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INTERNATIONAL




Novembre 2005

A l’attention des familles d’enfants atteints du syndrome d’Aicardi.

Chère Famille,

Je suis épidémiologue et statisticienne avec le laboratoire RTI International et la mère d’un enfant atteint du syndrome d’Aicardi.  Je collabore avec des neurologues du Centre Médical National pour Enfants de Washington, DC pour diriger une étude visant à documenter autant de cas que possible de syndrome d’Aicardi.  Le but du Registre International du Syndrome d’Aicardi est d’enregistrer la fréquence de l’apparition des cas de syndrome et les estimations sur la durée de vie des personnes atteintes du syndrome.  Nous espérons aussi pouvoir mieux décrire la gamme des progrès développementaux chez ceux atteints par la maladie.

Vous avez été sollicité pour participer à cette étude parce que vous êtes le parent d’un enfant atteint du syndrome d’Aicardi.  Vous n’aurez pas besoin du dossier médical pour répondre aux questions et le questionnaire vous demandera environ 15 minutes pour être complété.  Il est possible que ce questionnaire suscite en vous un sentiment de tristesse, mais nous espérons que les résultats obtenus par le projet du Registre aideront les familles affectées et leurs médecins à mieux comprendre le syndrome d’Aicardi.

La participation à cette étude est purement volontaire et vous pouvez omettre toute question à laquelle vous préférez ne pas répondre.  Cependant, pour des raisons statistiques, nous aimerions avoir des réponses au plus grand nombre de questions possibles.  Dans les publications et les autres récapitulations des résultats du Registre, vos informations seront groupées avec celles d’autres participants à l’étude de façon à ce que personne ne puisse être identifié.  Votre questionnaire et vos informations resteront strictement confidentiels et ne seront accessibles qu’aux chercheurs travaillant sur ce projet.  Si vous désirez davantage de renseignements à propos de cette étude, ou si vous préférez remplir ce questionnaire en ligne, veuillez vous reporter au site web du projet : http://aicardiregistry.rti.org.

Si vous avez des questions sur cette étude, vous pouvez contacter le Dr. Barbara Kroner au 1-301-230-4674 ou par courriel à byk@rti.org.   Si vous avez des questions sur vos droits en tant que participant à cette étude, vous pouvez appeler le Bureau de la Protection de la Recherche de RTI aux Etats-Unis au 1-866-214-2043 ou le contacter par courriel à orpe@rti.org
Nous vous remercions d’avance d’avoir pris le temps de participer à cette étude si importante.  En partageant votre expérience, vous aurez la possibilité d’aider d’autres familles et leurs médecins à comprendre les nombreuses joies et difficultés qui font partie de la vie avec un enfant atteint du syndrome d’Aicardi.

Avec mes cordiales salutations,

Barbara Kroner, PhD,MPH

Directeur de Recherche 

RTI International

6110 Executive Boulevard

Rockville, Maryland  20852

USA

Registre International du Syndrome d’Aicardi:

Revue des Progrès Développementaux

Nous vous sommes reconnaissants d’avoir bien voulu devenir un partenaire de notre effort de recherche.  Notre but est d’obtenir des informations sur tous les enfants diagnostiqués avec le Syndrome d’Aicardi, à la fois les enfants en vie et ceux qui sont décédés.  Vous n’aurez pas besoin des dossiers médicaux pour répondre aux questions, ce qui prendra environ 15 minutes.  Toutes les questions sont facultatives; cependant, pour  mener à bien notre analyse statistique, nous aimerions des réponses au plus grand nombre de questions possibles.  Dans les publications et les autres récapitulations des résultats du Registre, vos informations seront regroupées avec celles des autres participants à cette étude de façon à ce que personne en particulier ne puisse être identifié.  N’hésitez pas à ajouter vos commentaires aux questions auxquelles vous répondrez ou bien au verso de ce questionnaire.

