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Toutes les rencontres
que j‘ai pu faire
m’ont d'ailleurs
appris énormement
de choses et m’ont
permis de trouver

un équilibre

de vie.
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MOT DE LA PRESIDENTE

Le don de soi

Pourquoi certaines personnes donnent-elles de
leur temps & une cause qui leur tient a coeur ? Je
crois gqu'il existe autant de bonnes raisons de
faire du bénévolat que de bénévoles. Que ce soit
pour se sentir utile, pour rendre service, sociali-
ser, apprendre, pour se donner bonne cons-
cience ou pour partager un intérét commun, tout
le monde s'accorde pour dire que ¢a fait du
bien!

Au Québec, on ne compte plus les dollars
épargnés et les services rendus par ces milliers
de personnes qui acceptent généreusement de
donner de leur temps et de leur énergie,
quelgues heures par semaine, par mois ou par
année. Il semble que le bénévolat constitue une
grande source de satisfaction et de plaisir. Faut-
il préciser que les activités bénévoles se vivent
presque invariablement dans un contexte
favorisant 'harmonie et la communication
puisque I'implication se fait sur une base volon-
taire et sans contrainte monétaire ? Ceux qui
s'adonnent au bénévolat le font parce qu'ils le
veulent bien et cela se sent. Et cet esprit de soli-
darité qui anime les individus facilite les relations
agréables.

Je suis moi-méme bénévole pour le Comité
provincial des adultes fibro-kystiques depuis
environ huit ans. J'ai débuté mon implication
comme membre du conseil d'administration du
CPAFK, cela ne me demandait que quelques
heures par année. Ce qui me plaisait le plus, lors
des réunions, demeurait la richesse des
échanges avec les autres. Toutes les rencontres
que j'ai pu faire m'ont d'ailleurs appris énarmé-
ment de choses et m'ont permis de trouver un
équilibre de vie. Au fil du temps, j‘ai eu l'occa-
sion, a mon tour, de faire profiter certaines

personnes de mon expérience et de mes
connaissances en psychologie, a des moments
précis de leur vie. Lorsque je me retrouvais au
sein de ce groupe, formé des membres du
CPAFK, je me sentais comprise, écoutée et
respectée dans ce que je vivais. Je me sentais a
ma place.

Aujourd’hui, je suis trés engagée au sein du
Comité. Les facteurs gqui ont alimenté cette
détermination a m'impliquer davantage sont
nombreux : ma volonté de venir en aide aux
autres, le temps dont je dispose et mon emmé-
nagement prés du siége social du CPAFK. Cet
investissement personnel me permet de sentir
que je contribue & changer un petit peu le
monde dans lequel ['évolue, ce qui @ mes yeux,
constitue une réussite en soi. Je suis une per-
sonne idéaliste, je le sais, mais c'est ce qui me
permet d'avancer. Je crois fermement que si cha-
cun de nous fait son petit bout de chemin,
ensemble, nous réaliserons de grandes choses.

Quelles que soient les raisons qui vous
motivent... Si vous aimez relever des défis, vous
aurez l'opportunité, lors des élections de mai
prochain, de devenir membre du conseil d'ad-
ministration du CPAFK. Peut-étre deviendrez-
vous un acteur important de notre organisation,
un des responsables de |'orientation future que
prendra le CPAFK ? Les personnes fiables, fidéles
et dévouées nous sont toujours essentielles.
Vous avez de l'énergie, de I'entregent et é&tes
animé du désir de réaliser quelque chose pour
les adultes fibro-kystiques ? Alors, n'attendez
plus.

Mélanle cossette

MESSAGE DU REDACTEUR

Ressource... humaine

Dans I'édition 2001 du SVB, nous rappelions & nos lecteurs toute l'importance que le Comité
provincial des adultes fibro-kystiques (CPAFK) accorde au fait que ses membres soient bien infor-
més afin qu'ils puissent « optimiser leur chance de survie et accroitre leur qualité de vie ». Bien
sr, la mission d'information qu‘il s'est donnée constitue une préoccupation majeure pour le
CPAFK ; on aurait pourtant tort de ne lui associer que cette seule et unigue vocation. Quelles
autres actions pose donc le CPAFK pour la population fibro-kystique adulte du Québec 7

Avant de répondre & cette question, prenons quelques minutes pour nous intéresser a la structure
administrative du CPAFK et a |'objet principal de sa charte. Dans un premier temps, il faut savoir
que le CPAFK est un organisme de bienfaisance autonome dont la survie financiére dépend de la
générosité du gouvernement du Québec, de la Fondation canadienne de la fibrose kystique, de
ses commanditaires et de donateurs privés. Le conseil d’administration qui chapeaute |'organisme
est composé de 16 administrateurs atteints de fibrose kystique ; 13 d’entre eux ont été élus
comme représentants de la région administrative du Québec qu'ils habitent. Ce sont ces adminis-
trateurs bénévoles qui gérent les destinées de I'organisme. lls sont les répondants légaux du tra-
vail qu'accomplissent, & temps partiel, le coordonnateur et son assistante, 'équipe de contractuels
(traducteurs, réviseurs, graphiste, caricaturiste) et les bénévoles.

Selon sa chartre, le CPAFK a pour vocation principale « de promouvoir, de défendre et de proteger
les droits et les intéréts des adultes fibro-kystiques du Québec ». Concretement, le CPAFK a pour
mandat de voir & ce que tous les adultes fibro-kystiques, indistinctement de la sévérité de la ma-
ladie et des particularités sociales et économiques qui sont les leurs, jouissent des mémes droits
et privileges que les personnes dites « en santé ». Le CPAFK veille également a ce que ses mem-
bres bénéficient sans discrimination des services sociaux et médicaux auxquels ils ont droit (ceux
prévus par la loi) et & ce qu’en aucun temps, la maladie ne porte atteinte a leur dignité. On com-
prend déja mieux que le CPAFK investisse tant d'énergie a informer les adultes fibro-kystiques des
enjeux psycho-socio-médicaux de la maladie & travers sa revue annuelle SVB, ses bulletins
d‘information CPAFK Express et son site Web.

Le CPAFK joue également un role d'agent de transformation sociale en faisant mieux connaitre la
réalité des adultes atteints de la maladie, en s'impliquant dans différentes activités de consultation
visant la mise en place de nouvelles politiques gouvernementales et finalement, en s'alliant a des
groupes de pression concernés par le sort des plus démunis de notre société. Au nom des
personnes qu'il représente, souvent discrétement, le CPAFK participe aux grands debats qui
affectent les choix de société en matiére de soins de santé (accessibilité et gratuité des soins, etc.),
de services a la population (soins et maintien a domicile, etc.) et de lutte contre la pauvreté.

Toujours dans un objectif d'aide a la population adulte fibro-kystique, le CPAFK concrétise sa mis-
sion de défenseur des droits et intéréts des adultes fibro-kystiques en épaulant ceux qui, indi-
viduellement ou collectivement, ont peine a se faire entendre des instances hospitalieres, gou-
vernementales (sécurité du revenu, préts et bourses, etc.) ou autres. Il aide la ou les personnes
lésées a préciser la nature du probléme rencontré, en articulant, sur papier, I'objet de la plainte ou
de la revendication, en tentant de rapprocher les deux parties qui s'opposent et, finalement, en
proposant des solutions susceptibles de convenir a 'un et a l'autre.

A nen point douter, le CPAFK est une institution de grande valeur. Il est I'expression vivante de la
solidarité qui existe entre les adultes fibro-kystiques du Québec. Il s'inscrit dans le méme élan de
compassion et de générosité qui anime la Fondation canadienne de la fibrose kystique et
I'’Association québécoise de la fibrose kystique.

Laval de Launiére
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Le docteur Pasquale Ferraro est chirurgien
thoracique et directeur chirurgical du programme
de transplantation pulmonaire du Centre hospi-
talier de I"Université de Montréal (CHUM).

Dr Ferraro, pourquoi avez-vous choisi la
chirurgie thoracique comme profession ?

Deux choix principaux s'offrent aux étudiants en
médecine : s'orienter vers une spécialité ou vers
une pratigue générale de la médecine familiale.
Les spécialités me tentant davantage, j'ai d{ iden-
tifier laquelle me plaisait le plus. Je ne saurais dire
précisément pourquoi, mais c'est vers la chirurgie
que je me suis senti attiré. Jignore si 'on a une
personnalité de chirurgien avant méme de le
devenir ou si c’est le contraire, mais quoi qu'il en
soit, j'ai effectué plusieurs stages et c'est en
chirurgie que je me suis senti le plus a I'aise. Il est
vrai que le chirurgien a la certitude de pouvoir vrai-
ment identifier un probléeme et de le régler
Lexemple que je donne aux étudiants en stage
avec nous est celui des maladies chroniques : on
contréle le diabéte, I'hypertension, le cholestéral,
I'emphyséme, les maladies intestinales, la fibrose
kystigue, sans toutefois arriver & les guérir. En
chirurgie, nous prodiguons des soins pour des
maladies ponctuelles et pouvons régler définitive-
ment un probléeme avec un traitement trés précis.
Voila sans doute ce qui m’a attiré : ce sentiment de
pouvoir vraiment aider quelgu’un en réglant son
probleme de fagon définitive. Cet aspect de la pro-
fession a certainement influencé mon choix. Jai
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pris la décision d'acquérir une surspécialisation
suite @ mon premier stage comme résident en
chirurgie thoracique. C'était une spécialité que je
connaissais peu et qui m'a émerveillé. Ce fut un
stage extraordinaire qui marqua le début de mon
histoire d’amour avec la chirurgie thoracique.

Et votre spécialisation en transplantation
pulmonaire ?

Une des conditions préalables pour travailler en
milieu universitaire est de développer un domaine
d'expertise différent, nouveau, qui n'existe pas la
ol I'on veut pratiquer. En chirurgie thoracique, il
existe trois grands domaines de pratique : I'on-
cologie — les cancers du poumon et de I'ce-
sophage -, les maladies cesophagiennes et la
greffe pulmonaire. Pour moi, le choix ne fut pas
difficile : la greffe m'intéressait davantage. De plus,
la présence d'un chirurgien spécialisé dans ce
domaine eétait devenue plus que nécessaire &
Montréal. Ce qui a également attisé ma passion
est le fait que la transplantation pulmonaire soit
une spécialité encore trés jeune comportant de
nombreuses possibilités de recherche. N'cublions
pas que les premiéres greffes pulmonaires réussies
datent de 1982, il y a seulement 20 ans.

Décrivez-nous votre cheminement
académique.

Apres mes études en chirurgie thoracique &
Montréal, je suis allé étudier pendant un an a la
clinique Mayo, au Minnesota (Ftats-Unis). Il est

Propos recueillis par
Stéphanie Wells

primordial d'acquérir une excellente base en
chirurgie thoracique lorsque I'on veut développer
une expertise en transplantation. La greffe
pulmonaire est une chirurgie excessivement
complexe. J'avais obtenu une trés bonne forma-
tion 8 Montréal et mon année a la clinique Mayo
m'a permis de raffiner mes connaissances et mes
techniques. J'ai été également exposé a un nom-
bre incroyable de pathologies complexes, ce qui
m'a permis d'acquérir de I'expérience. J'ai ensuite
étudié un an & Pittsburgh, en Pennsylvanie (Etats-
Unis) pour me spécialiser en transplantation
pulmonaire, et je suis finalement revenu au Centre
hospitalier de I'Université de Montréal (CHUM) en
1997.

Il faut savoir que le centre de transplantation
pulmonaire de Pittsburgh, qui a été pendant une
vingtaine d'années le plus grand centre de greffes
au monde, demeure encore aujourd’hui I'un des
trois ou quatre plus importants des Etats-Unis. La
greffe hépatique a d'ailleurs été développée &
I'Université de Pittsburgh et dans les meilleures
années, entre 600 a 700 greffes de foie y étaient
effectuées annuellement. La greffe pulmonaire est
beaucoup plus récente. Quand j'y étudiais, il s'en
faisait 40 & 50 par année. Seulement trois ou qua-
tre hopitaux en Amérique du Nord en effectuent
autant. Une dizaine d'hépitaux accomplissent

- entre 25 et 30 greffes par an - comme nous a

Montréal - et plusieurs centres ne procédent qu'a
une dizaine de greffes annuellement.

Les taux de réussite des petits centres de
transplantation sont-ils moins intéressants ?

Cela ne fait aucun doute. Il faut toutefois savoir
qu'au sein des petits programmes, les patients
sont sélectionnés : ce sont les cas les plus faciles
qui sont opérés et de ce fait, peu de sujets plus
complexes comme les patients fibro-kystiques. Les
taux de réussite des petits hopitaux sont parfois
bons, voire étonnants. Cependant, il faut garder
en téte que ces résultats sont biaisés puisque les
patients opérés sont moins malades et que les cas
comportent moins de risques de complications.

En début d’entrevue, vous disiez que les
chirurgiens ont une personnalité particuliére;
comment la décririez-vous ?

Ma femme dit toujours qu’un de mes deux petits
gargons, Vincent — 5 ans et demi — a la méme per-
sonnalité que moi. Selon elle, son caractére se
résume en ces termes : impatient, bougon et
colérigue. Elle ajoute toujours qu'il ferait un bon
chirurgien | Voila pour l'aspect négatif... On

pourrait aussi décrire les chirurgiens comme étant
persévérants. La majorité d'entre eux sont
extrémement méticuleux, ce qui est essentiel lors
de chirurgies complexes. Ce sont également des
individus pragmatiques : lors d'une opération,
I'objectif est précis et doit étre atteint. lls ont sou-
vent a prendre des décisions rapides tout en
demeurant constamment préts a modifier subite-
ment le cours de l|'‘opération afin d'atteindre
I'objectif de départ. De plus, I'exercice de cette
profession requiert une bonne santé, tout parti-
culierement si I'on fait des greffes. Le chirurgien
doit également aimer la collaboration inhérente au
travail d'équipe. Lors d'une transplantation pul-
monaire, il est souvent assisté d'un autre chirurgien
et de médecins résidents, de deux ou trois infir-
miéres, de I"équipe d'anesthésie, d'inhalothérapie,
des soins intensifs, du directeur et de I'équipe du
programme de transplantation. Le chirurgien est
entouré de gens qui ont la méme conviction et le
méme objectif que lui. Il doit jouer le role de
leader, de chef d'orchestre et de capitaine.
Lorsque la chirurgie est longue et complexe, la
prise en charge de |'opération et les décisions Iui
appartiennent. Evidemment, le chirurgien tient
compte de tout ce qui se passe autour de lui, sans
hésiter & consulter les autres, mais la responsabilité
finale de |'opération retombe sur ses épaules.

Votre profession est difficile en termes de
stress et de longues heures de travail ; est-ce
une profession que vous pourrez pratiquer
longtemps ?

Je ne crois pas que I'on puisse faire ce type de tra-
vail toute sa vie. Deux autres spécialités ressem-
blent a |z greffe quant a l'intensité de la tache : les
soins intensifs et la traumatologie. Ce sont des
domaines trés lourds, trés intenses et excessive-
ment exigeants. Ainsi, aux Etats-Unis, les trauma-
tologues ménent une vie d'enfer. Dans un grand
centre hospitalier américain situé dans une grande
ville, ils peuvent recevoir — en une seule nuit de
travail — quelgue huit accidentés de la route,
guatre blessés & coups de couteau, etc. On com-
prend aisément gue ces médecins ne puissent pas
faire ca toute leur vie I Il en va de méme pour la
transplantation. Je crois toutefois que 'on peut
effectuer des greffes pendant 10 & 15 ans, ce qui
est tout de méme assez long. En outre, il est pri-
mordial de développer un programme trés solide
et d'assurer le recrutement afin que des jeunes
puissent éventuellement reprendre le flambeau. |l
arrive malheureusement gue certains d'entre eux
se découragent lorsqu'ils prennent conscience de
la vie que méne un chirurgien thoracique spé-
cialisé en transplantation et de la longue formation
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gue cela exige. Dans mon cas, entre mon premier
jour a la faculté de médecine et la fin de mes
études, 14 ans se sont écoulés... Il faut étre
décidé!

Votre profession restreint-elle les activités de
votre vie personnelle ? Craignez-vous de vous
blesser en pratiquant un sport, par exemple ?

