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« MOT DE LA PRESIDENTE »

SVB 2021

Une vision globale SVP : parce que la FK n'est pas
que pulmonaire et gastrique

Fatigue chronique, douleurs musculaires, douleurs osseuses, maux de téte fréquents, anxiété, dépression, etc. Tous
ces maux connexes et interreliés a la fibrose kystique qui ne sont pas ou trop peu pris en charge par nos équipes
traitantes. Pourtant, les conséquences sont nombreuses: diminution de I'humeur, manque d'énergie pour accomplir
nos taches quotidiennes, mal-étre généralisé, et j'en passe... Notre VEMS est peut-étre encore assez élevé pour
occuper un emploi, mais la performance au travail ne se mesure pas avec une spirométrie; la capacité pulmonaire ne
détermine pas a elle seule une condition de santé d'un point de vue global.

Pourquoi, en 2021, est-il encore aussi difficile de faire reconnaitre ces symptémes comme handicapants lorsque vient
le temps de demander (ou plutét supplier) a nos médecins de signer un arrét de travail? Non, ce n’est pas de la
paresse. Non, ce n'est pas un manque de volonté de notre part. Ces symptédmes invisibles, difficilement mesurables
et quantifiables, font partie de notre quotidien et s'ajoutent a notre fardeau.

Pourquoi, en 2021, est-il encore aussi difficile d'avoir des horaires de travail allégés ou un travail a temps partiel, sans
vivre pour autant dans la pauvreté? Nous désirons contribuer a la société et nous accomplir professionnellement,
mais a la hauteur de nos capacités et en respectant les limites de notre condition.

Pourquoi est-ce toujours lorsque notre niveau d'énergie est au plus bas que nous devons nous battre contre vents et
marées pour se sortir la téte de |'eau? Par exemple, en demandant un arrét de travail 8 nos médecins; en remplissant
de la paperasse pour avoir acces a |'assurance maladie, au chémage ou a |'aide sociale; en courant apres les banques
alimentaires; en gérant de nombreuses heures de traitements quotidiens a domicile et plusieurs rendez-vous de suivi.

Il est vrai que les équipes multidisciplinaires se sont bonifiées au fil des décennies, mais couvrent-elles nos besoins
vieillissants ? Lorsque I'on est greffé, que I'on a un diagnostic de dépression en pleine ménopause, quels profession-
nels devons-nous consulter pour s'assurer des dosages de médicaments appropriés dans notre situation ? Que faire
lorsque ceux-ci se renvoient tous la balle ? Qu’on se le dise, les adultes vivant avec la fibrose kystique en ont beau-
coup sur les épaules et il est difficile de faire confiance a un systéeme de santé qui a mis principalement |'accent sur
les poumons et le systeme digestif.

C'est avec ces questions en téte que Vivre avec la fibrose kystique a mis sur pied le comité de réflexion Prise en
charge globale en avril dernier. Le but de ce comité? Mieux connaitre et comprendre la réalité des gens qui vivent
avec la FK, réfléchir a une fagon plus englobante de soigner et traiter ceux-ci, puis émettre des recommandations aux
instances décisionnelles. Vous verrez assurément des publications en ce sens au courant de la prochaine année; merci
a I'avance du temps que vous prendrez pour répondre a nos questions... parce que dans le fond, c’est pour NOUS
TOUS que nous travaillons!

Charlione Blais

Présidente de Vivre avec la fibrose kystique




<« MOT DE LA DIRECTRICE GENERALE >

Quand la résilience s'exprime a l'unisson...

«On ne se libére pas d’une chose en I'évitant, mais en la traversant!»
— Cesare Pavese

C'est indéniable, le mot qui me vient a |'esprit pour caractériser la derniére année est «résilience». En dépit des
nombreuses tempétes que nous avons traversées, tant a |'échelle globale qu‘a I'échelle locale, la résilience de notre
communauté fibrokystique ne cesse de m’épater.

Depuis ses origines en 1985, Vivre avec la fibrose kystique n'a cessé de changer, de s'adapter puis d'évoluer, particu-
lierement au cours de la derniére année. La pandémie perdurant, notre communauté FK, au demeurant déja trés unie,
s’est rapprochée davantage et a su conserver une dimension chaleureuse et ouverte.

Parlant d'évolution, nous avons accueilli avec joie I'annonce récente que Trikafta (éléxacaftor — tézacaftor — ivacaftor et
ivacaftor) a été ajouté a la liste des médicaments couverts par le régime général d'assurance médicaments du Québec.
En effet, les médecins du Québec ont maintenant la possibilité de présenter une demande de remboursement pour
ce médicament pour leurs patients fibrokystiques admissibles (soit les personnes de 12 ans et plus qui présentent au
moins une mutation F508del du géne régulateur de la perméabilité transmembranaire de la fibrose kystique [CFTR]).
Nous soulignons le beau travail collectif de toutes les parties prenantes pour étre arrivées a transposer ce réve en
réalité tangible, permettant une nette amélioration des conditions et espérances de vie des personnes vivant avec la
fibrose kystique.

Toutefois, cette mesure étant nouvellement en vigueur, nous constatons que certains de nos membres admissibles ont
connu des ratés lors de son application concrete. Je vous rappelle que notre organisme est aussi la pour vous accom-
pagner dans cette mouvance de défense individuelle de vos droits et intéréts, alors n’hésitez pas a faire appel a nous
en cas de besoin. En effet, vous étes au cceur de notre mission, donc nous avons le devoir et un plaisir de mieux vous
aider dans votre parcours FK.

Par ailleurs, notre équipe de la permanence a aussi évolué et s'est agrandie. D'une part, nous avons récemment
accueilli Valérie Lacroix a titre de technicienne en éducation spécialisée. Forte d'un parcours d'intervenante et vivant
elle-méme avec la fibrose kystique, Valérie est la pour servir nos membres et leur offrir une oreille attentive tout en les
aiguillant vers les ressources appropriées a leurs besoins. N'hésitez pas a la contacter par courriel a valerie.lacroix@
vivreaveclafk.com, ne serait-ce que pour piquer un brin de jasette ou pour discuter d’une idée de projet que vous
auriez en téte.

D’autre part, nous avons également le plaisir daccueillir dans notre équipe jusqu’a I'été prochain, Sylvie Belval a titre
de technicienne comptable et soutien administratif. Pendant prés de 15 ans, Sylvie a cotoyé la communauté FK de trés
prés lorsqu’elle a travaillé au sein de I'ancienne Association québécoise de la fibrose kystique. Les gens et les chiffres,
c'est son fort! Vous pourrez lui dire un beau bonjour a sylvie.belval@vivreaveclafk.com.

Puisqu’il existe encore des incertitudes a propos des rassemblements majeurs, nous avons choisi de ne pas reporter les
festivités du 35e anniversaire de |'organisme en 2022, mais plutét de célébrer en grande pompe nos 40 ans d’existence
en 2025. Wow, quelle féte ce sera! N'hésitez pas a nous contacter pour nous transmettre vos idées de célébration et
de projets, et pour vous impliquer aussi. Nous sommes toujours ouverts a accueillir de nouveaux bénévoles siégeant a
|'un ou I'autre de nos comités. Si le coeur vous en dit, contactez-moi 8 DG@vivreaveclafk.com.

En terminant, je tiens a souligner I'apport incontournable de notre coordonnateur-éditeur qui maintient le cap apres
plus de quatre années de loyaux services, et je lance un gros merci a tous nos membres bénévoles qui s'investissent
sans réserve dans notre gouvernance, nos comités et nos activités: vous personnifiez a merveille le «par et pour» qui
démarque si bien notre organisme.

Bonne lecture!

yo&é& Cote

Directrice générale Vivre avec la fibrose kystique
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Une année florissante

Chéres lectrices et chers lecteurs, cette année encore, c’est avec grand plaisir que nous vous transmettons notre revue
Santé Vous Bien (SVB)!

L'année 2021 fut particuliérement riche pour la communauté fibrokystique. En effet, aprés de longues discussions et le
travail acharné de nombreuses personnes, le Trikafta est enfin couvert par le régime public d’assurance médicaments.
A ce sujet, vous trouverez dans ce numéro une entrevue avec Kim Steele, directrice des relations gouvernementales et
communautaires et John Wallenburg, directeur en chef des activités scientifiques, de Fibrose kystique Canada, qui ont
acceptés de répondre & nos questions. A propos de votre organisme, un nouveau conseil d’administration s'est formé
avec une volonté toujours aussi forte d'ceuvrer a I'amélioration de la qualité et des conditions de vie des personnes
vivant avec la fibrose kystique au Québec.

Nous avons beaucoup travaillé afin de vous offrir cette année encore un contenu riche et diversifié qui saura certaine-
ment vous intéresser. Vous y retrouverez nos traditionnels témoignages. Sophie nous parlera de son ressenti en tant
que porteuse d'une mutation rare, Alexie témoignera de I'anxiété en lien avec |'hospitalisation, tandis qu'Amélie,
récemment majeure, abordera cette étape charniére dans une vie. Eric, pére d'enfants FK, apportera un regard de
proche aidant sous I'angle de sa spécialité, la thanatologie. Enfin, Pierre-Alexandre a accepté de répondre a nos ques-
tions et de témoigner sur son processus d’adoption en étant un célibataire vivant avec la FK.

Par la suite, plusieurs experts aborderont leurs spécialités. Elisa Baldet, zoothérapeute et coordonnatrice & I'Institut
de zoothérapie du Québec-International, présentera la zoothérapie comme approche favorisant le bien-étre; le psy-
chologue Dannick Blanchet abordera les sujets de la dépression et de I'anxiété; et les chercheurs Myléne Vaillancourt
et Peter A. Jorth, quant a eux, feront part de leurs travaux actuels sur le pseudomonas. La rubrique « Questions de
santé » fait son retour dans cette édition grace au Dr Bergeron qui a accepté de répondre a certaines de vos questions.
Comme depuis de treés nombreuses années, le Dr Cantin présentera I'état de la recherche en fibrose kystique pour
cette année.

Pour terminer, avec le souci d'aborder différentes thématiques en lien avec la fibrose kystique, nous vous avons égale-
ment préparé un dossier qui retrace I'histoire de la fibrose kystique au fil du temps, au travers des portraits de femmes
et d'hommes qui |'ont écrite.

Nous espérons que vous apprécierez ce numéro autant que nous avons pris plaisir a le préparer.

Bonne lecture!

éﬁ_w}- Sebastien Pult

Coordonnateur Vivre avec la fibrose kystique

Annonce: étude socioéconomique!

Comme vous le savez, votre organisme a a coeur de proposer des services qui aident le plus
grand nombre et qui répondent aux besoins concrets et actuels des personnes vivant avec la
fibrose kystique. Dans cette optique, nous prévoyons de mettre a jour les données socioécono-
miques de la population FK du Québec. Un questionnaire sera disponible sous peu, en version
numérique et en papier. Je vous invite dés aujourd’hui @ communiquer avec Vivre avec la fibrose
kystique si vous souhaitez participer a cette étude de grande envergure. Vous pouvez nous
transmettre vos coordonnées postales ou numériques afin de recevoir le questionnaire lorsque
celui-ci sera prét. Nous avons besoin de la participation du plus grand nombre afin de pouvoir
mieux aider et défendre la communauté FK du Québec. Vous pouvez nous écrire a |'adresse
info@vivreaveclatk.com, nous téléphoner au 514 288-3157 ou encore visiter notre site Web,
www.vivreaveclafibrosekystique.com. Merci & tous et a toutes!



mailto:info%40vivreaveclafk.com?subject=
mailto:www.vivreaveclafibrosekystique.com?subject=

<« ENTREVUE »

Adopter
un enfant

quand on est
FK et celibataire

Propos recueillis par ‘
Sébastien Puli

JAIME PAPAy

Entrevue avec
Pierre-Alexandre Tremblay

Bonjour Pierre-Alexandre, peux-tu te présenter?

Je suis né au Saguenay et j'ai déménagé en Mauricie
al'age de 12 ans. J'ai été diagnostiqué a 3 mois de la
fibrose kystique. Je suis greffé depuis prés de 18 ans
et j'ai déja 40 ans. Les années passent tellement vite!
J'ai étudié a Montréal en comptabilité et c’est a ce
moment que j'ai regu ma greffe de poumons. Apres
mes études, je suis retourné vivre en Mauricie et je tra-
vaille a temps plein depuis ce temps. J'ai toujours eu
des emplois que j'aimais, alors pour moi aller travailler
c'est bénéfique. J'aime avoir le sentiment de me réa-
liser en m'amusant et j'ai la chance d'avoir un travail
qui me le permet! Depuis que je travaille, j'ai une pré-
férence pour la gestion et les gens. Comme j'aime les
défis, aprés 12 années comme directeur financier, j'ai
changé d'emploi pour un poste de directeur des res-
sources humaines. J'adore travailler en Mauricie, car
je peux aussi profiter du plein air facilement. Dés que
j'ai des moments libres, je passe mon temps a jouer
dehors et a pratiquer des activités telles que le vélo
de montagne et le kayak en été, et le ski et la raquette
en hiver.

Tu es actuellement dans un processus d'adoption,
comment en es-tu arrivé a cette décision?

J'ai toujours su que je n'aurai pas d'enfant naturelle-
ment a cause de l'infertilité due a la fibrose kystique.
Je me suis donc informé au fil du temps sur les op-
tions qui s'offraient a moi. C'est en lisant les articles
des publications de Vivre avec la fibrose kystique, en
participant aux conférences et en discutant avec des
personnes FK sur ce sujet que ma pensée a évolué.
Pour moi, I'option de I'adoption s’est présentée par

elle-méme. C'est en me séparant a 38 ans et en ayant
toujours le désir d'étre parent que l'adoption s'est
avérée la meilleure option. Je n’avais pas le temps de
rencontrer une conjointe et apprendre a la connaitre
pour avoir un enfant ensemble avec les délais de la
fécondation in vitro. Mon urgence de vivre s'est impo-
sée. Comme je savais que je ne devais pas attendre
encore des années pour réaliser mon réve, je me suis
lancé seul dans le projet d'adoption via la DPJ.

D’ou vient ton désir de parentalité ?

J'ai toujours aimé les enfants. Je suis une personne qui
est passionnée par le développement humain et les
relations entre les gens. Depuis longtemps je désire
avoir un enfant. J'ai eu le bonheur d'étre dans la vie
d’un petit homme adorable, fils de mon ex-conjointe.
C’est en vivant au quotidien avec ce petit gargon et en
le voyant évoluer que j'ai été convaincu a 100% que
c'était mon but dans la vie, ma raison d'étre, soit celle
de prendre soin d'un enfant.

Comment se sont passés ta démarche et
le processus d'adoption ?

Une fois que tu as pris ta décision que c'est ce que
tu veux dans la vie, tu as envie que ¢a se passe vite!
Mais il faut de la patience, car le processus est long. Le
processus au complet a pris un an et demi. OK je sais
que bien des couples essaient pendant plusieurs mois
avant de crier victoire et que la grossesse c'est neuf
mois, mais j'ai trouvé ¢a long! Dans toute cette aven-
ture, ce que j'ai le plus appris jusqu’a présent c’est de
lacher prise et d'accepter que je n‘aie pas le contréle.

SVB 2021 |5
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J'ai opté pour l'adoption au Québec avec la DPJ. Le
programme s‘appelle «Banque mixte». Tu es donc
famille d'accueil pour débuter. Tu n'as aucun droit sur
I'enfant. Pour le systéme, tu es une ressource rémuné-
rée pour s'occuper d'un enfant du systéme. C'est froid
quand je le dis, mais parfois c’est comme ¢a que je me
sens. Les intervenantes sont exceptionnelles, elles se
dévouent pour le bien de I'enfant tout en composant
avec les limites de la Loi, je leur leve mon chapeau.
L'autre type de familles d'accueil dites réguliéres doit
avoir une vocation et un certain détachement des
limitations du systéme, j‘ai plein d’admiration pour
ces personnes qui accueillent des enfants depuis tant
d'années.