Si vous désirez ajouter une mise au point ou des modifications aux informations fournies,  veuillez nous contacter par téléphone au 1-301- 230 -4674, par courriel à byk@rti.org         ou bien en consultant le site web du Registre :  http://www.aicardiregistry.rti.org



1.  
Comment avez-vous entendu parler               (  Médecin/personnel médical





du Registre du Syndrome Aicardi ?  
(  Forum Internet




(  Site Web




   



(  Autre famille Aicardi







(  Courrier Postal







(  Autre 



2.
Quel était l’âge de l’enfant Aicardi

__ __            OU
( moins d’un an

_ __ 
à son dernier anniversaire ?                             Ans

3.
Lieu de Naissance de votre enfant :

A. Etat ou Province 




Etat ou Province et Pays


B.  Pays



4.
Votre enfant est-il actuellement en vie ?


(
OUI
→
Passez à la question 5

__ __-__ __-__ __ __ __

 
( 
NON
→
Date du décès de l’enfant      
Mois  Jour
Année

5. 
Votre enfant a-t-il été formellement

(  OUI →  REPORTEZ-VOUS à la Question 7

diagnostiqué comme ayant le 

(  NON→  REPORTEZ-VOUS à la Question 6


syndrome d’Aicardi ?



6. 
Veuillez, s’il vous plaît, expliquer pourquoi le diagnostic n’a pas été fait. 



 





→  Reportez-vous à la Question 8 

7.
A quel âge le diagnostic d’Aicardi  __          __ __          __ __


fut-il prononcé ?  



Ans             Mois

8.
A quel âge votre enfant a-t-il eu

__ __
__ __

(

(

sa première crise ?


Ans 
Mois    OU  A la Naissance    OU  In Utero

9. 
Comment auriez-vous décrit le 

(  Normal


développement de votre enfant 

(  En retard


avant sa première crise ?     




10.
Comment décrivez-vous l’âge actuel 


de votre enfant du point de vue de 

__ __        __ __


son développement ?


Ans     
   Mois

11.
Quel est le nom de votre enfant ?  (Si vous désirez garder l’anonymat, veuillez fournir un 
alias sous la 
rubrique Prénom qui servira de numéro de référence.)


Prénom:







12.
Quel est votre lien à cet enfant ?

(  Parent/







(  Autre lien de parenté







(  Personnel Médical







( Autre :



13.
Cet enfant est-il de sexe 


(
Masculin


masculin ou féminin? 


(
Féminin

14.
Quand votre enfant est-il né ?   

__ __  - __ __ -  __ __ __ __







Mois       Jour        Année

15.
Aux dernières mensurations, quels étaient la taille et le poids actuels de votre enfant ?




Poids
__ __ __ Livres 

OU  __ __, __ Kg


Taille
__ __ Pieds, __ __ Inches
OU __ __ __ cm

16.
Comment votre enfant voit-il sans

(  Bien


lunettes ?



(  Moyennement







(  Mal ou Pas du tout







(  Je ne sais pas

17.
Comment votre enfant entend-il 

(  Bien


(sans aide auditive)?


(  Mal







(  Je ne sais pas

18.
Quelle est, pour votre enfant, sa façon principale de se nourrir ?  


(  Allaitement maternel   →
REPORTEZ-VOUS à la Question 20


(  Tube Gastrique    →         
REPORTEZ VOUS à la Question 20


(  Tube nasogastrique  →    
REPORTEZ-VOUS á la Question 20


(  Mange et boit par la bouche

19.
Pour s’alimenter, quelles sont les actions - parmi celles qui suivent- que votre enfant est capable 
d’accomplir moyennement bien ? 


(  Tient un biberon


(  Met certains aliments comme des biscuits dans sa bouche


(  Boit avec une tasse pour bébé


(  Boit avec une tasse ouverte


(  Ramasse les aliments avec une cuillère


(  Se sert d’une fourchette


(  Aucune des catégories ci-dessus


 (SELECTIONNEZ TOUTES LES REPONSES APPLICABLES)

20.
De quelle façon votre enfant se déplace–t-il  le plus souvent de pièce en pièce ?    



(  Marche tout seul


(  Marche avec de l’aide


(  Utilise un fauteuil roulant ou une autre aide à la marche


(  Circule à quatre pattes


(  Est porté par un adulte


(SELECTIONNEZ UNE (1) SEULE REPONSE)

21.
Parmi les actions suivantes, y en-a-t-il que votre enfant ait jamais accompli moyennement bien ?


(  Lever la tête lorsque couché sur le ventre


(  Lorsque sur le ventre, rouler sur le dos

(SELECTIONNEZ TOUTES LES


(  Etre assis lorsque soutenu à la taille

REPONSES APPLICABLES)


(  Mettre un peu de poids sur ses jambes


(  Etre assis sans soutien


(  Etre debout en se tenant à quelque chose


(  Se tirer pour se mettre debout


(  Faire des pas de côté ou circuler autour des meubles


(  Marcher avec quelqu’un en lui tenant la main


(  Marcher seul


(  Grimper les escaliers


(  Courir


(  Sauter


(  Jeter un ballon


(  Attraper un ballon


(  Aucune des catégories ci-dessus

22.
Veuillez indiquer toutes les activités que votre enfant ait jamais aimées pendant les périodes de jeux ou de 
temps libre.


