauvais, cette proportion atteint
15 % environ pour les personnes ayant la mucoviscidose.

Figure 8. Population générale et MucoFamille. Etat de santé pergu, selon le sexe

100% -
80% A
60% A
40% -
20% A
0% -
Hommes-PG Hommes-MF Femmes-PG Femmes-MF
mTréesbon m®mBon m™Assez bon Mauvais ™ Trés mauvais

Note : PG : population générale. MF : MucoFamille.

Lecture : 25,7 % des hommes en population générale se déclarent en trés bon état de santé, 12,5 % des hommes de
MucoFamille se déclarent en trés bon état de santé.

Champ : MucoFamille, patients ayant répondu au module Qualité de vie du questionnaire.

Source : L'état de santé de la population en France (Drees, Santé publique France, 2017).

Pour explorer plus avant les dimensions liées a 1’état de santé pergu, les données de MucoFa-
mille ont été appariées a quelques aspects biomédicaux de MucoRegistre. Sur la figure 9 est
représentée la comparaison des deux grands ensembles constitués, d’une part, par les patients
ayant jugé leur état de santé comme bon ou tres bon, d’autre part, par ceux ayant jugé leur état
de santé comme assez bon, mauvais ou trés mauvais. L’espace occupé par la zone « bon a tres
bon état de santé » est assez largement dépassé par celui occupé par la zone « assez bon a tres
mauvais €tat de santé », mais il ressort quelques points notables sur cette vue d’ensemble :

- les femmes se sentent en moins bonne santé que les hommes, il en est de méme des adoles-
cents par rapport aux adultes ;

- ce n’est qu’aux valeurs élevées du VEMS (supérieur a 80) et de I'IMC (supérieur a 25) que
les patients se sentent en bonne santé ;

- la présence et 1’association des bactéries P. aeruginosa et S. aureus conduisent a des effets
contrastés : lorsqu’il est le seul a étre présent parmi les deux, le germe P. aeruginosa est celui
qui contribue le plus au sentiment d’'une mauvaise sant¢ ;

- les patients transplantés se sentent en meilleure santé que les patients non transplantés : les
premiers sont prés de 65 % a juger que leur état de santé est bon ou tres bon, contre 41 % chez
les seconds ;

- avoir ou non un diabete induit le plus souvent le sentiment d’une mauvaise santé.
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Figure 9. Etat de santé percu, selon quelques caractéristiques médicosociales
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Lecture : 47,7 % des hommes et 42,5 % des femmes se déclarent en bon ou trés bon état de santé, 52,3 % des hommes et
57,5 % des femmes se déclarent en assez bon, mauvais ou trés mauvais état de santé.

Champ : MucoFamille, patients ayant répondu au module Qualité de vie du questionnaire, pour lesquels les données sont
documentées dans MucoRegistre.

La mesure de 1’état de santé a été¢ complétée dans MucoFamille par I’instrument EQ-5D-3L
développé par le groupe EuroQol (s. d.). Les quatre dimensions parmi les cing pour lesquelles
les niveaux de probléme sont les plus importants sont, en premier lieu, les douleurs et génes
(ou 62 % des hommes et 77 % des femmes disent avoir des probleémes modérés), 1’anxiété et
la dépression (ou 42 % des hommes et 50 % des femmes ont des problemes modérés), et, a un
moindre degré, les activités courantes ainsi que la mobilité ; la seule dimension pour laquelle
aucun probléme n’est rapporté par les patients est I’autonomie de la personne (figure 10).

Au cours de I’année qui a précédé I’enquéte MucoFamille, des patients ont opposé quelques
refus a certains aspects liés aux soins (figure 11) : le plus fréquemment (a hauteur de 32 %) il
est arrivé que soit refusée une séance de kinésithérapie — le fait de patients parmi lesquels 3 %
environ avaient ét¢ transplantés —, mais également que soient refusés une cure d’antibiotiques
(cela a été le cas pour pres de 19 % des patients), un complément nutritionnel ou un médica-
ment de premiére nécessité (environ 18 %), voire une hospitalisation (environ 12 %). A un
bien moindre degré, une transplantation a été refusée par un peu plus de 2 % des patients, un
refus qui s’est manifesté plus souvent chez les hommes que chez les femmes (pres de 5 %
contre moins de 1 %).
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Figure 10. Dimensions de la qualité de vie liée a la santé, selon le sexe
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Lecture : sur la dimension « Mobilité » 83,9 % des hommes déclarent ne pas avoir de probleme, 16,1 % des hommes déclarent
avoir des problémes modérés.

Champ : MucoFamille, patients ayant répondu au module Qualité de vie du questionnaire.

Source : EuroQol-5D-3L (https://eurogol.org/eq-5d-instruments/eq-5d-3l-about/).

Figure 11. Refus opposés aux soins, selon le sexe
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Lecture : 4,8 % des hommes ont refusé une transplantation au cours des 12 derniers mois.
Champ : MucoFamille, patients ayant répondu au module Qualité de vie du questionnaire.
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II1.6.2. Les aides

La proportion de patients ayant déclaré avoir besoin d’aide pour les activités quotidiennes
s’éleve a pres de 16 % ; ces patients sont 4gés en moyenne de 33,3 ans, ce sont des femmes
dans un peu plus de huit cas sur dix. Deux activités concentrent a elles seules les besoins
d’aide (plus de 98 % des besoins exprimés) : les tiches ménageres (ménage, lessive...) et les
courses (achats en magasins) ; dans sept cas sur dix, c’est un membre de la famille qui inter-
vient pour aider lors de ces activités et, selon 1’dge du patient, il s’agit du pere/de la mere ou
du conjoint.