Le processus pour I'adoption est trés rigoureux. Quand
je me suis décidé en décembre 2019, j'ai contacté le
centre jeunesse de ma région pour connaitre le pro-
cessus. C'est a ce moment que tu réalises que tu
entres dans un «processus». Je pensais avoir toutes
mes réponses en parlant avec quelqu’un. Et non! Il
faut assister a deux séances d'information. Ensuite, si
tu cadres dans les criteres qu'ils t'ont nommés et que
tu veux encore te lancer dans le processus malgré les
mises en garde, tu dois faire la demande officielle par
écrit. Ensuite, tu recois deux énormes formulaires de
plus de 50 pages au total. Mais |'objectif est de bien
te connaitre ce qui @ mon sens est essentiel. Tu dois
donner ton bilan financier et les références a contac-
ter. Et la tu attends que toutes les prises de références
soient prises. Et un jour tu regois un appel qui t'an-
nonce que ton évaluation peut débuter. Dans mon
cas, cela a été six rencontres au cours desquelles on
discutait de ma vie, de qui je suis, de mon enfance, de
mes relations amoureuses, de mes capacités paren-
tales, etc. lls sont venus a la maison pour s'assurer que
tout était conforme. Ensuite, un comité doit approu-
ver ta candidature. Normalement, une fois que tu es
approuvé les choses vont vite! Je me suis fait pro-
poser un enfant trois semaines plus tard. J'accepte,
je me prépare, j'achéte les vétements, je m'assure
qu’il ne manque rien dans la chambre selon I'age de
I'enfant que je vais recevoir. Mais, il faut qu’un juge
accepte le placement de cet enfant. J'attends donc
I'appel de l'intervenante pour me dire que c’est OK
et qu'elle arrive avec |'enfant... Mais non, ils me disent
qu'ils ont manqué de temps en cours et que la cause
a été reportée... de deux mois pour pouvoir terminer
la présentation des preuves et témoignages. Vu que
ca peut étre trés long et qu'il peut y avoir des délais
supplémentaires a la cour, j'ai donc pris la décision
de passer a un autre projet — c’est comme ¢a qu'ils
nomment un enfant confié en famille d’accueil, un
projet. Ensuite, on me présente un autre projet qui,
par contre, présente un risque plus élevé de retour
avec la famille biologique. Un risque avec lequel je
ne suis pas a l'aise, car mon projet c'est d'adopter
un enfant. Je ne suis pas dans la catégorie «famille

d'accueil réguliere ». Finalement, on me rappelle pour
me présenter le projet idéal pour moi: un enfant de 3
mois et demi. J'accepte et j'attends impatiemment |a
date du tribunal qui autorisera |'arrivée de mon coco.
Le grand jour a été au mois d'avril 2020. Une journée
que je me souviendrai dans les moindres détails. Ce
sont les intervenantes de la DPJ qui m‘amenent mon
coco. J'attends impatiemment son arrivée. Je regarde
par la fenétre toutes les deux minutes s'il n'y a pas une
voiture qui arrive dans I'entrée. Finalement ils arrivent!
La joie et le stress s'emparent de moi. Tout un moment
riche en émotions. La joie de finalement réaliser mon
plus grand réve. C'est un moment trés spécial. Nous
passons du temps ensemble a nous apprivoiser. Les
jours suivants ont été magiques. Tout était nouveau
pour nous deux. Lui, son environnement, son nouveau
parent, de nouveaux sons, de nouvelles odeurs. Pour
moi, je découvre son tempérament, sa personnalité,
ses sons (surtout pendant la nuit), ce qui le fait rire.
Cela fait maintenant un an et demi que nous sommes
ensemble. Tous les jours, je suis émerveillé de le voir
évoluer. Jamais je n'ai regretté mon choix de m'étre
lancé dans ce projet de fou. Il m'apporte tellement
et il m'apprend a vivre dans le moment présent. J'ai
toujours voulu vivre ma vie a 110%, étre comme les
gens «normaux», faire fi des contraintes de ma ma-
ladie. Mon coco m'a appris a ralentir et a accepter
les choses telles qu’elles sont. Ce n’est pas toujours
évident, car le processus d'adoption est loin d'étre
terminé. Je suis encore a |'étape de famille d'accueil.
J'attends impatiemment la date de tribunal pour la
suite des choses.

En quoi la fibrose kystique est-elle ou a-t-elle
pu étre un obstacle ?

La DPJ m'a questionné a ce sujet pour comprendre les
impacts de la FK et surtout de la vie apreés la greffe.
Mon médecin de la clinique de greffe a dii remplir un
questionnaire médical. Il a indiqué que le pronostic
est excellent et qu'il ne voit aucun risque imminent.
C'est certain qu’en me langant dans ce processus, je
craignais que ma maladie soit un obstacle. Ca n'a pas
été le cas du tout, au contraire, je considére que j'ai
de belles valeurs a transmettre avec le vécu de cette
maladie.

La fibrose kystique étant une maladie qui malheu-
reusement ne se guérit pas, comment regardes-tu
ta propre mort par rapport a ton roéle de parent?
Est-ce un élément sur lequel tu as eu beaucoup
de réflexion?

J'ai beaucoup réfléchi a cet aspect. J'en ai discuté
avec mon médecin et il considére mon état de santé
trés stable. Donc, j‘ai espoir de pouvoir vivre long-
temps avec mon coco. Toute ma vie je me suis ques-
tionné sur le moment de ma mort et il est normal de
le faire. C'est pourquoi j'ai une entente avec ma soeur:'




s'il m'arrivait quelque chose, elle prendrait mon coco.
Et en fin de compte, je me dis que I'amour que je lui
aurai donné le suivra toute sa vie!

Comment as-tu géré seul le quotidien (et surtout
les nuits) avec un nourrisson ou tu devais créer un
cocon avec lui sans compter sur une aide exté-
rieure durant les premiers mois?

Avec un enfant de 3 mois et demi, il est recommandé
d’entamer une période «cocon» avec un enfant qui
vient de |'adoption pour créer un lien d'attachement.
Pour y arriver, nous devions nous isoler et passer
notre temps ensemble. L'enfant doit comprendre a
son rythme que c’est moi son nouveau parent. C'est
pour cela qu'il faut éviter de voir d'autres personnes
afin qu'il puisse comprendre que c’est moi qui vais
répondre a tous ses besoins. Pour nous, cette période
a duré deux mois. Une amie m’a dit: « C'est quoi deux
mois dans une vie? Te souviens-tu de ton attente de
greffe qui a duré 2 ans? Tu es passé au travers alors
tu seras capable de passer a travers ca aussi!» J'ai
aussi été chanceux, car j'ai fait la période «cocon» au
début de la COVID-19 ou tout le monde était confiné
a la maison. Alors, je n'ai pas envié mes amis qui sor-
taient puisqu'ils étaient pris eux aussi a la maison tout
comme moi!

Pour les dodos, je suis privilégié d'avoir un bébé fa-
cile. Il ne prend jamais de temps a s’endormir et il na
jamais pleuré longtemps. Le meilleur truc que j'ai fait
est de faire une sieste en méme temps que lui. C'est
un bon truc que bien des parents m’ont donné.

Pour les autres taches quotidiennes, je me trouve des
trucs et fais des choix. J'utilise donc un service de trai-
teur pour les repas, j'ai une personne qui vient pour le
ménage, la tonte de gazon et le déneigement. Pour le
reste, j'ai toujours eu pour but de minimiser les taches,
ce qui me sert grandement dans ce projet parental
en solo.

Ma devise c'est
de garder ca simple!

Il faut aussi un bon réseau. Mes amis et ma mere ont
été trés présents. Mes amis m'apportent les conseils
et le soutien dont j'ai besoin. Ma meére garde souvent
mon coco, surtout lorsque je suis retourné au travail
aprés mon congé parental de 37 semaines. Avec la
pénurie de main-d'ceuvre et une hausse des nais-
sances, il y a une rareté de places en garderie et je
n'ai pas eu acceés a ce service pendant les sept pre-
miers mois de mon retour au travail. J'ai un excellent
employeur trés compréhensif et accommodant dans
mon projet. Il m'a permis de travailler quatre jours par
semaine et de faire du télétravail au besoin. Ma mere
a donc beaucoup, beaucoup garder mon coco pen-

dant cette période. Maintenant que mon enfant a une
place a la garderie, la vie est plus simple et ma mére
moins fatiguée! Je continue de travailler 4 jours par
semaine parce que ce rythme me plait bien, il me per-
met de passer plus de temps avec mon petit homme.

Comment concois-tu une rencontre amoureuse en
étant monoparental ?

Pour moi, rencontrer quelqu’un n’est pas un objectif
ultime dans I'étape de vie ou je suis actuellement. La
personne que je rencontrerai devra étre merveilleuse.
Je ne laisserai pas entrer la premiére venue dans la vie
de mon gargon. Il est important pour moi d'avoir les
mémes valeurs avec la personne qui partage ma vie et
celle de mon petit homme. Je sais que la vie me pré-
sentera cette personne le moment venu. Je n'ai jamais
craint la vie de célibataire.

Lorsque je rencontrerai mon amoureuse, une nou-
velle dynamique se créera avec mon coco. Le fait que
mon petit homme n’a pas de maman, cette personne
jouera un réle tres important et je crois qu'il est pri-
mordial de lui laisser la place qu’elle souhaite. Ne pas
forcer les choses et |a vie nous apportera le bonheur
souhaité.

Comment envisages-tu la suite ?

Je vis au jour le jour. Avoir un enfant c’est tellement
étre dans le moment présent que je n‘ai d'autre choix
que de le vivre ainsi. De toute fagon, j'ai appris que
faire des plans avec un enfant ne sert a rien, car ils
peuvent vraiment changer souvent! C'est la vie qui
me dictera la suite.

As-tu des conseils ou des ressources qui pourraient
aider d'autres personnes ayant le méme désir?

Le meilleur conseil que je peux donner est d'en par-
ler et de bien s'informer. Ce n’est pas une décision
que l'on prend rapidement, elle doit étre murie. C'est
pour cette raison que je recommande d'en parler
beaucoup, car ¢a permet de faire évoluer sa pensée
et valider son désir. Il ne faut pas se géner a commu-
niquer avec les bonnes ressources. Pour ceux et celles
qui ont le désir d'adopter un enfant avec la DPJ, je
leur recommande de contacter le centre jeunesse de
leur région.

Souhaites-tu rajouter quelque chose ?

Il n'y a pas de géne a vouloir réaliser ses réves,
il faut foncer! <«
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Entrevue avec Kim Steele,

directrice des relations gouvernementales et communautaires,
et John Wallenburg, directeur en chef des activités scientifiques,
de Fibrose kystique Canada

Propos recueillis par
Sébastien Puli et Cateryne Rheaume

Le 28 septembre 2021, apres des années de travail
acharné de la part de toute la communauté fibro-
kystique, la Régie d'assurance maladie du Québec
(RAMQ) a enfin ajouté Trikafta a la liste des médica-
ments couverts par le régime général d'assurance
médicaments du Québec, c'est-a-dire ceux dont leurs
frais sont remboursables. Kim Steele, directrice des
relations gouvernementales et communautaires, ainsi
que John Wallenburg, directeur en chef des activités
scientifiques, tous deux de Fibrose kystique Canada,
ont accepté de répondre a nos questions et de revenir
sur ce long parcours.

Bonjour a vous deux, merci de prendre le temps de
répondre a nos questions.

Tout d'abord, qu’est-ce que le «Trikafta»?

JOHN WALLENBURG : Trikafta est la troisiéme généra-
tion d'une classe de médicaments appelés « modula-
teurs de CFTR». La CFTR est une protéine et est le pro-
duit du géne de la fibrose kystique (FK). Les personnes
atteintes de FK ont des mutations dans ce géne et
cela engendre une protéine qui n'est pas bien manu-
facturée. Le processus de fabrication de la protéine est
déficient. Et la mutation la plus commune du géne, la
F508del, ne fonctionne pas bien méme si la protéine
CFTR est bel et bien fabriquée par les cellules.

En quoi constitue-t-il une avancée majeure dans le
traitement de la fibrose kystique ?

JOHN WALLENBURG: Il s'agit d'une avancée majeure,
car, dans le passé, tout le progrés que nous avions fait
dans le traitement de la fibrose kystique consistait a trai-
ter les symptémes de la maladie. C'est complétement
différent avec les modulateurs de la CFTR. Ce type de
médicament corrige le probleme biologique a la base
de la maladie. Trikafta fait en sorte que la fabrication de
la protéine fonctionne mieux, et cela améliore aussi le
fonctionnement de la protéine une fois qu’elle est fabri-
quée. Alors, plutdt que de traiter les symptémes qui ré-
sultent de la fabrication défectueuse ou de I'absence de
la CFTR, on est entrain, d'une certaine maniére méme
imparfaite, d'empécher ceux-ci de se former.

Pourquoi l'inscription du Trikafta 3 la liste des
médicaments couverts par la RAMQ est-elle
importante ?

KIM STEELE: Parce que ce médicament est la plus
grande innovation dans |'histoire des soins de la fibrose
kystique. Trikafta est un médicament transformateur
et révolutionnaire! Il a permis a des personnes d'étre
retirées de la liste d'attente pour une transplantation
pulmonaire et de poursuivre leur vie. De plus, c’est un
médicament qui traite de nombreux symptémes dont
souffrent tous les jours les personnes atteintes de FK.
Il va assurément changer le visage de la FK au Canada
et au Québec.

JOHN WALLENBURG : Une autre considération impor-
tante est la question économique. Grace a la mesure
du patient d’exception, certaines personnes avaient
déja acces au Trikafta ou & d’autres modulateurs. Etant
donné que Trikafta n'était pas inscrit sur la liste des
médicaments couverts par la RAMQ et qu'aucune
négociation avec le fabricant n'avait été faite quant a
son prix d'achat, le gouvernement payait le plein prix.
Maintenant, avec une inscription officielle, le gouver-
nement et le fabricant ont négocié un prix d'achat a la
baisse. Cette entente demeure confidentielle.

Qui pourra en bénéficier?

JOHN WALLENBURG: Trikafta ne peut fonctionner
que si le patient a une certaine mutation. Actuelle-
ment, il n'y a qu’une seule mutation qui est approu-
vée par Santé Canada, la F508del. Donc seules les
personnes ayant au moins une copie de cette muta-
tion peuvent avoir recours & ce médicament. On sait
que Trikafta peut fonctionner pour d'autres mutations,
mais celles-ci ne sont pas encore approuvées par San-
té Canada.

Nous allons continuer de plaider auprés de Santé Ca-
nada et du fabricant pour que le plus de personnes
possibles puissent avoir accés au Trikafta.

Il est aussi important de noter qu'il y a un certain pour-
centage de personnes atteintes de FK qui ne peuvent
bénéficier d’aucun modulateur. Ces patients ont des
mutations particuliéres et, dans leurs cas, la protéine
CFTR est completement absente. Pour eux, les modu-
lateurs ne fonctionnent pas, car il n'y a aucune protéine
sur laquelle agir. C'est entre autres I'une des raisons
pour laquelle la recherche est tres importante. Pour
ces gens, il existe d'autres traitements a développer.

Quel a été le réle de FK Canada tout au long du
processus d'approbation?

KIM STEELE: Les Etats-Unis ont été le premier pays
a approuver Trikafta il y a deux ans. A ce moment-13,
nous espérions que le médicament arriverait au Cana-
da assez rapidement, mais ce ne fut pas le cas. Il y a eu
de nombreux obstacles. Des changements reglemen-
taires laissant entrevoir une réduction trés importante
du colt des médicaments au Canada, comme Trikafta,
étaient en cours au niveau fédéral. Nous savions que
si cette réforme réglementaire était adoptée, il y au-
rait de fortes chances que le fabricant du Trikafta ne
soumette méme pas le médicament pour examen au
Canada. Nous avons donc di nous battre contre ces
changements et, heureusement, nous avons réussi a
les faire reporter. Finalement, ils seront mis en ceuvre
en janvier 2022, ce qui a permis Trikafta d'étre admis
en vertu de |'ancienne réglementation.
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Par la suite, Trikafta est passé par un processus accé-
léré d'approbation de Santé Canada et par un proces-
sus d'évaluation co(t-efficacité de ['Institut national
d’excellence en santé et services sociaux du Québec
(INESSS). Trente jours aprés la transmission de la re-
commandation de I'INESSS au ministre de la Santé et
des Services sociaux, la province a commencé le finan-
cement de Trikafta. C'est vraiment du jamais vu! C'est
extrémement rapide, mais a la fois trop lent, car nous
avons perdu des personnes en cours de route.

Comment se déroulent le processus d'approbation
et l'inscription a la liste des médicaments admissibles
a un remboursement des frais?

KIM STEELE: Tout d'abord, Santé Canada doit approu-
ver le médicament pour son innocuité, son efficacité et
sa qualité. On veut s'assurer qu'il fait plus de bien que
de mal, qu'il fait ce qu'il est censé faire pour traiter
la maladie et qu'il est composé des ingrédients qu'il
est censé contenir. En ce qui concerne Trikafta, son
examen ayant été accéléré, cette partie du processus
d'approbation a pris six mois.

Ensuite, le médicament est déposé a I'INESSS, au
Québec, pour une analyse pharmacoéconomique. Ce
processus a également été accéléré dans le cas du Tri-
kafta. C'est la premiére fois que cela arrive pour un
médicament en fibrose kystique. Puis I'INESSS fait une
recommandation au ministre de la Santé et des Ser-
vices sociaux qui a 30 jours pour la ratifier.

Maintenant que les frais du Trikafta sont remboursés
par la RAMQ, vous pouvez vous procurer le médica-
ment, mais seulement si vous répondez aux critéres
du Québec. Et c'est la que les gens pourraient avoir
des problémes. En effet, le Québec a adopté la recom-
mandation de I'INESSS fixant & 90% le seuil maximum
de la mesure de la fonction pulmonaire du demandeur
pour qu'il ait accés au médicament. Ainsi, une per-
sonne ayant une fonction pulmonaire de 90% ou plus
ne pourra pas se procurer Trikafta par le biais de la
mesure des médicaments d'exception. Par contre, elle
pourrait s'en procurer par |'entremise de la mesure du
patient d'exception en soumettant une demande avec
I'aide de son clinicien. Ces demandes sont évaluées
au cas par cas.

Nous encourageons donc les gens a en parler a leurs
cliniciens. Pour obtenir Trikafta, les personnes fibrokys-
tiques doivent passer un test pour mesurer leur fonc-
tion pulmonaire. Les cliniques qui offrent ces tests sont
occupées, mais elles établissent des priorités. Avec les
résultats en main, les cliniciens pourront aider leurs pa-
tients & déterminer si vous étes admissible a la mesure
des médicaments d’'exception ou si vous devez sou-
mettre une demande dans le cadre de la mesure du
patient d’exception.

