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RÉSUMÉ

Il existe en France des bases de données médico-administratives (BDMA) nationales qui
permettent de fournir pour la quasi-totalité de la population française des données de
recours aux soins et d’hospitalisation depuis 2006 ; il s’agit du Système national d’informa-
tion inter-régimes d’assurance maladie ou SNIIRAM géré par la Caisse nationale d’assu-
rance maladie des travailleurs salariés. Ces données représentent une opportunité considé-
rable pour la surveillance et pour la recherche, notamment en épidémiologie et dans le
domaine des services de santé. Néanmoins, l’identification des patients atteints de maladies
spécifiques grâce à des algorithmes construits à partir de ces sources de données pose des
difficultés méthodologiques non négligeables. L’objectif de cet article est de discuter l’utili-
sation du SNIIRAM pour identifier les patients atteints par trois maladies neurodégénéra-
tives (maladie d’Alzheimer ou autres démences, maladie de Parkinson, maladie du moto-
neurone) et de présenter quelques exemples récents de leur utilisation dans le cadre du
programme de surveillance des maladies neurodégénératives mis en place par Santé publi-
que France avec le conseil scientifique de l’Inserm. Nous montrons que la validité des
estimations de fréquence obtenues à partir du SNIIRAM sont variables et dépendent
notamment des caractéristiques de la maladie d’intérêt et de l’existence d’un algorithme
validé. Compte tenu de la facilitation de l’accès aux données du SNIIRAM et les travaux
autour de la qualité des algorithmes, les travaux utilisant ces données sont amenés à se
développer dans les années à venir et devraient contribuer à améliorer les connaissances sur
ces maladies graves et au coût sanitaire, économique et social élevé.

SUMMARY

French national medical-administrative databases that cover nearly all the French popula-
tion provide data on care and hospitalization since 2006 ; this is the Système national
d’information inter-régimes d’assurance maladie (SNIIRAM) managed by the Caisse
nationale d’assurance maladie des travailleurs salariés. These databases offer an interes-
ting opportunity for surveillance and research, especially in epidemiology and health
services. However, the identification of patients with specific diseases through algorithms
based on these data sources faces significant methodological challenges. The aim of this
article is to discuss the use of SNIIRAM to identify patients with three neurodegenerative
diseases (Alzheimer’s disease or other dementias, Parkinson’s disease, motor neuron
disease) and to present some recent examples of their use in the framework of the
surveillance program of neurodegenerative diseases set up by Santé publique France with the
scientific advice of Inserm. We show that the validity of the frequency estimates obtained
based on SNIIRAM are variable and depends in particular on the characteristics of the
disease of interest and the existence of a validated algorithm. Given the facilitation of
access to SNIIRAM data and work on the quality of the algorithms, projects using these
data are likely to develop in the years to come and should contribute to improving knowledge
about these severe diseases with high health, economic and social costs.

INTRODUCTION

Il existe en France des bases de données médico-administratives (BDMA) nationa-
les qui permettent de fournir pour la quasi-totalité de la population française des
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données de recours aux soins et d’hospitalisation depuis 2006 ; il s’agit du Système
national d’information inter-régimes d’assurance maladie ou SNIIRAM géré par la
Caisse nationale d’assurance maladie des travailleurs salariés (CnamTS). Ces don-
nées représentent une opportunité considérable pour la surveillance et pour la
recherche, notamment en épidémiologie et dans le domaine des services de de santé.
Elles offrent de nombreux avantages : exhaustivité et grands effectifs ; données
répétées et disponibles sans besoin de recueil supplémentaire ; possibilité de chaî-
nage à des cohortes existantes. Toutefois, elles ne sont pas dénuées d’inconvénients :
absence de données cliniques, comme le poids ou la taille, et de caractéristiques
comportementales, comme le tabagisme ou la consommation d’alcool ; pas de
résultats d’examens complémentaires ; pas de standardisation des diagnostics ;
complexité des bases, même si un effort important a été réalisé au cours des dernières
années par la CnamTS pour en faciliter et simplifier l’accès.