Pour ce qui reléve des aides et activités ponctuelles, les patients ont rarement fait appel a un
travailleur social : cela n’a été le cas que pour 13 % d’entre eux, en dépit de réelles difficultés
financieres (pour ’alimentation, le loyer...) auxquelles 27 % environ des patients sont régu-
lierement exposés. C’est que la solidarité semble jouer pleinement : prés de 90 % des patients
sont en contact avec des membres de leur famille autres que leurs parents ou leurs enfants et
connaissent dans leur entourage des personnes qui, en cas de difficultés, pourraient les héber-
ger quelques jours ou leur apporter une aide matérielle. De surcroit, la participation sociale
des patients est conséquente : au cours de I’année qui a précédé I’enquéte MucoFamille, pres
de 70 % d’entre eux sont allés au spectacle, plus de 80 % d’entre eux sont partis en vacances
ou ont fait du sport.

1I1.6.3. Assurance maladie et prise en charge

Pour leurs dépenses de santé, les patients sont affiliés au régime général a proportion de 65 %,
les régimes spéciaux et le régime agricole comptant respectivement pour 33 % et 2 % des
patients. En outre, prés de neuf patients sur dix bénéficient d’une couverture santé complé-
mentaire, une mutuelle le plus souvent.

La proportion de patients pris en charge dans le dispositif de I’ALD pour les soins occasion-
nés par la mucoviscidose s’éleve a 93 %. Malgré cela, 34 % des patients ont a payer un Reste
a charge ; le montant mensuel de ce dernier est de 56 euros en moyenne et concerne 1’achat
des médicaments (82 % des cas), a quoi s’ajoutent parfois le paiement d’une franchise, d’une
participation forfaitaire ou des dépassements d’honoraires.

IV. Conclusion

Dans une perspective visant a analyser les déterminants sociaux de la santé, ’enquéte « Mu-
coviscidose, famille et société » permet de disposer d’un corpus de données quantifiées et
objectives susceptibles de contribuer aux recherches a caractere social dans le domaine des
maladies génétiques. En outre, les commentaires personnels déposés par les patients au fil de
I’enquéte apportent des témoignages souvent €clairants sur la maladie, tels ces quelques ex-
traits de verbatim donnés en exemple :

« Vivre avec la mucoviscidose est compliqué. Dans la mesure ou elle est invisible, il est
trés difficile pour les personnes de I'entourage (personnel et professionnel) de bien mesu-
rer la gravité de la maladie et les difficultés qu'elle engendre. »

29



« La muco coute cher au quotidien. »

«J'ai du mal a suivre correctement mes soins, qui se cumulent aussi au fil des années et
en fonction des médecins rencontrés. J'ai beaucoup de difficultés a accepter la médica-
tion, bien qu'elle m'aide au quotidien. [...] Ma muco évolue un peu, alors que je souhaite-
rais plutdt la diminuer voire I'exclure, comme un déni. [...] Je ne me sens pas légitime en
tant que muco, mais mes relations avec 'extérieur (au travail surtout) me renvoient vive-
ment le fait que je suis plus fragile que les autres. »

Dans un contexte sanitaire en ¢évolution permanente, ou il est nécessaire de disposer
d’indicateurs pour la conception, le pilotage et 1’évaluation des actions de santé publique, le
souhait des concepteurs de 1’enquéte « Mucoviscidose, famille et société » serait que les résul-
tats présentés dans ce document parviennent a trouver écho aupres des associations de pa-
tients, des professionnels de santé et des décideurs.
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Annexe

Page d’accueil de I’enquéte « Mucoviscidose, famille et société »
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2 Mucoviscidose Famille et Société

rnle Une enquéte sur les parcours et la qualité de vie des patients

et Socigté

Bienvenue sur I'enquéte !

Cette enquéte vient compléter les données biomédicales du Registre francais de la mucoviscidose. Les parcours scolaires, pr

, familiaux et ré des patients, leur perception de la maladie et leurs éventuelies restrictions
Jactivité seront étudiés et mis en correspondance avec les données du Registre pour analyser des phénoménes en interaction. Les résultats aboutiront & des recommandations qui visent 2 améliorer les conditions de vie des patients.

Cette enquéte est réalisée par Institut National dEtudes Démographigues (INED) et lassociation Vaincre la Mucoviscidose, en partenariat avec la Société francaise de la mucoviscidose et le Centre de référence maladies rares de la
mucoviscidose de Nantes-Roscoff.

Obtenir le document d'information en PDF.

‘ ‘ ‘ - '. - Mon parcours de vie

SCOLARITE PROFESSION FAMILLE
‘ 6 Modifier mes informations d'identité
LOGEMENT QUALITE DE VIE

Comment ¢a marche ?

‘ Questionnaire vierge
Vous pouvez remplir les questionnaires ci-dessus dans lordre qui vous convient. La couleur des questionnaires indique Fétat davancement de votre saisie : un questionnaire E
entiérement rempli t qu'a la fin vous aurez validé passera « au vert ». Vous pourrez alors télécharger un résumé des données que vous aurez saisies. Questionnaire entamé
Une partie des informations provenant de vos questionnaires sera reportée sur votre Parcours de vie : n'hésitez pas a le consulter ou & vous en servir pour des vérffications. 6
Questionnaire compiet
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