(  Regarder le visage de celui/celle qui s’occupe de lui


(  Rire ou avoir le fou-rire


(  Jouer avec un hochet ou tout autre petit jouet


(  Essayer de taper sur ou d’attraper des jouets suspendus


(  Regarder dans un miroir


(  Mordre ou mâcher des jouets


(  Regarder des livres d’images


(  Jouer avec des jouets qui font du bruit ou s’allument


(  Jouer avec des peluches


(  Jouer à faire coucou


(  Sortir des objets d’une boîte


(  Mettre des objets dans une boîte


(  Ecouter de la musique


(  Imiter les gestes manuels accompagnant certaines chansons ( par ex., Ainsi font font font les 

      
      petites marionnettes)


(Aucune des activités énumérées ci-dessus  →  REPORTEZ-VOUS à la Question 23
Activités plus avancées


(  Jouer avec de l’eau ou du sable


(  Explorer des espaces fermés comme des placards ou des tiroirs de cuisine


(  Jouer avec de la pâte à modeler ou autres activités salissantes


(  Mettre en marche des jouets mécaniques


(  Jouer à cache-cache


(  Pousser des jouets dans la pièce (une petite poussette ou un camion, etc.)


(  Faire rouler un ballon ou jouer à d’autres jeux avec une autre personne


(  Regarder la télévision ou des cassettes vidéo


(  Ecouter quelqu’un lire une histoire


(  Colorier, peindre ou autres activités artistiques


(  Jouer avec des poupées


(  Jouer à papa-maman ou à d’autres activités imaginaires


(  Aucune des activités énumérées ci-dessus   →  REPORTEZ-VOUS à la question 23

Activités plus avancées

(  Jouer avec l’équipement d’une aire de jeux


(  Rouler en tricycle ou en vélo


(  Chanter


(  Danser


(  Lire


(  Nager


(  Participer à des sports


(  Jouer à des jeux sur l’ordinateur


(  Jouer à des jeux de sociéte comme le jeu de l’oie, le jeu de dés, 


(  Assembler des puzzles


(  Autre 





(  Aucune des activités énumérées ci-dessus   →  REPORTEZ-VOUS à la Question 23

23.
Parmi les actions suivantes, quelles sont celles que votre enfant ait jamais accompli moyennement bien ?


(  Suivre un objet des yeux


(  Mettre ses deux mains autour d’un biberon ou d’un jouet


(  Tenir un objet dans une seule main (par ex. un hochet ou autre jouet)


(  Imiter les applaudissements ou faire adieu de la main


(  Tenir un biberon ou un jouet des deux mains


(  Ramasser un petit objet


(  Transférer des objets d’une main dans l’autre


(  Se reconnaître dans une photo ou un miroir


(  Reconnaître un adulte familier dans une photo


(  Assortir un animal avec le son qu’il fait


(  Identifier au moins 1 partie du corps


(  Aucune des activités énumérées ci-dessus  →  REPORTEZ-VOUS à la Question 24


(  Placer un cube au dessus d’un autre


(  Construire une tour de plus de 3 cubes


(  Mettre de grosses chevilles rondes dans le trou assorti


(  Couper avec des ciseaux


(  Baisser une fermeture-éclair


(  Reconnaître les chiffres 1-5


(  Reconnaître au moins 5 lettres différentes


(  Assortir des formes, des couleurs ou des images identiques


(  Montrer du doigt ou nommer plusieurs couleurs


(  Reconnaître toutes les lettres de l’alphabet


(  Compter de 1-5 objets


(  Reconnaître son prénom écrit


(  Enlever un pullover


(  S’habiller entièrement sans aide


(  Aucune des activités énumérées ci-dessus  →  REPORTEZ-VOUS à la Question 24

24.
Choisissez une des catégories suivantes 
(  Porte des couches/des culottes tout le temps


pour décrire le stade d’apprentissage de 
(  Porte des couches/des culottes la nuit seulement


la propreté de votre enfant :

(  Ne porte jamais de couches/de culotte

25.
A peu près combien de mots

(  Aucun
(  1-5 mots


votre enfant peut-il dire?