L’identification des patients atteints de maladies spécifiques grâce à des algorithmes
construits à partir de ces sources de données pose des difficultés méthodologiques
qui ne sont pas négligeables, notamment lorsque le recours aux soins n’est pas
systématique ou non-spécifique des maladies d’intérêt ou si des résultats d’examens
sont nécessaires pour établir le diagnostic. Ces difficultés sont plus ou moins
importantes en fonction des pathologies. Le réseau Redsiam (Réseau données
SNIIRAM) a été mis en place autour de cette question et un article récent a recensé
les algorithmes utilisés pour identifier les patients atteints de maladies neurodégé-
nératives [1].

L’objectif de cet article est de discuter l’utilisation du SNIIRAM pour identifier les
patients atteints par trois maladies neurodégénératives et de présenter quelques
exemples récents de leur utilisation dans le cadre du programme de surveillance des
maladies neurodégénératives mis en place par Santé publique France avec le conseil
scientifique de l’Inserm.

Système national inter-régime de l’assurance maladie (SNIIRAM)

Présentation

Le SNIIRAM est un entrepôt de données anonymes, créé en 2002 suite à la loi de
financement de la sécurité sociale de 1999 [2]. Il contient un ensemble de bases de
données relatives aux consommations de soins remboursées par les différents régi-
mes d’assurance maladie. Les données disponibles dans le SNIIRAM peuvent être
classées en trois grands ensembles :
Ê Une base de données individuelle exhaustive des remboursements de prestations

(données de consommations inter-régime, DCIR) ;
Ê Un échantillon général des bénéficiaires au 100e de la population protégée (EGB)

avec leurs informations de remboursement de soins ;
Ê 15 bases de données agrégées en fonction d’objectifs particuliers : suivi des

dépenses (Damir), analyse de l’offre de soins libérale, etc.
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Hormis l’âge, le sexe, le régime d’assurance maladie, la couverture maladie univer-
selle complémentaire (CMU-C), l’aide au paiement d’une complémentaire santé
(ACS), la commune et département de résidence et la date de décès, le SNIIRAM ne
comprend pas de données relatives aux conditions socio-économiques ou aux
comportements ni à des caractéristiques des individus telles que le poids ou la taille.

Datamart des consommations inter-régimes (DCIR)

Le DCIR contient le codage détaillé au niveau individuel de l’ensemble des presta-
tions de soins de ville remboursées par l’assurance maladie (biologie, pharmacie ...)
et des exonérations de paiements de soins (affection longues durée — ALD, invali-
dité ...) pour plus de 97 % de la population française. Grâce à la table des prestations
affinées de pharmacie, il est possible de repérer l’ensemble des délivrances de
médicaments remboursées par l’assurance maladie, les dates de prescription et de
délivrance, la spécialité du médecin prescripteur ainsi que le nombre de boites
délivrées. Chaque médicament est identifié grâce aux codes identifiants de presta-
tions (CIP) attribués aux spécialités pharmaceutiques à l’obtention de l’autorisation
de mise sur le marché (AMM). Il est également possible d’identifier les exonérations
de soins et leurs motifs (numéro d’ALD et motif d’exonération codé en fonction de
la classification internationale des maladies [CIM-10] ; accident du travail ; maladie
professionnelle).

Programme de médicalisation des systèmes d’information (PMSI)

Le SNIIRAM permet d’avoir accès aux bases de données du programme de médi-
calisation des systèmes d’information (PMSI) mises à disposition par l’Agence
technique de l’information sur l’hospitalisation (ATIH) et d’obtenir un résumé
détaillé de chaque séjour hospitalier (diagnostic principal — DP, relié — DR — et
associé — DA — codés en CIM-10 ; dates d’entrée et sortie d’hospitalisation ...).

Il est possible de chainer les données du PMSI aux informations du DCIR grâce à
l’identifiant anonyme du SNIIRAM, obtenu à partir du chiffrement du numéro
d’inscription au répertoire des personnes physiques (numéro de sécurité sociale,
NIRPP ou NIR) de l’assuré ouvreur de droits et de la date de naissance et sexe du
bénéficiaire.

