Enquête nationale sur la prise en charge des bronchiolites  du syndrome de Gougerot-Sjogren  
DEMOGRAPHIE 
Nom (3 lettres) : (((((((((



Prénom (2 lettres) : ((((((
Age à la dernière visite  (années) : ((((((

Sexe : (((
Profession : ……………………………………….

Poids : ………kg….. , taille ……………….cm ,              IMC  kg/m2
Nom et email du médecin : ……………………………………………………..

CARACTERISTIQUES au diagnostic de l’atteinte bronchiolite du Sjogren  
Date du diagnostic  du SGJ (MM/AAAA) : (((((( / ((((((((((((
Date de l’atteinte pulmonaire : (((((( / ((((((((((((
Critères Européens/Américains consensuels (entourez les critères présents)
1) Signes subjectifs de sécheresse oculaire 

2) Signes subjectifs de sécheresse buccale 

3) Signes objectifs de sécheresse oculaire (test de Schirmer  ≤5 mm en 5 mn et/ou score de Van Bijsterveld ≥4)

4) Signes objectifs de sécheresse buccale (flux salivaire ≤1,5 ml/15 mn, et /ou scintigraphie salivaire/sialographie parotidienne anormale)

5) BGSA (focus score≥1, ou score de Chisholm ≥3)

6) Présence anti-SSA/anti-SSA 
Forme familliale :              Oui (               Non (
Types d’atteintes cliniques:

Parotidomégalie ( Peau (  Si oui, type : Purpura (     Acrosyndrome ( Urticaire (
Myalgies (  si oui CPK UI/L ((((((((((((
Neuropathie périphérique (  Si oui, type : Polyneuropathie ataxiante (    Polyneuropathie sensitive pure (    Polyneuropathie Sensitivo-motrice ( Mononeuropathie multiple ( 
      
Rein (  Si oui, type : Tubulopathie (     Autre type ( : ……………………………      
Lymphome B (  Si oui, type histologique : ………………..

Système nerveux central (   Poumon (  Autre ( Type : ……………..

Expositions toxiques du patient:  

Tabac : fumeur actif (    ancien fumeur (     non fumeur (       fumeur passif (
Canabis : actuellement (      anciennement (
Moisures  (
Autres substances, lequels (  
Maladies auto-immune associées et date de diagnostic: 
Autres comorbidités ou complications : 

Pemphigus pulmonaire (     Lymphome  (  
Atteinte pulmonaire clinique:



oui (    non  (
Toux  (    
Dyspnée :  NYHA I  (    NYHA II (  NYHA  III (  NYHA IV(
Expectoration (     
Auscultation pulmonaire : Crépitants (   Sifflement  ( 
Infections pulmonaires récidivantes  (
Caractéristiques biologiques: 
Hg : (((((( ((  g/dl   

Plaquettes  ((((((((( (( ((  (( /mm3 

PNN  ((((((((((((  109/l 
Lymphocytes  ((((((((((((  109/l

EPS (gamma)   ((((((((( g/l
Pic monoclonal oui (  non (  

VS   (((((((((  mm/h

CRP   ((((((((( g/l
Calcémie
(((((((((((( 

Uricémie
((((((((((((
      Ph ((((((((((((
  

FAN  (((((((((((( 

Anti SSA  Oui (     Non (  
Anti SSB Oui (     Non (  

CH50 ((((((((((((   %    C4 ((((((((((((  g/l       C3 (((((((((((( g/l

Anti-CCP/MCV
 Oui (     Non (  
F. Rhumatoïde  Oui (     Non (  



Cryoglobulinémie     
Oui (     Non (            type I (     II  (   III (
taux  ((((((((((((
β2microglobuline (mg/l)  (((((((((
Caractéristiques TDM thoracique : 

A/ Type de l’atteinte :

Micronodules bronchiolaires (en dehors d’un épisode infectieux) (
Piégeage et zone de devascularisation parenchymateuse  (
Bronchiectasie (
Impactions mucoides(
Epaississements des parois bronchiques (   
Atteinte interstitielle diffuse (PINS) (
PID à minima associée (
Piégeage aérique (
Autres ( : 
B/ localisation : 

Lobe supérieur  (  Lobe myen  (   Lobe inférieur (
Explorations  fonctionnelles respiratoires : 

VEMS (% théorique) (((((((((
VEMS/CV (% théorique) (((((((((
VR (% théorique) (((((((((
CPT (% théorique) (((((((((
VR/CPT (%)(((((((((
DLCO (% théorique) (((((((((
DEM 25-75 (% théorique) (((((((((
Test de marche réalisé:       Oui (         Non (       
Désaturation :   Oui (     Non (       
Biopsie pulmonaire :      Oui (     Non (       
Si oui , résultats : ………………………..     