La plupart des chirurgiens ne limitent pas leurs
activités mais personnellement, je m'impose une
certaine prudence. Par exemple, je ne fais pas de
promenade en patins a roues alignées. Bien que
cette activité ne soit pas réellement dangereuse, je
ne peux prendre le risque de me fracturer un
poignet, d'étre dans le platre pendant deux mois
ou pire, d'étre restreint par les séquelles d'un acci-
dent. Il s'agit pour moi d'une forme de conscience
sociale.

Comment se vivent les heures précédant une
greffe ?

Evidemment, tout dépend du contexte : le pro-
gramme de ma journée du lendemain — qui risque
d'étre perturbé - et le type de greffe (certaines
seront moins longues et plus faciles) demeurent
incontestablement des facteurs importants.
Invariablement toutefois, l'organisation d'une
greffe demande beaucoup de temps et d'énergie.
De nombreux coups de téléphone (10 a 12)
doivent étre donnés, car outre le patient, il faut
également rejoindre et préparer toute l'equipe. |l
est intéressant de souligner gqu'aux Etats-Unis,
toutes ces étapes préopératoires sont confiées a
une coordonnatrice, ce qui permet au chirurgien
de se reposer. Au Québec, toutes les démarches
— trouver un lit aux soins intensifs, s'entretenir avec
I'anesthésiste, annoncer le patient en salle
d'opération, aviser |'équipe de chirurgiens, le
directeur de la clinique, les médecins, les rési-
dents, le perfusionniste qui s'occupe de la circula-
tion extra-corporelle, voir au cété administratif,
etc. — relévent du chirurgien. Ce dernier doit
également discuter, et souvent deux fois plutét
qu'une, avec l'organisme responsable des dons
d'organes car il arrive que des tests doivent étre
répétés ou vérifiés. Aprés les résultats prélimi-
naires de compatibilité entre le donneur et le
receveur, |"équipe doit attendre les résultats défini-
tifs. Cette série de préparatifs peut prendre deux
heures ou plus.

Le stress lié & la chirurgie elle-méme est-il
moins intense aprés quelques années
d’expérience ?

On apprend évidemment & relaxer un petit peu
avec le temps, ce qui est tout a fait normal, mais il
faut tout de mé&me garder un certain niveau d'in-
tensité pendant ce type de chirurgie. Etablissons
un paralléle avec une partie de hockey ou l'on

meéne 4 a 0; il est possible que notre assurance
nous incite & nous détendre un peu et que cela
nous améne a commetire des erreurs — ce qui,
somme toute, n'est pas trés grave. Contrairement
au sport, la greffe ne permet aucun moment de
relachement : en effet, la moindre petite erreur, le
plus infime manque de concentration pourront
avoir des conséguences majeures, voire catas-
trophiques. J'ai tendance & essayer de garder le
niveau de concentration des gens autour de moi le
plus élevé possible, et si cela implique que je
doive les stresser un petit peu, alors je le fais. Je
crois que sans rendre délibérément les gens
nerveux, il est bon de maintenir un certain niveau
de stress. Pendant mon séjour aux Etats-Unis j'ai
travaillé avec quatre ou cing chirurgiens différents,
et ceux qui étaient les plus performants étaient les
plus exigeants. C'est le modéle que j'al adopté
comme chirurgien.

Ecoutez-vous de la musique en salle
d’opération ?

Cela m'arrive, 3 la fin de I'opération, lorsque les
principales étapes sont terminées. Aux Etats-Unis,
plusieurs chirurgiens écoutent de la musique de
facon presque systématique. Personnellement, je
considére qu'il y a déja assez de bruit dans une
salle d'opération... Toutefois, lorsque le second
poumon est réimplanté, que le patient va bien et
gue la situation semble stable, il peut y avoir un
léger relachement. L'équipe est alors plutdt
fatiguée et la musique contribue a détendre
I'atmosphére et a mettre un peu d'ambiance.

Quel est le moment le plus stressant, le
moment le plus critique lors de la chirurgie ?

Lorsqu’il s'agit d'une greffe bipulmonaire, le
moment critique survient lorsque I'on a enlevé le
premier poumon. C'est une période cruciale,
surtout pour les patients fibro-kystiques, car leur
vie dépend alors uniquement du second poumon.
Pour des raisons techniques, on commence tou-
jours par le ¢oté droit : on enléve le poumon et
pendant une heure, la vie du patient dépend de
son poumon gauche. En salle d'opération, la plu-
part des patients peuvent vivre avec un seul
poumon sans probléme. Cela s'avére toutefois
bien différent quand celui-ci est trés malade. C'est
d‘ailleurs souvent pendant ce laps de temps que la
machine cceur-poumons peut devenir nécessaire.
Si le poumon gauche est trop malade et que le
patient montre des signes de détérioration, il faut
installer cette machine (son utilisation n’est pas
systématique car elle comporte des risques et des
inconvénients). Nous espérons toujours que le
patient sera en mesure de |'éviter (environ 25%
des patients fibro-kystiques en ont besoin).

A quel moment de la chirurgie pouvez-vous
affirmer que tout ira bien pour le patient et
qu'il est hors de danger ?

Je dois d'abord préciser que la pire chose en
chirurgie en général et en greffe pulmonaire en
particulier, c'est de négliger les détails. Chacune
des étapes de |'opération, sans exception, est
sérieuse et importante, et |"équipe doit demeurer
concentrée du début a la fin afin d'éviter
d'éventuelles complications. Cependant, il existe
deux moments déterminants. Le premier survient
aprés 6 & 8 heures d'opération, au moment ol I'on
finit I'implantation du secend poumon; sur le plan
technigue, l'opération est alars terminée. Clest
encourageant et rassurant. Lautre moment cri-
tique a lieu environ une heure apres 'implantation
du second poumon : on peut alors observer si des
problémes majeurs se produisent. Ainsi, a cette
étape, il peut y avoir de I'cedeme au niveau du
greffon et plus il y en a, plus les complications
risquent d'étre importantes et les suites difficiles.
C'est d'ailleurs 'une des raisons pour lesquelles on
tente d'éviter la machine coeur-poumons, dont il a
été question précédemment, puisqu'elle cause
davantage d'cedéme pulmonaire au niveau du
greffon.

Quel est le taux de survie en transplantation
pulmonaire ?

Il faut d'abord préciser qu'en termes de statis-
tiques, le taux de survie inclut au minimum les 30
premiers jours. Cela signifie que si le patient
décéde au cours de cette période, 15 jours aprés
I'opération par exemple, il ne sera pas considéra
comme ayant survécu a la chirurgie. D’autres sta-
tistiques incluent les 3 premiers mois. Certains
patients souffrent d'une grosse pneumonie le
lendemain de I'opération, passent 2 mois et demi
a I'hdpital, et meurent ensuite. En régle générale,
le taux de réussite est de 90 a 92 % a 30 jours, tous
patients confondus. Chez les patients fibro-
kystiques, on connalt autour de 8 % de décés dans
les 30 premiers jours. A Montréal, notre taux de
réussite a 30 jours pour les fibro-kystiques est sen-
siblement le méme que celui des données nord-
américaines. Cependant, notre plus grande fierté
concerne notre taux de survie a long terme : 88 %
aprés 4 ans pour les patients atteints de fibrose
kystique, comparativement a environ 70 % aux
Etats-Unis | (Chez les patients en général, peu
importe leur pathologie, ces données se situent
entre 65 et 70 %). La différence significative entre
nos résultats et ceux des Etats-Unis s’explique
peut-&tre par le fait que les patients fibro-kystiques
québécois sont en bonne forme générale et qu'ils
sont bien préparés pour la greffe. Si j'établis une
comparaison entre les patients de Montréal et
ceux que j'ai connus aux Etats-Unis, je peux quali-
fier les patients fibro-kystique américains de mori-
bonds lorsqu'ils se présentent a la greffe. Les listes

d’attente beaucoup plus longues que celles du
Canada - 2 ans et plus — peuvent sans doute expli-
quer le piétre état des patients au moment de la
greffe.

Faites-vous abstraction de la personne que
vous opérez pendant la chirurgie ?

Oui, toujours, dans le sens ol le déroulement de
I'opération demeure toujours le méme, quelle que
soit la personne. En méme temps toutefois, on ne
peut effectuer une chirurgie d'une telle envergure
sans penser au patient | Ainsi, il y a des patients
que I'en connait davantage, d'autres qui nous sont
presque inconnus. Certains sont tres jeunes,
d'autres trés vieux, quelques-uns possedent un
plus grand potentiel pour toutes sortes de raisons,
certains nous arrivent moribonds parce la greffe les
effrayait et qu'ils ont attendu a la derniére minute
pour s'y porter candidat, etc. On ne peut faire
complétement abstraction de tous ces facteurs.
Cependant, sur le plan technique, ¢a ne change
absolument rien, et ce, autant en chirurgie tho-
racique gu'en chirurgie générale.

Concernant la liste d'attente, est-ce qu'une
personne trés malade peut passer avant les
autres ?

C'est une guestion facile : la réponse est non, et
ce, pour différentes raisons. En premier lieu, il est
extrémement difficile d'évaluer quel patient est le
plus malade et il s'agit en outre, d'un jugement
subjectif. Caricaturons un peu : le jeune patient
gentil aurait-il priorité sur le vieux patient
grincheux ? Deuxiémement, la condition pul-
monaire fluctue énormément. D'importants chan-
gements peuvent advenir d'une semaine & l'autre.
Pratiquement, il serait compliqué pour nous de
modifier constamment le rang d'un patient : une
semaine il serait deuxiéme et la semaine suivante,
quatrigme ? La gestion de la liste deviendrait trop
complexe. De plus, selon moi, cette procédure
serait injuste pour le patient qui demeure en
forme, qui fait de I'exercice, qui se préoccupe de
son poids, qui consulte et suit les recommanda-
tions de son médecin, par rapport au patient qui
se laisse aller en pensant : « Si mon état se dété-
riore, je passerai avant les autres ».

Croyez-vous qu'avec la recherche, la
transplantation pulmonaire deviendra
une chirurgie moins risquée ?

Les techniques chirurgicales peuvent-elles
encore s'améliorer?

Sur le plan technique, de petits changements
surviendront slrement dans les années a venir.
Déja, on fait ici des choses qui ne se faisaient pas
lorsque j'étais a Pittsburgh. Je crois que nous
sommes méme parvenus & améliorer |a technique.
Il faut toutefois savoir que chaque chirurgien
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développe une technique qui lui est propre et qu'il
adapte certains gestes selon ses préférences et ses
aptitudes. Cependant, je ne crois pas que la tech-
nique chirurgicale de base connaftra de change-
ments majeurs.

A quel niveau se situera le progrés en greffe
pulmonaire ?

Deux aspects de la transplantation font actuelle-
ment I'objet de nombreuses recherches : la préser-
vation du poumon a greffer et le rejet. Tous les
aspects de la préservation sont étudiés : les
médicaments et les technigues employées pour
prévenir les dommages du greffon. On cherche
évidemment a améliorer la préservation des
poumons entre le moment du prélévement et celui
de la greffe. En temps normal, nous disposons de
4 a 6 heures pour greffer le poumon, période qui
peut s'étirer jusqu’a 8 heures — ce délai est appelé
« le temps d'ischémie ». Entre 8 et 10 heures de
délai, les résultats sont moins satisfaisants. La pro-
longation du temps de préservation (comme celui
du rein, par exemple, qui est de 24 heures) per-
mettrait deux améliorations importantes. Nous
pourrions d'abord nous assurer d'une meilleure
compatibilité entre le donneur et le receveur, car il
nous serait possible d'effectuer davantage de
tests. Cela nous permettrait également d‘aller
chercher les organes beaucoup plus loin.
Actuellement, nous ne pouvons aller ni 3
Vancouver ni méme & Hamilton car les trajets sont
trop longs. De plus, en améliorant la préservation
du greffon — méme si le temps d'ischémie est
court — nous éviterions bien des complications
postgreffe.

Le rejet constitue le second aspect de la greffe
pour lequel les résultats pourront étre améliorés. ||
y a deux formes de rejets : le rejet aigu et le rejet
chronique. Le rejet aigu survient lorsque les glo-
bules blancs attaguent les cellules du greffon. Il se
manifeste généralement dans les deux premiéres
années suivant la greffe et a moins qu’il ne se pro-
duise a répétition, il est facilement traitable. Le
rejet chronique, qu'on appelle la bronchiolite, est
insidieux et s'installe lentement. Il survient mal-
heureusement, a long terme, chez prés de 50 %
des patients. Nous ne disposons pas encore de
traitement pour la bronchiolite. Habituellement,
lorsqu‘un patient développe une telle inflamma-
tion, des problémes majeurs se manifestent et il en
meurt. Le chercheur qui découvrira un traitement
pour la bronchiolite devra recevoir un prix Nobel,
car c’est vraiment ce qui limite le succés a long
terme de la grefte pulmonaire.

Le traitement du rejet chronique représente-t-il
une perspective a court terme ?

Malgré toutes les recherches qui lui sont con-
sacrées, cette pathologie demeure malheureuse-

ment encore sans solution. Nous avons longtemps
cru que la bronchiolite représentait principalement
une forme de rejet, mais l'expérience permet
désormais de croire gu’elle est de nature multifac-
torielle. Ce ne sont que des hypotheses, mais nous
présumons que le choc au moment de la greffe, le
temps d'ischémie et le prélevement du greffon
constituent autant de facteurs qui sont probable-
ment impliqués ou qui peuvent déclencher ou
favoriser le développement d'une bronchiolite,
deux, trois ou quatre ans aprés une greffe,
Beaucoup de recherche fondamentale en labora-
toire est effectuée a ce sujet. La recherche clinigue
sur la greffe porte sur plusieurs domaines, notam-
ment la greffe avec les donneurs vivants et la xéno-
greffe, c'est-a-dire la transplantation d’'organes
d’'animaux chez les humains.

Que pensez-vous de la greffe avec donneurs
vivants ?

La question des donneurs vivants est trés com-
plexe. Le principe est toutefois extraordinaire
quelle idée captivante de penser qu'on pourrait
prélever des lobes de deux donneurs vivants et les
greffer & un receveur sans que ce dernier n'ait a
figurer sur une liste d'attente | En plus, une telle
chirurgie peut étre planifiée et préparée. Ce con-
cept a été développé aux Etats-Unis, ol les listes
d'attente sont interminables. La-bas, le patient en
bonne santé placé sur une liste d'attente meurt
souvent avant la greffe. C'est de |a qu'est venue
I'idée de recourir aux donneurs vivants. Les pre-
miéres greffes rénales ont été réalisées grace a des
donneurs vivants dans les années 50. Néanmoins,
la transplantation de poumons avec donneurs
vivants est une chirurgie beaucoup plus complexe
que la greffe réguliere : ce sont des lobes de
poumons qui sont greffés et non des poumons et
le taux de réussite s'avére moins satisfaisant. Nous
voila donc confrontés au dilemme suivant : devrait-
on effectuer une greffe standard qui donne de
bons résultats ou une greffe avec donneurs
vivants, plus risquée et dont les résultats sont
incertains ? Je crois que si on en a la possibilité, 1l
faut attendre. Sinon, ¢a devient une option
intéressante.

Croyez-vous que ce type de greffe
s'effectuera un jour a Montréal ?

Bien sGr, il n'y a aucun doute la-dessus.
Cependant, a Montréal, le temps d'attente moyen
pour une greffe pulmonaire se situe entre 9 et 12
mois, ce qui est trés court. Par conséquent, nous
n'avons pas un grand besoin de greffes avec don-
neurs vivants. Et comme je |'ai dit précédemment,
les résultats ne nous satisfont pas vraiment. De
plus, serait-il logique de développer un pro-
gramme pour ce type de chirurgie si on en fait
seulement deux par année ? Nous pourrions com-
parer cela avec les petits programmes de greffe

pulmonaire qui n'effectuent que cing transplanta-
tions par année : leurs résultats moins intéressants
font en sorte qu'a long terme, ils finissent par ces-
ser d'en faire. La rareté de leurs interventions ne
leur permet pas de maintenir une expertise va-
lable. De méme, Toronto constitue un autre exem-
ple pertinent : les spécialistes sont préts depuis un
an et demi et n'ont pourtant réalisé encore aucune
greffe avec donneurs vivants. Pourtant, Toronto
posséde le plus important programme de greffe
pulmenaire au Canada et il se situe parmi les cing
premiers en Amérigque. Cette technique a provo-
qué une espéce d'engouement : tous les centres
canadiens voulaient &tre les premiers a la dévelop-
per; cependant & Montréal, nous ne nous sommes
pas sentis impliqueés. A ce jour, deux greffes avec
donneurs vivants ont été réalisées a Winnipeg, une
autre a été effectuée & Edmonton, et toutes ont
donné des résultats moyens. Si la technique et les
résultats s'améliorent et que les risques diminuent,
notre intérét grandira slrement, méme si nous
n'en effectuons que deux ou trois par année. Pour
I'instant, nous n‘en sommes qu'au stade de
développement et d’organisation.