Quelles ont été les principales difficultés rencontrées
lors des discussions?

KIM STEELE: J'ai déja parlé des changements régle-
mentaires au niveau fédéral. Pour arriver a repousser
I'entrée en vigueur de ces changements, ce fut une
grande bataille a travers tout le Canada. Au printemps
2020, nous avons lancé le «Défi des circonscriptions
#laFKnattendpas» d'un océan a |'autre. Dans le cadre
de ce défi, nous avons rencontré 40% des parlemen-
taires partout au pays. C'était assez phénoménal! Des
gens comme vous et moi sont allés parler a leurs élus
pour leur expliquer I'impact des décisions prises par
le gouvernement fédéral sur la communauté FK cana-
dienne.

Nous avions différents comités de travail et un comité
multipartite sur I'accés d’urgence a Trikafta avec des
députés fédéraux. Nous avons fait beaucoup de rela-
tions médias au Québec, dans toutes les régions. De
plus, nous avons écrit des lettres et lancé des pétitions.

Ce fut donc un grand combat avec une multitude d'ac-
tions a poser pour en arriver la ot nous sommes. Apreés
tout ce dur labeur, nous sommes trés heureux que les
provinces canadiennes aient choisi d'agir et de donner
acces a Trikafta a la communauté FK.

Maintenant, nous devons nous assurer qu‘a l'avenir, les
processus ne seront pas aussi longs et que les gou-
vernements fédéral et provinciaux auront une straté-
gie pour une approbation rapide par les autorités et
pour un accés rapide aux médicaments pour traiter les
maladies rares, comme Trikafta.

Qu'est-ce qui a convaincu le Québec d'ajouter
le Trikafta a la liste des médicaments couverts
par la RAMQ?

KIM STEELE: Les gestionnaires des programmes pu-
blics d'acces aux médicaments et les ministres ont pris
des décisions en se basant largement sur des données
probantes. Cependant, cela ne signifie pas que ces
données sont toujours bien interprétées. La défense
des droits des personnes FK en collaboration avec nos
cliniciens est donc toujours nécessaire.

Nous n‘avons pas aimé la premiere ébauche concer-
nant le remboursement de Trikafta. Les critéres étaient
trop restrictifs. Nous avons donc fait pression et nous
avons obtenu des changements de la part de I'lNESSS.
Il est primordial de laisser les experts en FK décider
qui devrait avoir acces au Trikafta.

Qu’en est-il des autres provinces en ce qui
concerne |'accés a ce médicament?

KIM STEELE: Les choses changent rapidement, mais
je peux dire qu'actuellement les dix provinces et le Yu-
kon ont confirmé le remboursement du Trikafta. Seuls
les Territoires du Nord-Ouest et le Nunavut ne se sont
pas encore prononcés. 4

Pour suivre les plus récents développements en matiére d'accés aux médicaments et de défense des droits

des personnes FK, vous pouvez consulter le site

ainsi que leur page Facebook.

Pour devenir défenseur des droits des personnes FK, auprés de FK Canada, vous pouvez écrire a
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« TEMOIGNAGES >

Les modulateurs

ne sont pas une
option pour moi...

Sophie Vaillancourt

Québec (Québec)
Canada

Le 9 novembre 2020, pendant que la communauté FK
se réjouissait — et avec raison! — de |'arrivée éventuelle
du Trikafta au Canada, moi, j'ai pleuré toutes les larmes
de mon corps, recroquevillée en petite boule sur mon
lit. J'avais tellement de peine et j'avais tellement mal
parce que je ne pouvais pas m'enthousiasmer de cet
espoir que tant de personnes attendaient... L'espoir
d’une qualité de vie améliorée, la possibilité de retrou-
ver certaines capacités perdues... La réjouissance des
autres devenait un coup de poignard dans mon cceur.
J'étais sincérement heureuse pour tous ceux et celles
qui pourront un jour bénéficier de ce traitement et en
méme temps, je ne pouvais m'empécher de ressentir
un certain sentiment d'injustice et d'envie, car je ne
pourrai jamais prendre de tels médicaments.

Je suis porteuse de deux mutations différentes: 621
+1G- > T et 711 +1G > T, qui appartiennent toutes
deux a la classe 1 (il existe plus d'un millier de muta-
tions en FK, réparties en 6 classes selon le «défaut»
de la protéine CFTR"). Le «défaut» d'une protéine
CFTR de classe 1, c'est qu’elle ne se synthétise pas;
en termes bien grossiers, la «chaine d’ADN» se brise
en cours de production, créant une protéine incom-
plete, ou carrément absente, qui ne peut donc pas
remplir sa fonction. Les modulateurs, comme le Tri-
kafta, ne semblent pas représenter une avenue pour
régler la problématique puisqu’ils ne permettent pas
de modifier/remplacer la chaine d’ADN qui doit étre
réparée pour arriver a produire adéquatement la pro-
téine CFTR. Les seuls espoirs pour les porteurs de

mutations de classe 1 résideraient dans les thérapies
géniques, comme |'approche CRISPR, étudiée entre
autres en dystrophie musculaire. Je suis confiante
pour les générations futures, car la réalité entourant
la fibrose kystique n’est pas du tout la méme qu'a
I'époque ou j'ai été diagnostiquée, en 1986, et elle
ne cesse d'évoluer. Je ne crois cependant pas pouvoir
profiter de ces thérapies personnellement, le proces-
sus passant de la recherche a la mise en marché étant
trés long... Je n'ai jamais mis mes espoirs dans la gué-
rison, préférant «dealer» avec la réalité et la fatalité,
méme si ca ne me rend pas toujours service émotion-
nellement et psychologiquement... car parfois ¢a me
rattrape et je «deal» moins bien avec tout ga. Comme
toujours, je me retrousse les manches et j'avance dans
I'espérance d'une guérison émotionnelle, mentale et
spirituelle plutét que physique...

Mon souhait pour les prochaines années est que les
modulateurs soient accessibles a toutes les personnes
FK pour qui ils sont destinés a ce jour, c'est-a-dire
principalement les porteurs d'au moins une mutation
DeltaF508, qui représentent pres de 90% de la com-
munauté FK au Canada. Ces personnes ont le droit
a un accés universel aux traitements novateurs; sans
contraintes, sans égards a leur situation socioécono-
mique ou médicale, sans restriction. Dans un souci
d'équité, de justice, d'égalité des chances. Au béné-
fice d'une société inclusive. <

" La protéine CFTR, découverte en 1989, est responsable du transport du chlorure dans les liquides du corps, ce qui permet la fluidité de ceux-ci. C'est cette
protéine qui est «défectueuse » chez les personnes avec la FK, qui crée donc un débalancement au niveau du sel dans les liquides (ex.: sueur salée) et qui rend le
mucus plus épais, ce qui améne toutes sortes de problématiques au niveau des systémes respiratoire, digestif et reproducteur.
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« TEMOIGNAGES >

LANXIETE

pendant les hospitalisati

Alexie Babin

Québec (Québec)

SVB 2021

Canada

L'anxiété en général n'est pas quelque chose de facile
a vivre. Si I'on ajoute la fibrose kystique, ou n'importe
quelle autre maladie chronique, ¢a peut devenir un
bordel. On doit gérer la prise de ses médicaments,
aller a I'école méme si I'on ne se sent pas bien, on
doit manquer le travail et aussi vivre avec des hospi-
talisations trés longues et fréquentes. Parfois, surtout
en temps de COVID-19, on n'a pas le droit de rece-
voir des visiteurs. Cela peut jouer un grand réle sur le
moral et la santé mentale des patients fibrokystiques.
On devient habitués aux quatre murs de I'hopital et
quand on y est admis, on perd la routine de la maison
et le stress augmente pour plusieurs raisons.

Personnellement, j'ai été hospitalisée 168 jours depuis
le mois de janvier2021; ca a été dur de garder le moral.
A 20 ans, j'ai juste le golt de vivre une vie normale
et quand je sais que je manque plein de belles activi-
tés avec mes amies, c’est vraiment ennuyeux. Si on a
un travail et qu’on est hospitalisé, on perd son revenu
alors que certains en ont vraiment besoin, ce qui dé-
clenche un autre élément causant de I'anxiété. Si on
est jeune, on va manquer I'école. Depuis la pandémie,
c’est mieux pour les hospitalisés puisque beaucoup
d'enseignants sont maintenant a |'aise avec les cours
en ligne et avec le transfert des documents en ligne,
etc.

Les enfants et les jeunes adultes peuvent trouver le
temps long a I'hopital et cela peut causer des troubles
anxieux chez certains. Je suis souvent hospitalisée
pour des pancréatites et des troubles digestifs, ce qui
peut causer beaucoup de douleurs. La douleur est
pas mal un point indissociable avec |'anxiété. Ne pas
savoir d’ou vient la douleur, si elle peut étre soulagée
par quelque chose ou bien si elle est empirée par un
autre.

Comme adulte, on peut verbaliser ses symptémes afin
de se faire soulager de ses douleurs. Cependant, un
enfant n'a pas cette capacité et ne peut pas dire exac-
tement |'endroit ou il a mal. Comme on peut s'ima-
giner, ¢a cause une boule de stress pour eux, ainsi
que pour l'entourage qui ne sait pas comment aider
I'enfant.

La plupart des personnes fibrokystiques que je connais
ont déja eu un PICC line afin de recevoir des antibio-
tiques intraveineux. La procédure pour le faire installer
est un peu plus complexe qu'un cathéter IV normal.
Son installation est un peu plus douloureuse et cela se
passe dans une grande salle en radiologie, donc pas
dans nos affaires. La douleur n’est pas énorme, mais
elle n'est pas agréable. Certains disent qu’elle devient
plus facile avec le temps, ce qui est vrai, mais person-
nellement, j'ai toujours la petite angoisse chaque fois
que j'y vais pour m'en faire installer un.

Etre & I'hopital pendant de longues périodes trés dif-
ficiles, ca peut causer du stress, mais il y a plein de
petits trucs que je vais vous donner pour essayer de
diminuer ce stress-la. Premiérement, apporte des ob-
jets de la maison, des décorations, des couvertes, des
oreillers, etc. Cela va te permettre d'avoir un récon-
fort que tu connais déja. Méme le fait d'apporter ses
propres draps pour le lit est un gros réconfort. Deu-
xiemement, apporte des collations de la maison. Que
ce soit des barres tendres, des croustilles, des petits
jujubes. Quand tu es stressé ou bien tu veux quelque
chose de sucré, c’est bon a avoir ! Finalement, apporte
des livres, un ordi, n'importe quoi pour te changer les
idées. Personnellement, j'apporte toujours du maquil-
lage et je m'amuse a essayer de nouveaux «looks»
pendant que j'ai du temps a perdre. Sinon, j‘aime bien
écrire a propos de mes journées dans un petit journal,
parfois ¢a peut étre bien pour se vider la téte quand
on est stressé.

J'espére que ces petits trucs t'auront donné des
idées pour soulager ton anxiété pendant tes futures
hospitalisations. <



« TEMOIGNAGES >

Devenir majeure

avec la FK,
un beau defi!

Amélie Payment

Pincourt (Québec)
Canada

Devenir majeure: quelle est sa signification? Devenir
majeure, c'est surtout un changement! La clinique de
fibrose kystique & Sainte-Justine m'avait pourtant pré-
paré a cet évenement. Malgré ¢a, j'ai quand méme eu
de la difficulté & composer avec cette nouvelle réalité.
Pour moi, la base d'une vie d'adulte est de prendre
des décisions et également faire face a de gros éve-
nements. Cela se résout a des instabilités, a des explo-
rations identitaires et, pour certains, c’est également
de tomber amoureux. En gros, la vie d'adulte c'est
faire des choix et les assumer. Maintenant, lorsque la
vie d'adulte se combine avec la FK, c’est davantage
un défi. Comme dans mes chroniques précédentes, j'ai
déja exprimé le fait qu'avoir la fibrose kystique signifie
plus d'autonomie et de responsabilités. Maintenant
que j'ai atteint mes 18 ans, je peux dorénavant parta-
ger mon expérience avec vous.

Le 9 aout 2021 a été mon entrée officielle dans la
VRAIE vie. Un mélange entre se sentir grande et petite
en méme temps. J'étais une adulte. Plus une enfant
ni une adolescente. J'avais le sentiment de liberté qui
était a son paroxysme. Puis quelques minutes plus tard,
le retour a la réalité frappa, I'hopital essayait de m'ap-
peler... C'est ¢a avoir une maladie, il y a toujours un
petit quelque chose pour revenir sur Terre. Dans mon
cas, cet appel était pour mon rendez-vous de suivi. En
plus, étant devenue une adulte FK, je devais doréna-
vant recevoir les appels et m'organiser par moi-méme
avec un agenda. Ma journée de féte n'était méme
pas terminée que mon autonomie était déja mise a
I'épreuve. Méme chose pour mes médicaments, je sa-
vais quand mes pots étaient vides, mais en plus j'avais
la responsabilité d'appeler a la pharmacie et aller les
chercher avec ma voiture. La aussi, j'ai di m'adapter
avec la fagon dont je gérais mon temps. Entre I'école
et le travail, je devais vraiment étre assidue avec la pla-
nification de mes activités.

L'organisation de mes rendez-vous médicaux a été la
premiére étape pour affronter mon nouveau style de
vie. La deuxiéme représente probablement le plus
gros morceau: mon transfert d’hépital. Quitter les spé-
cialistes qui m'avaient suivi depuis mes premiers mois

de vie pour aller dans un établissement rempli d'incon-
nus. Je ne réalisais pas que je partais de Sainte-Justine
avant que je mette mes deux pieds au CHUM. C'est a
ce moment que je réalisais vraiment le détachement
qu’on me demandait de faire. Durant I'entiéreté de
la visite, j'étais anxieuse. Etait-ce I'imposante batisse
qui me donnait temps de frissons? Je ne le savais pas
a ce moment, mais je sais maintenant que c'était un
état de choc. Je comprends en revanche qu‘avoir un
tel sentiment était normal puisqu’un hopital représente
bien plus qu’un endroit ot les docteurs prescrivent des
médicaments. Avec la maladie, je pense parler au nom
de plusieurs personnes vivant la méme situation en
disant que mon hépital représente une maison et une
famille. Les liens entre les personnes avec la FK et les
spécialistes sont beaucoup plus approfondis qu'entre
une personne et son médecin qu’elle voit une fois par
année pour un mal de gorge. Donc oui, se séparer de
ceux qui m’‘ont accompagnée depuis tant d’années,
c'était comme couper un cordon ombilical. En plus, si
vous étes un ou une petite sensible comme moi, ¢a
doit vous avoir fait la méme chose.

Devenir majeure a également fortifié mes croyances
envers |'amour. En atteignant mon &ge actuel, jai
compris l'importance d'avoir un compagnon sur qui je
pouvais compter. Car oui, aimer et étre aimé est tout
a fait possible méme en étant malade. Je dirais méme
qu'avec la maladie, ¢a apporte un lien un peu plus pro-
fond et sincére entre I'un et l'autre. Mon copain vient
avec moi chaque jour ou je dois faire une petite visite
a I'hopital. C'est trés important, selon moi, d"avoir un
copain ou une copine qui traverse tout ce que vous
traversez aussi.

Donc voila ce qui conclut mes adaptations sur mon
plus grand défi jusqu’a ce jour: étre une adulte avec
la fibrose kystique. Avoir 18 ans représente le chan-
gement. Que ce soit dans les bons comme dans les
mauvais cotés, je vais faire ce que j'ai toujours fait,
m’adapter. L'organisation et |'autonomie seront peut-
étre difficiles a gérer au début, mais ¢a ne me rendra
jamais moins courageuse. <
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Eric Girard
pére d’un enfant FK
et thanatologue

Vaudreuil-Dorion
(Québec) Canada

SVB 2021

Tout d'abord, il y a cette annonce. «ll s'agit peut-étre
de la fibrose kystique.» C'est un choc assourdissant,
mais, comme parents, c’est |'espoir qui prend le dessus
en attendant la confirmation du vrai diagnostic.

Ensuite, il y a la vie quotidienne. «Un jour, on va s'ha-
bituer.» Non.

Aussi, il y a les autres. «Oui, je comprends.» Hélas,
non, vous ne comprenez pas.

Puis, dans certains cas, il y a les sceurs et les fréres.
«Ah? C'est une maladie mortelle, ca?» Oui.

Finalement, le transfert de I'hdpital pour enfants vers
celui des adultes apporte aussi une panoplie de réor-
ganisations qui flirte avec le deuil. «Ah. Désolée, elle
est maintenant majeure, cela ne vous regarde plus...»