(  6-10 mots
(  11-20 mots







(  Plus de 20 mots

26.
Comment votre enfant communique-t-il le plus souvent avec la personne qui s’occupe de lui ?


(  N’essaie pas communiquer


(  Avec les yeux


(  Avec des sons ou des gestes


(  Avec un seul bouton (par ex. Big Mac)


(  Par des images/des symboles imprimés (y compris ceux produits par un appareil activé 
            
     
     verbalement)


(  Par des mots écrits (y compris ceux produits par un appareil activé verbalement)


(  Par signes


(  En parlant (des mots parlés)


 (SELECTIONNEZ TOUTES LES REPONSES APPLICABLES)

27.
Comment votre enfant exprime-t-il 

(  Ne communique pas qu’il a mal


d’habitude la douleur ou vous dit 

(  Pleure


que quelque chose lui fait mal ?

(  Montre du doigt les endroits où il a mal







(  Me le dit (avec des mots ou des gestes)

28.
Veuillez compléter la phrase suivante en choisissant tout ce qui s’applique à votre enfant :


« Quand je parle à mon enfant, il........ »

(  Réagit en changeant l’expression de sa physionnomie


(  Sourit ou rit ou attrape le fou rire


(  Babille ou gazouille


(  Comprend la plus grande partie de ce que je dis


(  Réagit à de simples demandes


(  Répond à des questions par oui ou par non (en secouant la tête ou d’une autre façon)


(  Répond à des questions plus complexes (autres que par oui/non)


(  Comprend des concepts simples comme « petit/grand », « chaud/froid », « dessus/dessous »


(  Pose des questions simples


(  Aucune des activités énumérées ci-dessus   →  REPORTEZ-VOUS à la Question 29

Pour les enfants qui parlent

(  Pose des questions complexes


(  Me raconte quelque chose qui lui est arrivé


(  Répète une partie ou l’ensemble de ce que je dis (écholalie)

29.
Comment décririez-vous le développement actuel des capacités de votre enfant ?


(  Continue à faire des progrès dans son développement


(  Ne semble pas acquérir de nouvelles capacités ou compétences, mais garde les compétences 
     
     
     déjà acquises


(  Semble perdre des capacités ou des compétences déjà acquises

30.
Votre enfant a-t-il jamais manifesté une perte importante de capacités ou de compétences, même 
temporairement?


NON   →  Reportez-vous à la question 32


OUI   →   Décrivez, s’il vous plaît    




































31.
Quelle était, à votre avis, la cause de cette perte de capacités ou de compétences?


(  Des crises


(  Les médicaments


(  Autre :























32.
Est-ce que votre enfant veut parfois agir seul sans aide ou essaie d’exercer davantage de contrôle (par ex., 
montre un besoin d’indépendance) ?


(  OUI



(  NON

33.
Nous aimerions en savoir plus sur les crises de votre enfant.  Veuillez indiquer le type de crises que votre enfant ait jamais eues par le passé; et celles qu’il a actuellement :

TYPES DE CRISES DANS LE PASSÉ

(  AUCUNE   →  Reportez-vous à la Question 39

(  Aura

(  Chute

(  Absence épileptique / absence atypique

(  Crise myoclonique 

(  Crise tonico – clonique généralisée

(  Spasme infantile

(  Focal Motor (Crise localisée)

(  Crises Partielles Complexes

(  Crises Partielles Simples

(  Autres :___________________

TYPES DE CRISE(S) ACTUELLE(S)

(  AUCUNE (Les crises ont été maitrisées)   →  Reportez-vous à la question 39

(  Aura

(  Chute

(  Absence épileptique / absence atypique

(  Crise myoclonique 

(  Crise tonico – clonique généralisée

(  Spasme infantile

(  Focal Motor (Crise localisée)

(  Crises Partielles Complexes

(  Crises Partielles Simples

(  Autres :___________________

34.
En moyenne, combien de crises votre
(  Moins d’une par semaine




enfant a-t-il par semaine actuellement ?
(  1-2 par semaine


Vous pouvez compter un groupe typique 
(  3-6 par semaine

de crises groupées comme 1 crise

(  7-14 par semaine (1-2 par jour)







(  Plus de 2 par jour

35.
La plupart du temps, à quel moment
(  En se réveillant


ont lieu les crises de votre enfant ?