Que pensez-vous de la xénogreffe
(greffe d'organes d'animaux) ?

Je ne doute pas que la xénogreffe va éventuelle-
ment donner de bons résultats, mais nous en
sommes encore trés loin. La xénogreffe a permis
de développer un domaine de recherche appele le
génie tissulaire. A partir de cellules, il est possible
de reconstruire des tissus et des organes. Il s'agit
assurément d'une avenue a exploiter mais énor-
mément de travail reste a faire. Actuellement, ce
domaine de transplantation demeure expérimen-
tal bien qu'il y ait eu quelques cas ou l'on a greffé
temporairement le foie d'un babouin a un patient
en attente d'un organe. Si la xénogreffe foncticnne
un jour, il apparafit évident qu'elle se fera avec des
animaux meodifiés génétiquement de fagon a ce
qu'ils soient le plus compatible possible avec les
étres humains.

Je crois que le domaine des organes artificiels ou
mécaniques demeure un peu négligé. Certains
systémes intéressants existent actuellement mais
leur durée de vie n'est pas trés longue. Je pense,
par exemple, a un systeme — s'apparentant a une
machine cceur-poumons - qui peut étre implanté
a un patient. Cela permet de faire circuler le sang
qui est nettoyé avec un filtre; on ne peut cepen-
dant pas le laisser plus de trois ou quatre jours. Il
est toutefois encourageant d'observer tous les
progrés qui ont été accomplis en coeur mécanique.
Les spécialistes ont en effet développé des sys-
témes qui peuvent rester en place six mois, neuf
mois ou méme un an. Cela permet donc de sta-
biliser le patient qui a besoin d'une greffe car-
diague en attendant un organe qui lui conviendra.
C'est un domaine de recherche qui devrait donner

des résultats & moyen terme, contrairement a la
xénogreffe. A Pittsburgh, beaucoup de recherches
sont en cours a ce sujet; ils ont toujours eu un pro-
gramme élaboré sur la recherche en organes
mécaniques : cceur, poumons, foie et rein. A
I'Université du Michigan (Etats-Unis), de nom-
breuses recherches sont également effectuées
dans ce domaine.

Quand croyez-vous que les greffes pour
patients avec Burkholderia cepacia seront
effectuées a Montréal ?

C'est une question de temps, mais c’est aussi une
décision que le directeur du pregramme de trans-
plantation et moi ne prendrons pas seuls. Ce sont
les pneumologues des cliniques de fibrose kys-
tique qui prendront la décision et qui partageront
la responsabilité de ce choix. Il faut savoir que les
taux de réussite avec ces patients sont nettement
moins bons, quoique a Toronto, ol les patients
avec Burkholderia cepacia peuvent étre greffés,
I'équipe de transplantation considere ces taux
acceptables. Le Burkholderia cepacia est une bac-
térie extrémement virulente et un patient immuno-
supprimé qui en est infecté devient trés difficile a
traiter. Cependant, sur le pla'n strictement tech-
nique, I'opération demeure exactement la méme.
Ce sont les suites de la chirurgie qui constituent le
probléme. Si le programme en accepte la respon-
sabilité et si les patients qui subissent une greffe
acceptent le risque, ces interventions seront pos-
sibles & Montréal. Je ne saurais dire cependant si
cela se fera dans deux ans ou dans cing ans. La
décision appartient aux directeurs des cliniques de
fibrose kystique. Actuellement, je dois dire qu'a
Montréal, le nombre des patients infectés a
Burkholderia cepacia est trés faible. Si 10 ou 15
patients étaient infectés par année et que leur état
nécessitait une greffe, ce serait évidemment
différent. Néanmoins, en raison de la faible inci-
dence de la maladie au Québec, ce n'est pas un
probléme majeur actuellement pour nous.

En terminant, il semble que vous aimiez
vraiment votre profession !

Je pense que les chirurgiens spécialisés en trans-
plantation n'ont pas le choix d'aimer ce qu'ils font!
Il n‘est pas concevable d’exercer cette profession a
moitié, il faut vraiment s'y dévouer. Je suis heureux
de constater que cet intérét est visible. La chirurgie
thoracique de tous les jours représente pour moi
un défi trés intéressant, bien sar, mais c'est vrai-
ment la greffe qui me passionne ! Et je crois que
c'est cette grande passion qui m‘améne a obtenir
de bons résultats et a accepter nombre de com-
promis, autant dans ma vie professionnelle que
dans ma vie familiale. Je suis déterminé a parvenir
a mes fins.

Merci beaucoup, Dr Ferraro.
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NDLR :

' Cégep : college d’en-
seignement général et
professionnel

2Le « 629 », ainsi dénom-
mé en raison de son
numéro civigue, est une
institution privée gui
abrite les locaux du
Comité provincial des
adultes fibro-kystiques
(CPAFK). La partie rési-
dentielle est réservée aux
adultes fibro-kystiques
dans le besoin.

* La la la Human Steps est
une compagnie mont-
réalaise de danse contem-
poraine présente sur
toutes les scénes du
monde.
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Dave Saint-Pierre : rebelle et passionné !

Sous les feux de la rampe, Dave Saint-Pierre
virevolte dans l'espace, le corps en état de
gréce, défiant toutes limites, méme celles de
son propre souffle. A 27 ans, ce danseur fibro-
kystique pour le moins original connaft un suc-
cés exceptionnel ! Rencontre avec un artiste
époustouflant.

C'est par un bel aprés-midi de fin d'été que j'ai
rencontré Dave Saint-Pierre a la terrasse d'un
café du Plateau Mont-Royal, quartier fougueux
du centre-ville de Montréal - tout a sen image —,
ou il a élu domicile. Le soleil me brile presque
autant que ses paroles enflammées | D'ores et
déja, son regard vif laisse entreveir que rien, mais
alors rien, ne peut lui entraver le pas. Surtout pas
la fibrose kystique.

Né pour danser

De par sa nature extréme,
conciliant carriére physique
et affection pulmonaire,
Dave carbure 3 la détermina-
tion. Tumultueux, il est avant tout reconnu pour
son incroyable talent de danseur contemporain
qui I'a propulsé sur la scéne de productions pres-
tigieuses, dont la comédie musicale Notre-Dame
de Paris — signée Luc Plamondon et Richard
Cocciante —, pour laquelle il fut choisi parmi 500
danseurs | Si cette aventure extraordinaire lui
permit de vivre a Paris et de parcourir le Canada
et le Liban, elle s'avére toutefois le fruit d'un
travail physique et artistique chevronné. Car
au-delad de 'auréole fascinante que dégage cette
vie hors du commun, se dissimule une autre réa-
lit¢ a laquelle sont trop souvent confinés les
danseurs : pauvreté, concurrence, rareté des
contrats. Il faut dire que cet art exigeant ne fait
pas courir les foules au Québec. Dave n'en a que
faire : il aime performer depuis toujours !

Sa ville natale de Saint-Jérédme fut la scéne de
ses premiers pas. Déja, enfant, Dave découvre
sa passion : claquette, danse jazz, comédie musi-
cale, rien ne lui résiste | Pas méme la télévision,
ou il fait quelques apparitions. Plus tard, au
Cégep', il se joint naturellement 2 la troupe de
danse. C'est a ce moment que le rideau noir
tombe : a 18 ans, il apprend qu'il est atteint de
fibrose kystique. L'effet-choc de cette nouvelle
aurait pu le détourner de son art et le faire
raisonner ainsi : « Je ne deviendrai pas danseur,
je ne suis pas assez en forme pour ca» Son

A partir de ’dge de 20 ans,
j'allais toujours parler aux chorégraphes
pour leur dire que j°étais fibro-kystique
et leur expliquer ce que
ca impliguait...

entétement le pousse cependant & opter pour
une tout autre attitude : « Je continuerai & faire
ce que j'ai toujours fait, quitte a vivre a 200 kilo-
metres & 'heure et a mourir & 25 ans plutét gu’a
35! Je ne peux pas rester a rien faire, je ne suis
pas comme ¢a ! » A l'insu de sa famille, il fait le
grand saut @ Montréal, emménage au « 629 »? et
entreprend une formation aux Ateliers de danse
moderne. Un an plus tard, sans méme avoir
obtenu son dipléme, Dave quitte I'école et
débute une brillante carriere.

Engagé par une célébre compagnie de danse
contemporaine - aujourd’hui dissociée - qu'il
qualifie comme « l'une des plus destroys a
Montréal, un genre de Lalala Human Steps?, mais
a la puissance 15000!»,
Dave se remémore le défi
qu'ont représenté ses dé-
buts professionnels. « On
fongait sur les murs, on se
jetait par terre. Je trouvais
¢a génial | » Par peur de
perdre ce premier contrat, il
omit toutefois de mentionner sa fibrose
kystique... pour ensuite découvrir, le jour ou il
aborda le sujet, que les membres de la troupe
n‘en faisaient pas tout un plat ! Au fil des audi-
tions, Dave s'assagit. « A partir de I'age de 20
ans, j'allais toujours parler aux chorégraphes
pour leur dire que j'étais fibro-kystique et leur
expliguer ce que ca impliquait. Aucun d'entre
eux n'y vit de probléme. J'ai trouvé leur réaction
extraordinaire! »

Un choc génétique

Un bref silence... puis Dave revient sur le pas-
sage de sa vie ol tomba le diagnostic de fibrose
kystique. « Je n'avais jamais soupgonné étre
atteint d'une telle maladie. Pour moi, la fibrose
kystique, c'était Céline Dion ! », lance-t-il en
boutade. Au terme d'une année difficile, durant
laquelle il travaillait du matin au soir pour
s'acheter une voiture, il devint malade, souffrant
de toux, de maux de téte et de ventre. « Je dor-
mais environ 5 heures par nuit, avoue-t-il. J'étais
aterre. Si je pesais 100 livres, c’était beau. J'étais
rachitique. En plus, comme je suis quelqu’un
d'hyper productif, j'avais toujours cette cons-
cience-1a de ne pas lacher. » Jusqu'a ce que sa
mere l'implore d'arréter ce rythme infernal.
Expédié a Sainte-Justine (grand centre hospita-
lier pédiatrique de Montréal) par son hopital

local, il apprend la sombre vérité. « Voila que je
découvrais que j'étais génétiquement modifié.
C'est s(r que j'ai eu un moment de réadaptation
psychologique, reconnait-il. Quand on t'apprend
qu’avec la maladie, ton espérance de vie est de
35 ans, tu te dis : “ Aie | J'ai 18 ans, je fais quoi
dans la vie maintenant 7" »

Le jour fatidique, ses parents, accompagnés de
sa sceur et de son frére cadets - en parfaite
santé —, étaient en larmes. Paradoxalement,
Dave tenta de garder tout son
calme, se maintenant a la sur-
face pour ne pas sombrer.
Redevenu énergique comme
une bombe (sic) aprés sa pre-
miére hospitalisation, il reprit
le cours normal de sa vie,
avec, en prime, un second
souffle. « J'ai découvert que les médicaments
pouvaient me donner un soutien. C'était déja
meins pire qu'avant, alors que je ne prenais
absolument rien... et que je nageais dans le
vide! » Fort de sa volonté, il ne succomba ni a
I"apitoiement sur lui-méme ni a I'abandon de ses
réves. Pour ce faire, il lui fallut tout de méme se
révolter contre ses parents qui eurent tendance a
le surprotéger. « lls essayaient de me convaincre
de ne plus rien faire, ils voulaient que je lache ma
job. Je ne pouvais pas faire ga ! J'ai toujours été
indépendant, méme quand ['étais plus jeune ! »
A preuve, I'adolescent d'alors s'époumonait &
éloigner quiconque voulait I'aider : « Allez vous
faire foutre ! Je suis capable de m‘occuper de
moi tout seul. Je ne suis pas faible et n'ac-
cepterai jamais de |'étre. Je suis fort! » 1 décida
alors de quitter la maison familiale. « l'ambiance
était devenue trop lourde. Je ne voulais pas par-
ler & mes parents, eux voulaient que je m'ouvre.
On se téléphonait, mais sans plus. » Seuls sa
sceur et son frére troquérent rapidement I'image
du malade pour celle de lartiste en mouve-
ment...

Aujourd’hui, ses parents respectent davantage
son indépendance et depuis maintenant un peu
plus de deux ans, Dave a renoué avec eux.
Avant son départ pour la France, avec la troupe
de Notre-Dame de Paris, il découvrit son pére
sous un jour nouveau, en plus de réaliser sa pro-
pre fragilité. « Je lui ai avoué que ca me faisait
peur de partir pour six mois, loin de chez moi. il
m’arrivait quelque chose... Je ne freake pas
facilement, mais ce départ-la me faisait prendre

Fort de sa volonté, il ne
succomba ni d 'apitoiement
sur lui-méme ni g ’abandon

de ses réves.

conscience que je n'étais pas infaillible. J'ai tou-
jours cru gue tout allait bien aller. Mais les ennuis
n’arrivent pas toujours aux autres ! Mon pére m’a
alors soutenu, mais sans excés, alors qu‘avant, il
voulait trop m'aider.»

Rite de passage

A 27 ans, Dave est plus serein gu'a l'adoles-
cence: il conjugue sa nouvelle vision du monde
a un immense appétit de vivre. « Avant, j'étais
super combattant, mais
maintenant je vis avec la
maladie et c’est cool... J'ai
un grand désir d'étre bien
dans la vie I, s'exclame-t-il.
J'ai vu des gens souffrir
- pas seulement des fibro-
kystiques -, des gens ma-
lades qui s'apitoient sur leur sort. C'est malsain.
Et je n'ai pas le golt de vivre ¢ca | J'ai pris con-
science avec mon métier de danseur, gu'avant
d'étre quoi que ce soit dans la vie, nous sommes
des étres humains. Je pars de la maintenant.
Tranquillement, il y a des trucs qui se greffent a
nous, comme pour moi : danseur, fibro-kystique.
Et c’est ce qui fait ma personnalité! J'ai aussi
appris & ne plus m’emporter, sauf lorsqu’il y a
injustice ! », déclare-t-il, d'un regard révolution-
naire digne de Che Guevara ! « Avant, je mon-
tais trés facilement sur mes grands chevaux...
J'étais constamment sur la défensive, un peu a
cause de la fibrose kystique, sans doute.
Aujourd’hui, j'ai toujours ga en moi mais j'essaie
de prendre ca cool et de réfléchir avant de
réagir. »

Dur & cuire, affranchi, Dave ne se dévoile pas a
tout un chacun. « Je n'aime pas parler de ce qui
concerne ma maladie. Je crois que j'ai peut-&tre
encore quelque chose a apprendre |a-dessus. »
Invulnérable ? Hum... pas tout a fait. « Tous les
trois mois, c'est cyclique : je vis ce que j'appelle
une mini-déprime. Pendant deux ou trois jours,
je ne vaux rien. Je reste tout seul, je ne veux pas
ennuyer le monde avec ¢a | Et aprés cette pé-
ricde d'isolement, je suis & nouveau heureux. »

Dans les coulisses, le métier de danseur peut
parfois porter a la démesure, le milieu bouillon-
nant des arts donnant lieu a des partys suivis de
longues nuits blanches... « J'ai un rythme de nuit,
explique-t-il. Pendant deux ans de ma vie, j'étais
au sommet de ma forme entre 20 h et minuit, lors
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des spectacles. Alors aprés, j'étais super high et
je ne m'endormais pas avant 4h du matin.
J'essaie maintenant de me défaire de ce rythme,
mais ce n'est pas facile.» Dave a choisi la santé et
s'impose un horaire quotidien simple et struc-
turé: lever 3 midi, entralnement au centre de
conditionnement & 15h et rendez-vous au
théatre a 17 h. Et dix ans de fibrose kystique n'y
ont rien changé ou presque. « C'est slr que j'ai
perdu un peu de mes capacités, admet-il. Mais
ma qualité de vie est bien meilleure parce que
j'ai un travail que j'aime, je fais ce que je veux, je
m‘entraine, j‘'essaie de bien manger et d'étre dis-
cipliné. Ce que je ne faisais pas quand j'étais plus
jeune. J'ai le golt de vivre sainement, je pense
que c'est le plus important. » Exit les sorties
dans les bars 4 tous les soirs... mais c’est un com-
promis minime face a une
vie plutdt bien remplie. |l
admet cependant qu'il
percoit les signes du
temps.. « Avant de partir
en France, j‘ai réalisé que
je n‘avais plus 18 ans. Je le
ressens dans mon corps. Je
suis encore une bombe... mais moins énergique.
Il me faut seulement trouver une autre vigueur
qui correspond & ce que je suis aujourd'hui | »