Démences et maladie d’Alzheimer

Dans le SNIIRAM, trois critères sont disponibles pour repérer les cas de maladie
d’Alzheimer ou autres démences (MAAD) pris en charge par le système de soins. Il
s’agit :

— de la consommation de médicaments spécifiques de la MAAD (anticholinesté-
rasiques ou Mémantine),

— de la prise en charge au titre d’une ALD pour MAAD,

— de l’hospitalisation avec un diagnostic de MAAD.
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Plusieurs algorithmes reposant sur la combinaison de ces critères ont été utilisés ces
dernières années pour repérer les cas de MAAD dans le SNIIRAM [1]. En effet, la
structure de ce système d’information et la variabilité des critères disponibles offrent
une multitude de choix pour la construction de ces algorithmes. Par exemple, le
choix des médicaments à inclure ou des codes CIM pour les ALD et les hospitali-
sations sont sources de variabilité entre les algorithmes. De même, il est possible de
repérer des patients hospitalisés pour MAAD à partir des DP et/ou DR et/ou DA,
ce qui rend très différent le nombre de cas repérés. Il est également possible d’utiliser
une ou plusieurs années d’historique pour repérer les cas de MAAD prévalents une
année donnée. Tous ces choix méthodologiques font considérablement varier le
nombre et les caractéristiques des cas captés par les algorithmes. Quel que soit le
choix de l’algorithme, il est important de souligner que les cas repérés au travers de
ces données sont le reflet des cas de MAAD pris en charge par le système de soins et
non de l’ensemble des cas de démence en France. En effet, un malade atteint de
MAAD peut ne présenter aucun des trois critères disponibles dans ces bases
(médicament spécifique, ALD ou hospitalisation avec un diagnostic de MAAD) ;
les études de cohorte ont d’ailleurs montré que la MAAD était sous-diagnostiquée
en population générale, un cas sur trois environ n’étant pas diagnostiqué et le
sous-diagnostic augmentant avec l’âge [3]. À ce jour, la validité des critères disponi-
bles et des algorithmes pour identifier des cas de MAAD avérés n’est pas établie.
Dans ce contexte, l’enjeu central autour de ces données est donc d’en évaluer la
qualité et la capacité prédictive en termes de sensibilité et de spécificité pour
identifier les cas de MAAD.

Si une validation directe de ces données (c’est-à-dire en confrontant les cas poten-
tiels de MAAD repérés dans le SNIIRAM à un vrai diagnostic clinique) reste pour
le moment difficile à mettre en œuvre, des travaux ont été menés pour approcher la
qualité des algorithmes. Dans une première analyse [4], nous avons évalué l’intérêt
quantitatif mais aussi qualitatif d’utiliser un recul de 3 ou 5 ans pour identifier les
cas de MAAD par rapport à une seule année. De plus, nous avons quantifié l’apport
des différents critères les uns par rapport aux autres dans l’identification des cas et en
particulier l’intérêt d’utiliser les informations relatives aux différents champs du
PMSI (Médecine chirurgie obstétrique (MCO), soins de suite et réadaptation
(SSR), psychiatrie (RIM-P), hospitalisation à domicile (HAD)). Pour ce travail
nous avons comparé le nombre de déments prévalents vivants en 2014, selon la prise
en compte d’une (2014), trois (2012-2014) ou 5 années (2010-2014) de suivi, globa-
lement et par critère. L’aspect qualitatif des algorithmes a été évalué en comparant
les probabilités de présenter au moins un autre critère de démence chez les cas
identifiés grâce à l’utilisation de 3 ou 5 années de suivi par rapport aux cas identifiés
par les données de 2014 seulement. Cette analyse a mis en évidence une variabilité
importante du nombre de cas de MAAD repérés en fonction de l’historique utilisé.
La prévalence de MAAD obtenue variait de 1,7 % (n=475 000) à 2,2 % (n=620 000)
selon que l’on utilisait une ou 5 années de suivi. L’apport quantitatif et l’intérêt
qualitatif de l’historique dépendait des critères. Pour les ALD, seulement 3 % de
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sujets supplémentaires étaient récupérés en utilisant 3 ans de suivi au lieu d’une et la
pertinence des cas récupérés était discutable. Ces cas récupérés avaient moins
souvent un autre critère de démence et leurs caractéristiques étaient différentes de
celles des autres cas. Concernant les hospitalisations, le gain quantitatif d’utiliser
plusieurs années de suivi était indiscutable (+110 % de cas récupérés avec un recul de
5 ans). Néanmoins, un certain nombre de cas (environ 30 %) ne présentaient aucun
autre critère de démence sur les 5 ans. Enfin, 32 % de cas de MAAD étaient repérés
en plus par les médicaments si l’on tenait compte de 3 ans d’historique au lieu d’un
et la majorité présentaient également un autre critère de MAAD sur la période. Ces
résultats améliorent notre compréhension des données disponibles dans le SNII-
RAM ; ils incitent à être vigilant concernant la production d’indicateurs de fré-
quence de la maladie compte-tenu de l’importante variabilité du nombre de cas
repérés en fonction des algorithmes choisis et de l’absence d’information concernant
la qualité de ces données.