Effet du TRAITEMENTS EN 1ère LIGNE 
Date début du traitement (MM/AAAA) : (((((( / ((((((((((((
Indication : 
pulmonaire ( 

autre (  
Atteintes associées au moment du début de traitement : 
Oui (     Non (   

Si oui Types d’atteintes cliniques:

Parotidomégalie ( Peau (  Neuropathie périphérique (  Si oui, type : Polyneuropathie ataxiante (    Polyneuropathie sensitive pure (    Polyneuropathie Sensitivo-motrice ( Mononeuropathie multiple ( Rein (  Lymphome B (  Système nerveux central (   Articulaire (
Atteinte pulmonaire AVANT ce traitement (< 3 mois):

Toux  (    
Dyspnée :  NYHA I  (    NYHA II (  NYHA  III (  NYHA IV(
Expectoration (     
Auscultation pulmonaire : Crépitants (   Sifflement  ( 
Infections pulmonaires récidivantes  (
ESSDAI    ((((((((( 

Caractéristiques TDM thoracique : 

A/ Type de l’atteinte :

Micronodules bronchiolaires (en dehors d’un épisode infectieux) (
Piégeage et zone de devascularisation parenchymateuse  (
Bronchiectasie (
Impactions mucoides(
Epaississements des parois bronchiques (   

Atteinte interstitielle diffuse (PINS) (
PID à minima associée (
Piégeage aérique (
Autres ( : 
B/ localisation : 

Lobe supérieur  (  Lobe myen  (   Lobe inférieur (
Explorations  fonctionnelles respiratoires : 

VEMS (% théorique) (((((((((
VEMS/CV (% théorique) (((((((((
VR (% théorique) (((((((((
CPT (% théorique) (((((((((
VR/CPT (%)(((((((((
DLCO (% théorique) (((((((((
DEM 25-75 (% théorique) (((((((((

Type  de traitement:  



Corticoïdes inhalées  (  Si oui, lequel………………..

Corticoïdes (     


Si oui, dose: ………… mg/j  
Bolus
corticoïdes


Oui (     Non (   ; dose   (mg)              I_ _I_ _I_ _I_ _I   
Hydroxychloroquine (

Si oui, dose: ………… mg/j

Méthotrexate (     


Si oui, dose  : ………… mg/semaine 

Léflunomide (     


Si oui, dose: ………… mg/j 

Salazopyrine (


Si oui, dose: ………… mg/j
Azathioprine (     


Si oui, posologie : …………………..

Mycophénolate mofétil (     
Si oui, posologie : …………………..
Marcolides (                                   Si oui, posologie  …………………..
Immunoglobulines IV (  

Si oui, 1 g/kg
(
2 g/kg (
Rituximab (     

Si oui : 1 g J1 / 15 ( 
 375 mg/m2X4 (   n cycles I_ _I_ _I
Biothérapies autre  (     





Type:
Infliximab  (
Etanercept  (
 Adalimumab  ( Tocilizumab ( Abatacept ( Certolizumab (  Autre .....................



Posologie par injection (mg) : 

I_ _I_ _I_ _I_ _I   


Frequence : 


hebdomadaire     tous les 14j     mensuel     6 semaines    8 semaines  autre :…..
Efficacité sur l’atteinte pulmonaire (bronchiolite):
Pourcentage d’amélioration globale selon le médecin :   I_ _I_ _I_ _I   %
Complète : disparition des signes pulmonaire : Oui (     Non (     lesquels :        
Modérée : amélioration d’au moins 50% des signes pulmonaires : Oui (     Non (            
Faible : amélioration entre 20 et 50% des signes pulmonaires : Oui (     Non (            

Non-réponse : absence d’amélioration ou <20% signes pulmonaires : Oui (     Non (        
Atteinte pulmonaire  APRES ce cycle de traitement :