Il demeure étonnant tout de méme qu'une per-
sonne atteinte de fibrose kystique puisse prati-
quer lart de la danse avec autant d'intensité.
Comment, en effet, performer comme les autres
lorsqu’on a une atteinte pulmonaire signi-
ficative? Dave préne les vertus de l'exercice
qui, selon lui, constitue le meilleur drainage qui
soit. « Le cceur et les poumons, ga s'entraine
aussi | Moi, je fais de I"exercice a tous les jours.
Je fais en sorte que mes poumons ne s'encom-
brent pas. C'est comme si je faisais du clapping
six heures par jour ! Sur scéne, quand je cours
pendant cing minutes, j'ai le golt de tousser.
Mais je me retiens, En fait, ¢a ne m'est jamais
arrivé. » Un défi de tout instant... car il refuse
d'étre pris en pitié par ses acolytes, désirant
mordicus étre traité comme les autres. « C'est
normal d'étre fatigué physiquement, car on
répéte six heures par jour. Les autres danseurs
sont fatigués eux aussi ! Moi, un peu plus seule-
ment. De plus, maintenant que je suis suffisam-
ment connu dans le milieu de la danse, les gens
savent a quoi s'en tenir avec moi : je n'ai jamais
annulé ni une répétition ni un spectacle ! »

La bonne réputation dont il jouit incite Dave &
entreprendre, une fois |'an, son traitement

Dave a choisi la santé
et s’impose un horaire
quotidien simple
et structuré...

d'antibiothérapie par intraveineuse a I'hopital.
Ce geste préventif lui assure de pouvoir com-
pléter ses contrats sans entrave. Au grand dam
des infirmiéres, Dave ne demeure jamais bien
longtemps en place | Entre deux doses, il s'em-
presse de sortir pour vaguer a ses activités et...
s'entrainer | Quotidiennement, ce danseur hors-
norme absorbe des enzymes pancréatiques et
s'administre du Nebcin™ (tobramycine) par
inhalation : un fardeau plutét embarrassant a
trimbaler en tournée, notamment a Paris. « Je
m'étais trés bien préparé en emportant mes
médicaments pour six mois et tous les papiers au
cas, raconte-t-il. Une étape qui m’a d'ailleurs
paru plutdt laborieuse. C'est & ce moment que
J'ai réellement pris conscience de tout ce gu'im-
pliquait le fait d'étre atteint de fibrose kystique.
Je ne pouvais pas partir
comme ga avec un sac a
dos ! » Cependant, les
personnes atteintes peu-
vent tout de méme voya-
ger et ce, plus facilement
qu‘on ne l'imagine. Les
douaniers sont bien sir
intrigués par cette panoplie de médicaments
mais une lettre du médecin s'avére un efficace
«Sésame, ouvre-toi». Cabriolant sur le sol
francais muni de son fidéle compresseur, Dave
eut toutefois une mauvaise surprise : alors gu'il le
branchait a I'aide d'un convertisseur de courant
européen inadéquat, son précieux appareil a...
explosé | Fort heureusement, un centre parisien
de location de compresseurs est venu & sa
rescousse.

Les explorations de Dave ne se limitérent pas a
la France puisque la tournée canadienne de
Notre-Dame de Paris s'est également produite
au Liban. Une destination qui devait semer chez
lui une certaine frousse concernant sa médica-
tion. « Je me suis acheté un nouveau com-
presseur de 800 $. C'est cher, mais cet appareil a
une batterie rechargeable qui peut étre utilisée
pendant 10-11 jours. C'est vraiment génial ! Plus
compact que |'autre, il est facile a transporter. |
est aussi possible de le régler & 220 volts, le
courant utilisé en Europe. C'est un trés bon
investissement ! » Au Liban, ol il devait per-
former en haute altitude et en plein air, Dave fut
affecté par la- pollution atmosphérique. « L'air
était excessivement lourd |3-bas, relate-t-il, ce
qui rendait la respiration difficile. C'était pourtant
mieux que de jouer a l'intérieur ot il y a souvent
de l'air climatisé et de la fumée de spectacle! »
Son expérience libanaise lui a également

occasionné des problémes alimentaires, comme
a plusieurs membres de la troupe. Durant son
séjour, Dave n'a presque rien avalé a |'exception
de pain, de céréales et de viande, malgré son
appétit goulu ! « J'ai dii manger ca pendant 11
jours... et pas toujours au moment ou je le
voulais, parce que j'étais en tournée. Ca a été un
peu difficile, car normalement je mange beau-
coup. Et j'étais un peu effrayé a I'idée de tomber
malade : ce n'était pas la place pour ca ! »
Néanmoins, il a tiré de son périple au Liban une
lecon inestimable. « C'était assez angoissant car
c'est un pays qui a été longtemps en guerre. A
tous les coins de rues, se tenaient des soldats
avec des mitraillettes de méme que des enfants
de 9-10 ans qui quétaient,
Iair malade. Je me suis dit :
«Je suis fibro-kystique et
i'habite au Québec, je suis
vraiment chanceux et gaté
par la vie | »

Saut dans le temps

Bien qu'il soit en forme pour le moment, Dave
sait que son état risque un jour de s'aggraver. Le
fait d'avoir été diagnostiqué tardivement ne le
protége en rien. L'idée d'avoir & se munir d'une
bombonne d'oxygéne ou d'étre éventuellement
greffé l'inquiétait jadis, mais plus maintenant. |l
ne songe pas trop a ce futur a la fois lointain et
hypothétique. Chaque chose en son temps.

Dave ne vit que pour sa passion. « Tant et aussi
longtemps que je serai capable, je ferai de la
danse | Je ne me m'attarde pas a penser au
moment ol je ne pourrai plus vivre ainsi. »
Songeur, il se ravise : « C'est slir que lors de mes
trois jours de mini-déprime, ces pensées me tra-
vaillent...» Et s’envolent rapidement lorsqu’une
offre se présente. Sa flamme brile alors a nou-
veau et il se remet a signer des contrats... jusqu'a
ce que le temps finisse par le rattraper subtile-
ment. « Si je signe le contrat — d'une durée de
quatre ans —, pour lequel je viens d’auditionner,
je commencerai alors que j'aurai 28 ans. Ca va
me mener jusqu'a 32 ans... », constate-t-il avec
un soupgon de regret. Mais en vivant a fond,
Dave embrasse pleinement son existence : « Au
moins, je ne me mordrai pas les doigts toute ma
vie en me disant: “J'aurais di le faire 1" »

Les projets professionnels de Dave le tiennent &
I'écart du monde de la fibrose kystigue.
Comment lui en vouloir de ne pas profiter pleine-
ment de son état 7 |l avoue sincérement n'avoir

Tant et aussi longtemps que
je serai capable, je ferai
de la danse !

ni le temps ni le go(t de s'impliquer pour la
cause, se vouant d'abord a sa carriére, sa famille
et ses amis. Cependant, bien qu'il tente d'étre
comme tout le monde, il en surprend plus d'un
avec la quantité de médicaments qu'il doit pren-
dre quotidiennement ! « Les gens me trouvent
trés courageux avec mes 20 pilules par jour, mes
antibiotiques et mon compresseur deux fois par
jour.... alors que pour moi, c’est normal | Je
comprends toutefois que pour les gens en santé,
ca semble bien lourd. Au fond, c’est pareil pour
moi qui trouve trés courageux ceux qui prennent
de l'oxygéne ... Mais je crois qu'on s'habitue &
tout. »

Et sa personnalité est révéla-
trice. Des plus zen, l'intou-
chable danseur se sait mor-
tel. En constante évolution, il
frole I'idée de la mort, tout
en demeurant solidement
ancré dans la vie. « Moi, je
ne peux pas me faire & l'idée
qu’un jour je vais mourir, méme si ga va arriver.
Tout le monde meurt de toute fagon. Je pense
que c'est un cheminement, j'évolue la-dedans
tranquillement. Je suis un privilégié de pouvoir
faire ce que j'aime dans la vie, d'avoir fait partie
de grosses productions, d‘avoir beaucoup
voyagé. Souvent, je me dis que si je mourais
demain, je n'aurais pas de profonds regrets : j'ai
vécu tellement de choses que je ne pensais
jamais vivre | La mort, ¢a arrivera quand ca
arrivera... »

Aprés sa réussite professionnelle, Dave n'a main-
tenant qu'un seul souhait : s'acheter un triplex.
Ayant longtemps vécu avec peu de moyens, tra-
vaillant & contrat dans un milieu marginal, il n"au-
rait jamais cru que la danse lui permettrait de
réaliser un tel investissement. C'était sans
compter sur Notre-Dame de Paris... « J'ai beau-
coup de choses dans mon corps, dans ma téte !
Et j'ai maintenant envie de réussir a un autre
niveau ! »

* Kk Kk

C'est un Dave souriant, tourné vers la vie, voiles
déployées, s'élancant sur 'océan de ses réves,
qui me quitte a la terrasse du café. Celui qui
dévale & présent les rues du Plateau Mont-Royal
& vélo ne se doute pas qu'il aura désormais
inspiré  bien d'autres esprits rebelles et
passionnés ...
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Singulier parcours

« Je me suis sentie tellement soulagée d'appren-
dre que je souffrais de fibrose kystique ! »
Etonnée par cette déclaration un peu insolite, je
prends place dans le fauteuil inconfortable de
cette chambre d'hépital ol je suis venue rencon-
trer Edwina Beaulieu. La chaleur qui émane de
cette petite dame est étonnante et je comprends
rapidement qu’elle ait si généreusement accepté
de parler aux lecteurs de SVB de son diagnostic
tardif.

Edwina est née a Riviere-Verte, petit village du
Nouveau-Brunswick, au milieu des années 40. Un
rapide calcul me fait prendre conscience qu'elle
se dirige allegrement vers la soixantaine... Je vais
de surprise en surprise : d'une part, elle ne fait
pas du tout son age, et d'autre part, j'ai toujours
cru que la fibrose kystique était une
maladie qui se manifestait dés
I'enfance. Edwina ne se fait pas prier
pour raconter son parcours si
particulier.

On lui a maintes fois raconté que les
problémes avaient débuté avant
méme sa naissance, sa mere ayant
vécu une grossesse extrémement
difficile, pendant laquelle elle perdit
méme temporairement la vue. A 10
mois, la jeune Edwina subit ce que les médecins
désignent alors comme une « inflammation des
poumons » qui nécessite une hospitalisation — qui
ne sera que la premiére d'une longue série...

« Ne t'échauffe pas les sangs, tu vas tousser ! »
Voila la phrase qui résume sans doute le mieux
I'enfance d'Edwina. On la lui servait & toutes les
sauces : lorsqu'elle s'amusait comme les petites
filles de son age, si elle courait — bien entendu -,
et méme quand elle riait. La toux constante, les
médicaments qui coGtent cher, les séjours a
I'hépital, le sentiment d'étre différente et de
constituer un fardeau pour la famille font rapide-
ment disparaitre la belle insouciance qui carac-
térise généralement l'enfance. A 11 ans, Edwina
perd son pére et se sent plus seule que jamais.

Edwina vit une adolescence sans histoire, si ce
n‘est que de fréquentes bronchites et pneu-
monies la contraignent & demeurer presque cons-
tamment sous traitement antibiotique. Elle
évoque toutefois un épisede qui l'a sérieusement
troublée. A cette époque ou le soleil était encore
inoffensif — du moins, & ce que I'on croyait ! -,

« Ne t’échauffe pas
les sangs, tu vas
tousser ! » Voila la
phrase qui résume sans
doute le mieux
I’enfance d’Edwina.

elle avait voulu, comme les filles de son age,
prendre un peu de couleur. La modération
n'étant pas le propre de I'adolescence, Edwina
attrapa une mauvaise insolation et se retrouva
vite fait a I'hépital. On lui annonca alors que sa
trop longue exposition au soleil avait laissé une
tache sur ses poumons...

A 25 ans, Edwina se marie. Malheureusement,
I'élu de son coeur provient d'une de ces familles
de gros fumeurs qui étaient monnaie courante
dans les années 60. Les soirées de fin de semaine
deviennent rapidement de véritables épreuves
pour Edwina qui tousse plus que jamais et s'é-
touffe fréquemment. Bronchites et pneumonies
se succédent. Devant "évidente relation de cause
a effet, le jeune couple prévient famille et amis.
Lentement mais slrement, l'en-
tourage s'éloigne. Edwina traverse
alors une période plutdt sombre :
a ses yeux, son isolement devient
synonyme de rejet. Et le tableau
persiste a noircir lorsqu’elle cons-
tate que son mari sort de plus en
plus souvent afin d'aller chercher
un peu de lumiére, ailleurs.

Les sources de stress se multi-

plient. Le couple se lance en
affaires... et s'endette, en acquérant un com-
merce. Edwina vit un nouveau deuil important
lorsqu’elle perd sa mere. Sa santé en souffre
évidemment : elle maigrit et ses problémes respi-
ratoires s'accentuent. Elle est alors hospitalisée a
Québec ol on lui apprend qu'elle souffre de
tuberculose (de « consomption », comme on di-
sait a I'époque), et qu’en raison du caractére con-
tagieux de cette maladie, on doit I'isoler. Edwina
raconte avec émotion que pour elle, cette qua-
rantaine fut profondément humiliante. Enfermée
dans sa solitude forcée, son sentiment d'ex-
clusion devint plus aigu que jamais et sa souf-
france aussi intense que la peur quelle lisait dans
le regard des quelques personnes qu'elle
voyait...de loin. Pour rajouter a sa honte, tous les
membres de sa famille de méme que tous les
employés du commerce se virent contraints de
passer un test de tuberculose. Edwina sera traitée
pendant 18 mois pour cette maladie. Un an et
demi apres ce pénible diagnostic, un nouveau
test révélera qu'il y a eu erreur : elle ne souffre
pas de tuberculose. On lui parle alors de
bronchiectasies.

La saga continue : Edwina et son conjoint se
séparent et I'adaptation & cette nouvelle vie ne se
fait pas sans peine. Son état de santé demeure
précaire et en raison de ses contraintes finan-
ciéres, elle prend les antibiotiques que son
médecin recoit en échantillons. On lui recom-
mande des séances de clapping mais le manque
de ressources de son milieu I'oblige & effectuer
elle-méme ses drainages. Enfin, en 1999, aprés
une série de sept traitements antibiotiques con-
sécutifs, elle est hospitalisée au Nouveau-
Brunswick. Linfectiologue invite alors Edwina & se
rendre a Montréal dés que possible afin de ren-
contrer un confrére pneumologue avec lequel il a
longuement discuté de son cas.

Ce voyage doit cependant étre planifié (trans-
port, logement, colt,
etc.) et ce n'est qu'un an
plus tard, en janvier 2001,
qgu'Edwina franchit enfin
les portes de I'Hétel-Dieu
du CHUM. Edwina a 55
ans lorsqu'elle apprend
qu'elle est atteinte de
fibrose kystique.

« Je vais bien aujourd’hui, puisgu’on me traite
enfin correctement ! » Edwina ne semble pas du
tout démontée par ce diagnostic peu banal. Au
contraire, elle se dit libérée. « Aujourd’hui, pour
la premiere fois de ma vie, |'ai le sentiment d'étre
comprise. Je sais ce que j'ai et enfin, je suis con-
vaincue de ne pas représenter un danger pour
quiconque ! » Elle se dit bien chanceuse d'étre |a
- & son &ge -, pour livrer ce témoignage qu'elle
voudrait rempli d’espoir. « Je suis la preuve con-
créte que l'on peut vivre longtemps avec la
fibrose kystique ! » Bien que son adaptation & la
« famille fibro » du CHUM ait été un peu difficile,
elle s’y sent aujourd’hui a I'aise et apprécie beau-
coup la présence de tous ces jeunes autour
d'elle. De plus, elle est toujours enthousiaste de

« Je suis la preuve concréte
que [’on peut vivre
longtemps avec la
fibrose kystique ! »

rencontrer les parents des patients fibro-kys-
tiques. « C'est encourageant d'apprendre |'age
de la "doyenne", non ? Les jeunes m’'appellent
méme la "grand-mére des fibroses"!»