Dans la continuité de ce travail, nous avons comparé les prévalences de MAAD
obtenues à partir du SNIIRAM à celles obtenues dans des cohortes populationnel-
les françaises ou Européennes ayant procédé à une évaluation systématique, stan-
dardisée et validée de la démence chez les sujets de l’étude [4]. Nous avons fait
l’hypothèse que la qualité des données du SNIIRAM dépendrait de l’âge ; la
fréquence de prise en charge chez les jeunes permettant peut être une estimation plus
proche de la prévalence réelle que chez les plus âgés. À partir d’un algorithme le plus
conservateur possible, c’est-à-dire utilisant l’ensemble des sources de données dis-
ponibles et un historique de 5 ans, les individus consommant un médicament
anti-démentiel, en ALD ou hospitalisés pour MAAD ont été identifiés parmi les
individus âgés de 40 ans et plus, affiliés au régime général et vivants au 31 décembre
2014. Des taux de prévalence bruts et standardisés sur l’âge et le sexe de la
population française ont été calculés. Chez les plus de 65 ans, les taux spécifiques par
sexe et classe d’âge ont été comparés aux estimations obtenues dans la cohorte
française Paquid [5]. Chez les moins de 65 ans, en l’absence de données françaises, les
taux spécifiques par classes d’âge ont été comparés aux données provenant d’autres
études européennes [6, 7]. Au total, nous avons estimé un taux standardisé de
MAAD de 2,2 % ; 2,9 % chez les femmes et 1,5 % chez les hommes. En rapportant
ce taux à l’ensemble de la population française, nous avons estimé le nombre de
personnes prises en charge pour MAAD à environ 770 000. Ce taux variait en
fonction de l’âge : de 2 ‰ chez les moins de 65 ans (n=35 000) à 60 ‰ après 65 ans
(n=735 000). Comme attendu, la pertinence des estimations de prévalence dépen-
dait de l’âge. L’âge de 70 ans a été identifié comme seuil : après cet âge, les
estimations de prévalence obtenues dans le SNIIRAM étaient en moyenne 1,6 fois
inférieures à celles obtenues dans Paquid (8,1 % versus 12,1 %) alors qu’elles étaient
proches de celles de l’étude Rotterdam avant cet âge (0,29 % versus 0,42 %). Comme
nous l’avons vu, une sous-estimation du nombre de cas de MAAD était prévisible
dans la mesure où les critères disponibles dans le SNIIRAM sont le reflet d’une prise
en charge pour laquelle un diagnostic de MAAD a été posé. Cette sous-estimation
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s’explique par le manque de sensibilité des critères utilisés. Tout d’abord, même si le
risque d’être hospitalisé est élevé chez les MAAD, tous les malades ne le sont pas
systématiquement, surtout au début de leur maladie, et des facteurs comme le
niveau socio-économique ou l’environnement familial sont susceptibles d’interve-
nir. D’autre part, les médicaments spécifiques de la MAAD ne sont pas systémati-
quement prescrits ou sont souvent arrêtés en raison de leur manque d’efficacité et de
leur mauvaise tolérance. De plus, les données du SNIIRAM ne permettent pas
d’identifier les consommations de soins des personnes en institution avec pharmacie
à usage intérieur (environ 30 % des institutions) ce qui réduit encore le nombre de
cas repérés au travers de ces bases. Concernant, la prise en charge au titre d’une
ALD pour MAAD, celle-ci n’est pas toujours demandée, les sujets polypathologi-
ques pouvant déjà être pris en charge au titre d’une autre ALD. Enfin, il est
important de souligner l’influence des évolutions de prise en charge des patients
MAAD dans le repérage des cas dans le SNIIRAM. En effet, une modification dans
le remboursement d’un médicament spécifique, ce qui a été le cas en 2011, pourrait
avoir une grande influence sur la consommation de ce médicament et sur la mise en
ALD pour MAAD et par conséquent influencer l’identification des MAAD au
cours du temps. Une étude longitudinale de la fréquence de la MAAD à partir de ces
données pourrait donc ne pas être pertinente et devrait a minima être particulière-
ment attentive à ce type d’évolution pour interpréter correctement les tendances
observées. En parallèle du manque de sensibilité du SNIIRAM pour identifier les
patients atteints de MAAD, il faut également souligner la possibilité de sélectionner
des faux positifs. Par exemple, des médicaments spécifiques peuvent être prescrits à
titre préventif, chez des sujets non déments mais présentant un trouble cognitif
léger. De même, le codage d’un séjour hospitalier avec un diagnostic associé de
MAAD peut être favorisé pour faire augmenter le coût de ce séjour pour l’hôpital ;
cette pathologie faisant partie des complications et morbidités associées de niveau 2.