Les proches aidants. On dirait le nom d'un emploi
spécialisé de soins spécialisés pour quelqu’un de spé-
cial. On ne pense pas postuler cet emploi. On nous
I'impose. On a choisi le réle de parent, mais dans la
description de taches, il n'était pas fait mention expli-
cite que «proche aidant» en ferait partie aussi intensé-
ment depuis le début et pour une durée aussi longue.
On sait déja que le réle de parent comporte plusieurs
facettes. C'est comme un magasin général, on y trouve
de tout, mais de base. Un proche aidant est un généra-
liste spécialisé. Il doit avoir une connaissance poussée
de la science qui explique la condition associée a la
fibrose kystique dans le cas qui nous intéresse. Il doit

démontrer un savoir-faire impeccable dans les tech-
niques de traitement. Il devient une machine de I'or-
ganisation des horaires et d'ingéniosité pour faciliter
le quotidien malgré les changements dans I'état phy-
sique de I'enfant malade. Il doit également pourvoir
a maintenir un moral d'acier. C'est donc un médecin
spécialiste, un infirmier spécialisé, un inhalothérapeute
averti, un physiothérapeute efficace, un secrétaire or-
ganisé, un fiscaliste aguerri, un courtier d'assurances
informé, un psychologue parfois exténué, voire méme
un psychiatre épuisé, un travailleur social a temps plein,
un comptable minutieux, un éthicien impeccable, un
philosophe intelligent, un «coach encourageant», etc.
que le terme d'«aidant naturel» renferme.

Il'y a le deuil d’'une vie normale qui doit se faire. Cela
commence par le bris de la vie d'avant le diagnostic.
Comme toute maladie mortelle, la fibrose kystique
est une tautologie a la mort. Il y a des morts rapides,
soudaines. On est surpris et le choc est immense. Il y
a les morts lentes et inéluctables. Elles se présentent
3 nous doucement, mais avec une telle violence dans
la promesse de souffrances d'une agonie longue et
lourde pour le patient et son entourage. Méme si nous
sommes des adultes a I'annonce du diagnostic, du ver-
dict de condamnation, notre perception du temps est
altérée. On ne peut toujours pas réaliser la longueur
d'une trentaine d'années de vie. On ne peut faire la
distinction de nos «trente ans» et celui de I'espérance
de vie de notre enfant. «C'est bien, I'espérance de vie
est maintenant de 36 ans. Ce n’est pas comme avant



quand les malades n‘atteignaient pas leurs 18 ans. Ils
peuvent maintenant avoir une vie presque normale en
planifiant des projets comme des études supérieures,
un appartement, une vie de couple et méme des en-
fants.» Pour un parent d'une trentaine d'années, cela
sonne comme «trés peu de temps a vivre et de choses
a réaliser» dans ce trop court laps de temps. La mort
sonne a la porte, mais... elle est déja entrée. C'est le
deuil d'une vie normale pour notre enfant.

A mesure que les années avancent, la fibrose kys-
tique — la mort a venir — fait son nid en prenant de
plus en plus de place. On réalise que I'horaire chargé
et serré ne sera pas la solution. Le suivi religieux des
prescriptions de traitements, de médicaments, de diete
et d’exercices physiques ne peut pas contenir indéfini-
ment |"'apparition de nouveaux symptémes et la dégra-
dation de I'état physique et mental de notre enfant.
Chaque étape de vie améne son lot de souffrance: les
premiéres pilules avalées seul, le gavage, les antibio-
tiques intraveineux, les hospitalisations (en compagnie
du parent, puis tout seul), les nouvelles médications
avec des effets secondaires, les baisses de capacité
pulmonaire, les laparoscopies, la greffe de poumons
a venir, la greffe de foie peut-étre, I'arrét des études
éventuellement et I'arrét d'un travail permanent a 'age
adulte. Tout cela nous améne vers des décisions diffi-
ciles et comporte son lot de souffrances puis conduit
inexorablement a la mort.

Le parent proche aidant est un individu. Un individu
peut s'accommoder d'une certaine douleur. Il peut faire
un bout de chemin et il a normalement |'option d'y
mettre fin a chaque moment difficile. Heureusement,
tres peu choisissent cette option pour leur progéni-
ture FK, méme si a chaque embdiche elle est présente.
L'individu avec la fibrose kystique n'est pas différent
des autres individus. Il a ce méme sentiment de choix,
méme si demeurer en vie est plus difficile que pour les
autres. Le parent d’enfant malade n’a pas de choix pour
son enfant. Son amour ne lui permet pas d'envisager
la mort comme issue. L'indépendance de I'enfant, qui
grandit avec |'dge, place le parent dans une position
d'impuissance. C'est le deuil d'étre un parent qui tient
a la sécurité et a la pérennité de sa progéniture, mais

qui devient un spectateur jouant un réle malheureuse-
ment de moins en moins important dans la survie de
son enfant.

Ainsi, l'arrivée inespérée a |'age adulte de leur enfant
ameéne les parents a laisser tomber sa prise en charge,
car maintenant il s'occupe lui-méme de la fibrose kys-
tique. Pour ces parents, ce ne sera plus jamais pareil:
c’est un lacher-prise énorme et c'est un deuil sur cette
vie rangée au rythme de la maladie. Il faut, dans le che-
minement de ce deuil, découvrir ce nouveau réle de
parent, cette nouvelle vie plus éloignée de la maladie
qui a été imposée a la famille.

Quand I'enfant abandonne un combat trop long et trop
difficile, aprés une guerre quotidienne de plusieurs an-
nées, c'est un face-a-face avec la mort véritable. Cette
disparition physique de I'étre aimé se fait alors évidem-
ment de maniére définitive. Comment franchir sereine-
ment cette étape-ci? Faut-il que les souffrances aient
été trop grandes pour qu’on accepte mieux ce départ?
A qui sera la faute ? La fibrose kystique, les soins, |'envi-
ronnement, la médecine, la science, le temps? Voila
plusieurs questions qui demeureront sans réponses. En
attendant la fin, il nous faut maintenir le cap malgré les
tempétes qui nous assaillent d'un quotidien normale-
ment trop différent des autres, les aléas de la vie nor-
male avec une condition exceptionnelle.

Le deuil, sous quelque forme que ce soit, est une bles-
sure qui se soigne, comme celle qui serait physique.
Chaque personne touchée par le deuil devra prendre
le temps pour se soigner a son rythme, a sa maniere.
Mais comme toute guérison, cela demeurera sensible
et laissera des marques a jamais. <
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Dr Danick Blanchet, D. Psy.,
psychologue clinicien

Sherbrooke (Québec])
Canada

ANXIETE

«J'ai toussé... est-ce un symptéme de ma maladie
qui s'aggrave ou un simple rhume? Est-ce que ma
situation commence a se dégrader? Vais-je devoir
envisager une greffe sous peu? Vais-je pouvoir étre
présent(e) pour mes enfants?» sont toutes des ques-
tions qu’une personne atteint(e) de fibrose kystique
peut se poser. Est-ce normal ? Tout a fait. C'est plutot
une bonne nouvelle! Se poser des questions sur votre
avenir et tenter d'entrevoir les épreuves que vous allez
rencontrer est d'abord et avant tout un signe d'intelli-
gence. Cela permet une meilleure préparation et faci-
lite la recherche de solution, soit la capacité d'antici-
pation. Elle fait référence a «prendre part a I'avance »
et donne ainsi le moyen de réfléchir dés maintenant a
ce qui n'est encore qu’une éventualité (Berta, 1999).

Alors, qu’est-ce qui distingue une bonne capacité d'anti-
cipation et |'anxiété? L'anxiété génere la souffrance.

«... lorsque les symptémes cognitifs, physiques et
comportementaux de 'anxiété sont persistants et
séveres et que l'anxiété provoque une détresse qui
nuit a la capacité de travailler ou d'étudier, de fréquen-
ter des amis et d’accomplir les taches quotidiennes,
I'anxiété n'est plus dans les limites de la normale. »
(Rector, Bourdeau, Kitchen, Joseph-Massiah, Laposa, 2005)

Autrement dit, soit vous avez quelques fois des
pensées et des réflexions a ce sujet qui permettent
d’envisager |'avenir et de trouver des solutions et
c'est parfait; soit vous ne dormez plus la nuit, vous
en pleurez chaque fois que vous y pensez, vous vous
sentez terrifié(e) et il faut faire quelque chose, mais
quoi? Voici quelques pistes de solution qui peuvent
s'avérer trés efficaces pour vous aider a retrouver votre
calme intérieur sans pour autant perdre votre capacité
d'anticipation.

Vous vous posez d'excellentes questions!

Et vous ne savez pas a quel point il est important d'y
répondre! Par exemple, la question mentionnée pré-
cédemment «est-ce un rhume ou un symptéme de la
maladie ?» pourrait se traduire par «a quelle évolution
de ma condition dois-je m’attendre?». Ne cherchez
pas a vous dire «n'y pense pas» ou, dans d'autres
cas, «¢a n'arrivera pas». Vous n'étes pas assez stupide
pour cela! Imaginez que I'on vous demande de mettre
votre doigt dans une prise électrique, est-ce que
vous vous poseriez la question «est-ce que je risque
de m’électrocuter et de mourir?» Vous trouveriez

insensé de vous dire «n'y pense pas» ou «¢a n'arrivera
pas», non? L'anxiété amene d'excellentes questions
qui méritent des réponses exhaustives. Plutot que de
vous concentrer sur le fait d'y penser ou non, canalisez
votre énergie a trouver des réponses et/ou a trouver
des stratégies a prendre pour les obtenir. On ne peut
pas avoir réponse a tout dans la vie, surtout lorsque
I'on pense a |'avenir, mais nous pouvons certainement
diminuer l'incertitude et répondre a quelques interro-
gations que notre cerveau génere.

En parler

«Vais-je avoir besoin d'une greffe?» est encore une
fois une excellente question. «N'y pense pas», une
réponse insatisfaisante. L'anxiété prend souvent forme
quand vous ne savez pas, quand vous n‘obtenez pas
de réponses a vos questions, quand vous ne savez pas
ou chercher les informations. Alors, la recherche de
qui peut vous répondre est un exercice de réflexion
qui sera beaucoup plus satisfaisant et constructif que
de chercher a taire le questionnement. «J'ai besoin
d'informations!» est ce que vos neurones hurlent
lorsque I'anxiété est envahissante. Osez demander
aux gens qui possedent |'expertise. Ne soyez pas
géné(e), aucune question n’est stupide et le soulage-
ment qu'il en résultera en vaut la peine. Si vous avez
des questions sur votre santé, parlez a votre médecin.
Les associations peuvent également vous fournir de
bonnes lunettes quant a ce que d'autres ont vécu dans
des circonstances similaires aux votres.

Il est également important d'en parler a vos proches.
Quelquefois, il suffit de parler de votre réflexion a voix
haute pour entrevoir une piste de réflexion que vous
n‘avez pas lorsque vous y réfléchissiez seul(e). Vous
craignez d'avoir |'air fou? Alors, commencez votre
phrase par «je sais que ¢a a l'air un peu fou, mais,
quelquefois, j'imagine que...» Vous allez slrement
découvrir que votre réflexion n'est pas si «folle» et
que d'autres ont eu les mémes pensées que vous...

Au 21¢ siecle, la majorité d'entre vous cherche des
réponses a vos questions sur les sites Web ou sur les
réseaux sociaux. Loin de moi I'idée de débattre ici du
concept de |'information, je pense, toutefois qu'il faut
demeurer critique sur les informations véhiculées sur
internet. D’ailleurs, effectuer des recherches sur inter-
net peut créer une situation anxiogéne plus grande
que celle de ne pas en avoir fait du tout.
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Enfin, il peut s'avérer fort bénéfique de discuter de
vos difficultés anxieuses avec un(e) professionnel (le)
de la santé mentale, comme un psychologue ou un
psychothérapeute. Ce sujet sera approfondi plus loin
dans cet article.

Méditation et relaxation

S'il est vrai que «n'y pense pas» n'est pas une réponse
satisfaisante pour votre cortex cérébral, ne pas tou-
jours y penser est aussi nécessaire. Alors que l'an-
xiété pose de bonnes questions, la méditation et la
relaxation peuvent étre un moyen de se dire «c'est
une excellente question, mais pas maintenant»! Vous
avez déja essayé et |'avez détesté? Sachez qu'il existe
différentes méthodes et je vous invite a en essayer
plusieurs afin de trouver la bonne. Un exemple ? Vous
pouvez relaxer en vous concentrant a distinguer les
différents chants d'oiseau dans votre cour extérieure.
Simple, non? Il n'est pas toujours nécessaire de se
croiser les jambes en contrélant notre respiration!

Plusieurs thérapeutes offrent de vous guider dans
I'exercice de différentes méthodes de méditation et
de relaxation. Vous ne |'avez jamais pratiqué? Alors,
essayez au moins |'exercice des oiseaux! Peut-étre
serez-vous tenté(e) d'approfondir la relaxation ou la
méditation avec un professionnel par la suite. Ou juste
les oiseaux... cela peut étre suffisamment satisfaisant!

Il existe également plusieurs sites Web ou I'on trouve
des techniques de méditation et de relaxation. Je
vous invite a les essayer si le cceur vous en dit. L'im-
portant est de trouver la méthode qui vous apporte
le bien-étre.

Enfin, sachez que la médication peut s'avérer fort utile
pour pallier un probleme d’anxiété. Ce sujet sera traité
un peu plus loin.

SYMPTOMES DEPRESSIFS ET
DEPRESSION MAJEURE

Ici, ce ne sont pas les questions qui nous envahissent,
mais bien les affirmations. «Je suis un fardeau pour
les autres, je fais souffrir mes proches, tout le monde
serait mieux sans moi» sont des phrases qui indiquent
que votre cerveau a peut-étre pris une tangente vers
une dépression majeure. Vous vous sentez souvent
fatigué(e) ou épuisé(e). Vous avez des probléemes
d'appétit et d'intérét sexuel. Vous souffrez de dou-
leurs physiques comme des maux de téte ou des
douleurs avec causes inexpliquées. Dans ces cas-la,

n‘ayez pas honte, vous ne choisissez pas le ou les
symptémes de la dépression. En 2017, |'Organisation
mondiale de la santé estimait a plus de 260 millions
le nombre de personnes atteintes de dépression ma-
jeure (OMS, 2020). Prés du tiers des personnes vivant
avec une maladie chronique souffriront de dépression
au cours de leur vie (Rabin, Smith, Godet, n.d.). Mais
qu'est-ce que la dépression majeure? Disons que
c’est comme si le cerveau se met en mode «dépres-
sif». Ce n’est pas vous! C'est votre cerveau. Il y a une
différence entre les deux.

Ce n’est pas vous, c’est votre cerveau

Vous est-il déja arrivé de vous poser la question
«qu’est-ce que j'ai a étre si négatif (ve) aujourd’hui?»,
apres avoir mal dormi la veille. Vous répondez béte-
ment aux gens qui vous entourent et constatez qu'ils
n’ont rien fait pour mériter votre exaspération. C'est
un peu le méme principe en ce qui concerne la dé-
pression majeure. Vous distinguez votre pensée de
celle de votre cerveau. Comme si votre cerveau réagit
en prenant toujours une perspective pessimiste avant
méme que vous pensiez a la situation. Comme si vous
devez dorénavant regarder le monde a travers des lu-
nettes « sombres». Avec une bonne nuit de sommeil,
vous pouvez parfois vous rattraper par la suite. Mais
ce ne sera pas suffisant pour gérer ces « lunettes », car
la chimie de notre cerveau risque de nécessiter beau-
coup plus qu'un sommeil réparateur pour retrouver
votre facon de voir la vie a travers des lunettes claires.

Il faut également faire la distinction entre la dépres-
sion et le deuil. Un peu comme |'anxiété, avoir de la
peine face a des pertes de mobilité ou de fonction-
nalité est tout a fait normal. Accepter de nouvelles
limites qu'impose la fibrose kystique demande un
temps d'adaptation. Consulter un(e) psychologue ou
un(e) professionnel (le) de la santé peut s'avérer fort
utile pour faire la distinction entre les deux. Ce sujet
sera traité un peu plus loin.

Guérison et dépression

Non, vous n‘aggravez pas les symptémes de la ma-
ladie parce que vous étes déprimé(e). Vous avez le
droit d’exprimer votre peine, qu’elle plaise aux autres
ou non. Ne vous sentez pas coupable d'étre triste,
frustré(e) ou négatif (ve) par moment et, surtout,
n‘oubliez pas qu'il existe des solutions.



Demander de l'aide

Vous n'avez pas a souffrir de la sorte! Je ne saurais
vous dire a quel point il est important d'aller consulter
les professionnels (les) de la santé si vous vous recon-
naissez dans ces lignes. Il est extrémement difficile de
lutter seul(e) contre son cerveau et des produits phar-
maceutiques et traitements psychothérapeutiques
peuvent grandement vous aider a traverser cette
étape de votre vie. Une dépression peut aussi étre un
carrefour ot vous prenez conscience des éléments qui
vous rendent malheureux pour lesquels vous décidez,
a ce moment, de concentrer votre énergie et votre
temps pour les changer. Une dépression peut vous
pousser vers de grands changements bénéfiques pour
le reste de votre existence. Mais pour cela, vous devez
demander de |'aide. Alors, faites-vous ce cadeau et
consultez!

MEDICATION

Est-ce que la médication est absolument nécessaire
pour un probléme d'anxiété ou de dépression? Non.
Et la souffrance non plus. Voyez cette épreuve comme
un jeu de ballon dont 'objectif est de |'attraper. Imagi-
nez maintenant que la dépression ou I'anxiété soit un
état similaire a celui d'avoir une main en moins pour
attraper ledit ballon. La médication est une orthese
qui vous permet d'attraper le ballon le temps de re-
trouver |'usage de votre main blessée.