Toux  (    
Dyspnée :  NYHA I  (    NYHA II (  NYHA  III (  NYHA IV(
Expectoration (     
Auscultation pulmonaire : Crépitants (   Sifflement  ( 
Infections pulmonaires récidivantes  (
ESSDAI    ((((((((( 

Caractéristiques TDM thoracique : 

Micronodules bronchiolaires (en dehors d’un épisode infectieux) (
Piégeage et zone de devascularisation parenchymateuse  (
Bronchiectasie (
Impactions mucoides(
Epaississements des parois bronchiques (   

Atteinte interstitielle diffuse (PINS) (
Piégeage aérique (
Autres ( : 

Explorations  fonctionnelles respiratoires : 

VEMS (% théorique) (((((((((
VEMS/CV (% théorique) (((((((((
VR (% théorique) (((((((((
CPT (% théorique) (((((((((
VR/CPT (%)(((((((((
DLCO (% théorique) (((((((((
DEM 25-75 (% théorique) (((((((((
Date fin du traitement (MM/AAAA) : (((((( / ((((((((((((
Effets secondaires du traitement si présents :
TRAITEMENTS EN 2ème LIGNE
Motif 2ème ligne : Rechute (       Réfractaire (
Si rechute, atteinte(s) au moment de la rechute :

Peau (   Parotidite ( Myalgies (   Neuropathie périphérique (  Rein (   Système nerveux central (   Poumon (  Lymphome ( 
Autre ( Type : ……………..

Date début du traitement (MM/AAAA) : (((((( / ((((((((((((
Indication : 
pulmonaire ( 

autre (  
Atteintes associées au moment du début de traitement : 
Oui (     Non (   

Si oui Types d’atteintes cliniques:

Parotidomégalie ( Peau (  Neuropathie périphérique (  Si oui, type : Polyneuropathie ataxiante (    Polyneuropathie sensitive pure (    Polyneuropathie Sensitivo-motrice ( Mononeuropathie multiple ( Rein (  Lymphome B (  Système nerveux central (   Articulaire (
Atteinte pulmonaire AVANT ce traitement (< 3 mois):

Toux  (    
Dyspnée :  NYHA I  (    NYHA II (  NYHA  III (  NYHA IV(
Expectoration (     
Auscultation pulmonaire : Crépitants (   Sifflement  ( 
Infections pulmonaires récidivantes  (
ESSDAI    ((((((((( 

Caractéristiques TDM thoracique : 

A/ Type de l’atteinte :

Micronodules bronchiolaires (en dehors d’un épisode infectieux) (
Piégeage et zone de devascularisation parenchymateuse  (
Bronchiectasie (
Impactions mucoides(
Epaississements des parois bronchiques (   

Atteinte interstitielle diffuse (PINS) (
PID à minima associée (
Piégeage aérique (
Autres ( : 
B/ localisation : 

Lobe supérieur  (  Lobe myen  (   Lobe inférieur (
Explorations  fonctionnelles respiratoires : 

VEMS (% théorique) (((((((((
VEMS/CV (% théorique) (((((((((
VR (% théorique) (((((((((
CPT (% théorique) (((((((((
VR/CPT (%)(((((((((
CVF (% théorique) (((((((((
DLCO (% théorique) (((((((((
DEM 25-75 (% théorique) (((((((((

Type traitement:  



Corticoïdes inhalées  (                    Si oui, lequel………………..

Corticoïdes (     


Si oui, dose: ………… mg/j  

Bolus
corticoïdes


Oui (     Non (  , dose   (mg)     I_ _I_ _I_ _I_ _I   
Hydroxychloroquine (

Si oui, dose: ………… mg/j

Méthotrexate (     


Si oui, dose  : ………… mg/semaine 

Léflunomide (     


Si oui, dose: ………… mg/j 

Salazopyrine (


Si oui, dose: ………… mg/j
Azathioprine (     


Si oui, posologie : …………………..

Mycophénolate mofétil (     
Si oui, posologie : …………………..
Marcolides (                                   Si oui, posologie  …………………..
Immunoglobulines IV (  

Si oui, 1 g/kg
(
2 g/kg (
Rituximab (     

Si oui : 1 g J1 / 15 ( 
 375 mg/m2X4 (   n cycles I_ _I_ _I
Biothérapies autre  (     





Type:
Infliximab  (
Etanercept  (
 Adalimumab  ( Tocilizumab ( Abatacept ( Certolizumab (  Autre .....................