Nos résultats indiquent donc un potentiel intéressant du SNIIRAM pour estimer la
prévalence de la maladie chez les plus jeunes. En France comme à l’international,
peu de données sont disponibles concernant les malades jeunes et aucune donnée
française n’est disponible sur l’évolution des malades jeunes en termes de survenue
d’évènements de santé ou de prise en charge. Pourtant, le poids sociétal de la
MAAD aux âges jeunes est très important. En effet, la maladie a des conséquences
psychosociales importantes pour ces personnes souvent encore en activité profes-
sionnelle et avec des responsabilités familiales.

En conclusion, les données de prévalence de la MAAD obtenues à partir du
SNIIRAM doivent être interprétées avec prudence et doivent tenir compte de l’âge.
Ces données sont en réalité des estimations de prise en charge de la MAAD, qui
avant 70 ans semblent être assez proches de la prévalence réelle. La possibilité
d’utiliser le SNIIRAM comme outil de surveillance de la MAAD reste à démon-
trer ; une validation directe de ces données est indispensable. Récemment, une
dynamique autour de l’évaluation de la qualité de ces données a été initiée, notam-
ment au travers des travaux réalisés par Santé publique France et dans le cadre du
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réseau REDSIAM [1]. Des études de validation sont actuellement envisagées, à
partir du chaînage des données du SNIIRAM avec celles de cohortes de MAAD ou
des données des centres mémoire, bases de données dans lesquelles des diagnostics
cliniques sont validés. Ces différents projets permettront d’apporter des éléments
nouveaux concernant la qualité des cas repérés dans ces bases.

Maladie de Parkinson

L’identification dans la population générale des patients atteints de maladie de
Parkinson (MP) pour mener des études épidémiologiques pose différents problèmes
méthodologiques, notamment en raison de la fréquence relativement faible de la
maladie [8]. La MP est sous-déclarée dans les certificats de décès, ce qui conduit à
une sous-estimation importante [9]. L’utilisation des données hospitalières conduit
à un biais de sélection puisque toutes les personnes atteintes d’une MP ne sont pas
suivies à l’hôpital. Dans ce contexte, les données médico-administratives représen-
tent une solution intéressante.

Dans le cadre de la MP, les données d’ALD présentent plusieurs limites, la princi-
pale étant qu’une part importante des patients parkinsoniens ne bénéficie pas d’une
ALD. Dans une étude conduite parmi les affiliés à la MSA, seuls 68 % des cas
parkinsoniens bénéficiaient d’une ALD [10]. Ceci peut s’expliquer par les coûts
associés à la prise en charge de la MP peu onéreux (par rapport à la sclérose en
plaques par exemple), le fait que les patients peuvent déjà bénéficier d’exonérations
pour d’autres ALD, ou que certains patients ne souhaitent pas en faire la demande.
La seconde limite correspond aux différences de pratiques dans les attributions qui
pourraient exister entre les régimes d’Assurance maladie.

Quant aux hospitalisations, cette source de données ne semble pas non plus être
pertinente pour la MP car sa prise en charge se fait principalement en ville. Les
patients parkinsoniens peuvent être hospitalisés lors de l’aggravation de leurs
symptômes mais cela intervient le plus souvent plusieurs années après le diagnostic.
En 2012, on dénombrait 74 000 personnes âgées de plus 40 ans hospitalisés pour une
MP alors qu’on estime à 160 000 le nombre de malades en France [11]. De plus, les
patients hospitalisés avec un motif de MP peuvent représenter un sous-groupe de
patients particuliers, notamment plus âgés.