Il faut savoir également que la médication n'a rien de
magique et ne vous empéchera pas de penser par
vous-méme. On ne devient pas «légume» avec des
médicaments, ou, du moins, pas au 21° siecle! lls per-
mettent d'alléger le fardeau émotif lié a I'anxiété et la
dépression, ce qui facilite grandement a passer au tra-
vers ces épreuves. Si les effets secondaires de la mé-
dication ou son interaction avec d'autres médications
que vous prenez vous inquietent, prenez le temps de
discuter de vos craintes avec votre médecin. Il ou elle
sera un(e) bien meilleur(e) conseiller (-ere) que les ré-
seaux sociaux ou le Web!

N'hésitez pas a consulter un(e) médecin a propos de
vos troubles psychologiques et a en parler avec un(e)
psychologue. La encore, sachez qu'il n'y a pas de
questions idiotes. L'obtention de l'information juste
vous permettra de prendre de meilleures décisions
quant a la médication. Il est possible de vous faire ac-
compagner si vous avez de la difficulté a comprendre
le jargon médical (c’est normal, tous ne parlent pas
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latin; alors ne soyez pas géné (e)!). Enfin, rappelez-
vous que la souffrance n'est pas nécessaire et que la
médication peut grandement faciliter le mieux-étre.

PSYCHOTHERAPIE

Quand devriez-vous consulter? Dés que vous le sou-
haitez. Un psychologue ou un psychothérapeute peut
étre un excellent allié dans votre recherche de solu-
tions et pour vous soutenir a travers les épreuves que
la fibrose kystique apporte a votre vie. Le profession-
nel ou la professionnelle sera en mesure de:

* vous guider dans vos questionnements et de vous
accompagner dans votre réflexion;

e vous fournir plein d'informations et d’outils pour
vous aider a mieux gérer votre anxiété;

® vous soutenir dans vos émotions et veiller sur vous
lorsque I'humeur est dépressive.

Sachez qu'il existe quatre orientations théoriques en
psychothérapie et une kyrielle d’approches pour les
appliquer. Certaines approches sont dites passives (le
ou la professionnel (le) parle peu), alors que d'autres
sont fondées sur l'interaction (le ou la professionnel
(le) parle plus!). Un petit truc? Plutét que de deman-
der I'orientation de laquelle le ou la psychothérapeute
s'inspire, demandez-Iui s'il ou elle est interactif (ve) ou
passif (ve). Il sera plus facile pour vous de déterminer
si cela va dans la voie que vous cherchez. En regard
aux orientations théoriques, laquelle est la meilleure ?
Celle qui vous convient. Que vous vous sentiez a
I'aise en thérapie avec votre psychothérapeute est
plus garant de succés que |'approche en soi (Krup-
nick, Sotsky et coll., 1996). Vous trouverez notamment
sur le site de I'Ordre des psychologues du Québec
(www.ordrepsy.qc.ca) une banque de références
des psychologues et de psychothérapeutes dans
votre région avec les types de problématique de leur
expertise. <
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La zoothérapie
pour favoriser le bien-étre

Elisa Baldet

Zoothérapeute,
coordonnatrice a '1ZQl
Fondatrice de SOS
Libellule, clinique du
langage et de zoothérapie

Morin-Heights (Québec)
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La zoothérapie, c'est-a-dire [utilisation d'animaux
médiateurs auprés de personnes fragilisées ou ayant
des besoins particuliers, est une approche alternative
complémentaire aux soins de santé traditionnels, qui
vise & améliorer la qualité de vie. Selon I'Institut de
zoothérapie du Québec-International (IZQl), elle dé-
signe I'ensemble des effets bénéfiques des animaux
sur la santé humaine.

Pour I’American Veterinary Medical Association (AVMA),
la zoothérapie représente un terme général mainte-
nant couramment utilisé pour décrire I'utilisation de
diverses especes animales (chien, chat, lapin, cochon
d’'Inde, oiseau, cheval ou autre) et de diverses ma-
nieres bénéfiques (thérapie, éducation, activités) pour
les humains. Dans de telles démarches, ces animaux
font partie intégrante du processus de traitement
qui vise a améliorer les fonctions physiques, sociales,
émotionnelles et cognitives des bénéficiaires. Cepen-
dant, la zoothérapie comme approche utilisée dans le
domaine de la médecine est relativement nouvelle.
Les origines de la zoothérapie proviennent de nom-
breuses disciplines a travers les ages: la psychologie,
la sociologie, la psychiatrie, et plus tard la médecine
vétérinaire.

Un peu d'histoire

Le lien humain-animal créé a des fins thérapeutiques
commence a voir le jour au XVIII® siécle grace a Wil-
liam Tuke, directeur du York Retreat en Angleterre, un
centre d'hébergement pour les personnes ayant des
besoins en santé mentale. Il a été le premier, avec
son petit-fils Samuel Tuke, & documenter I'utilisation
des animaux auprés des patients afin d’améliorer
leur séjour. Encouragés a prendre soin des animaux
(lapins, mouettes, faucons et volailles), les patients
parvenaient parfois & éveiller des sentiments sociaux
et bienveillants.

En 1867, un centre spécialisé dans le traitement de
I'épilepsie a Bielefeld en Allemagne, reconnaissant les
bienfaits des animaux pour les humains, ajouta des
animaux de compagnie a son équipe thérapeutique.

Dans les années 1930, Sigmund Freud lui-méme
croyait que les chiens avaient un sens spécial qui leur
permettait de juger le caractére d'une personne avec
précision, tel un barométre émotionnel. Son chow-
chow, Jo-Fi, assistait a toutes ses séances de thérapie.

Aux Etats-Unis, en 1944, I'Army Air Force Convales-
cent Hospital & Pawling dans I'Etat de New York favo-
risa le contact des soldats traités pour un trouble de
stress post-traumatique avec des animaux de la ferme
(chevaux, poulets, vaches).

C'est dans les années 1960 qu’est né véritablement
le concept de «pet therapy», ou zoothérapie, avec
les recherches du Dr Boris Levinson, pédopsychiatre
américain, qui ont abouti a la Pet Facilitated Psycho-
therapy. Il a été le premier clinicien a présenter et
documenter officiellement la facon dont les animaux
de compagnie pouvaient accélérer le développement
d'un rapport entre le thérapeute et le patient, aug-
mentant ainsi la probabilité de motivation du patient.

Tout a démarré lorsqu’un enfant autiste, non verbal et
replié sur lui-méme, a commencé a parler et a inte-
ragir avec le chien de Levinson, Jingles, alors que le
gargon avait été laissé seul pendant quelques minutes.
Cet événement fut marquant, car Levinson n’avait pas
été en mesure de faire parler 'enfant lors des séances
précédentes. Il a ainsi constaté que les animaux fonc-
tionnaient comme des objets transitionnels avec les-
quels les patients pouvaient se lier: I'animal (objet
transitionnel) vient rassurer le patient, le réconforter,
le défendre contre I'angoisse, grace a I'existence d'un
lien d'attachement créé entre I'homme et I'animal.
L'animal n'est en aucun cas un thérapeute, mais un
merveilleux médiateur, car il joue un réle de catalyseur
social: il facilite les interactions entre les individus.

Depuis, d'autres chercheurs, thérapeutes, vétérinaires,
médecins, enseignants ont expérimenté le lien hu-
main-animal et reconnu qu'il est pertinent dans le
traitement des patients, le suivi d'éléves, d'enfants,
d'adultes et de personnes agées ayant des besoins de
guérison physique et émotionnelle.


https://www.institutzootherapie.com/CAFR/
https://www.institutzootherapie.com/CAFR/
https://www.institutzootherapie.com/CAFR/
https://www.soslibellule.ca/
https://www.soslibellule.ca/

Zoothérapeute

La journaliste américaine, chroniqueuse et auteure de
livres, Gina Spadafori, croit que les chiens médiateurs
ont la capacité de toucher les gens a un niveau qui
offre un vrai soutien émotionnel. « Ce sont des chiens
de thérapie, et toute personne qui les a déja vus a
I'ceuvre ne peut douter de la différence qu'ils font»,
écrit-elle dans son article Nez froid, cceur chaud - Les
chiens de thérapie offrent un amour inconditionnel a
ceux qui en ont le plus besoin (Cox News Service, 30
ao(t 2004).

Au Québec, plusieurs établissements de santé ont
opté pour la zoothérapie: I'Institut universitaire en
santé mentale Douglas fait figure de pionnier en la
matiére, en intégrant un tel service en 1985; en 1993,
I'Institut de zoothérapie du Québec-International
(IZQl) installe tout un département de zoothérapie
dans les locaux de I'Hépital Jeffery Hale; I'Hopital
Riviere-des-Prairies, depuis 1993; le Centre hospitalier
de I'Université Laval (CHUL) et le Centre mére-enfant
Soleil de Québec, depuis 2000; le Centre de santé et
de services sociaux de Québec-Nord; I'Institut Phi-
lippe Pinel de Montréal, depuis 2002, etc.

Les bénéfices de la zoothérapie

Favorisant une approche multidisciplinaire, la zoo-
thérapie peut se faire de concert avec diverses autres
approches thérapeutiques au domicile du bénéficiaire
ou dans un centre de santé spécialisé. Elle s'adapte
aussi trés bien dans les établissements d’enseigne-

ment.
patient, I'intervenant

Bénéficiaire
zoothérapeute et
@ | animal.

©s0SLibellule

La zoothérapie fonde son
action sur la synergie
triangulaire qui unit le

Animal

Le réle de I'animal, soigneusement sélectionné et en-
trainé, est de faciliter la relation d’aide, de sécuriser
et de motiver le bénéficiaire. L'animal est un véritable
partenaire de travail pour le zoothérapeute et permet
de faire briller les yeux de la personne qu'il rencontre!

LES BENEFICES DE LA ZOOTHERAPIE
sont divers et pour tous les ages.

Pratiquée selon un protocole méticuleux, la zoo-
thérapie permet de créer une relation humain-
animal pour:
* diminuer l'anxiété,
* augmenter le bien-étre et |'estime de soi,
* se concentrer et vivre le moment présent,
* lutter contre la solitude et la dépression,
* gérer la colere et I'agressivité,
* stimuler la communication et la mémoire,
* développer les sens,
* bouger et améliorer la mobilité fine ou
globale, etc.

Guylaine Normandeau, présidente fondatrice de
I'lZQl, un des pionniers au Québec offrant des services
de zoothérapie et formant de futurs zoothérapeutes,
soutient que «la zoothérapie donne des résultats si-
gnificatifs, car elle s'appuie sur des valeurs fondamen-
tales et met en évidence ce qu'il y a de mieux en cha-
cun de nous. Cette approche thérapeutique permet
d'observer et d'étre a |'écoute des gens pour mieux
comprendre les difficultés vécues dans leur environne-
ment, afin de leur apporter une aide sincére ».

Chez SOS Libellule, clinique du langage et de zoothé-
rapie, on accueille des enfants avec un trouble de dé-
veloppement du langage (TDL), un trouble du déficit
de I'attention (TDA/H), des difficultés d’apprentissage
ou d'autres défis. Les animaux font partie intégrante
des moyens utilisés pour motiver les enfants, leur per-
mettre de se concentrer et leur redonner confiance en
eux. Pogo le samoyeéde, Luna la shih tzu, Kiwi le lapin,
Mini-Rex et Dela la tourterelle sont présents a chaque
séance et font le bonheur des enfants !

SOS Libellule offre aussi des services mobiles de zoo-
thérapie auprés de personnes en détresse émotion-
nelle ou faisant face a des problémes de santé men-
tale, a domicile, dans les centres jeunesse, les centres
d’hébergement pour adultes, les résidences pour
ainés et les établissements scolaires. Elisa Baldet, zoo-
thérapeute, agente en stimulation du langage et fon-
datrice de la clinique, fait le constat suivant:

«La zoothérapie s'avére une formidable approche
pour entrer en contact et échanger avec les per-
sonnes vivant une grande solitude, qu’elle soit sociale
ou psychologique. Ce sont des personnes souffrant
de pertes d'autonomie, de pertes cognitives ou de
démence; ou des enfants et des jeunes ayant des
épisodes de colére ou de violence; ou les non ver-
baux ou ceux atteints de mutisme sélectif. Grace a des
techniques de relation d'aide et de communication
adaptées, la zoothérapeute présente le bon animal au
bénéficiaire et entame la création d'une relation basée
sur la confiance et sans jugement aucun pour apaiser,
stabiliser ou améliorer la condition de la personne.
'animal favorise, lui, un lien d'attachement certain. »

Concrétement, la zoothérapie peut prendre plusieurs
formes. L'animal peut étre présent lors de consulta-
tions, d'interventions d’urgence, de visites de bien-
étre (individuelles ou en groupe; a domicile, dans les
résidences ou centres spécialisés), de séances d'ani-
maforme (exercices physiques accompagnés de |'ani-
mal), d'ateliers éducatifs (découverte des animaux,
éducation de I'animal, prévention des morsures, etc.),
de désensibilisation (pour surmonter la peur ou la pho-
bie des animaux), ainsi que de services-conseils pour
coordonner l'installation d'un ou plusieurs animaux
chez le bénéficiaire ou I'établissement spécialisé. Les
interventions poursuivent des objectifs précis, fixés en
collaboration avec les professionnels de la santé, des
services sociaux ou de |'éducation et la famille.

Aujourd’hui, plus de 3 millions de chiens et de chats
vivent dans des ménages au Québec. Les animaux de
compagnie sont donc trés appréciés. Et quand ces
derniers, éduqués par les zoothérapeutes, viennent
en aide & autrui, ils sont adorés et font méme des
miracles! <

Source:

https:/irp.cdn-website.

com/bed9cc87/files/

uploaded/Zoothera-
pie_mai2021.pdf
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La fibrose kystique (FK) est une maladie héréditaire et
potentiellement mortelle caractérisée par des infec-
tions sinopulmonaires, des |ésions pulmonaires graves,
ainsi que des troubles du systéme gastro-intestinal et
d'autres organes. Chez les patients atteints de FK, les
mutations du géne CFTR entrainent |'absence ou le
dysfonctionnement du canal CFTR a la surface de I'épi-
thélium des voies respiratoires et cela nuit au transport
des ions chlorure entre les cellules épithéliales et les
voies respiratoires. Ce déséquilibre ionique affecte
la teneur en eau de la couche de mucus a la surface
des voies respiratoires, entrainant |'accumulation d'un
mucus épais propice a la colonisation bactérienne.
L'une des especes bactériennes les plus courantes a
I'origine des infections pulmonaires chez les patients
atteints de FK est Pseudomonas aeruginosa’. Pré-
sente chez seulement 10 % des nourrissons atteints de
FK, sa prévalence augmente avec |'age pour atteindre
50% chez les patients agés de plus de 25 ans’, ce qui
démontre sa capacité a supplanter d'autres espéces
bactériennes et a infecter chroniquement les poumons
des FK.

P. aeruginosa posséde une remarquable capacité
d’adaptation a divers environnements. Gréace a cette
polyvalence, cette bactérie se trouve facilement dans
des environnements naturels comme le sol et I'eau.
Malheureusement, cette caractéristique en fait égale-
ment un pathogéne opportuniste notable a I'origine
d'infections nosocomiales aigués et chroniques graves
des poumons (FK, lésions pulmonaires aigués), de la
peau (brilures) et d'autres organes tels que la vessie et
I'intestin. Pour survivre et se répliquer dans ces diffé-
rents environnements, P. aeruginosa modifie son com-
portement. Par exemple, elle utilise principalement
I'oxygéne pour produire son énergie par respiration
aérobie, mais peut changer son métabolisme en fer-
mentation si 'environnement est limité en oxygéne.
Un autre aspect important de la polyvalence de P

aeruginosa est sa grande mutabilité sous la pression
sélective de |'évolution qui lui confére de nouvelles ca-
pacités avantageuses. Un exemple évident est I'utilisa-
tion intensive d'antibiotiques chez les patients atteints
de FK, qui sélectionnent les isolats bactériens porteurs
de mutations dans les génes clés impliqués dans la
résistance aux antibiotiques.

Notre équipe de chercheurs a étudié en profondeur
la variabilité¢ génétique de P aeruginosa dans les
poumons des patients atteints de FK ainsi que les
mécanismes qui sous-tendent le développement de
la résistance aux antibiotiques chez cette bactérie. ||
a spécifiquement étudié les mécanismes impliqués
dans la résistance bactérienne a l'aztréonam, le pre-
mier antibiotique monobactame approuvé par la U.S.
Food and Drug Administration (FDA) pour une utili-
sation chez les patients atteints de FK2. Par la suite,
I'équipe a fait évoluer P. aeruginosa in vitro sous
exposition continue et cyclique a l'aztréonam afin de
refléter les différents protocoles d'administration des
antibiotiques chez les patients atteints de FK. Les
génomes entiers des isolats résistants a |'aztréonam
ont ensuite été séquencés a la recherche de mutations
responsables du développement de cette résistance.
Cette étude a révélé deux genes qui ont subi des
mutations répétées dans les isolats résistants: nalD et
mexR. Ces genes sont tous deux connus pour partici-
per a la répression de la pompe a efflux MexAB-OprM.
Les pompes d'efflux sont des canaux actifs situés a la
surface de la membrane cellulaire bactérienne. Les
bactéries peuvent utiliser ces pompes d'efflux pour
expulser un antibiotique, se protégeant ainsi de |'ac-
tion de cet antibiotique. Des mutations inactivatrices
dans les génes nalD et mexR déclenchent la surex-
pression de MexAB-OprM par P aeruginosa, ce qui
les rend résistants a |'aztréonam (Figure 1). Ce résultat
est particulierement important, car, dans la littérature,
des mutations dans ces deux génes ont été trouvées



dans 7 a 47 % des isolats de P. aeruginosa provenant
de patients atteints de FK.