Et la greffe ? Aprés tant d'années de traitements
rarement adéquats, les poumons d’Edwina sont
évidemment plutét endommageés. « Bien slr,
raconte-t-elle, on m’a parlé de transplantation. »
Un sujet qui, admet-elle, I'a ébranlée davantage
que son diagnostic. « Je ne suis pas rendue 13,
dans ma téte. Je vais déja tellement mieux
gu'avant. Je préfére profiter de ce nouveau
souffle. »

Edwina vit toujours au Nouveau-Brunswick. Elle
habite seule mais a un ami qu'elle voit deux a
trois fois par semaine et qui
comme elle, est passionné
par la danse. « C'est un bon
partenaire de danse, alors
lorsque je suis hospitalisée,
je le préte (...) a mes
amies!» lance-t-elle en
riant. Artisane a ses heures,
elle profite de ses séjours a I'hépital pour vendre
ses « ceuvres » et n'a d'ailleurs aucune difficulté a
trouver preneurs. Une belle facon de créer des
liens et de garder confiance en elle.

L'entretien s'achéve. En terminant, Edwina réitére
gue ce qui lui a semblé le plus difficile, tout au
long de sa vie, demeure sans aucun doute ce
sentiment d'exclusion qui I'a continuellement
habitée. Elle s'empresse toutefois de revenir et
d'insister sur ce message d'espoir qu'elle veut
transmettre... « 5i mon moral est bon aujourd’hui
c'est que je ne marréte pas aux regrets. Je
regarde constamment en avant et j'ai appris a
apprécier les petites choses. J'aime la vie, quoi I»
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Les bactéries mulliles
un défi de taille}

Un jour ou l'autre, la plupart des personnes
atteintes de fibrose kystique verront leur fonction
pulmonaire se détériorer. Les affections pul-
monaires entrainent souvent la formation d'un
tissu cicatriciel au niveau des poumons et une
dilatation des voies respiratoires appelée
bronchiectasie. |l est trés difficile de déloger les
secrétions des bronches anormalement dilatées;
ainsi, les zones de bronchiectasie constituent de
véritables réservoirs pour les infections bacté-
riennes chronigues.

Les infections bactériennes chroniques des voies
respiratoires entrainent les symptémes pul-
monaires de la fibrose kystique : toux chronique,
production chronique de mucosités et hémop-
tysies. Avec le temps, elles peuvent également
causer une détérioration de la fonction respira-
toire et de la dyspnée (difficulté de la respira-
tion).

Il est presque impossible d'éliminer une infection
pulmoenaire bactérienne chronique établie parce
que les antibiotiques actuels ne peuvent tout
simplement pas tuer toutes les bactéries vivant
dans les poumons d'un patient fibro-kystique.
Toutefois, la situation pourrait étre différente
chez les enfants. Quelques centres européens
ont réussi |'élimination précoce des infections
bactériennes chez des enfants ayant contracté
une premiére infection pulmonaire.

Les personnes atteintes de fibrose kystique
peuvent étre infectées par des agents bactériens
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peu communs qui ne causent habituellement pas
d'infections chez les personnes non fibro-kys-
tiques. Au Canada, a I'dge de 18 ans, plus de
60% des personnes fibro-kystiques sont infec-
tées par la bactérie Pseudomonas aeruginosa et
5 a 8 % par Burkholderia cepacia. Ces bactéries
peuvent étre associées a un moins bon pronos-
tic. Plusieurs études ont démontré que le risque
de mortalité chez les patients atteints d‘une
infection chronique causée par ces bactéries est
supérieur a celui des patients qui ne sont pas
infectés.

Ces organismes bactériens se caractérisent
notamment par leur capacité a développer une
résistance aux antibiotiques, ce qui complique
considérablement le traitement. En effet, les
bactéries peuvent se modifier et devenir invul-
nérables aux antibiotiques. Par conséquent, un
antibiotique qui s'était avéré efficace pour traiter
une infection peut ne plus convenir I'année sui-
vante parce que la bactérie s'est modifiée et a
acquis une immunité contre cet antibictique.

Les bactéries deviennent résistantes aux antibio-
tiques par toutes sortes de mécanismes. Des
chercheurs canadiens ont effectué des études
qui ont démontré que les bactéries Pseu-
domonas et Burkholderia cepacia développent
des pompes transmembranaires qui leur per-
mettent de faire passer les antibiotiques a travers
leurs parois cellulaires. En fait, elles parviennent
a pomper les antibiotiques hors de leur orga-
nisme. Les bactéries peuvent aussi créer des

Dr Shawn Aaron,
FRCPC
Directeur

Clinique de fibrose
kystique pour adultes
Université d’Ottawa

Ottawa (Ontario)
Canada

enzymes qui dégradent |'antibiotique a l'intérieur
méme de la cellule. Elles peuvent également
modifier leurs parois cellulaires pour empécher
les antibiotiques de s'y fixer. Il apparait incon-
testable que les bactéries excellent dans la créa-
tion de nouvelles stratégies pour éviter de se
faire éliminer par les antibiotiques.

En raison de la résistance aux antibiotigues, le
traitement des patients infectés par les bactéries
Pseudomonas ou Burkholderia cepacia est cons-
titué d'une association d'antibiotiques plutdt que
d'un seul. Les essais cliniques indiquent en effet
que les patients infectés par une bactérie résis-
tante répondent davantage a un traitement com-
posé de deux ou trois antibiotiques.

Actuellement, la recherche canadienne dans le
domaine de la fibrose kystique s'intéresse parti-
culierement & trouver des moyens pour améliorer
le traitement des infections pulmonaires causées
par des bactéries multirésistantes. Un essai clini-
gue de grande envergure est en cours a
Montréal, Toronto, Vancouver, Ottawa ainsi que
dans d'autres cliniques canadiennes de fibrose
kystique. L'objectif de cette vaste étude est de
découvrir si des essais plus perfectionnés en
laboratoire — portant sur la sensibilité des bac-

téries aux antibiotiques — permettraient aux clini-
ciens d'améliorer le choix des antibiotiques pour
le traitement. D'autres recherches canadiennes
portent sur |'identification des génes bactériens
causant la résistance aux antibiotiques. Une fois
identifiés, ces génes pourraient étre « neutra-
lisés», ce qui permettrait a la bactérie de retrou-
ver sa sensibilité aux antibiotiques. Enfin,
quelques scientifiques cherchent & identifier de
nouveaux antibiotiques et composés pep-
tidiques susceptibles de tuer les bactéries plus
efficacement et de contourner leurs mécanismes
de défense.

Force est de constater que les bactéries qui
infectent les patients atteints de fibrose kystique
sont particulierement néfastes car en plus de
causer des infections chroniques, elles dévelop-
pent rapidement une résistance aux antibio-
tiques. De nouvelles recherches se concentrent
sur 'identification de méthodes pour tuer plus
efficacement ces bactéries. L'objectif ultime sera
d'éviter toute infection pulmonaire chronique
chez les personnes atteintes de fibrose kystique.
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Les personnes atteintes de fibrose kystique souf-
frent souvent de malnutrition et les causes de
celle-ci sont nombreuses et complexes. |l faut
d'abord savoir qu’en raison de leur fréquence res-
piratoire élevée, de la toux et des réactions
inflammatoires associées aux infections récur-
rentes, ces personnes brilent davantage de
calories que la moyenne des gens. On estime que
les besoins énergétiques des personnes fibro-
kystiques sont de 20 & 50 % supérieurs & ceux du
reste de la population et que ces chiffres peuvent
méme doubler avec I'aggravation de la maladie
pulmonaire. La prise réguligre d’enzymes ne
garantit pas I'absorption des graisses a 100 %, il y
a élimination de gras riches en énergie et con-
séguemment, perte de calories via les selles. Les
vomissements associés a la toux peuvent égale-
ment causer la perte d'éléments nutritifs. |l est
aussi possible qu'un nombre important de caleries
se perde sous forme de sucre dans 'urine, chez
ceux qui souffrent d'un diabéte non diagnostiqué
ou mal contrélé.

Généralement, les personnes atteintes de fibrose
kystique ont un appétit vorace, mais cela n'est pas
toujours wvrai. Bien qu'habituées & manger
copieusement et ayant été encouragées a le faire
pendant des années par les membres bien inten-
tionnés de la famille ou de I'équipe médicale, elles
souffrent souvent, avec le temps, d'un manque
d'appétit. Un ou plusieurs des facteurs suivants
peuvent influencer I'alimentation des personnes
fibro-kystiques : les polypes nasaux qui affectent le
golt et réduisent le plaisir de manger, la fatigue
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qui diminue le désir de cuisiner et de manger, la
dépression ou I'anxiété, les maux d'estomac ou
I'accumulation excessive de selles — causée par
une absorption déficiente des graisses — qui peu-
vent entrainer des nausées et de l'inappétence.
Certains médicaments ou associations de médica-
ments peuvent aussi diminuer 'appétit.

Maintenir un poids santé peut constituer un vérita-
ble défi pour les personnes fibro-kystiques. Une
balance énergétique négative, c'est-a-dire des
pertes et dépenses énergétiques supérieures aux
apports (prise alimentaire), peut entrainer la mal-
nutrition. On parle de malnutrition lorsqu’une per-
sonne pese moins de 90 % de son poids idéal. La
malnutrition peut étre légére (80 3 90 % du poids
idéal), modérée (70 a 80 %) ou grave (moins de
70 %). Evidemment, I'impact de la malnutrition sur
la santé des personnes atteintes de fibrose kys-
tique dépend de sa sévérité. Sous sa forme la
maoins grave, la malnutrition peut affaiblir le sys-
téme immunitaire et augmenter la fréquence des
infections, ce qui, avec le temps, risque d'accélé-
rer le déclin de la fonction pulmonaire. De plus, la
malnutrition peut réduire la qualité de vie en affec-
tant I'énergie ou I"endurance.

Soutien nutritionnel ou alimentation par sonde

Le soutien nutritionnel ou alimentation par sonde
est une thérapie accessible a toutes les personnes
fibro-kystiques du Canada. Bien qu'efficace, cette
thérapie est effractive (impligue un passage a tra-
vers le revétement cutané ou muqueux) et sera
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donc réservée a ceux qui souffrent de malnutrition
modérée & grave. Les personnes fibro-kystiques
devraient toujours essayer d'autres thérapies avant
de se résoudre a l'alimentation par sonde. Voici
quelques avenues a explorer : augmentation de la
densité énergétique du régime alimentaire, utilisa-
tion réguliere de suppléments nutritifs oraux
riches en énergie, ajustement des enzymes (un test
de mesure du gras contenu dans les
selles de 72 heures est recommandé pour vérifier
I'absorption), dépistage du diabéte (on effectucra
un test de tolérance au glucose). Sila perte de
poids ou le retard de croissance perdure malgré
toutes ces interventions, on pourra alors recourir a
I'alimentation par sonde.

Résultats de I'enquéte canadienne sur
I'alimentation par sonde

Une enquéte sur l'alimentation par sonde a eu lisu
en 1999 a l'échelle du Canada. Les résultats de
celle-ci ont été présentés lors du Congrés nord-
américain sur la fibrose kystique qui s'est tenu en
1999 a Seattle, et lors de la Journée provinciale de
la fibrose kystique du Québec qui a eu lieu en
2001 a Montréal. L'objectif de I'enquéte était de
déterminer la fréquence d'utilisation de I'alimenta-
tion par sonde dans les cliniques de fibrose
kystique au Canada et de préciser la nature des
traitements (types de préparations et facons de les
administrer, utilisation des enzymes, etc.).

Sur les 36 cliniques de fibrose kystique du Canada
qui ont été sollicitées pour participer a cette
enquéte, 35 ont complété notre sondage, pour un
taux de réponse de 97 %. Les questionnaires ont
ete envoyés aux directeurs des cliniques qui
devaient déterminer & quels membres de leur
équipe ils les distribueraient. Il est intéressant de
souligner que les deux tiers des questionnaires
gue nous avons regus portaient au moins la signa-
ture d'une diététicienne, la moitié celle d'une
infirmiére et le quart celle d'un médecin. Cela
indique donc que dans plusieurs cas, deux ou trois
professionnels d'une méme clinique ont répondu
ensemble a notre sondage.

L'enqguéte a permis de rejoindre un nombre total
de 3 402 patients fibro-kystiques dont 57 %
étaient des enfants et 43 % des adultes. Parmi ces
3 402 patients, 140 étaient alimentés par sonde,
ce qui constitue une moyenne nationale de 4,1 %
— un chiffre nettement inférieur a la moyenne
américaine de 9,1 % ou a celle de 'Australie de
7,1%. Seulement 24 des 990 patients québécois
étaient alimentés par sonde, ce qui représente une
moyenne de 2,4 % pour le Québec, donnée bien

inférieure a celles du reste du Canada. Le taux de
patients alimentés par sonde dans chaque clinique
variait entre 0 et 15,8 %. Lampleur de ces varia-
tions peut s'expliquer par le fait que les cliniques
ne se ressemblent pas toutes. Ainsi, dans les cli-
niques ol se font des transplantations, la moyenne
d'utilisation de l'alimentation par sonde était
largement supérieure. D'autres facteurs comme la
taille de la clinique, sa localisation (en milieu rural
ou urbain), son appartenance a un milieu hospita-
lier universitaire, etc., ont influé sur les résultats.

Chez les patients alimentés par sonde, dans la
majorité des cas (environ 70 % au Canada et 62 %
au Québec), la sonde était insérée directement
dans l'estomac (procédé appelé gastrostomie ou
GEP : gastrostomie endoscopique percutanée) ou
directement dans l'intestin gréle (prés de 20 %
dans tout le Canada, mais seulement 8 % au
Québec). D'autres ,/batients (environ 10 % dans
tout le Canada, mais 30 % au Québec) étaient ali-
mentés par une sonde insérée dans le nez et se
rendant jusqu'a I'estomac (sonde nasogastrique).
Ces chiffres nous permettent de constater que
I'utilisation des sondes nasogastriques est beau-
coup plus courante au Québec gue dans le reste
du Canada. La raison n'en est cependant pas
encore déterminée. Généralement, le type de
sonde utilisé dépend des préférences de I'équipe
médicale et du patient ou de sa famille. Il existe
toutefois quelques contre-indications a I'utilisation
de sondes nasogastriques : les polypes nasaux qui
rendent le passage de la sonde nasogastrique dif-
ficile et douloureux et les varices cesophagiennes,
en raison des risques d’hémorragie.

Selon les répondants, plusieurs raisons expliquent
l'augmentation de ['utilisation de I'alimentation
par sonde dans leur clinique : 'amélicration de la
technigue de gastrostomie endoscopique percu-
tanée qui permet d'accéder plus facilement 3
I'estomac, le meilleur accueil quont réservé les
équipes multidisciplinaires ainsi que les patients et
leur famille a cette solution, I'augmentation du
nombre de patients en attente de transplantation
et le vieillissement de la population fibro-kystique.
Dans les cliniques od l'incidence de |'alimentation
par sonde avait diminué, les répondants pré-
sumaient qu'il s'agissait |a d'une conséquence de
la diminution du nombre de patients malnutris
(meilleurs soins préventifs) ou de I'augmentation
du nombre de patients refusant cette solution.

Selon les répondants, le refus de la thérapie
demeurait la raison principale pour laquelle cer-
tains patients malnutris n'étaient pas alimentés par
sonde. La deuxiéme raison la plus fréquente était
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que I'équipe médicale, jugeant le patient inca-
pable ou non désireux de suivre ce traitement, ne
lui avait pas offert.