Posologie par injection (mg) : 

I_ _I_ _I_ _I_ _I   


Frequence : 


hebdomadaire     tous les 14j     mensuel     6 semaines    8 semaines  autre :…..
Efficacité sur l’atteinte pulmonaire (bronchiolite):

Pourcentage d’amélioration globale selon le médecin :   I_ _I_ _I_ _I   %
Complète : disparition des signes pulmonaire : Oui (     Non (     lesquels :        
Modérée : amélioration d’au moins 50% des signes pulmonaires : Oui (     Non (            

Faible : amélioration entre 20 et 50% des signes pulmonaires : Oui (     Non (            

Non-réponse : absence d’amélioration ou <20% signes pulmonaires : Oui (     Non (        

Atteinte pulmonaire  APRES ce cycle de traitement :

Toux  (    
Dyspnée :  NYHA I  (    NYHA II (  NYHA  III (  NYHA IV(
Expectoration (     
Auscultation pulmonaire : Crépitants (   Sifflement  ( 
Infections pulmonaires récidivantes  (
ESSDAI    ((((((((( 

Caractéristiques TDM thoracique : 

A/ Type de l’atteinte :

Micronodules bronchiolaires (en dehors d’un épisode infectieux) (
Piégeage et zone de devascularisation parenchymateuse  (
Bronchiectasie (
Impactions mucoides(
Epaississements des parois bronchiques (   

Atteinte interstitielle diffuse (PINS) (
PID à minima associée (
Piégeage aérique (
Autres ( : 
B/ localisation : 

Lobe supérieur  (  Lobe myen  (   Lobe inférieur (
Explorations  fonctionnelles respiratoires : 

VEMS (% théorique) (((((((((
VEMS/CV (% théorique) (((((((((
VR (% théorique) (((((((((
CPT (% théorique) (((((((((
VR/CPT (%)(((((((((
DLCO (% théorique) (((((((((
DEM 25-75 (% théorique) (((((((((
Date fin du traitement (MM/AAAA) : (((((( / ((((((((((((
Effets secondaires du traitement si présents :
TRAITEMENTS EN 3ème LIGNE
Motif 3ème ligne : Rechute (       Réfractaire (
Si rechute, atteinte(s) au moment de la rechute :

Peau (   Parotidite ( Myalgies (   Neuropathie périphérique (  Rein (   Système nerveux central (   Poumon (  Lymphome ( 
Autre ( Type : ……………..

Date début du traitement (MM/AAAA) : (((((( / ((((((((((((
Indication : 
pulmonaire ( 

autre (  
Atteintes associées au moment du début de traitement : 
Oui (     Non (   

Si oui Types d’atteintes cliniques:

Parotidomégalie ( Peau (  Neuropathie périphérique (  Si oui, type : Polyneuropathie ataxiante (    Polyneuropathie sensitive pure (    Polyneuropathie Sensitivo-motrice ( Mononeuropathie multiple ( Rein (  Lymphome B (  Système nerveux central (   Articulaire (
Atteinte pulmonaire AVANT ce traitement (< 3 mois):

Toux  (    
Dyspnée :  NYHA I  (    NYHA II (  NYHA  III (  NYHA IV(
Expectoration (     
Auscultation pulmonaire : Crépitants (   Sifflement  ( 
Infections pulmonaires récidivantes  (
ESSDAI    ((((((((( 

Caractéristiques TDM thoracique : 

A/ Type de l’atteinte :

Micronodules bronchiolaires (en dehors d’un épisode infectieux) (
Piégeage et zone de devascularisation parenchymateuse  (
Bronchiectasie (
Impactions mucoides(
Epaississements des parois bronchiques (   

Atteinte interstitielle diffuse (PINS) (
PID à minima associée (
Piégeage aérique (
Autres ( : 
B/ localisation : 

Lobe supérieur  (  Lobe myen  (   Lobe inférieur (
Explorations  fonctionnelles respiratoires : 

VEMS (% théorique) (((((((((
VEMS/CV (% théorique) (((((((((
VR (% théorique) (((((((((
CPT (% théorique) (((((((((
VR/CPT (%)(((((((((
DLCO (% théorique) (((((((((
DEM 25-75 (% théorique) (((((((((

Type traitement:  



Corticoïdes inhalées  (  Si oui, lequel………………..