Au cours de cette méme étude, notre groupe a fait
plus que trouver les mutations responsables de la
résistance a |'aztréonam. Il a fait des observations
concernant P. aeruginosa résistant a |'aztréonam qui
ont conduit a ses recherches actuelles. Il a d'abord
constaté que la sélection de |'aztréonam pouvait en-
trainer une résistance a plusieurs médicaments. Par
exemple, les isolats résistants a l'aztréonam présen-
taient également une résistance 2 a 5 fois plus élevée
a la ciprofloxacine. Il a aussi observé une virulence ac-
crue des mutants nalD et mexR de P. aeruginosa lors
d'une infection pulmonaire aigué chez la souris. Cette
hypervirulence chez les P. aeruginosa résistants a |'az-
tréonam était surprenante, car la résistance aux anti-
biotiques est généralement associée & une diminution
de la virulence et de la capacité d'adaptation. Cette
modification du phénotype bactérien est bien connue
et a des implications cliniques pour les patients. Par
exemple, les isolats virulents de P. aeruginosa peuvent
causer des infections aigués qui déclenchent une ré-
ponse inflammatoire exacerbée et provoquent des
lésions du tissu pulmonaire et une exacerbation pul-
monaire chez les patients. Ces isolats agressifs sont
généralement sensibles aux antibiotiques et peuvent
étre éradiqués apres un traitement antimicrobien ap-
proprié. Au cours des infections aigués, un petit sous-
ensemble d'isolats de P. aeruginosa peut muter pour
acquérir un certain degré de résistance a |'antimicro-
bien, ce qui peut entrainer des infections pulmonaires
chroniques. Ces isolats s'adaptent a I'environnement
pulmonaire, perdent leur virulence et développent un
phénotype de biofilm. Ce changement phénotypique
diminue la réponse inflammatoire et les dommages
aux tissus pulmonaires, mais rend ces isolats extréme-
ment difficiles a éradiquer en raison de leur résistance
aux antibiotiques.

Bien que cette dichotomie entre la virulence du
P. aeruginosa et sa résistance aux antibiotiques soit
bien connue, des travaux antérieurs de notre groupe
et d'autres chercheurs suggeérent que les deux phé-
notypes ne sont pas nécessairement mutuellement
exclusifs. Par exemple, une récente étude prospec-
tive de 5 ans incluant 510 patients atteints de FK a
trouvé une association significative entre le nombre
d’exacerbations pulmonaires avec hospitalisation et
le développement de la résistance a |'aztréonam chez
P aeruginosa®. Cette observation pourrait suggérer la
présence d'un isolat de P. aeruginosa qui serait a la
fois virulent et résistant a |'aztréonam.

Notre travail actuel vise a déchiffrer les mécanismes
par lesquels les mutations évoluées lors de I'expo-
sition a l'aztréonam conduisent a I'hypervirulence
chez P aeruginosa. Plus précisément, nous étudions

I'interaction et les effets de ces souches hyperviru-
lentes sur les cellules immunitaires comme les mono-
cytes/macrophages. L'immunité est un facteur essen-
tiel de la clairance bactérienne, non seulement dans
la FK, mais dans toute maladie infectieuse; ainsi, une
réponse immunitaire altérée de I'héte peut affecter
I'issue d'une infection. Une étude de cas récemment
publiée met joliment en évidence I'effet de I'immunité
innée sur une population de P aeruginosa pendant
I'infection pulmonaire aigué d'un patient en soins in-
tensifs®. Dans leur rapport, les auteurs ont démontré
comment la réponse immunitaire a rapidement dimi-
nué les charges de P. aeruginosa pendant l'infection
initiale, avant méme la premiére administration d'anti-
biotiques. Les Pseudomonas restants présentaient
une sensibilité accrue aux antibiotiques, ce qui poten-
tialisait I'action d‘un traitement antimicrobien supplé-
mentaire et entrainait la suppression de la population
bactérienne.

Les monocytes/macrophages constituent I'une des
premiéres réponses immunitaires a une infection
bactérienne. Au cours de l'infection précoce, ils
«mangent» les bactéries infectieuses dans un pro-
cessus appelé phagocytose. La phagocytose entraine
la libération par les macrophages de médiateurs
antimicrobiens qui tuent les agents pathogénes. Les
macrophages jouent également un réle d'éboueurs
en éliminant les cellules mortes et les débris du pou-
mon, ce qui contribue aussi a réduire I'inflammation
et a prévenir une réponse immunitaire dispropor-
tionnée. Les bactéries peuvent développer plusieurs
mécanismes différents pour échapper a la phagocy-
tose et améliorer leur survie dans les poumons FK.
Par exemple, P. aeruginosa utilise des biosurfactants
glycolipidiques appelés rhamnolipides pour infecter
les cellules épithéliales et pour échapper a la phago-
cytose des cellules immunitaires®. Les Pseudomonas
virulents peuvent méme sécréter des protéases qui
dégradent les agents antimicrobiens produits par les
macrophages et d'autres cellules immunitaires, et ainsi
entraver la clairance bactérienne. Il a été démontré
que Pseudomonas LasB, une élastase faisant partie du
systeme de sécrétion de type Il, dégrade les compo-
sants du complément C3 et du facteur B, deux fac-
teurs critiques dans les processus de reconnaissance
des agents pathogénes et des phagocytoses par les
macrophages®. Les bactéries peuvent également utili-
ser les molécules produites par les cellules hétes pour
leur propre bénéfice. Par exemple, I'itaconate est un
métabolite produit par les macrophages en réponse
a une infection bactérienne. Ses propriétés anti-in-
flammatoires sont essentielles pour rétablir I'homéos-
tasie des tissus et pour prévenir une réponse inflam-
matoire disproportionnée. L'itaconate posséde aussi
des propriétés antimicrobiennes en endommageant
I'intégrité de la paroi bactérienne et en inhibant la
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croissance bactérienne. Cependant, il a été démontré
que P. aeruginosa évolue sous |'exposition a I'itaco-
nate et devient résistant en modifiant son métabo-
lisme pour utiliser I'itaconate comme source d'énergie
et pour former des biofilms”.

En raison de l'importance des macrophages pendant
I'infection, nous étudions comment la mutation nalD
chez P. aeruginosa résistant a |'aztréonam peut affecter
les interactions avec les macrophages. Nous utilisons
un certain nombre d'approches pour étudier com-
ment les P. aeruginosa mutants nalD se développent
pendant l'infection des macrophages, modifient leur
métabolisme et causent des dommages. Les princi-
pales approches que nous utilisons pour répondre a
ces questions sont la microscopie a fluorescence et le
séquencage de I'’ARN de nouvelle génération.

La microscopie a fluorescence est un systéme basé sur
le laser qui permet I'analyse visuelle des interactions
bactéries-macrophages a |'échelle moléculaire. Pour
réaliser cette technique, les bactéries sont incubées
avec des macrophages pendant des périodes déter-
minées, puis les infections sont conservées chimique-
ment avant que des molécules spécifiques sur les bac-
téries et les cellules hotes soient marquées avec des
anticorps fluorescents (figure 2). Ces anticorps fluo-
rescents peuvent ensuite étre excités par des lasers
fixés au microscope et des détecteurs trés sensibles
captent la lumiére fluorescente émise par les cellules
marquées. En marquant avec des anticorps fluores-
cents de différentes couleurs, nous pouvons quanti-
fier le nombre de macrophages et celui de cellules
bactériennes, et déterminer comment ces cellules
interagissent physiquement entre elles. En définitive,
cela nous aidera a déterminer comment ces bactéries
subvertissent les cellules immunitaires essentielles et
favorisent la progression de la maladie.

Le séquencage de I'ARN de nouvelle génération est
une technique apparentée au séquengage du génome
qui permet aux chercheurs de déterminer le profil
d’expression génétique complet d’'une population de
cellules. Au lieu de déterminer le schéma des blocs
de nucléotides qui composent le génome, le séquen-
cage de I'ARN est utilisé pour compter le nombre de
molécules d’ARNm qui sont produites a partir d'un
géne donné lorsque son expression est activée. Cette
technique est extrémement puissante, car elle nous
permet de déterminer lesquels des 6000 genes de P,
aeruginosa et des 30 000 genes humains sont activés
pendant l'infection. Cela nous permettra d'identifier

des cibles thérapeutiques potentielles pour ces infec-
tions qui ciblent soit la bactérie, soit I'hdte, en fonction
des profils d’expression. Par exemple, si P. aeruginosa
exprime des génes de virulence qui produisent des
toxines ou des programmes métaboliques spéci-
fiques, nous pourrons sélectionner des médicaments
qui inhibent spécifiquement ces voies. De méme, si
les macrophages réagissent de maniére inappropriée
a l'infection, nous pourrons choisir des médicaments
qui reprogramment les macrophages pour qu'ils
réagissent de maniére a favoriser I'élimination de
P. aeruginosa.

En raison de la capacité de Pseudomonas a dévelop-
per une multirésistance aux médicaments et a infecter
de maniere chronique les patients atteints de FK, il
est essentiel de trouver de nouvelles molécules aux
propriétés antimicrobiennes structurellement dis-
tinctes des antibiotiques actuels. Des chercheurs de
I'université de Washington ont récemment commencé
a explorer le gallium comme nouvelle thérapie anti-
Pseudomonas. Le gallium se distingue des antibio-
tiques traditionnels, car c’est un métal aux propriétés
similaires a celles du fer. Il agit comme un «cheval de
Troie» en se liant aux molécules et aux protéines qui
fixent normalement le fer. Cependant, comme il réagit
différemment du fer, il perturbe le métabolisme du fer
des bactéries. Le fer est un nutriment essentiel a la sur-
vie et a la croissance des bactéries en agissant comme
cofacteur pour un grand nombre de réactions enzy-
matiques. Ainsi, la substitution du fer par le gallium,
un métal, réduit la croissance et la viabilité des bacté-
ries. Un premier essai clinique sur 20 patients a montré
des résultats prometteurs pour le traitement au nitrate
de gallium administré par voie intraveineuse pendant
5 jours a des patients atteints de FK248. Cependant,
une étude clinique de phase 2 sur une cohorte plus
importante, I'étude IGNITE (NCT02354859), n'a pas
montré de changement stable du volume expiratoire
forcé chez les patients atteints de FK, bien qu'elle
ait légérement amélioré les symptémes respiratoires
et diminué la densité bactérienne dans les cultures
de Pseudomonas dans les expectorations. L'une des
hypothéses pouvant expliquer ce manque d'efficacité
clinique est la faible concentration de gallium mesurée
dans les tissus des patients apres 5 jours d'adminis-
tration intraveineuse. Bien que les concentrations de
gallium aient augmenté dans le plasma des patients
atteints de FK pendant et quelques jours aprés les
traitements, les concentrations détectées étaient re-
lativement faibles et atteignaient a peine la concen-
tration minimale inhibitrice précédemment établie



in vitro. Les concentrations détectées étaient encore
plus faibles dans les expectorations. Pour résoudre
ce probléme, l'inhalation de gallium a été proposée
comme méthode d'administration plus efficace que
I'administration intraveineuse dans un modele pré-
clinique’. Une étude de phase 1/2a randomisée en
double aveugle est en cours pour tester la sécurité
et la pharmacocinétique du gallium inhalé chez les
patients atteints de FK (NCT03669614). En raison de
cette promesse, nous sommes intéressés par I'explo-  Figure 1. L'évolution pendant I'exposition & I'aztréo-
ration du gallium comme thérapie potentielle pour nam sélectionne plusieurs mutations dans I'ADN de
combattre les infections a P. aeruginosa résistantes aux P, aeruginosa (1). Des mutations inactivatrices dans les
antibiotiques. génes nalD et mexR conduisent a la surexpression des

génes MexAB-OprM (2). Les pompes d'efflux MexAB-

Les travaux de notre groupe et d'autres groupes re-  OprM extrudent les molécules d'aztréonam 2 I'exté-
mettent en question la théorie selon laquelle l'acqui-  rieur des bactéries (3).

sition d'une résistance aux antibiotiques a toujours un
impact négatif sur la virulence des bactéries. Dans le
cas spécifique de |'aztréonam, certaines mutations
trouvées dans les isolats résistants de P. aeruginosa
ont conduit a 1) une multirésistance aux médicaments;
et 2) une virulence accrue pendant l'infection des
macrophages. Les composés antimicrobiens tels que
le gallium pourraient constituer un traitement efficace
en combinaison avec les antibiotiques classiques pour
cibler ces «superbactéries». <

Figure 2. Microscopie de fluorescence des macro-
phages pendant I'infection in vitro avec P. aeruginosa.
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La fibrose kystique est une maladie héréditaire. Cette
maladie survient lorsque I'enfant recoit un géne Cys-
tic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator
(CFTR) défectueux de chaque parent a la concep-
tion. La fibrose kystique se manifeste seulement si
les deux génes CFTR (un de la mére, |'autre du pére)
sont défectueux. Un parent porteur d'un seul géne
CFTR défectueux n'a aucun symptéme et il est donc
impossible pour le couple de savoir que leurs futurs
enfants sont a risque de la fibrose kystique. Jusqu'a
tout récemment cette maladie était décrite comme
la maladie génétique «mortelle» la plus fréquente.
Gréce a des avancées majeures en recherche, les soins
aux patients font en sorte que cette description n'est
plus vraie. Aujourd’hui, il est plus juste de dire que la
fibrose kystique est une maladie génétique fréquente
(au Québec, elle affecte une naissance sur 2 500 et
1 200 patients au total) et que le pronostic est tres
bon pour la majorité des patients, grace aux nouveaux
traitements, dont les modulateurs du CFTR.

La découverte de modulateurs du CFTR transforme
tellement la vie des personnes atteintes de la fibrose
kystique qu’elle s'apparente aux découvertes de I'in-
suline et de la pénicilline dans le traitement du dia-
bete et des infections. Cependant, tout comme pour
ces deux maladies, il reste encore des défis a relever
en fibrose kystique. Si le passé est garant de I'avenir, la
communauté de la fibrose kystique saura les surmon-
ter avec brio — c’est certain.

L'absence de la protéine CFTR fonctionnelle dans les
tissus affecte particulierement les tissus caractérisés
par des structures tubulaires produisant une abon-
dance de mucus. Les tissus affectés comprennent les
bronches, les sinus, le pancréas, le foie, I'intestin et les
canaux déférents (canaux transportant les spermato-
zoides des testicules aux vésicules séminales). Il s’en
suit une insuffisance pancréatique dés la naissance
chez la majorité des nouveau-nés, ce qui entraine
une mauvaise absorption des graisses, des vitamines
et d'autres éléments nutritifs essentiels chez le nou-
veau-né. L'enfant peut présenter un blocage intestinal
(iléus méconial) nécessitant une chirurgie d'urgence
et/ou un retard de croissance accompagné de selles
huileuses anormalement abondantes. L'atteinte bron-
chique se caractérise par des infections respiratoires
a répétition. Sans un dépistage systématique de la fi-
brose kystique chez tous les nouveau-nés, le diagnos-
tic et les traitements peuvent étre retardés considé-
rablement, ce qui entraine des effets néfastes a long
terme. Heureusement, depuis trois ans le dépistage
néonatal se fait sur la goutte de sang prélevée du ta-
lon de chaque enfant né au Québec. Cette initiative
fait en sorte qu'il n'y a plus de retard diagnostic de la
fibrose kystique. Les enfants regoivent les soins appro-
priés trés tot, ce qui permet de préserver leur santé
en attendant la correction du défaut de base avec un
traitement modulateur du CFTR.

Pour mieux comprendre ce qu’est un modulateur du
CFTR, il faut d'abord comprendre le défaut de base
de la fibrose kystique. Le CFTR est une protéine qui
normalement s'insére dans la membrane des cellules
tout juste sous la couche de mucus. La fonction du
CFTR est de contréler le passage du chlorure et du
bicarbonate dans le mucus. Plus il y a de chlorure dans
le mucus, plus il y a de sodium. Le chlorure de sodium
est le sel de table. Le sel dans le mucus attire |'eau, ce
qui permet d'hydrater le mucus et de le rendre plus
fluide. En absence de CFTR, le mucus contient peu
d’eau. Le mucus devient trés visqueux, colle aux tissus,
et est alors difficile, voire impossible a dégager. Leffet
bénéfique du CFTR est de fluidifier le mucus. Neuf
personnes sur dix atteintes de la fibrose kystique ont
le méme défaut moléculaire du CFTR, une mutation
appelée alléle F508del. Une thérapie pouvant corriger
la fonction des protéines issues de cet alléle aiderait
90% des personnes atteintes de la fibrose kystique.
C'est ce que fait le nouveau modulateur du CFTR, le
Trikafta.