Au Canada, la formule nutritive la plus utilisée
(41% des cas) contenait 2 kilocalories/mL (haute
densité énergétique). Les formules élémentaires
ou « prédigérées », telles que Peptamen™c, Vital*
ou Vivonex™ arrivaient au second rang (35 %) et
environ 18 % des produits étaient des formules
contenant 1 kilocalorie/mL. Des produits spécia-
lisés tels que Pulmocare™, Lipisorb™® ou Criticare™®
représentaient un plus petit pourcentage : 6 %. Les
préparations utilisées dans les cliniques québé-
coises etaient trés différentes de celles utilisées
dans le reste du Canada. Presque la moitié des
patients fibro-kystiques du Québec (47 %), rece-
vaient des préparations prédigérées et seulement
13 % des produits a haute densité énergétique.
Les produits spécialisés étaient également utilisés
plus fréquemment (13 %) qu'ailleurs. Les 27 %
restants utilisaient des produits & 1 kilocalorie/mL.
Un article du Journal of Pediatrics publié en 1998
(Erskine et coll.) indiquait que les préparations non
élémentaires (non prédigérées) étaient tout aussi
bien absorbées que les préparations prédigérées,
lorsqu’elles étaient utilisées avec des enzymes.
Dans la plupart des cas, les préparations
prédigérées, beaucoup plus colteuses, ne sont
donc pas indispensables. Kane et coll. (1990) ont
démontré que |'alimentation nocturne par sonde
ne causait pas d'augmentation importante de la
rétention du dioxyde de carbone ou de la désatu-
ration en oxygéne, méme chez les patients fibro-
kystiques les plus gravement atteints. Ainsi, les
produits spécialisés tels que le Pulmocare™® ne
sont en général pas nécessaires.

L'alimentation par sonde s'effectuait le plus sou-
vent la nuit (89 %), par goutte & goutte continu
(82%), plus de cing nuits par semaine (77 %).
L'administration d'enzymes avec |'alimentation par
sonde présentait de grandes variations. Ainsi, 60 %
des cliniques suggéraient a leurs patients une
prise orale de microsphéres a enrobage entérique
au début et a la fin de Ialimentation par sonde
(parfois méme au milieu de la nuit, si la personne
se réveillait pour uriner, par exemple). Les enzymes
en poudre mélangées a la formule nutritive étaient
utilisées dans 25 % des cas tandis que 15 % des
cliniques administraient une partie des enzymes
oralement et une partie sous forme de poudre
meélangée & la préparation. La recherche d'Erskine
et coll. a démontré que les enzymes pris avant et
a la fin de I'alimentation par sonde (méme dose
que lors d'un repas « normal »), étaient bien
absorbées. Si la prise de poids est bonne et s'il n'y

a pas d'augmentation des crampes abdominales,
ni de malabsorption, cette méthode de dosage
des enzymes est appropriée. L'ajout de la poudre
d'enzymes directement a la préparation pourrait
causer le « caillage » des protéines et bloquer la
sonde.

Avant de procéder a l'alimentation par sonde, la
plupart des cliniques indiquent qu’elles effectuent
des analyses sanguines, notent le poids, la taille et
autres informations nécessaires & une évaluation
nutritionnelle. Seulement 16 % des cliniques
effectuent un dépistage du diabéte (épreuve d'hy-
perglycémie provoquée par voie orale) ou un test
de malabsorption {mesure du contenu en gras
dans les selles de 72 heures) avant de commencer
I'alimentation par sonde. Idéalement et dans le
but d'éliminer toute autre cause de malnutrition,
tous les patients devraient subir tous ces tests
avant de recourir & l'alimentaticn par sonde. De
plus, avec la prise de poids rapide qu'entraine
I'alimentation par sonde, il est possible que ceux
qui presentent une intolérance au glucose
développent un diabéte relié a la fibrose kystique.
Ces personnes doivent étre identifiées avant le
début de la thérapie et étre informées des risques.

Les complications signalées avec |'alimentation par
sonde sont généralement d'ordre mécanique : fuite
de la sonde, détachement de la sonde, infection du
site, etc. Des complications gastro-intestinales
—reflux, nausées et vomissements -, ont été
signalées par environ un tiers des répondants. Un
autre tiers n'indique aucune complication.

Le meilleur traitement de la malnutrition associée
a la fibrose kystique est la prévention. Toutefois,
en cas de malnutrition, il est essentiel de poser un
diagnostic précis et d'identifier le traitement
approprié. L'alimentation par sonde est dispo-
nible pour tous les patients fibro-kystiques du
Canada et méme si le traitement n'est pas sans
complication, il est généralement bien toléré et
peut améliorer de fagon importante I'état nutri-
tionnel, le bien-étre, la fonction pulmonaire et
peut-étre méme la survie.
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S'il fallait nommer la découverte qui a permis de
sauver le plus grand nombre de vies humaines
sur cette planéte, celle des antibiotiques
viendrait certainement en téte de liste, suivie de
pres par la vaccination. Ces deux percées
majeures du monde de la recherche biomédicale
ont comme dénominateur commun une lutte
stratégique contre une multitude d‘organismes
responsables d'infections bénignes ou mortelles.

Les antibiotiques : le bon et le moins bon

Parmi les maladies qui ont le plus bénéficié de
I'utilisation des antibiotiques, on retrouve princi-
palement les infections associées aux voies res-
piratcires : sinusites, otites, pharyngites, laryn-
gites, bronchites, pneumonies, et bien évidem-
ment certaines maladies chroniques comme la
fibrose kystique.

Nul ne contestera les effets bénéfiques des
antibiotiques, surtout pas les patients qui bénéfi-
cient directement de leur action pour combattre
diverses infections aigués ou chroniques. Mais il
faut étre conscient que ces produits peuvent
avoir des impacts secondaires préoccupants et
parfois méme dangereux. En effet, outre les
phénomenes de développement de résistance
observés chez un nombre grandissant de
bactéries, il faut signaler particuliérement des
allergies et des effets indésirables sur la micro-
flore (flore bactérienne) intestinale avec |'appari-
tion de diarrhées bénignes ou graves.

Microflore intestinale :
un monde complexe et fragile

Notre tractus gastro-intestinal est un systéme
écologique d'une grande complexité; il est
colonisé par une flore bactérienne trés concen-
trée comportant au total 100 000 milliards
d'unités, 10 fois plus que le nombre total de
cellules constituant notre corps. Cette popula-
tion étant composée de cellules 1 000 & 10 000
fois plus petites que les nétres, elle peut loger
dans un espace aussi étroit et réduit que nos
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intestins et plus
particuliéerement
notre gros intestin.
Nos selles en con-
tiennent dailleurs
100 milliards par
gramme; un seul
gramme de ces

Probiotiques :

terminologique

bactéries utiles & I'organisme,
par opposition aux antibiotiques.

- source : Grand dictionnaire

dernieres contient donc plus de bactéries qu'il
n'y a d'étres humains sur toute la terre.

Cette flore microbienne, comme la plupart des
systémes biologiques que nous connaissons,
contient une grande diversité de bactéries. On
estime en effet qu’elle est constituée d’environ
400 espéces différentes. La nature et la concen-
tration de ces espéces varient suffisamment d'un
individu & 'autre pour qu'il n'y ait pas deux per-
sonnes sur cette planéte qui posseédent une
microflore identique, pas méme des jumeaux
identiques. Par des techniques modernes
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d’analyse génétique, il est possible d'obtenir des
empreintes de cette microflore qui permettent
de distinguer des individus & la maniére des
empreintes digitales. Notre microflore intestinale
nous est donc trés personnelle.

Ce systeme d'une grande complexité peut étre
facilement perturbé par divers facteurs internes
ou externes. Qui n'a pas déja souffert d'une
diarrhée passagére liége a la consommation
d'aliments exotiques au cours d’'un voyage a
I"étranger ou a la suite d'un repas riche en cru-
dités ? Qui n'a pas déja vécu l'inconfort d'une
diarrhée associée & une forte grippe ou a une
insolation (augmentation importante de la tem-
pérature corperelle)? Qui enfin n'a pas déja
observé une modification de la consistance ou
de l'odeur de ses selles suite 3 une prise de
médicaments et plus particuliérement d'antibio-
tiques?

Les probiotiques : un support efficace

Toutes ces manifestations, généralement pas-
sagéres, indiguent des perturbations de la
microflore intestinale. Le retour & la normale
s'effectue généralement assez rapidement, mais
il peut arriver, si la source de perturbation
persiste, que les effets inconfortables ou indési-
rables se prolongent eux aussi. Cette situation
peut tout particulierement se produire chez des
individus qui doivent ingérer des antibiotiques
de fagon réguliére ou pour des périodes pro-
longées. Comment alors prévenir ou corriger ces
déséquilibres de la flore intestinale?

Plusieurs options peuvent étre envisagées, et
elles ont un commun dénominateur : |'apport
d'une flore microbienne exogéne (allochtone) en
support a la microflore endogéne (autochtone).
Cet apport peut revétir diverses formes :

® la consommation d'aliments fermentés con-
tenant diverses bactéries lactigues (comme le
yogourt, le kéfir, les laits acidophiles, etc.) a

ingérer entre les prises d'antibiotiques, mais
jamais en méme temps, pour éviter de tuer
ces bactéries et de diminuer l'efficacité des
antibiotiques eux-mémes;

¢ la consommation de produits alimentaires
contenant certaines bactéries ajoutées
(comme les yogourts, laits et fromages
enrichis en bifidobactéries);

e la prise de suppléments alimentaires sous
forme de capsules, comprimés ou sachets
contenant des concentrations trés élevées de
bactéries lactiques probiotiques et ayant fait
I'objet de démonstrations rigoureuses sur des
animaux et des humains;

* la prise de certains produits spécialisés et
enregistrés (DIN — Drug Identification Num-
ber) contenant des bactéries et/ou des levures
probiotiques (Fermalac® oral, Saccharomyces
boulardii, etc.) en forte concentration.

L'utilisation de probiotiques & base de levures
(S. boulardii) représente un intérét particulier
puisque ces derniéres sont totalement insen-
sibles aux antibiotiques utilisés pour combattre
les bactéries. On peut donc ingérer cette classe
de probiotiques par voie orale en méme temps
que les antibiotigues.

Les bactéries lactiques probiotiques :
une grande polyvalence

Les bactéries lactiques ont été identifiées depuis
longtemps (Metchnikoff, 1908) comme des com-
posantes trés importantes de la microflore
intestinale, a cause de leur capacité de fermenter
sans production de toxines et de pouvoir lutter
efficacement contre plusieurs bactéries recon-
nues comme peu désirables ou pathogénes. La
plupart d'entre elles produisent des bacté-
riocines, c'est-a-dire des substances capables
d’inhiber d'autres micro-organismes, mais de
fagon beaucoup moins agressive que les antibio-

tiques. On suggeére aussi qu'elles peuvent agir
de maniére bénéfique de multiples facons

(Naidu et al., 1999; Kopp-Hoolihan, 2001) :

en produisant divers acides organiques (lac-
tique, acétique, etc.) capables d'interférer
avec le développement d'autres bactéries plus
ou moins désirables par une légére augmen-
tation de l'acidité des selles;

® en produisant de faibles concentrations de
peroxyde d'hydrogéne;

* en luttant pour les nutriments et |'espace
disponibles (effet barriere);

® en interagissant avec le systéme immunitaire
local et général (immunité cellulaire et
humorale);

en apportant des activités enzymatiques dési-
rables (lactases, protéases, peptidases, etc.)

® en inhibant la production d’activités enzyma-
tiques moins désirables (azoréductase, nitroré-
ductase, glucuronidase, etc.) généralement
associées au cancer du colon;

en modulant la production de mucus dans
I'intestin ;

e en diminuant certaines réactions inflamma-
toires de 'intestin (allergies, colites ulcéreuses,
maladie de Crohn, pochites [Gionchetti et al.,
2000], etc.)

Nul ne contestera que les micro-organismes ont
de multiples impacts sur la santé des humains.
Mais c'est surtout leur capacité & causer des
maladies qui a jusqu’a présent retenu |'attention.
On peut se demander par ailleurs si les meilleurs
moyens de combattre les bactéries indésirables
ne résideraient pas dans le monde microbien lui-
méme ? N’'est-ce pas ce que nous avons réussi
avec les antibiotiques, qui ne sont rien d'autre
que des substances naturellement produites par
des micro-organismes contre d'autres micro-
organismes ? N'est-ce pas aussi |'approche

utilisée pour la vaccination, qui consiste a utiliser
des micro-organismes inactivés pour stimuler
notre systeme immunitaire ?

Conclusion

Les probiotiques constituent cette nouvelle
génération d'alliés vivants qui ne demandent pas
mieux que de contribuer au maintien du bon
équilibre de notre microflore intestinale de plus
en plus menacée par une alimentation trop asep-
tisée. A nous de les utiliser intelligemment... en
prophylaxie et en thérapie complémentaire.

NDLR
Les personnes intéressées par l'utilisation
des probiotiques sont invitées & en
discuter avec leur médecin.
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Qu’est-ce que I'Aspergillus?

U'Aspergillus est une moisissure qui croit & la
chaleur et que |'on retrouve souvent dans I'envi-
ronnement. Fréguente dans la végétation
humide en putréfaction, elle existe également
dans l'air, I'herbe fraichement coupée, I'eau des
piscines et les usines de traitement des eaux. |l
s'agit de la moisissure retrouvée le plus couram-
ment dans les maisons (par exemple, dans la
terre des plantes d'intérieur). L'Aspergillus se
reproduit grace a la formation de spores minus-
cules (semblables & des graines). De dimension
idéale pour étre inhalées, ces spores se
déposent dans les poumons ou elles peuvent
croitre dans les voies respiratoires.

Plusieurs maladies pulmonaires peuvent étre
causées par |'Aspergillus, ainsi, |'aspergillose
envahissante (affection qui se développe chez les
personnes dont le systéme immunitaire est trés
affaibli, aprés une chimiothérapie par exemple)
ou l'aspergillome (Iésion pulmonaire résultant du
développement d'une boule de champignons
capables de se développer dans une cavité des
poumons, habituellement lorsque ceux-ci sont
endommagés par une autre maladie pul-
monaire).

L'Aspergillus envahit le tissu pulmonaire des per-
sonnes fibro-kystiques lorsque leur systéme
immunitaire est affaibli. Cependant, comme les
personnes fibro-kystiques possédent générale-
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ment un systeme immunitaire normal, leur corps
réagit si I'Aspergillus s'introduit dans les
poumons et il se produit alors un genre de réac-
tion allergique : l'aspergillose bronchopul-
monaire allergique.

Qu’est-ce que l'aspergillose broncho-
pulmonaire allergique (ABPA) ?

Bien que les causes de I'ABPA ne soient pas trés
bien connues, on sait tout de méme qu’il s'agit
d'une forme de réaction pulmonaire allergique,
un peu comme une allergie aux chats ou a la
poussiére. L'Aspergillus est une substance
étrangére qui peut inciter I'organisme & preduire
des anticorps pour se défendre. En attaguant
I'"Aspergillus, les anticorps endommagent les
poumons et cette réaction perdure puisque
I"Aspergillus demeure dans les poumons. C'est
un peu comme si une personne allergique aux
chats se promenait toute la journée avec un chat
sur les épaules. Les lésions aux poumons créent
une inflammation des voies respiratoires, ce qui
entraine des symptémes semblables & ceux de
I'asthme (sifflements, toux et géne respiratoire).
Des bouchons de mucus renfermant |'Aspergillus
se forment dans les voies respiratoires et les per-
sonnes souffrant d'ABPA expectorent parfois ces
bouchons jaunes ou bruns qui ont la particularité
d'étre fermes et épais.

——
IMaspergillose bronchpp ul}t naire allergiylie

DI Elizabeth Tullis, Frcp()
Directrice médicale

Clinique de fibrose
kystique

Division de pneumologie
Hopital St-Michael’s

Toronto (Ontario)
Canada

Comment I"ABPA est-elle diagnostiquée?

Les premiéres descriptions de I'ABPA chez les
adultes asthmatiques remontent & 1952; chez les
personnes atteintes de fibrose kystique, elles
datent de 1965. Il est trés difficile de poser un
diagnostic d'’ABPA chez les personnes atteintes
de fibrose kystique car les symptdmes de I'ABPA
s'apparentent a ceux de la fibrose kystique.

Les personnes souffrant d’ABPA présentent
plusieurs des symptémes suivants :

* Asthme avec toux, sifflements, essoufflement,
géne respiratoire

* Infiltrats pulmonaires (marques) visibles & la
radiographie

* Bronchiectasies touchant les voies respiratoires
principales

¢ Crachats de bouchons de mucus bruns.

Les analyses suivantes sont utilisées dans le diag-
nostic de I"ABPA :

¢ Réaction positive a un test de sensibilité a
I"Aspergillus (test cutané)

* Niveau élevé d'IgE (un anticorps) dans le sang
(analyse sanguine)

e Présence d'anticorps contre |'Aspergillus dans
le sang (analyse sanguine)

* Prolifération de I'Aspergillus dans les crachats
(analyse des expectorations).