Les données de consommation de médicaments antiparkinsoniens sont en revanche
une alternative intéressante pour identifier les patients parkinsoniens. La lévodopa
est le traitement de référence, mais d’autres alternatives efficaces existent, notam-
ment les agonistes dopaminergiques. Les médicaments antiparkinsoniens sont
caractérisés par une bonne adhérence [12] et la proportion de patients parkinsoniens
non traités est faible dans un pays comme la France [13]. Une récente revue de la
littérature a montré que les données de remboursements de médicaments étaient
utilisées dans 8 études sur 9 pour identifier les patients parkinsoniens à partir des
BDMA [1]. Toutefois, les médicaments prescrits pour la MP peuvent être prescrits
pour d’autres pathologies, comme le syndrome des jambes sans repos. Cependant,
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les modalités de prescription sont alors différentes, ce qui justifie de considérer de
façon quantitative les remboursements de médicaments antiparkinsoniens ainsi que
les types de médicaments pour identifier les patients parkinsoniens.

Le choix des médicaments à utiliser pour identifier les patients parkinsoniens repose
sur l’expertise médicale et la connaissance de la prise en charge. Des différences,
parfois importantes, existent dans les médicaments retenus par les différents inves-
tigateurs pour définir des algorithmes d’identification de la MP [1], ce qui peut
avoir des conséquences importantes pour les estimations de fréquence. Une
approche alternative est de valider l’algorithme d’identification à l’aide d’un
échantillon de données. La démarche consiste à définir le modèle statistique
permettant de départager au mieux, parmi l’ensemble des personnes avec un
remboursement de médicaments antiparkinsoniens, celles atteintes par la MP et
celles ayant une autre maladie. L’intérêt de cette approche est que la qualité
d’identification des combinaisons de médicaments en termes de sensibilité et de
spécificité est évaluée par rapport à une méthode de référence, le plus souvent
l’examen clinique.

Nous avons implémenté cette méthode pour évaluer deux algorithmes [14, 15].
L’échantillon de validation était composé d’affiliés de la MSA de 5 départements
ayant reçu au moins un remboursement de médicament antiparkinsonien. Les deux
algorithmes ont été évalués par rapport au diagnostic clinique établi par un neuro-
logue après examen clinique. Les meilleures performances pour identifier les
patients parkinsoniens ont été observées pour l’algorithme incluant plusieurs médi-
caments (sensibilité : 92,5 %, spécificité : 86,4 %, valeur prédictive positive : 73,3 %,
valeur prédictive négative : 96,6 %) comparativement à celui combinant lévodopa
et/ou ALD (sensibilité : 91 %, spécificité : 85 %).

Ce type d’algorithme présente l’avantage de pouvoir être utilisé à large échelle et de
façon répétée dans le temps. Cela permet d’identifier un nombre important de
patients et de pouvoir étudier des situations rares ou de disposer de la puissance
suffisante pour évaluer l’association avec des facteurs de risque. Une première
application de cet outil est descriptive et a permis d’estimer la prévalence et
l’incidence de la MP en France à l’échelle nationale et départementale. Cela a permis
de dénombrer, en France en 2012, 160 000 patients âgés de 40 ans et plus et 25 000
patients nouvellement traités pour cette maladie [11]. Il existe une sous-estimation
aux âges les plus avancés, en raison de l’absence de données pour les personnes
institutionnalisées dans des structures avec pharmacies à usage interne (20 à 30 %
des Ehpad). Les estimations départementales ont permis de mettre en évidence des
différences géographiques (Figure 1). Ces données permettent d’apprécier le poids
de cette maladie en France et contribuent à accompagner les politiques de santé.
Nous avons également confirmé que la MP était 1,5 fois plus fréquente chez les
hommes que chez les femmes, mais que le sexe-ratio augmentait progressivement
avec l’âge, ce qui suggère que le poids de facteurs de risque environnementaux liés au
sexe augmente avec l’âge [16].

Bull. Acad. Natle Méd., 2017, 201, nos 4-5-6, 715-729, séance du 30 mai 2017

723



Fig. 1. — Prévalence et incidence de la maladie de Parkinson dans les départements français (2012).