Les études cliniques du Trikafta chez les personnes
atteintes de fibrose kystique ayant au moins un alléle
F508del ont permis de confirmer I'efficacité de la
modulation du CFTR. Les personnes atteintes de la fi-
brose kystique ont des glandes de la sueur incapables
d'absorber le chlorure, et leur sueur est donc particu-
lierement riche en sel. La concentration de sel dans la
sueur des patients sous Trikafta diminue de 41,8 nmol
par litre, ce qui démontre une correction trés efficace
du CFTR. De fagon plus intéressante, aprés une se-
maine de thérapie, la fonction respiratoire s’améliore
en moyenne de 14,3 points de pourcentage et cette
amélioration se maintient a long terme. Les personnes
traitées au Trikafta ont rapporté aux questionnaires
CFQ-R une amélioration subjective de 20 points, ce
qui est cing fois plus élevé que le seuil minimal jugé
cliniquement significatif. Plusieurs patients trés sévére-
ment atteints (fonction respiratoire diminuée a moins
de 30% de la valeur normale) en attente de greffe
pulmonaire se sont vus retirés de la liste de greffe et
ont pu reprendre le travail et une vie active par suite
du traitement avec Trikafta. Les besoins en enzymes
pancréatiques et en insuline ont également diminué,
et les dommages bronchiques notés a la tomoden-
sitométrie du thorax ont diminué. Il s'agit de résul-
tats inespérés qui donnent un énorme espoir pour la
vaste majorité des personnes atteintes de fibrose kys-
tique. Cependant, il existe certaines personnes ayant
I'allele F508del chez qui le Trikafta n'a pas les effets
escomptés. De plus, 10% des personnes atteintes de
la fibrose kystique n’ont pas un allele F508del et ne
peuvent donc pas bénéficier du Trikafta.

Présentement, le seul autre modulateur du CFTR
d'efficacité semblable au Trikafta est le Kalydeco, un
médicament approuvé pour les personnes ayant un
défaut précis du CFTR qui ne touche que 2 & 5% des



personnes atteintes de fibrose kystique. En revanche,
il existe plusieurs autres pistes de solution pour les
personnes chez qui ni le Trikafta ni le Kalydeco ne
fonctionnent: les approches pharmacologiques tradi-
tionnelles et la thérapie génique.

En 2021, nous sommes toujours plongés dans la qua-
triéme vague d'une pandémie qui semble s'éterniser.
Un des rares bénéfices associés a cette pandémie est
la propulsion de la technologie a ARN a I'avant-scéne
de la science. Nous avons tous entendu parler des
vaccins a ARN, mais qu'elle est cette technologie a
ARN? Le code génétique est composé de longues sé-
quences de quatre bases nucléiques récurrentes liées
ensemble par deux rubans de sucres appelés ribose
(ou désoxyribose). Ce code génétique est emmagasi-
né dans les noyaux de nos cellules sous forme d'acide
désoxyribonucléique ou ADN. Chacun de nos 30 000
geénes se trouve dans cet ADN qui constitue notre
génome. Lorsque nos cellules fabriquent une protéine
telle que le CFTR, elles font une copie d'une partie
de notre génome, et cette copie spécifique a la pro-
téine est composée d'acide ribonucléique, ou ARN.
La molécule d’ARN est donc beaucoup plus petite
que notre ADN génomique et elle code spécifique-
ment pour une seule protéine ou un seul bout de pro-
téine. Le vaccin ARN contre la COVID-19 comprend
de I'ARN copié d'une trés petite partie du génome du
virus SARS-CoV-2. Une fois que I’ARN entre dans une
cellule humaine, deux choses se passent rapidement.
Premiérement, la cellule commence a détruire I'ARN
viral de sorte que le matériel viral ne s'integre jamais
dans notre génome et deuxiémement, nos cellules uti-
lisent I’ARN pour fabriquer la protéine spécifiée par
son code génétique. Cette protéine induit la réaction
immunitaire qui nous permet d'étre protégés contre la
COVID-19. LARN est ensuite complétement éliminé
de nos cellules.

La technologie a ARN constitue donc un nouvel outil
trés utile pour livrer a l'intérieur de nos cellules des
protéines thérapeutiques ayant un effet transitoire
sans toucher a notre génome. Des chercheurs ont
utilisé cette technologie pour inhiber |'absorption ex-
cessive du sodium par la protéine ENaC qui est une
conséquence directe de |'absence du CFTR, et pour
supprimer les erreurs de transcriptions caractéristiques
des alléles CFTR défectueux que I'on retrouve majori-
tairement chez le 10% des patients qui ne répondent
pas au Trikafta.

Il'y a également des avancées majeures en thérapie
génique utilisant une technologie d'intégration per-
manente de I'’ADN du CFTR normal dans le génome
de cellules bronchiques défectueuses. Jusqu'a ré-
cemment, la thérapie génique a I'’ADN rencontrait
de sérieux obstacles liés a la sécurité et a I'efficacité
thérapeutique pour corriger le CFTR. Des décou-
vertes importantes dans les domaines du CRISPR Cas9

("équivalent de ciseaux moléculaires téléguidés) et
des vecteurs (outils pour livrer un géne a une cellule)
ont permis a des chercheurs du Sick Kids Hospital de
Toronto et d'ailleurs de transférer le géne CFTR normal
et fonctionnel de fagon sécuritaire dans le génome des
cellules. Ces recherches ouvrent la porte a des études
de la thérapie génique pour les personnes atteintes
de fibrose kystique qui ne répondent pas aux modula-
teurs du CFTR.

Enfin, la pharmacologie traditionnelle est également
une source de grand espoir pour les patients ne pou-
vant pas bénéficier des modulateurs du CFTR. La vaste
majorité des patients ne répondant pas aux modula-
teurs présente au moins un allele de CFTR avec une
mutation forgant I'arrét prématuré de la transcription
du CFTR. Il en résulte un défaut sévére de la fonction
du CFTR et une maladie sévere. Une nouvelle molé-
cule, le ELX-02, est en étude clinique chez ce groupe
de patients. Pour l'instant, les études ciblent seulement
les personnes ayant un alléle d'arrét prématuré de la
transcription du type G542X, mais si les résultats sont
concluants les études pourraient s'étendre a d'autres
personnes atteintes de fibrose kystique qui portent un
allele d'arrét prématuré de transcription.

Ces recherches touchent toutes les personnes at-
teintes de la fibrose kystique. Il n'y a jamais eu autant
d'espoir en fibrose kystique qu'aujourd’hui. Plusieurs
défis, dont I'accés aux médicaments, persistent et ne
disparaitront pas sans nos efforts. Nous devons travail-
ler ensemble pour appuyer les recherches en cours
qui aideront 100% des personnes atteintes de fibrose
kystique et aussi pour assurer que tous puissent avoir
accés aux nouveaux traitements ultra-efficaces le plus
vite possible. L'union fait la force: soyons forts. <
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QUESTIONS

DE SANTE

Est-ce qu'il y a des risques & consommer des produits lactofermentés et/ou produits a
base de bactéries (ex.: kombucha) pour un FK qu’il soit greffé ou non?

Les aliments lactofermentés sont des produits pour lesquels un procédé de lactofermentation (ou
fermentation lactique) a été utilisé pour leur conservation. Il s'agit d'un processus qui consiste a
laisser macérer les aliments en absence d’'oxygéne, ce qui encourage la prolifération de bactéries
lactiques (ex.: Lactobacillus, Pediococcus, Bifidobacterium). Les bactéries lactiques survivent dans
des milieux non oxygénés ou peu oxygénés et produisent de |'acide lactique.

Les produits lactofermentés ont une teneur en antioxydants élevée qui permettrait une réduction
du stress oxydatif et de I'inflammation. De plus, les probiotiques qu'ils renferment pourraient avoir
un impact positif sur le microbiote intestinal.

Néanmoins, puisque ce sont des aliments qui contiennent de nombreuses bactéries et levures,
leur consommation est fortement déconseillée aux personnes immunosupprimées, incluant les
patients fibrokystiques greffés, et aussi aux femmes enceintes. En effet, ces personnes risquent
une infection gastro-intestinale contre laquelle leur organisme aurait de la difficulté a se défendre.

Pour ce qui est des patients fibrokystiques non greffés, le risque de contamination est moindre.
Drailleurs, plusieurs consomment des probiotiques lorsqu’ils sont sous antibiothérapie pour une
surinfection pulmonaire. Cependant, la prudence est de mise, en particulier avec les produits faits
maison.

Avez-vous des conseils pour prévenir ou soulager les pierres aux reins chez les FK?

La néphrocalcinose, c’est-a-dire la présence de dépbts de calcium au sein du tissu rénal, est trés
prévalente chez la population fibrokystique. En effet, certaines études ont confirmé la présence
de néphrocalcinose jusque dans 92% des échantillons de reins prélevés chez des enfants fibro-
kystiques. Les néphrolithiases (c.-a-d. calculs rénaux ou pierres aux reins) sont également fré-
quentes et rapportées chez 3 a 6% des patients fibrokystiques. Ce sont la plupart du temps des
calculs d'oxalate de calcium qui sont retrouvés chez ces individus. Cependant, peu de données
sont disponibles dans la littérature a ce sujet et les mécanismes qui sous-tendent ces manifesta-
tions cliniques sont encore plus ou moins compris.

Plusieurs hypothéses ont toutefois été suggérées au fil des années pour expliquer ce phéno-
méne. Premiérement, I'insuffisance pancréatique entrainant une diminution de I'absorption des
gras pourrait faire en sorte que les acides gras se lient davantage au calcium présent dans l'intes-
tin. Ce faisant, moins de calcium serait disponible pour se lier a I'oxalate et il en découlerait
une hyperoxalurie. La malabsorption des gras et les diarrhées qui I'accompagnent entraineraient
également une hypocitraturie, ce qui faciliterait la formation de cristaux d'oxalate de calcium et
de phosphate de calcium. Finalement, les traitements antibiotiques fréquents pourraient éliminer
la présence de la bactérie Oxalobacter formigenes dans I'intestin, diminuant ainsi le métabolisme
de I'oxalate et favorisant la formation de calculs.

[l n"y a pas de lignes directrices en ce qui concerne la prise en charge de la néphrocalcinose et des
néphrolithiases chez les patients fibrokystiques, mais en se basant sur les différents mécanismes
décrits ci-haut, certaines recommandations peuvent étre émises. Il est primordial de s’hydrater
adéquatement, c’est-a-dire de boire suffisamment pour que I'urine soit péle et sans odeur (habi-
tuellement 2-3 L/jour, préférablement de |'eau). De plus, il est important de bien prendre les en-
zymes pancréatiques et d'avoir le bon dosage lors des repas et des collations afin de minimiser la
malabsorption et ses impacts sur la formation de cristaux. Il est aussi conseillé d'éviter les aliments
riches en oxalate (ex.: épinards, betteraves, rhubarbe, figues, noix, soya, fraises, chocolat noir,
etc.). Finalement, il faut prévenir le déficit en pyridoxine (vitamine B6) et éviter trop d'apports en
acide ascorbique (vitamine C). Il est également souhaitable de faire des bilans sanguin et urinaire
une fois par année afin de déceler de potentielles anomalies rénales.




Comment reconnait-on le muguet (infection fongique de la bouche)?
Quels médicaments sont le plus a risque ? Comment le traiter ?

La candidose oropharyngée, plus communément appelée muguet, est une infection causée par le Can-
dida, un fongus (champignon) retrouvé dans les flores gastro-intestinale et génito-urinaire normales.
Linfection est détectée par la présence de plaques blanchéatres dans la bouche, sur le palais, sur la
langue ou au niveau de |'oropharynx. Ces plaques ne disparaissent pas si elles sont brossées a |'aide
d'une brosse a dents ou grattées avec un abaisse-langue. Le diagnostic est habituellement clinique,
mais il peut étre confirmé en grattant les [ésions puis en faisant une préparation au KOH (hydroxyde de
potassium) afin de visualiser les levures. D'autres symptémes sont parfois présents tels que la sensation
d’avoir la bouche pateuse, la perte de godt et la douleur lors de la déglutition.

Les individus plus a risque sont les personnes dgées portant des dentiers, celles sous antibiothérapie
ou sous chimiothérapie et celles avec un déficit immunitaire (ex.: SIDA). Les médicaments plus a risque
sont les glucocorticoides en inhalation (ex.: FloventP, Alvesco™P, PulmicortMP, etc.). C'est pour cette
raison qu'il est important d'utiliser la chambre d‘inhalation munie d'un aérosol-doseur et de rincer la
bouche apres la prise de ces inhalateurs.

Le muguet se traite habituellement assez facilement avec un antifungique (la nystatine) en se garga-
risant et en |'avalant quatre fois par jour pendant une dizaine de jours. Pour les cas plus réfractaires,
il est possible de prescrire un antifungique de la classe des azoles en comprimés, le plus souvent le
fluconazole. Il faut toutefois étre prudent puisqu'il y a des interactions médicamenteuses a considérer
avec Iehfllgconazole, en particulier avec les modulateurs du CFTR (KalydecoP, OrkambiP, Symdeko™P,
Trikafta™®).

La prise de plusieurs médicaments entraine souvent la mauvaise haleine.
Avez-vous des solutions ?

Avant de conclure que la mauvaise haleine (halitose) est causée par la médication, il faut s'assurer
d'avoir exclu d'autres problémes potentiels. Le mieux est de consulter son dentiste, qui pourra faire
un examen complet de la cavité buccale et s'assurer de |'absence de pathologie (ex.: gingivite, pério-
dontite, abcés, etc.).

Si la médication est réellement responsable de la mauvaise haleine, c’est le plus souvent parce qu’elle
entraine une sécheresse buccale (xérostomie). Les symptdmes peuvent étre améliorés en ayant une
bonne hydratation, en stimulant la production de salive (par exemple en méachant de la gomme) ou en
utilisant de la salive artificielle.

D’autres interventions peuvent étre tentées: réduire les apports en café et en alcool, s'assurer d'avoir
une hygiéne dentaire exemplaire (incluant |'utilisation quotidienne de la soie dentaire), nettoyer la por-
tion postérieure de la langue lors du brossage des dents et utiliser un rince-bouche en gargarisme au
coucher.

Existe-t-il des ressources disponibles pour la prise en charge de la préménopause
en fibrose kystique ?

Malheureusement, il n'existe pas de ressources spécifiques aux personnes atteintes de la fibrose
kystique pour la prise en charge de la ménopause et de la périménopause.

Dans la population générale, I'age habituel auquel survient la ménopause se situe entre 45 et 55 ans.
Peu de données sont disponibles dans la littérature au sujet de la ménopause chez la population fibro-
kystique. L'age exact de son apparition chez ces patientes est inconnu. Cependant, une personne qui
développerait des symptémes tels que des bouffées de chaleur, des palpitations, des frissons, de la
sécheresse vaginale, une perte de libido ou des troubles du sommeil avant I'age de 45 ans devrait en
discuter avec son médecin traitant.

Au besoin, le médecin de famille ou le médecin de la clinique de fibrose kystique pourra effectuer une
demande de consultation a un(e) endocrinologue ou un(e) gynécologue-obstétricien (ne) afin de com-
pléter I'évaluation, de faire votre bilan hormonal et de déterminer si un traitement d’hormonothérapie
de remplacement vous serait nécessaire.
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J’aimerais avoir une chirurgie mammaire, quels sont les facteurs a prendre en
considération avant de subir une chirurgie esthétique ?

Comme toute intervention médicale, chaque chirurgie présente des risques. Les risques inhérents
a une chirurgie mammaire devraient étre discutés avec le chirurgien qui effectuera la procédure.
lls comprennent entre autres les risques de saignement et d'infection ainsi que les risques en lien
avec l'anesthésie.

Idéalement, il faut discuter de toute intervention chirurgicale avec le ou la médecin de la clinique
fibrokystique pour une optimisation de la prise en charge de la maladie et des autres comorbidités
avant la procédure. Plus particuliérement, il faut s’assurer qu'il n'y a pas de surinfection pulmo-
naire en cours et que la fonction respiratoire est suffisamment préservée pour étre en mesure de
tolérer 'intervention. Dans certains cas, si la fonction pulmonaire est trop précaire, on préconisera
une anesthésie locale ou régionale plutét qu’une anesthésie générale. Il faut également prévoir
la prise en charge des autres comorbidités comme le diabéte associé a la fibrose kystique, pour
lequel il faudra un protocole et un ajustement des traitements pour le controle des glycémies
avant, pendant et aprés la chirurgie. Finalement, il est important de connaitre la durée de I'hos-
pitalisation et de la convalescence afin de prévenir des complications potentielles prévisibles. Par
exemple, si des analgésiques de type opioides (ex.: morphine, hydromorphone) sont administrés
a la période postopératoire, il faudra prévenir les problémes de constipation/DIOS qui sont des
effets secondaires fréquemment rencontrés. Egalement, si la mobilisation et |a physiothérapie
respiratoire sont limitées durant la convalescence, il faudra prévoir un suivi serré par I'équipe
de physiothérapeutes durant I'hospitalisation. Il est méme parfois nécessaire de commencer une
antibiothérapie prophylactique, c'est-a-dire en prévention d’une surinfection pulmonaire, puisque
les sécrétions auront tendance a s’accumuler dans les bronches et a prédisposer aux infections
pendant les premiers jours suivants l'intervention.