Il n'existe pas de test spécifique pour le
dépistage de 'ABPA. A ce jour, le meilleur outil
diagnostique demeure la combinaison des tests
suivants : taux sérique d'lgE, anticorps sériques
contre |'Aspergillus et test cutané positif. Une
étude a démontré que 100 % des personnes
souffrant d’ABPA et qui en avaient les symp-
témes présentaient des résultats positifs & ces
tests.

Le diagnostic demeure cependant difficile a
poser chez les personnes atteintes de fibrose

kystique puisqu'elles peuvent présenter
plusieurs de ces symptémes et obtenir des résul-
tats positifs aux tests, sans toutefois &tre
atteintes d’ABPA. La présence d'Aspergillus est
fréquente dans les poumons des personnes
atteintes de fibrose kystique — on la retrouve
chez prés de 57 % des patients, Chez certaines
personnes ayant des cultures positives, on peut
observer une réponse immune sans que cela
indique nécessairement la présence d’ABPA. De
méme, les tests cutanés peuvent indiquer une
allergie aux chats malgré I'absence de symp-
témes d'allergie (éternuements ou sifflements).
De nombreuses personnes fibro-kystiques
présentent les signes d'une allergie & la moisis-
sure de fagon intermittente : |'allergie apparait et
disparait, méme sans traitement. Le test cutané
est positif chez 30 & 60 % des patients. Une
etude étalée sur une période de 12 ans, portant
sur 118 patients fibro-kystiques (6 d'entre eux
souffrant d'ABPA), a démontré que 42 % des
patients sans ABPA possédaient des anticorps
contre |"Aspergillus et 54 % présentaient un taux
élevé d'IgE. Il est & noter que, durant le suivi, ces
parameétres se sont normalisés spontanément
chez bon nombre de ces patients.

Fréquence de I'’ABPA associée 3 la
fibrose kystique

En 1997, aux Etats-Unis, le nombre des cas
d'APBA déclarés au CF Foundation Registrary
représentait 1 % de la population fibro-kystique.
Une autre importante base de données améri-
caine sur la fibrose kystique, I"Epidemiologic
Study of Cystic Fibrosis (ESCF) - enquéte
épidémiologique sur la fibrose kystique — indique
que, sur une période de 2 ans, 2 % des 14 000
personnes recrutées souffraient d’ABPA. La pré-
valence variait beaucoup selon les régions. De
plus, ces chiffres constituent probablement une
sous-estimation de la prévalence réelle. LABPA
semble plus fréquente chez les personnes fibro-
kystiques dans la vingtaine et la trentaine, bien
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qu'elle ait été observée chez des enfants de
moins de 10 ans.

Traitement de I"TABPA

Sans traitement, I’ABPA évolue naturellement et
entraine une destruction progressive des tissus
avec obstruction des voies respiratoires menant
éventuellement & des lésions cicatricielles.

L'objectif de la thérapie est donc de soigner les
symptdmes aigus et d'éviter les |ésions des voies
respiratoires. Les corticostéroides demeurent le
traitement principal. Il faudra ajuster la corti-
cothérapie, par exemple la prednisone, pour
obtenir une amélioration clinique et une
meilleure fonction respiratoire, associées a une
chute des niveaux d'IgE et & une disparition des
infiltrats sur la radiographie.

Bien qu'il n'existe pas de thérapie standard, la
plupart des cliniciens optent pour un traitement
- a long terme — aux corticostéroides par voie

orale. La posologie initiale quotidienne est de

1 mg/kg pour les enfants et de 45 & 60 mg pour
les adultes. Cette dose doit &tre maintenue
jusqu'a ce que I'examen clinique et les radiogra-
phies montrent des améliorations. Elle est
ensuite réduite sur une période de trois a six
mois. Les bronchodilatateurs et la physiothérapie
respiratoire jouent un réle important dans |'éva-
cuation des sécrétions contenant |'Aspergillus.
On a rapporté des traitements utilisant de hautes

doses de corticostéroides administrés par inhala-
tion, mais peu de données supportent cette pra-
tique. Certaines autres thérapies utilisent des
médicaments antifongiques, comme ['itracona-
zole, quoique le réle de cette médication ne soit
pas encore bien établi. Litraconazole associé aux
stéroides semble toutefois efficace et pourrait
permettre de réduire plus rapidement la dose de
stéroides.

Au cours du traitement, il faut surveiller avec soin
les niveaux sanguins d’IgE, ceux-ci pouvant
refléter ou prédire I'activité de la maladie. Les
taux sériques d'IgE devraient avoir chuté de 35%
aprés deux mois de traitement; toutefois il est
possible que les niveaux sériques d'IgE ne se
normalisent jamais.

Conclusion

Si I'ABPA n’est pas rare chez les personnes fibro-
kystiques, le diagnostic demeure tout de méme
difficile a établir puisque les symptdmes ressem-
blent beaucoup a ceux de la fibrose kystique. |I
faut demeurer vigilant face 3 cette éventualité et
effectuer un dépistage approprié. Une fois le
diagnostic d'ABPA établi, il importe d’entrepren-
dre un traitement qui permettra possiblement
d'éviter la destruction progressive des tissus.
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La relation patient-médecin est sans contredit un
sujet vaste et complexe. Comment peut-il en
étre autrement puisque le sens méme du mot
« relation » est trés subjectif et peut varier
grandement ? Dans des livres & succés, des
patients ont utilisé des termes tels que : coopé-
rative, bureaucratique, solidaire (ou empa-
thique), hostile, mutuellement satisfaisante,
litigieuse, empreinte de respect, directive ou
paternaliste pour qualifier leur relation avec les
médecins. Le sujet de la relation patient-
médecin est traité dans certains livres de
référence et a fait 'objet de diverses recherches.
De plus, la majorité des facultés de médecine
offrent un cours traitant de ce sujet sous un nom
Oou un autre.

Il demeure toutefois fort difficile de traiter ce
theme de facon générale
puisque chaque relation est
unique : les individus impli-
qués sont uniques et le con-
texte de l'interaction I'est tout
autant. Fondamentalement, la
relation prend la forme d'une
rencontre (ou de plusieurs dans le contexte de la
fibrose kystique) entre deux personnes. Cette
rencontre, dont I'objectif principal est de répon-
dre aux besoins du patient, met face & face deux
individus tenant des réles complémentaires
celui du patient et celui du médecin.
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...chaque relation est unique :
les individus impliqués sont uniques
et le contexte de linteraction
Vest tout autant.

Le diagnostic de la fibrose kystique étant posé
avant I'dge d'un an chez environ 70 % des
patients, plusieurs adultes auront connu des
relations continues, se prolongeant parfois des
années, avec quelques médecins. J'insisterai ici
sur la relation entre le patient adulte et le
médecin dans les cliniques de fibrose kystique
du Canada et des Etats-Unis. Je considérerai
une relation plus ou moins suivie comme étant la
norme, par opposition a des consultations occa-
sionnelles avec des spécialistes, pour une
sinusite ou la pose d'un cathéter de Hickman,
par exemple.

Chaque rencontre est unique

Le quotidien d'une personne atteinte de fibrose
kystique comporte une part de routine mais
peut étre ponctué de
surprises. De méme, cer-
taines visites chez le
médecin sont plutdt
banales, alors que
d’autres se font en situa-
tion d'urgence ou méme
critique. Et méme lorsque la visite a lieu quand
tout va @ peu pres bien, quand la vie et la
maladie semblent sous contréle, il demeure pos-
sible que vous appréhendiez le rendez-vous.
Apres tout, vous pourriez recevoir de mauvaises
nouvelles ou devoir avouer ne pas avoir fait
consciencieusement votre physiothérapie.

Dr Cyril M. Worby
Professeur émérite
Psychiatrie et
sciences du
comportement

Ecole de médecine
de ’Université du
Nevada

Reno, Nevada
Etats- Unis

Attentes et projections

Les attentes et les projections de chacun ont une
influence importante sur chacune des rencon-
tres. Le respect mutuel est sans doute |'attitude
la plus importante pour une relation patient-
médecin efficace. Le patient respecte le
médecin pour ses connaissances, sa compé-
tence technique et ses qualités humaines de
compréhension, d'empathie et de compassion.
Le médecin respecte le patient en tant qu'étre
humain en souffrance physique ou émotionnelle
qui vient vers lui, a la recherche d'aide et de
compréhension a I'égard des répercussions
d'une situation donnée sur
sa vie. Chacun, médecin et
patient, posséde des infor-
mations importantes pour
gérer la situation et le fait
de les communiquer a
I"autre requiert des efforts
et peut comporter certains
risques. Vous, le patient,
devez prendre le risque de transmettre des
informations vous concernant tout en appréhen-
dant la réponse du médecin qui, par exemple,
pourrait dire : « D'apres ce que vous me dites et
les données en ma possession, je pense qu'il
faut envisager de commencer les suppléments
d'oxygene ». Vous vous y attendiez peut-étre
mais vous n'étes pas prét a l'entendre. Le
médecin, lui aussi, peut trouver difficile de voir
votre état s'aggraver. |l peut imaginer les con-
séquences que ceci aura pour vous : vous devrez
peut-étre cesser de travailler a plein temps et
votre vie sociale sera perturbée; le traitement
avec oxygéne rendra votre handicap visible, ce
gue vous avez toujours voulu éviter.

Malheureusement, il apparait inévitable que I'un
finisse par décevoir l'autre : le médecin vous
désillusionnera par son incapacité a enrayer la
progression de la maladie et vous (votre corps)
obligerez le médecin a se heurter a son impuis-
sance & vous guérir. C'est la un théme récurrent
dans toutes les maladies chroniques et il arrive
que chacun des partenaires impliqués dans la
relation éprouve — généralement inconsciem-

ment —, un certain ressentiment devant la tour-
nure des événements.

Toutefois, entre le désespoir et la guérison, il
existe un entre-deux : jouir pleinement de la vie
malgré les contraintes imposées par la maladie
et par le monde qui vous entoure. Le sens de
I'expression « jouir pleinement de la vie » varie
beaucoup selon les individus, et ce, qu'ils soient
atteints ou non de fibrose kystique. L'important
demeure d'établir une relation basée sur la colla-
boration et la confiance en demeurant conscient
que la gestion des problémes, petits et grands,
nécessite la contribution de chacun. Vous, le
patient, connaissez comme
personne votre corps et ses
signaux, le milieu dans
lequel vous évoluez et vos
besoins. Le médecin connait
des aspects de votre corps
et de son fonctionnement,
mais sous une perspective
différente, souvent par le
biais d’analyses médicales comme indices de
votre santé.

Le fait que d'une certaine maniére, le médecin
et vous parliez un langage différent peut étre un
obstacle a une communication efficace. En effet,
méme si vous vous exprimez tous deux en
frangais (ou en anglais), vous n'utilisez pas le
méme « dialecte ». Le médecin écoute vos pro-
pos et les interpréte d'un point de vue scien-
tifique et médical. De votre c6té, vous écoutez
ce que le médecin vous dit avec, en toile de
fond, votre vie personnelle, vos expériences
passées et vos valeurs. Il est donc essentiel de
s'efforcer a respecter |'optique de I'autre, méme
si d'importantes différences existent. Une con-
cordance parfaite entre votre médecin et vous
sur des questions graves est un idéal irréalisable.
Il est toutefois souhaitable que chacun tienne
compte sérieusement des opinions de lautre et
qu'il les respecte. Il peut arriver que vos attentes
divergent de celles du médecin. Cette situation
est particuliérement néfaste lorsque l'un pré-
sume que |'autre connait ses attentes mais que
celles-ci n‘ont pas été spécifiées. En général, il
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vaut mieux ne pas passer sous silence d'impor-
tantes attentes, perceptions, inquiétudes,
préoccupations ou pensées.

Nous savons tous que les soins associés a la
fibrose kystique relévent d'une équipe pluridisci-
plinaire. Bien que constituant un avantage pour
le patient, cette facon de faire complexifie toute-
fois les choses. Les équipes ressemblent un peu
a des familles. En effet, si certaines réussissent a
développer une excellente coopération,
d'autres sont dysfonctionnelles, souvent en rai-
son d'un manque de communication concernant
les soins au patient. Certaines questions sont
parfois plus faciles a traiter avec quelgu’un
d'autre que votre médecin (infirmier-ére, tra-
vailleur-se social-e, physiothérapeute ou nutri-
tionniste), peut-étre parce que vous vous sentez
plus a l'aise avec une personne du méme sexe
ou encore parce que votre question s'adresse
plus spécifiguement a un spécialiste de I'équipe
médicale. Généralement, la régle veut que, dans
I'intérét du patient, tous les membres de
I'équipe pluridisciplinaire partagent l'informa-
tion. 1l se peut toutefois que vous désiriez que
votre conversation demeure confidentielle. Le
soignant accédera généralement & cette
demande sauf s'il juge que la confidentialité
présente un risque. Par exemple, si vous étes
tres déprimé et confiez au physiothérapeute que
vous songez au suicide, celui-ci vous informera
certainement qu’il est dans l'obligation d'avertir
votre médecin afin que ce dernier puisse vous
aider a surmonter cette période de désespoir.

Quelques suggestions pratiques

Afin de rendre la rencontre avec votre médecin
la plus satisfaisante possible, il peut étre utile de
noter vos questions avant votre rendez-vous.
Certains envoient a |'avance une télécopie a leur

médecin sur laquelle ils inscrivent toutes les
questions qu'ils souhaitent aborder. Si vous vivez
avec un-e conjoint-e, vous pouvez linviter a
vOus accompagner, surtout si vous envisagez la
possibilité qu'il y ait des décisions importantes a
prendre. Méme si le médecin vous parait pressé,
ne vous génez pas pour poser toutes les ques-
tions qui sont importantes pour vous. Aucune
question ou inquiétude n’est banale. Il se peut
gu’il vous réponde : « Je n'ai pas le temps de
répondre & cette guestion maintenant. Prenons
un autre rendez-vous pour que je puisse
apporter toute |'attention a toutes vos ques-
tions». Dans ce cas, n'hésitez pas a fixer un
rendez-vous le plus tét possible. Le fait de
ressasser des inquiétudes pendant des semaines
ou des mois peut étre mauvais pour vous.

En raison de la nature de la fibrose kystique, le
voyage que vos proches et vous avez entrepris
avec I'équipe soignante durera des décennies.
Chaque étape est différente pour chaque per-
sonne. La route sera parfois cahoteuse et méme
angoissante, mais la persévérance, la confiance
mutuelle et le dialogue franc feront de ce
voyage une expérience gratifiante pour tous.
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sa vie spmtuelle

Oui, vivre au quotidien avec la fibrose kystique
nécessite beaucoup de courage et de volonté.
Voila un témoignage que peuvent livrer
unanimement, tant les personnes atteintes que
toutes celles qui les c6toient et les accompa-
gnent. Ce combat de tous les jours est parfois
ponctué de périodes plus difficiles au cours
desquelles le découragement peut prendre le
dessus sur I'espérance. Lors de ces journées
sombres et interminables, le mal de vivre peut
aller jusqu’a provoquer une détresse suffocante.
On voudrait crier sa souffrance et son mal a
pleins poumons... Avant de
toucher le fond de I'abime,
il faut toutefois prendre
conscience qu'il demeure
un aspect de notre person-
ne que la maladie ne saurait
eétouffer : la dimension spiri-
tuelle. Fortement incrustée
en chaque personne, ce
souffle vital existait déja lors
de notre toute premiére
inspiration.

Je parlerai d'abord de la réalité spirituelle plutét
que de m'attarder a la dimension religieuse. Je
crois en effet que la spiritualité précéde |'appar-
tenance religieuse et gu'elle en est méme la
source. En effet, avant d'étre disciple d’'une reli-
gion, la personne humaine existe physiquement
et spirituellement. Il faut savoir que le mot spiri-
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Il faut savoir que le mot spiritualité
tire son origine de racines
latines et signifie : souffle, respiration.

tualité tire son origine de racines latines et
signifie : souffle, respiration. Vivre une forme de
spiritualité consiste en quelque sorte a se don-
ner de l'air, & oxygéner sa vie et a prendre le
temps de redonner du souffle a son existence.
La spiritualité est donc intimement liée a la vie.
De plus, j'ose affirmer que la réalité spirituelle
d'un individu est intrinséquement amarrée aux
principes fondamentaux de I'existence. Pour
vivre pleinement sa vie, I'étre humain a besoin
de lui donner un sens et cette quéte de sens
ouvre des horizons illimités. Loin d'empécher
une évolution spirituelle,
la faiblesse ou la fragilité
d'une personne devient
une force et une source
d'inspiration positive pour
continuer le combat de la
vie. L'étre spirituel est
appelé a dépasser ses pro-
pres limites.