Un second exemple d’utilisation de cet outil est étiologique. Nous avons étudié la
distribution géographique de la MP à l’échelle cantonale en relation avec des
caractéristiques agricoles définies à partir du recensement agricole [17]. L’incidence
de la MP était plus élevée de 10 % dans les cantons les plus viticoles en population
générale, ce qui suggère que l’exposition environnementale aux pesticides pourrait
également jouer un rôle dans l’étiologie de la MP puisqu’il s’agit de l’un des types de
cultures les plus intensément traités.

En conclusion, compte tenu du type de prise en charge de la MP caractérisée par des
médicaments efficaces, remboursés et relativement spécifiques, il s’agit d’un exemple
de pathologie pour laquelle l’utilisation du SNIIRAM est pertinente et peut contri-
buer de manière utile à la surveillance épidémiologique et à des recherches à visée
étiologique.

Maladie du motoneurone

La sclérose latérale amyotrophique représente plus de 90 % des cas de maladie du
motoneurone (MMN). L’identification des cas de MMN à partir de plusieurs
sources de données (services hospitaliers, consultations neurologiques, services de
rééducation, associations, etc) est considérée comme la méthode de référence pour
les études épidémiologiques. Cette approche a été implémentée dans plusieurs
registres européens. Depuis 2000, un registre a été mis en place dans la région du
Limousin ; il est actuellement le seul registre existant en France permettant d’obte-
nir une estimation de l’incidence de la MMN dans le Limousin [18]. Entre 2000 et
2011, l’incidence standardisée sur la population américaine (2010) de la MMN était
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de 2,19 (IC 95 % 1,92-2,46) pour 100 000 personnes-années [19]. L’exhaustivité du
registre a été estimée à 98,4 % (IC 95 % 95,6-99,4) [18].

Compte tenu de la sévérité de cette pathologie, la mortalité peut également être
utilisée pour estimer sa fréquence [20]. Une étude française a montré une augmen-
tation du taux de mortalité de la MMN entre 1968 et 2007 à partir des données du
Centre d’épidémiologie sur les causes médicale de décès (CépiDc), augmentation
plus vraisemblablement expliquée par un effet cohorte que par un effet période, ce
qui pourrait faire évoquer le rôle de facteurs de risque environnementaux [21]. Une
augmentation temporelle de l’incidence ou de la mortalité liées à la MMN a
également été rapportée en Suède [22], Norvège [23], Danemark [24] et aux États-
Unis [25].

Dans le cadre de la surveillance des maladies neurodégénératives mise en place à
Santé publique France, nous avons développé un algorithme permettant d’identifier
les cas incidents de MMN sur l’ensemble du territoire français à partir du SNII-
RAM [26]. Nous avons identifié trois sources contribuant à identifier les cas de
MMN (2012-2014) :

— les remboursements de Riluzole (N07XX02 dans la classification anatomique,
thérapeutique et chimique des médicaments) ;

— La MMN fait partie des ALD no 9 qui regroupent les « Formes graves des
affections neurologiques et musculaires, épilepsie grave », un ensemble de patho-
logies plus large que la MMN. Dans la table des exonérations du DCIR, en plus
du numéro d’ALD, nous disposons du motif d’exonération codé selon la classi-
fication internationale des maladies CIM-10. Malheureusement, l’information
sur le motif d’exonération n’est pas assez précise dans le SNIIRAM car, le plus
souvent, le motif d’exonération pour MMN est rempli uniquement sur 3 posi-
tions (G12) au lieu de 4 (G122). Le code G12 correspond aux « Amyotrophies
spinales et syndromes apparentés » qui incluent d’autres pathologies que la
MMN. En conséquence, les ALD ne sont pas exploitables pour identifier
directement les patients, mais elles permettent de compléter les informations
pour les personnes identifiées par une des deux autres sources.

— les hospitalisations avec un DP, DR ou DA correspondant à une MMN en
médecine, chirurgie, obstétrique, soins de suite ou de réadaptation et hospitali-
sation à domicile.

Les cas incidents de MMN entre 2012 et 2014 devaient remplir les 3 critères suivants:

— Au moins une délivrance de Riluzole ou hospitalisation pour MMN (2012-
2014) ;

— Au moins un deuxième contact (délivrance de Riluzole, hospitalisation, ALD-
G12) dans les six mois suivants, sauf si décès du patient pendant cette période ;

— Aucun remboursement de Riluzole, hospitalisation pour MMN, ou ALD-G12
en 2011.
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La date d’incidence est définie comme la première date d’hospitalisation, de déli-
vrance de Riluzole ou de mise en ALD-G12. Ainsi, l’information sur les ALD-G12
a été utilisée uniquement pour les personnes identifiées par au moins une des deux
autres sources.

