
D[4] / Phenodent

Labellisation du centre de référence09/2006

05/2008 Recrutement informaticien

09/2008 Avis favorable du CCTIRS

05/2009 Autorisation CNIL

11/2008 Beta version D[4] aux HUS

11/2013 Projet Hypophosphatasie (HPP)

12/2011 Evaluation HAS

12/2008 Beta version D[4] sites externes

2000-2003 Pré-version papier + Access

2003-2005 Pré-version Web local

D[4]/Phenodent

2015-2016 Connecteur Bamara



D[4] / Phenodent

Orphanet Cemara/Feclad

Media D[4]

30 sites (18 en France)
76 utilisateurs

L’infrastructure - partenaires

Charte de fonctionnement
Identifiant
Connexion sur serveur sécurisé

Enregistrement multi-centrique

BNDMR

SI
Strasbourg



Les données (septembre 2016)

D[4] / Phenodent

3324 patients (2994 pour le CR de Strasbourg)

161 maladies

1563

514

476

239

211

108
595151

26191397774

Sans	diagnostic	/	suspicion	(1563)

Groupe	0	:	Fente	labio-palatine	- Séquence	de	Pierre	Robin	(514)

Groupe	4	:	Hypodontie	- Oligodontie	- Dysplasie	ectodermique	(476)

Groupe	2	:	Tumeurs	rares	et	leucémies	(239)

Groupe	6	:	Anomalies	de	l'émail	(211)

Groupe	10	:	Anomalies	syndromiques	du	développement	embryonnaire	(108)

Groupe	3	:	Maladies	sanguines	et	circulatoires	- anomalies	de	la	coagulation	(59)

Groupe	1	:	Os,	Cartilage,	minéralisation,	craniosynostoses	(51)

Groupe	5	:	Anomalies	de	la	dentine	(51)

Groupe	11	:	Trisomie	21	(26)

Groupe	13	:	Syndrome	de	Cockayne	(19)

Groupe	8	:	Maladies	neurologiques	(13)

Groupe	14	:	Hypophosphatasie	(9)

Groupe	9	:	Maladies	métaboliques	(7)

Groupe	12	:	Syndrome	avec	composante	autistique	(7)

Groupe	15	:	Syndrome	divers	(7)

Groupe	7	:	Maladies	musculaires	- myopathies	(4)

Répartition par groupe de maladies



2494;	75%

830; 25% Enfant

Adulte

Les données (septembre 2016)
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Les données (septembre 2016)

2329; 77% 

700; 23% 

Enfant Adulte

165; 56% 
130; 44% 

Enfant Adulte

En France Hors France



Les données (septembre 2016)

Répartition par région
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Les données (septembre 2016)

Répartition par centre (hors Strasbourg)
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Les données (septembre 2016)

Répartition par pays
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D[4] : Formulaire principal



D[4] : Schéma dentaire



D[4] : Les mots clés



D[4] / Phenodent - Fiche
2ème trimestre 2016 : Fiche de recueil simplifiée



Les évolutions

Evolutions techniques

Evolutions fonctionnelles

• Base de donnée (version MySQL, structure)
• Site Web (version PHP, pages Web)

• Amélioration de l’outil (ergonomie, fonctionnalité)
• Fiche de recueil simplifiée (2016)

• ALD Hors-Liste : enregistrement & suivi
• Media D[4] : connecteur
• INTERREG IV : contrainte d’accès, langue, spécificité
• Registre HPP : « sous-base » spécifique sur la maladie (partage, items)
• Bamara : en cours
• INTERREG V : à venir (Bio-banque; gestion des échantillons)
• SI de Strasbourg : à venir (actes)
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D[4] / Phenodent - BAMARA

Etat des lieux – Comparaison des items du dataset

• Set de Données Minimum Maladies Rares

Evolution de D[4]/Phenodent

• Ajout des items « intéressants » : 2015-2016

Avril 2015 : 1er contact avec l’équipe de la BNDMR

Connecteur D[4] / Phenodent

• D[4]/ Phenodent contient 100% des items obligatoires du minimum dataset
• Phase de test avec Bamara : si Phenodent est éligible
• Automatisation : en cours



Utilisation de D[4] / Phenodent en 
recherche et en enseignement projets

• PHRC - Etude clinique et moléculaire du syndrome de Cockayne (2005)
• PHRC - DE (2007-2011)
• PHRC - Amélogenèses Imparfaites (2008-2015) (276 patients)
• INTERREG IV « Manifestations bucco-dentaires des maladies rares » (2012-2015)

• => 1220 patients
• PHRC - La trisomie 21 chez l’adolescent et l’adulte (2015)
• AAPJC - Manifestations Bucco-Dentaires de la Sclérodermie Systémique (2015)
• INTERREG V « RARENET » (2016-2018)

• => projet de recrutement de 500 patients

Les projets de recherche

Base de données
• Media D[4] (766 photos)
• Hypophosphatasie

• Expertise pour la CNAMTS (2007-2013)
(366 dossiers)
• Expertise pour la CNAMTS (2016- )

ALD Hors liste

Publications
• 69 publications



Les données (septembre 2016)

Qualité de vie (ECOHIS jusqu’à 10 ans)

Qualité de vie (OHIP à partir de 15 ans)

Qualité de vie (CPQ 11 – 14 ans)

12; 67% 

6; 33% 

0; 0% 
Très	souvent	/	souvent

De	temps	en	temps	/	
Une	ou	deux	fois

Jamais

8; 21% 

12; 32% 

18; 47% 
Très	souvent	/	souvent

De	temps	en	temps	/	
Une	ou	deux	fois

Jamais

9; 50% 

7; 39% 

2; 11% 
Très	souvent	/	souvent

De	temps	en	temps	/	
Une	ou	deux	fois

Jamais

Mal être émotionnel/fonctionnel
Impact social & psychologique

20; 59% 

12; 35% 
2; 6% 

Très	souvent	/	souvent

De	temps	en	temps	/	
Une	ou	deux	fois

Jamais

17; 45% 

14; 37% 

7; 18% Très	souvent	/	souvent

De	temps	en	temps	/	
Une	ou	deux	fois

Jamais

Symptômes 
fonctionnels

18; 53% 13; 38% 

3; 9% 
Très	souvent	/	souvent

De	temps	en	temps	/	
Une	ou	deux	fois

Jamais

38 patients

18 patients

34 patients