Corticoïdes (     


Si oui, dose: ………… mg/j  

Bolus
corticoïdes


Oui (     Non (   ; dose   (mg)              I_ _I_ _I_ _I_ _I   
Hydroxychloroquine (

Si oui, dose: ………… mg/j

Méthotrexate (     


Si oui, dose  : ………… mg/semaine 

Léflunomide (     


Si oui, dose: ………… mg/j 

Salazopyrine (


Si oui, dose: ………… mg/j
Azathioprine (     


Si oui, posologie : …………………..

Mycophénolate mofétil (     

Si oui, posologie : …………………..
Marcolides               (                                   Si oui, posologie  …………………..
Immunoglobulines IV (  

Si oui, 1 g/kg
(
2 g/kg (
Rituximab (     


Si oui : 1 g J1 / 15 ( 
 375 mg/m2X4 (   n cycles I_ _I_ 
Biothérapies autre  (     





Type:
Infliximab  (
Etanercept  (
 Adalimumab  ( Tocilizumab ( Abatacept ( Certolizumab (  Autre .....................




Posologie par injection (mg) : 

I_ _I_ _I_ _I_ _I   


Frequence : 


hebdomadaire     tous les 14j     mensuel     6 semaines    8 semaines  autre :…..
Efficacité sur l’atteinte pulmonaire (bronchiolite):

Pourcentage d’amélioration globale selon le médecin :   I_ _I_ _I_ _I   %
Complète : disparition des signes pulmonaire : Oui (     Non (     lesquels :        
Modérée : amélioration d’au moins 50% des signes pulmonaires : Oui (     Non (            

Faible : amélioration entre 20 et 50% des signes pulmonaires : Oui (     Non (            

Non-réponse : absence d’amélioration ou <20% signes pulmonaires : Oui (     Non (        

Atteinte pulmonaire  APRES ce cycle de traitement :

Toux  (    
Dyspnée :  NYHA I  (    NYHA II (  NYHA  III (  NYHA IV(
Expectoration (     
Auscultation pulmonaire : Crépitants (   Sifflement  ( 
Infections pulmonaires récidivantes  (
ESSDAI    ((((((((( 

Caractéristiques TDM thoracique : 

A/ Type de l’atteinte :

Micronodules bronchiolaires (en dehors d’un épisode infectieux) (
Piégeage et zone de devascularisation parenchymateuse  (
Bronchiectasie (
Impactions mucoides(
Epaississements des parois bronchiques (   

Atteinte interstitielle diffuse (PINS) (
PID à minima associée (
Piégeage aérique (
Autres ( : 
B/ localisation : 

Lobe supérieur  (  Lobe myen  (   Lobe inférieur (
Explorations  fonctionnelles respiratoires : 

VEMS (% théorique) (((((((((
VEMS/CV (% théorique) (((((((((
VR (% théorique) (((((((((
CPT (% théorique) (((((((((
VR/CPT (%)(((((((((
DLCO (% théorique) (((((((((
DEM 25-75 (% théorique) (((((((((
Date fin du traitement (MM/AAAA) : (((((( / ((((((((((((
Effets secondaires du traitement si présents :

DERNIER SUIVI  OU NOUVELLE 
Date (MM/AAAA) : (((((( / (((((((((((( 
Décés :     Oui  (                     Non ( 
Cause de décès: 

Peau (   Parotidite ( Myalgies (   Neuropathie périphérique (  Rein (   Système nerveux central (   Poumon (  Lymphome ( 
Autre ( Type : ……………..
Atteinte pulmonaire :
Toux  (    
Dyspnée :  NYHA I  (    NYHA II (  NYHA  III (  NYHA IV(
Expectoration (     
Auscultation pulmonaire : Crépitants (   Sifflement  ( 
Infections pulmonaires récidivantes  (
ESSDAI    ((((((((( 

Caractéristiques TDM thoracique : 

A/ Type de l’atteinte :

Micronodules bronchiolaires (en dehors d’un épisode infectieux) (
Piégeage et zone de devascularisation parenchymateuse  (
Bronchiectasie (
Impactions mucoides(
Epaississements des parois bronchiques (   

Atteinte interstitielle diffuse (PINS) (
PID à minima associée (
Piégeage aérique (
Autres ( : 
B/ localisation : 

Lobe supérieur  (  Lobe myen  (   Lobe inférieur (
Explorations  fonctionnelles respiratoires : 

VEMS (% théorique) (((((((((
VEMS/CV (% théorique) (((((((((
VR (% théorique) (((((((((
CPT (% théorique) (((((((((
VR/CPT (%)(((((((((
DLCO (% théorique) (((((((((
DEM 25-75 (% théorique) (((((((((
Prednisone  Per Os (  Si oui, dose: ………… mg/j

Annexe 1. Score ESSDAI.