(  Pendant la journée







(  Pendant la nuit







(  Sans régularité ou moment habituel

36.
La plupart du temps, environ combien 
(  Moins d’une minute


de temps dure une crise typique ?

(  1-5 minutes







(  6-10 minutes







(  11-15 minutes







(  Plus de 15 minutes







(  La durée de la crise varie énormément

37.
Est-ce que votre enfant a souvent 

(  Tous les jours


des crises ou des groupes de crises

(  Toutes les semaines 


qui durent plus de 10 minutes ?

(  Tous les mois







(  Moins souvent que tous les mois







(  Jamais

38.
Combien de médicaments différents 
(  Aucun
(  1


contre les crises votre enfant prend-il 
(  2

(  3 ou plus


en ce moment par jour ?

39.
Depuis le diagnostic, à peu près combien de médicaments différents contre les crises avez-vous essayé ?






Nombre de médicaments :    plus de 10__ __

40.
Quels autres types de traitements

(  Aucun 


contre les crises avez-vous essayé ?

(  Régime Alimentaire







(  Médecine alternative et holistique

41.
Votre enfant a-t-il une faiblesse 

(  OUI, le côté gauche seulement


importante du côté droit ou gauche 

(  OUI, le côté droit seulement


qui pourrait gêner son développement ?
(  OUI, les deux côtés du corps







(  NON, pas de faiblesse

42.
Votre enfant a-t-il subi une intervention chirurgicale au cerveau, quelle qu’elle soit, pour essayer  de 
contrôler les crises (par. ex.,  SNV ou hémisphérectomie) ?


(  AUCUNE INTERVENTION CHIRURGICALE


(  OUI  →  Décrivez s’il vous plaît:





















43. 
Votre enfant aime-t-il avoir des comportements ou des mouvements répétitifs ?









(  OUI


(  NON

44.
Votre enfant fait-il jamais preuve de comportements qui le poussent à se blesser lui-même ?







(  OUI


(  NON

45.
Votre enfant fait-il jamais preuve d’un comportement aggressif inexpliqué envers d’autres (comme les 
frapper) qui vous inquiète ?







(  OUI


(  NON

46.
Votre enfant a-t-il un besoin impératif d’avoir des routines structurées (des rites) ?









(  OUI


(  NON

47.
Comment décririez-vous le 

(  Complètement absent (agénésie complète)


corps calleux de votre enfant ?

(  Partiellement absent







(  Complètement intact (sans agénésie)

48.
Quels sont les autres symptômes liés au syndrome d’Aicardi qui sont présents chez votre enfant ?


(COCHEZ TOUTES LES CASES QUI CONCERNENT VOTRE ENFANT )

(  Lésions de la rétine (lacunes)  ( décollement de la rétine œil droit).

(  Colobomas du disque optique

(  Petits yeux (microphtalmie)

(  Problèmes du squelette costauvertébral (par ex. scoliose)

(  Petite tête (microcéphalie)

(  Ventricules hypertrophiés

(  Circonvolutions du cerveau particulièrement petites (polymicrogyrie)

(  Ventricules de forme anormale

(  Kystes ou cavités dans le cerveau (porencéphalie, schizencéphalie)

(  Kystes à l’extérieur du cerveau (kyste épithélial)

(  Papillomes dans le cerveau

(  Cerveau lisse (pachygyrie, agyrie, lissencéphalie)

(  Displasie corticale

49.
Votre enfant a-t-il jamais eu d’ IRM?


(  OUI


(  NON    →   REPORTEZ-VOUS A LA QUESTION 51

50.
Avez-vous une copie des rapports d’IRM dans vos dossiers ?


(  OUI


(  NON

51.
Est-ce que le neurologue principal de votre enfant s’est occupé d’autres enfants ayant le syndrome 
d’Aicardi ?


(  OUI


(  NON

Pouvons-nous vous contacter si une ou plusieurs de vos réponses nécessitent des éclaircissements ?


(  OUI


(  NON

Veuillez nous donner vos coordonnées :

Adresse Internet :









Téléphone                    








Merci encore de votre participation au Registre International du Syndrome d’Aicardi !