Pour parvenir a découvrir

la vitalité et la puissance
de notre spiritualité, il faut d'abord et avant tout
demeurer a |'écoute de ce qui nous habite, de
ce qui nous fait vivre. Autant nous sommes
attentifs a notre respiration, a l'air qui nous
pénetre et nous donne vie, autant nous pou-
vons découvrir qu’en chacun de nous, existe un
souffle de vie qui prend sa source dans le divin.
Ce serait limiter tragiquement notre incarnation

Fernand Patry,
Ordre des précheurs

Animateur de
pastorale,
Hétel-Dieu du CHUM

Montréal (Québec)
Canada

que de croire que nous ne sommes restreints
qu'a exister ou respirer. Nous sommes vivants,
habités d'une vie qui a besoin de V'univers tout
entier pour exister et dans lequel nous pouvons
puiser a |'infini.

Ce souffle qui nous habite et transcende tous
les pores de notre peau peut porter plusieurs
noms: amour, tendresse ou
affection. On peut également
lui attribuer des états d'ame
tels la joie, le bonheur et la
paix. Et si NOUs 0soNs pous-
ser plus loin la communion
universelle avec ce souffle, il
est possible de le ressentir
dans la musique, la poésie et
la  beauté naturelle des
choses. Tous ces sentiments, ces états d'dme et
ces communions nous permettent de reprendre
contact avec la beauté inaltérable de la vie. Bien
que cette maniere de vivre comble et émerveille
ceux et celles qui I'ont adoptée, il se peut qu'un
désir plus grand surgisse dans cette quéte de
beauté et d'amour. Méme la téte pleine de
musique et le coeur débordant de poésie, il est
possible de ressentir un besoin irrésistible d'en-
trer en relation avec un souffle encore plus
grand. Cette attirance universelle nous améne
parfois & entrer plus intimement au coeur de la
vie et a chercher en nous-mémes et jusque dans
I'éternité de notre existence, une réponse qui
est a la fois une question : Dieu.

Il est difficile de comprendre ce qui pousse les
étres humains a rechercher cette dimension
spirituelle. Je crois que Dieu, peu importe sa
dénomination — qui varie selon les cultures et les
traditions —, demeure plus grand que le nom
qu'il porte et sera toujours Celui qui nous attire

notre incarnation que de croire
gue nous ne sommes restreints

qu’a exister ou respirer.

a lui et nous incite a lui ressembler. Apprivoiser
sa réalité spirituelle s'avére un long processus
tout aussi difficile que celui de s'accepter soi-
méme. Dans le christianisme, Dieu s'est révélé
inconditionnellement du cété des plus fragiles,
des plus souffrants. Il se présente comme le
souffle de vie qui fait renaitre sans cesse
quiconque s'en pénétre. Ainsi, 3 mes yeux, la

voie de la spiritualité

apparait comme un

Ce serait limiter tragiquement chemin d'espérance

pour toutes les per-
sonnes qui vivent avec
la fibrose kystique.
Loin de moi l'idée de
leur conseiller de s'ac-
crocher a un Dieu d'in-
terventions et de mira-
cles; je prone plutét l'idée d’entrer en
communion et en dialogue avec une présence
réconfortante et vivifiante. Cette relation, qui
prend sa source en nous-mémes, procure une
paix intérieure qui devient essentielle au
moment des luttes et des combats. L'ouverture
a notre réalité spirituelle devient ainsi la voie
royale, qui, malgré la maladie, peut conduire au
bonheur et a l'espérance. Mais comment vy
parvenir? La réponse est en chacun de nous. |l
suffit d'y croire, de se laisser guider par notre
intuition spirituelle et par les multiples signes
qui se présentent. |l faut apprendre 2 regarder
avec les yeux du cceur. Nous pourrons alors
discerner linvisible présence et découvrir le
souffle qui peut transfigurer notre vie.
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thérapies en fibrose kystique

Les travaux de recherche concernant la fibrose
kystique se poursuivent sur plusieurs fronts et
ce, tant en Amérique du Nord, qu'en Europe et
ailleurs. Dans la derniére année, ces travaux
nous ont permis de mieux saisir les mécanismes
pouvant rendre les personnes atteintes de
fibrose kystique plus susceptibles aux infections
bactériennes des voies aériennes.

Le docteur Gerd Déring (Allemagne) en collabo-
ration avec le docteur Richard Boucher (Caroline
du Nord, Etats-Unis) ont récemment publié une
observation particuliérement intéressante nous
permettant de mieux comprendre comment un
défaut d’expression de la protéine CFTR pouvait
provoquer des anomalies importantes dans les
mécanismes de défense contre les bactéries, au
niveau de |'arbre bronchique. En effet, ces
chercheurs ont constaté que la tension
d'oxygeéne dans le mucus tapissant les bronches
de certains patients atteints de fibrose kystique
est tres basse. Malgré cette faible tension
d'oxygéne, les bactéries Pseudomonas aerugi-
nosa réussissent a se multiplier et & établir des
structures pouvant ressembler a une mince
couche gluante que l'on appelle biofilm. Ce
phénomeéne de persistance des bactéries dans
un environnement tres pauvre en oxygene est
surprenant et suggére que les globules blancs
doivent avoir beaucoup de difficulté & éliminer
les bactéries. En effet, I'ingestion et |"élimination
de bactéries par les globules blancs nécessitent

I'utilisation de grandes quantités d'oxygéne. La
raison expliquant la faiblesse du taux d'oxygéne
dans le mucus de patients fibro-kystiques n’est
pas entierement connue. Toutefois, il est proba-
ble que la déshydratation du mucus, accompa-
gnée d'une augmentation des propriétés visco-
élastiques secondaires a la déficience de sécré-
tion du chlorure par le CFTR, provoquent une
barriere nuisant a la diffusion de l'oxygéne.
Malgré la présence de nombreux globules
blancs, les bactéries telles que les Pseudomonas
peuvent vivre et réussir a établir des colonies.

Selon une autre observation récente, la forma-
tion de biofilms par des bactéries, particuliére-
ment de type Pseudomonas aeruginosa, est un
élément trés important. On pourrait comparer
un biofilm & un grand développement urbain
dans lequel existe un systtme de communica-
tions particuliérement efficace. Ainsi, les bacté-
ries constituées en biofilms profitent de signaux
provenant de l'ensemble de la société bacté-
rienne pour s'adapter & l'environnement. Les
bactéries en biofilms sont extrémement difficiles
a éliminer avec des antibiotiques car la capacité
d'adaptation d'une colonie de bactéries ainsi
formée est nettement plus grande que celle de
bactéries indépendantes. Cette nouvelle com-
préhension de la microbiologie des bactéries
dans les bronches de patients atteints de fibrose
kystique nous permet d’envisager de nouvelles
thérapies antibiotiques plus efficaces. De plus,

[

des chercheurs en microbiologie ont démontré
que les bactéries en biofilms croissent a une
vitesse plus lente que les bactéries indépen-
dantes. De nouvelles approches font donc
l'objet de recherches intensives, notamment
I'utilisation d'antibiotiques connus sous le nom
de macrolides, par exemple |‘érythromycine,
I'azithromycine et la clarithromycine. Si cette
classe d'antibiotiques ne s'avére pas parti-
culiégrement efficace contre les Pseudomonas
aeruginosa en croissance rapide, elle semble
étre plus adéquate pour combattre des bac-
téries en croissance lente comme on en retrouve
dans un biofilm. Une grande étude clinique a
I"échelle nord-américaine est actuellement en
cours et doit se terminer a la fin de 2002. Elle
devrait apporter des réponses aux questions
relatives a l'efficacité des macrolides dans la
prévention d'exacerbation infectieuse et a la
préservation des fonctions respiratoires chez les
adultes fibro-kystiques. Bien gue nous sou-
haitions tous que cette étude démontre |'effica-
cité des macrolides, il demeure tout de méme
possible qu’aucun effet bénéfique ne soit
observé. Quoique décevant, un résultat négatif
nous permettrait toutefois de modifier nos
approches thérapeutiques et d'éviter de pres-
crire des médicaments inutiles qui entrainent
parfois des effets secondaires.

Dans la derniére année, la recherche en fibrose
kystique fut caractérisée par un nombre impor-
tant d'études cliniques. Il est particulierement
intéressant de souligner que plusieurs de ces
efforts ont été dirigés vers la correction du
défaut de base : celle du géne défectueux ou de
la protéine CFTR défectueuse. En thérapie

génique, l'utilisation d'un vecteur connu sous le
nom de adeno-associated virus (AAV) constitue
sans doute |'approche la plus intéressante. Ce
trés petit virus ne semble pas provoquer de ma-
ladies chez I'homme, ni induire de réaction
inflammatoire chez les animaux expérimentaux.
Ces deux caractéristiques le distinguent
d'ailleurs de tous les autres virus utilisés jusqu'a
maintenant que l'on associait & des échecs
majeurs dans les études cliniques de thérapie
génique. Deux petites études cliniques ont
utilisé ce nouveau virus AAV pour transférer le
géene normal a des patients fibro-kystiques.
L'une, effectuée au niveau des sinus, a démontré
peu ou pas d'effets secondaires ainsi qu'une
certaine efficacité de transfert du géne normal
dans les cellules tapissant les sinus. Une aug-
mentation temporaire de la sécrétion de
chlorure a également été observée aprés le
traitement. La deuxiéme étude a été réalisée
par aérosolisation, chez les patients fibro-
kystiques. En plus de confirmer |'aspect sécuri-
taire de l'approche, elle a permis de démontrer
que le gene était détectable jusqu'a 90 jours
aprés exposition a la plus forte dose. Une étude
de phase Il qui inclut des mesures d'efficacité
comportant des tests de fonction respiratoire et
des cultures d'expectorations est prévue chez 36
personnes atteintes de fibrose kystique.

En plus de ces travaux en thérapie génique,
plusieurs études sont en cours et visent & faire
migrer la protéine défectueuse vers la surface
des cellules, 13 ot elle peut sécréter le chlorure
plus efficacement. La recherche du docteur
Zeitlin, du Johns Hopkins University Medical
School, a démontré que la consommation d'un
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produit, connu sous le nom de phénylbutyrate,
permettait de corriger partiellement la sécrétion
du chlore. En effet, le phénylbutyrate favoriserait
la migration du CFTR anormal vers les mem-
branes cellulaires, 1& ou il est en mesure de
transporter le chlorure.

Une approche analogue fut rapportée récem-
ment par le docteur Michael Caplan et son
groupe de Yale University dans la prestigieuse
revue Nature Medicine de mai 2002. Ces
chercheurs ont utilisé une classe de produits
connus sous le nom d'inhibiteurs calciques pour
favoriser la migration du CFTR vers les mem-
branes. Chez un modéle de souris fibro-kystiques
AF508, le défaut de transport de chlorure a pu
étre corrigé en utilisant un inhibiteur de la
pompe calcique. Ce travail ouvre maintenant la
porte au développement de nouvelles
molécules de la méme classe possédant des
proprietés sécuritaires et efficaces. Plusieurs
autres groupes de recherche travaillent sur des
molécules pouvant rendre le CFTR plus efficace
une fois qu’il a atteint la zone appropriée de la
cellule.

Au cours de la derniére année, on a également
exploité une avenue tout & fait innovatrice et
trés intéressante, & savoir l'inhibition du géne
hCLCA1 par un nouveau produit, le LOMU-
CIIN™, fabriqué par la compagnie Genaera. En
inhibant le hCLCA1, le LOMUCINY® permet de
diminuer la sécrétion de mucine et la réactivité
bronchique qui provoque le spasme des voies
aériennes. Chez les animaux asthmatiques, ce
produit semble trés bien fonctionner pour
diminuer I'obstruction bronchique. Etant donné
I'importance de la sécrétion de mucus et du
bronchospasme dans la fibrose kystique, les
chercheurs de cette compagnie préparent déja
une étude clinique qui évaluera I'efficacité de
leur nouvelle médication chez les patients
atteints de fibrose kystique.

Enfin, l'aérosolisation du dextran, une autre
démarche innovatrice, est en développement au
Canada. Le docteur David Speert, de ['Uni-
versité de Colombie-Britannique, & déja démon-
tré que le dextran prévenait I'adhérence des
bactéries sur les cellules épithéliales. De son
coté, le docteur Malcolm King, de I'Université de
'Alberta, a été en mesure d'établir que le
dextran pouvait aider a fluidifier le mucus. Une
étude de phase | réalisée chez des volontaires
normaux a permis de constater que I'aérosoli-
sation du dextran est trés sécuritaire. Plusieurs
médecins et chercheurs, dont je fais partie,
épaulent la compagnie BCY LifeSciences dans la
mise sur pied d'une étude clinique d'aérosoli-
sation du dextran pour les patients fibro-
kystiques.

Plusieurs autres travaux de recherche fondamen-
tale et clinique sont en cours. |l est intéressant
de noter que ces travaux se concentrent princi-
palement sur le défaut fondamental de la fibrose
kystique. De tels travaux, portant directement
sur I'anomalie qui provoque la fibrose kystique
et l'atteinte pulmonaire, améliorent consi-
dérablement les chances que soient dévelop-
pées rapidement de nouvelles avenues
thérapeutiques. Enfin, il est important de rap-
peler que méme si ces travaux n'avancent jamais
aussi vite que l'on souhaiterait, la recherche a
tout de méme un certain impact sur la vie des
personnes atteintes de fibrose kystique. En effet,
la Fondation canadienne de la fibrose kystique
rapportait recemment une amélioration trés
significative de la survie de I'ensemble de la
population de Canadiens atteints de fibrose
kystique par rapport aux données disponibles il
y a cing ans. Nous sommes clairement sur la
bonne voie.

[
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Azithromycine : des résultats prometteurs

Lyne Gauthier, pharmacienne
Hétel-Dieu du CHUM
Montréal (Québec), Canada

Les resultats d’un essai clinique portant sur I'utilisation de Iazithromycine chez les personnes atteintes de fibrose kystique avec
infection chronique a Pseudomonas aeruginosa, ont été présentés au dernier congrés nord-américain a la Nouvelle-Orléans

(E-U), en octobre 2002.

Un total de 185 patients, agés de 20 ans en moyenne, ont participé a I'étude : 87 sous azithromycine (250 mg 3 fois par semaine
si leur était poids inférieur & 40 kg et 500 mg 3 fois par semaine si leur poids était supérieur a 40 kg) et 98 sous placebo. Apres
168 jours, on a pu observer une amélioration de 6 % de la fonction pulmonaire des patients du groupe « azithromycine » par
rapport a celle des patients du groupe « placebo ». Le traitement avec azithromycine a entrainé une diminution d'environ 40 %
des exacerbations et 47 % des jours d'hospitalisation. Cet essai clinique vient confirmer les résultats de plus petites études

antérieures.

Le mécanisme d'action de I'azithromycine et son efficacité & combattre I'infection & Pseudomonas en fibrose kystigue ne sont
pas élucidés. De nombreuses hypotheses sont actuellement étudiées pour tenter d'expliquer son action bénéfique sur la fonc-

tion pulmonaire. L'une d’entre elles s'intéresse a |'effet anti-inflammatiore potentiel de I'azithromycine.

Un dossier a surveiller de prés.

remerciements

Le CPAFK remercie:

LE SECRETARIAT A LACTION COMMUNAUTAIRE AUTONOME

Gouvernement du Québec

L’ASSOCIATION QUEBECOISE DE LA FIBROSE KYSTIQUE

Fondation canadienne de la fibrose kystique

L'OFFICE DES PERSONNES HANDICAPEES DU QUEBEC

Gouvernement du Québec

MINISTERE DE LA SANTE ET DES SERVICES SOCIAUX

Gouvernement du Québec

CLINIQUE DE FIBROSE KYSTIQUE DE L'HOTEL-DIEU

Centre hospitalier de I'Université de Montréal

Le Comité provincial des
adultes fibro-kystiques (CPAFK)
tient a offrir ses plus sincéres
remerciements a tous ses
supporters et aux organismes
subventionnaires. C'est grace a
leur générosité que le CPAFK
peut rencontrer ses objectifs
de promotion, de défense et
de protection des droits et des
intéréts des adultes fibro-
kystiques du Québec.