The EULAR Sjögren’s Syndrome Disease Activity Index (ESSDAI): Domain and item definitions and weights.

	Domain
	Activity level
	Description

	Constitutional 
Exclusion of fever of infectious origin and voluntary weight loss
	No = 0
	Absence of the following symptoms

	
	Low = 1
	Mild or intermittent fever (37.5°–38.5°C)/night sweats and/or involuntary weight loss of 5 to 10% of body weight

	
	Moderate = 2
	Severe fever (>38.5°C)/night sweats and/or involuntary weight loss of >10% of body weight

	Lymphadenopathy 
Exclusion of infection
	No = 0
	Absence of the following features

	
	Low = 1
	Lymphadenopathy ≥ 1 cm in any nodal region or ≥ 2 cm in inguinal region

	
	Moderate = 2
	Lymphadenopathy ≥ 2 cm in any nodal region or ≥ 3 cm in inguinal region, and/or splenomegaly (clinically palpable or assessed by imaging)

	
	High = 3
	Current malignant B-cell proliferative disorder

	Glandular
Exclusion of stone or infection
	No = 0
	Absence of glandular swelling

	
	Low =1
	Small glandular swelling with enlarged parotid (≤ 3 cm), or limited submandibular or lachrymal swelling

	
	Moderate = 2
	Major glandular swelling with enlarged parotid (> 3 cm), or important submandibular or lachrymal swelling

	Articular 
Exclusion of osteoarthritis
	No = 0
	Absence of currently active articular involvement

	
	Low = 1
	Arthralgias in hands, wrists, ankles and feet accompanied by morning stiffness (>30 min)

	
	Moderate = 2
	1 to 5 (of 28 total count) synovitis

	
	High = 3
	≥ 6 (of 28 total count) synovitis

	Cutaneous 
Rate as “No activity” stable long-lasting features related to damage
	No = 0
	Absence of currently active cutaneous involvement

	
	Low =1
	Erythema multiforma

	
	Moderate = 2
	Limited cutaneous vasculitis, including urticarial vasculitis, or purpura limited to feet and ankle, or subacute cutaneous lupus

	
	High = 3
	Diffuse cutaneous vasculitis, including urticarial vasculitis, or diffuse purpura, or ulcers related to vasculitis

	Pulmonary 
Rate as “No activity” stable long-lasting features related to damage, or respiratory involvement not related to the disease
	No =0
	Absence of currently active pulmonary involvement

	
	Low = 1
	Persistent cough or bronchial involvement with no radiographic abnormalities on radiography
Or radiological or HRCT evidence of interstitial lung disease with: No breathlessness and normal lung function test.

	
	Moderate = 2
	Moderately active pulmonary involvement, such as interstitial lung disease shown by HRCT with shortness of breath on exercise (NYHA II) or abnormal lung function tests restricted to: 70% >DLCO≥ 40% or 80%>FVC≥60%

	
	High = 3
	Highly active pulmonary involvement, such as interstitial lung disease shown by HRCT with shortness of breath at rest (NYHA III, IV) or with abnormal lung function tests: DLCO< 40% or FVC< 60%

	Renal 
Rate as “No activity” stable long-lasting features related to damage, and renal involvement not related to the disease.

	No = 0
	Absence of currently active renal involvement with proteinuria< 0.5 g/d, no hematuria, no leucocyturia, no acidosis, or long-lasting stable proteinuria due to damage

	
	Low = 1
	Evidence of mild active renal involvement, limited to tubular acidosis without renal failure or glomerular involvement with proteinuria (between 0.5 and 1 g/d) and without hematuria or renal failure (GFR ≥60 ml/min)

	
	Moderate = 2
	Moderately active renal involvement, such as tubular acidosis with renal failure (GFR <60 ml/min) or glomerular involvement with proteinuria between 1 and 1.5 g/d and without hematuria or renal failure (GFR ≥60 ml/min) or histological evidence of extra-membranous glomerulonephritis or important interstitial lymphoid infiltrate