Entre 2012 et 2014, nous avons identifié plus de 6 000 cas, ce qui en fait la plus
grande étude sur l’incidence de la MMN à ce jour, et correspond à une incidence
standardisée sur la population américaine (2010) de 2,72/100,000 personnes-années
[26]. L’incidence de la MMN augmentait avec l’âge jusqu’à 80 ans puis diminuait
ensuite et elle était 1,5 fois plus élevée chez les hommes par rapport aux femmes.
Nous avons comparé nos résultats à ceux obtenus par trois sources de données
externes pour vérifier leur validité :

— parmi les cas de MMN identifiés en 2012, nous avons identifié ceux qui sont
décédés cette même année et comparé les taux de mortalité à ceux estimés à
partir du CépiDc.

— nous avons comparé les taux d’incidence à ceux du registre du Limousin.

— nous avons comparé les taux d’incidence que nous avons estimés à ceux obtenus
dans trois études d’incidence réalisées en Europe à partir de BDMA : Suède
(1991-2005) [22], Royaume-Uni (1990-2005) [27] Danemark (1970-2009) [24].

Dans l’ensemble, ces comparaisons externes ont montré une bonne cohérence et nos
résultats suggèrent que l’algorithme de diagnostic que nous avons développé à partir
des données disponibles dans le SNIIRAM fournit des estimations réalistes de
l’incidence de la MMN. Le taux de mortalité des patients MMN identifiés par notre
algorithme en 2012 était remarquablement cohérent avec le taux de mortalité issu du
CépiDC. Les certificats de décès ont été proposés comme une approche possible
pour la surveillance de la MMN [20]. Cependant, le SNIIRAM comprend des
informations non disponibles dans le CépiDc et permettrait donc des analyses plus
détaillées.

Les taux de MMN étaient légèrement plus élevés dans notre étude par rapport aux
études précédentes ayant utilisé des BDMA, en particulier chez les personnes âgées
(Figure 2). Une explication possible est que l’incidence de la MMN semble augmen-
ter au cours du temps ; notre étude étant la plus récente, cette tendance pourrait
expliquer certaines de ces différences.

Nos résultats ont également montré une bonne cohérence avec les données d’inci-
dence du seul registre qui recense les cas de MMN en France.

À partir de ces estimations, nous conduisons actuellement des études visant à
identifier des facteurs de risque de MMN en suivant une approche similaire à celle
mise en œuvre pour la MP. Il sera également possible de suivre l’évolution de la
fréquence de cette maladie afin de voir si les tendances mises en évidence dans le
passé se poursuivent.

En conclusion, l’identification des patients atteints de MMN à partir du SNIIRAM
est possible ; elle devrait contribuer à la surveillance spatio-temporelle de la MMN

Bull. Acad. Natle Méd., 2017, 201, nos 4-5-6, 715-729, séance du 30 mai 2017

726



Fig. 2. — Incidence de la maladie du motoneurone dans quatre études européennes réalisées à
partir de BDMA.

Note : France 2012-2014, ligne rouge ; Danemark 2000-2009, tirets bleus ; Suède 1991-2005, tirets
verts ; Royaume-Uni 1990-2005, pointillés noirs

et pourrait permettre de réaliser des analyses étiologiques à partir d’un grand
nombre de cas. Ces objectifs sont particulièrement importants, compte tenu de
l’augmentation au cours du temps de la fréquence des MMN observée dans plu-
sieurs parties du monde.

CONCLUSION

À travers ces exemples, notre objectif a été d’illustrer les avantages et inconvénients
de l’utilisation de BDMA comme le SNIIRAM pour identifier les patients atteints
de maladies neurodégénératives. Ces travaux montrent que la validité des estima-
tions de fréquence obtenues à partir du SNIIRAM est variable et dépend notam-
ment des caractéristiques de la maladie d’intérêt et de l’existence d’un algorithme
validé. Compte tenu de la facilitation de l’accès aux données du SNIIRAM et les
travaux autour de la qualité des algorithmes, les travaux utilisant ces données sont
amenés à se développer dans les années à venir et devraient contribuer à améliorer
les connaissances sur ces maladies graves et au coût sanitaire, économique et social
élevé.
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