	
	High = 3
	Highly active renal involvement, such as glomerular involvement with proteinuria >1.5 g/d or hematuria or renal failure (GFR <60 ml/min), or histological evidence of proliferative glomerulonephritis or cryoglobulinemia related renal involvement

	Muscular 
Exclusion of weakness due to corticosteroids
	No = 0
	Absence of currently active muscular involvement

	
	Low = 1
	Mild active myositis shown by abnormal EMG or biopsy with no weakness and creatine kinase (N <CK ≤ 2N)

	
	Moderate = 2
	Moderately active myositis proven by abnormal EMG or biopsy with weakness (maximal deficit of 4/5), or elevated creatine kinase (2N<CK ≤4N)

	
	High = 3
	Highly active myositis shown by abnormal EMG or biopsy with weakness (deficit ≤ 3/5) or elevated creatine kinase (>4N)

	PNS 
Rate as “No activity” stable long-lasting features related to damage or PNS involvement not related to the disease
	No = 0
	Absence of currently active PNS involvement

	
	Low = 1
	Mild active peripheral nervous system involvement, such as pure sensory axonal polyneuropathy shown by NCS or trigeminal (V) neuralgia

	
	Moderate = 2
	Moderately active peripheral nervous system involvement shown by NCS, such as axonal sensory-motor neuropathy with maximal motor deficit of 4/5, pure sensory neuropathy with presence of cryoglobulinemic vasculitis, ganglionopathy with symptoms restricted to mild/moderate ataxia, inflammatory demyelinating polyneuropathy (CIDP) with mild functional impairment (maximal motor deficit of 4/5or mild ataxia),
Or cranial nerve involvement of peripheral origin (except trigeminal (V) neralgia)

	
	High = 3
	Highly active PNS involvement shown by NCS, such as axonal sensory-motor neuropathy with motor deficit ≤3/5, peripheral nerve involvement due to vasculitis (mononeuritis multiplex etc.), severe ataxia due to ganglionopathy, inflammatory demyelinating polyneuropathy (CIDP) with severe functional impairment: motor deficit ≤3/5 or severe ataxia

	CNS 
Rate as “No activity” stable long-lasting features related to damage or CNS involvement not related to the disease
	No = 0
	Absence of currently active CNS involvement

	
	Low = 1
	Moderately active CNS features, such as cranial nerve involvement of central origin, optic neuritis or multiple sclerosis-like syndrome with symptoms restricted to pure sensory impairment or proven cognitive impairment

	
	High = 3
	Highly active CNS features, such as cerebral vasculitis with cerebrovascular accident or transient ischemic attack, seizures, transverse myelitis, lymphocytic meningitis, multiple sclerosis-like syndrome with motor deficit.

	Hematological
For anemia, neutropenia, and thrombopenia, only auto-immune cytopenia must be considered
Exclusion of vitamin or iron deficiency, drug-induced cytopenia
	No = 0
	Absence of auto-immune cytopenia

	
	Low = 1
	Cytopenia of auto-immune origin with neutropenia (1000 < neutrophils < 1500/mm3), and/or anemia (10 < hemoglobin < 12 g/dl), and/or thrombocytopenia (100,000 < platelets < 150,000/mm3)
Or lymphopenia (500 < lymphocytes < 1000/mm3)

	
	Moderate = 2
	Cytopenia of auto-immune origin with neutropenia (500 ≤ neutrophils ≤ 1000/mm3), and/or anemia (8 ≤ hemoglobin ≤ 10 g/dl), and/or thrombocytopenia (50,000 ≤ platelets ≤ 100,000/mm3)
Or lymphopenia (≤500/mm3)

	
	High = 3
	Cytopenia of auto-immune origin with neutropenia (neutrophils < 500/mm3), and/or or anemia (hemoglobin < 8 g/dl) and/or thrombocytopenia (platelets <50,000/mm3)

	Biological
	No = 0
	Absence of any of the following biological feature

	
	Low = 1
	Clonal component and/or hypocomplementemia (low C4 or C3 or CH50) and/or hypergammaglobulinemia or high IgG level between 16 and 20 g/L

	
	Moderate = 2
	Presence of cryoglobulinemia and/or hypergammaglobulinemia or high IgG level > 20 g/L, and/or recent onset hypogammaglobulinemia or recent decrease of IgG level (<5 g/L)
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