Le point principal a retenir est qu'il est toujours préférable de discuter d'une telle intervention
avec son chirurgien ou sa chirurgienne et son ou sa médecin en clinique de fibrose kystique afin
que ceux-ci puissent avoir une approche concertée et la plus sécuritaire possible.
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« HISTOIRE »

o

L histoire de la f|-brbse kystique
au travers des femmes et des

Sébastien Puli
coordonnateur
Vivre avec la FK

Montréal (Québec)
Canada

Nous savons aujourd’hui que la fibrose kystique est
apparue a I'age du bronze, en raison de la consom-
mation de lait dans certaines populations, créant une
mutation qui s’est peu a peu diffusée (voir notre article
dans Vivre Express 2021). Longtemps attribué a un
ensorcellement — comme en témoigne cet adage du
folklore nord-européen datant du moyen-adge «Mal-
heur a I'enfant chez qui un baiser sur le front a un gott
salé. Il est ensorcelé et doit bientét mourir» —, la pre-
miére documentation écrite associée a un symptéme
de la fibrose kystique se trouve dans un grimoire du
XVe siécle, le Codex Latinus Monacensis 849, dans
lequel la bénédiction Wieber Elbe recommande de
lécher le nez des enfants soupgonnés d'ensorcelle-
ment afin de vérifier s'ils ont un godt salé.

Il faudra attendre la sortie de ces dges sombres et le
développement de la médecine moderne pour obte-
nir une premiére description scientifique de la maladie
en 1936, I'identification du géne responsable en 1989
et la généralisation du dépistage néonatal permettant
une prise en charge rapide.

De nombreux médecins et chercheurs ont participé a
ce long cheminement a travers les époques, apportant
chacun leur pierre a I'édifice. Bien qu'il soit impossible
de tous les citer en un seul article, nous vous propo-
sons de découvrir les portraits des femmes et des
hommes qui ont écrit les grandes pages de ['histoire
de la fibrose kystique.

Avant le XX siecle
— Premiéres descriptions

3 I-_TRUS PAS
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Pieter Pauw
Premiére description médicale — 1595

Pieter Pauw (1564-1617) était un botaniste et un
médecin néerlandais qui vécut au XVle siécle. Il est
considéré comme le premier a avoir décrit les lésions
pancréatiques associées a la fibrose kystique. Le 16
janvier 1595, alors qu'il enseignait I'anatomie a I'Uni-
versité de Leyde aux Pays-Bas, il pratiqua une autop-
sie sur une fillette de 11 ans qui, d'aprés son rapport,
était soi-disant «ensorcelée». Il écrivit ensuite: «Elle
présentait des symptémes étranges depuis huit ans.
L'enfant était trés maigre et épuisée par une fievre pro-
longée (hectique). Le pancréas était grumeleux, dur et
blanc apres |'avoir ouvert. La cause du déces est le
pancréas. » Il mentionna également la présence d'une
péricardite, une pathologie connue aujourd'hui pour
se produire dans certains cas de FK. Ce rapport est
donc considéré comme la premiere description des
lésions pancréatiques associées a la fibrose kystique
dans I'histoire de la médecine.
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Juan Alonso Ruyzes de Fontecha
Premiére trace de la relation maladie/sel écrite par
un médecin — 1606

Juan Alonso Ruyzes de Fontecha (1560-1620) était
médecin et professeur de médecine a I'Université
d'Alcaléd de Henares en Espagne. En 1606, dans son
livre Diez privilegios para mugeres prefiadas, il écri-
vit qu’en grattant le front des personnes considérées
comme ensorcelées, il avait un go(t salé sur les doigts.
Bien que cette maladie f(it encore associée a la sorcel-
lerie, il s'agissait de la premiere trace laissée par un
médecin a propos de la relation entre la maladie et
le sel. On retrouvera cette relation dans de nombreux
ouvrages par la suite, comme dans celui de Rochholz
en 1857, avant la mise au point bien plus tard du «test
de la sueur».

Premiére moitié du XX® siécle

— Reconnaissance de la maladie

Il faudra attendre longtemps avant que la médecine
ancienne, souvent teintée de charlatanisme, évolue
progressivement vers une approche plus moderne,
basée sur I'observation et |'expérimentation. De nom-
breuses découvertes auront lieu entre la fin du XXVII®
siecle et le XX® siecle — notamment le microscope, la
compréhension des grandes fonctions physiologiques
(respiration, digestion, circulation sanguine, etc.) et le
développement de nouvelles techniques — et elles
permettront, en 1936, la premiere description scien-
tifique de la fibrose kystique et la compréhension de
ses caractéristiques.

W A
Guido Fanconi

Premiére description scientifique de la maladie -
1936

Guido Fanconi (1892-1979) était un pédiatre suisse, di-
plémé de I'Université de Zurich en 1918. Il fut nommé
en 1929 directeur de I'Hépital des enfants, et titulaire
de la chaire de pédiatrie de la méme université. En
1936, il dirigea une thése consacrée a I'étude d'en-
fants supposés atteints de la maladie cceliaque, une
inflammation de l'intestin dans laquelle il nota une
relation entre des |ésions du pancréas et une dilatation
des bronches. Il s'agissait de la premiere description
scientifique de la fibrose kystique. Cependant, il ne la
nomma pas en tant que maladie a part entiere.

Dorothy Hansine Andersen
Distinction de la pathologie, hérédité, et 1° test
biologique — 1938-1946

Dorothy Hansine Andersen (1901-1963) était pédiatre
et pathologiste américaine. Au cours de ses recherches
au Babies Hospital a New York, elle parvint a décrire
les caractéristiques cliniques et histologiques princi-
pales de la fibrose kystique, notamment les problémes
pulmonaires, les troubles digestifs et les lésions ana-
tomiques du pancréas. Elle conclut & une pathologie
individuelle qu’elle nomma «fibrose kystique du pan-
créas», qui occulta cependant la composante pulmo-
naire. La communauté médicale adopta cette appella-
tion et, par la suite, 'abrégera a fibrose kystique.

Puis, en 1946, Dorothy H. Andersen et Richard G.
Hodges, apres avoir observé que la fibrose kystique
touchait plusieurs membres d’'une méme fratrie en
proportion égale chez les garcons et les filles, avan-
cérent que la maladie a un caractére génétique avec
un mode de transmission autosomique récessif. Mais
on est encore loin, a cette époque, de connaitre le
gene responsable.

De plus, elle développa un premier test de diagnos-
tic biologique avec I'analyse du contenu des enzymes
pancréatiques. Cependant, le caractére trés invasif de
la procédure rendait ce test peu applicable chez les
enfants.

Sydney Farber
Nouveau terme et prise en compte de ['atteinte
multiorganique — 1943

Sydney Farber (1903-1973) était également un pédiatre
américain, considéré comme le pére de la chimiothé-
rapie moderne, et exercait au Boston Children’s Hos-
pital. En 1943, il proposa le terme mucoviscidosis
(mucoviscidose), en référence aux mots «mucus» et
«visqueux», pour souligner I'atteinte multiorganique
affectant notamment les sécrétions pulmonaires et in-
testinales, sans s'y limiter. Cependant, les communau-
tés scientifiques anglophone et hispanophone conser-
veront |'habitude d'utiliser le terme fibrose kystique,
alors que les francophones et les germanophones pré-
féreront le nouveau terme.



Deuxiéme moitié du XX® siecle
— Organisation de la recherche et de la prise en
charge

Dans les années 50, des parents de jeunes patients at-
teints de fibrose kystique, de méme que des soignants
et des chercheurs, se rassemblent et se sont constitués
en association. Leur mission est d’améliorer la qualité
et I'espérance de vie des personnes vivant avec la ma-
ladie, la qualité des soins et la formation du personnel
de santé; de diffuser de I'information; et d'aider a dé-
velopper la recherche. Ces organisations permettront
également de favoriser le dialogue entre la commu-
nauté scientifique et médicale, et les familles.

S’en suivra la création des premiers centres spécialisés
en fibrose kystique, dont celui a Montréal en 1957, qui
répondront a un besoin formulé depuis longtemps par
les familles des malades: I'adoption d'une approche
globale des conséquences de la fibrose kystique.

Paul di Sant’Agnese
Test de la sueur et premiére organisation —
1948-1955

Paul di Sant’/Agnese (1914-2005) était un pédiatre et
un chercheur américain. Il fut une des plus grandes
figures de la recherche et de la compréhension de la
fibrose kystique. C'est lors de la canicule de 1948 a
New York, en voyant arriver en consultation de nom-
breux patients atteints de fibrose kystique dans des
états de forte déshydratation, qu'il put poser le dia-
gnostic de déshydratation extracellulaire hypotonique
(trop pauvre en sel) qu'il expliqua par une perte d'ion
excessive. Il décida alors de mesurer la composition
ionique de la sueur chez ses patients afin de la compa-
rer a un groupe témoin non fibrokystique. Il découvrit
chez ses patients une forte prépondérance des ions
C1- et Na+, donc de sel. C'est grace a cette décou-
verte que le test de la sueur est né! Il reste toujours
utilisé de nos jours.

En 1955, grace a I'impulsion de Sant'Agnese, la pre-
miére organisation de I'histoire ayant pour cause la
fibrose kystique, le National Cystic Fibrosis Research
Foundation, est fondée. Elle deviendra par la suite la
Cystic Fibrosis Foundation. D'autres organisations ver-
ront le jour: la Canadian Cystic Fibrosis Foundation en
1960, la United Kingdom Cystic Fibrosis Trust en 1964
et I’Association francaise de lutte contre la mucovisci-
dose en 1965.

Il présidera International Cystic Fibrosis (I'ancétre du
CF Worldwide) lors de sa création & Paris en 1965.

Ettore Rossi
Recherche internationale — 1959

Ettore Rossi (1915-1999), pédiatre suisse, fut le fonda-
teur de I'European Working Group for Cystic Fibrosis,
ancétre de |'European Cystic Fibrosis Society actuel.
Cette société savante est née de la volonté de par-
tager et de développer la recherche au niveau inter-
national. Elle organisa son premier congres a Vienne
(Autriche) en 1960, et elle a renouvelé chaque année
depuis ce rendez-vous qui attire de nombreux spé-
cialistes. Suivra par la suite le North American Cystic
Fibrosis Conference, congrés devenu incontournable
de nos jours.

Harry Shwachman
Définition des trois piliers de la prise en charge
moderne de la maladie — 1955

Harry Shwachman (1910-1986), pédiatre et nutrition-
niste au Children’s Hospital a Boston définit en 1955
les trois piliers de la prise en charge de la maladie:

- Diagnostic précoce
- Traitement précoce et actif de I'infection pulmonaire
- Surveillance et maintien de I'état nutritionnel

Bien que difficile & mettre en place a son époque pour
des raisons techniques et par manque de connais-
sances concernant les régimes alimentaires adéquats,
sa vision a servi ultérieurement d'exemple dans les
prises en charge de la maladie.

Douglas Crozier
Nouvelle approche nutritionnelle — 1974

Impulsé par les centres spécialisés, le milieu médical
changea d'approche au début des années 1970 pré-
férant de plus attendre |'apparition des symptémes
pour commencer la prise en charge. En 1974, Douglas
Crozier, pédiatre a la clinique de fibrose kystique de
I'Hospital for Sick Children a Toronto, publia I'article
Cystic fibrosis — a not so fatal disease [Traduction libre:
Fibrose kystique — une maladie pas si fatale], dans
lequel il rappelle les fondements déja présentés par
Harry Shwachman et I'importance d'une approche
multiorganique et pluridisciplinaire. Il dénonga le ré-
gime pauvre en graisse préconisé traditionnellement
en y préférant un régime normal et plus appétissant,
certes, mais accompagné par une prise d'enzymes
pancréatique en gélule. Une plus longue espérance
de vie des patients de Toronto lui a donné raison, et
le lien entre état nutritionnel et fonction pulmonaire
deviendra alors de plus en plus évident. Depuis |arri-
vée d'une nouvelle préparation d'enzyme en 1977,
I'état nutritionnel des personnes vivant avec la fibrose
kystique s'est beaucoup amélioré.
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Découvertes

Michael Knowles et Paul Quinton
Découverte du défaut primaire de la fibrose kystique
- 1981-1983

En 1981, Michael Knowles, chercheur a I'Université
de Caroline du Nord, découvrit une anomalie bioé-
lectrique dans |"épithélium respiratoire des personnes
atteintes de fibrose kystique. Cette anomalie fut ob-
servée aussi chez les nouveau-nés atteints ce qui per-
mit de confirmer qu’elle est un défaut primaire de la
maladie, et non pas un effet secondaire. C'est alors
qu’en 1983, Paul Quinton, chercheur et vivant lui-
méme avec la fibrose kystique, réussit a expliquer que
cette anomalie était liée a une altération des trans-
ports ioniques, et confirma qu’elle constituait le défaut
primaire de la maladie.

Francis Collins, Lap-Chee Tsui
et John Riordan
Identification du géne — 1987

Bien que la structure de I'ADN fit découverte en 1953,
il faudra attendre plus de 30 ans pour que le géne res-
ponsable de la fibrose kystique soit identifié. En 1985,
Lap-Chee Tsui, généticien et chercheur scientifique,
découvrit le chromosome porteur de ce géne. Les
travaux de recherche se poursuivirent avec la collabo-
ration de trois équipes dirigées par Lap-Chee Tsui et
John Riordan au Canada, et Francis Collins aux Etats-
Unis. Ces trois chercheurs publieront en 1989 les résul-
tats de leurs travaux: l'identification du géne Cystic
fibrosis transmembrane conductance regulator (CFTR),
la description de la structure du géne, la nature de la
protéine correspondante et la caractérisation de la
mutation responsable de la fibrose kystique. Le gene
fut baptisé et localisé dans les cellules bronchiques,
le pancréas, le foie, et les glandes sudoripares. Au-
jourd’hui, on connait prés de 2000 mutations du géne
CFTR. Toutefois, 70% des patients sont affectés par
la mutation F508del alors que 30% des patients sont
porteurs de |'une ou plusieurs des 2000 autres muta-
tions. Les mutations sont catégorisées en six classes
selon leur fonctionnement, ce qui permettra de mettre
en place différentes approches thérapeutiques.
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Jeanette Crossley et Philip Pharrell
Dépistage néonatal — 1979-1998

Depuis les années 70, différentes approches ont été
tentées pour dépister la fibrose kystique, mais aucune
d’entre elles ne fit 'unanimité en raison de leur com-
plexité ou leur manque de fiabilité.

En 1979, les travaux de la Néo-Zélandaise Jeanette
Crossley ouvrent une nouvelle piste: la détection d'un
taux élevé de la trypsine immunoréactive (IRT) dans le
sang des nouveau-nés atteint de fibrose kystique. Plu-
sieurs expériences sont alors mises en place en Nou-
velle-Zélande, en Australie, en France, au Royaume-Uni,
en ltalie et dans les Etats américains du Colorado et du
Wisconsin. Bien que les résultats fussent probants, il est
apparu que les résultats de nombreux dépistages étaient
de «faux positifs». Pour pallier ce probleme, on mit en
place une stratégie dite en «deux temps» qui consista a
effectuer un deuxiéme test IRT quelques semaines aprés
la naissance. La découverte du géne CFTR en 1985 per-
mettra d'améliorer les résultats du dépistage néonatal.

Cependant, a partir des années 90, époque ou I'exi-
gence de la «médecine fondée sur les preuves» (Evi-
dence-Based Medicine) s'impose, une partie du corps
médical exprima encore son scepticisme concernant
le bénéfice d'un dépistage précoce. De nombreuses
études furent publiées démontrant I'avantage d'une
prise en charge précoce, sur le plan nutritionnel et sur
les fonctions respiratoires.

En septembre 1998, lors du 3° congres international
de Caen sur le dépistage néonatal, des résultats sur le
dépistage IRT+ADN ont été présentés, démontrant les
bénéfices d'une prise en charge précoce. Lors d'une
allocution, le docteur américain Philip Farrell prononca
une phrase qui renversera le réle entre partisans et op-
posants au dépistage néonatal: « The burden of proof
is now on those who are against neonatal screening for
cystic fibrosis. » [Traduction libre: la charge de la preuve
repose désormais sur ceux qui sont contre le dépistage
néonatal de la fibrose kystique.] Cette déclaration, ac-
compagnée des résultats scientifiques obtenus, ouvrit
la voie & une généralisation du dépistage néonatal.

Comme nous avons pu le constater, I'histoire de la
fibrose kystique, longue et complexe, fut écrite par de
nombreuses femmes et de nombreux hommes. Cet
article n’en présente qu’une infime partie, car beau-
coup d'autres personnes ayant participé a ce parcours
auraient pu s'y trouver, par exemple, le Danois Niels
Hoiby et son travail sur le pseudomonas en 1976.

Aujourd’hui, le progrées des connaissances et de la
compréhension de la maladie a permis le développe-
ment de thérapies grace auxquelles |'espérance et la
qualité de vie des personnes vivant avec la fibrose kys-
tique se sont améliorées. Mais le chemin est long, et
I'histoire continue de s'écrire de nos jours. <
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texte composé par
Aline Fredette (1976-2021)

(Texte composé environ deux ans aprés la greffe pulmonaire)

Il'y a a un peu plus de deux ans déja que j'ai «mouru ».
Depuis, j'ai regu une nouvelle vie.

Nouvelle n’est pas un bien petit mot.

Tout est si différent.

Tellement, que mon ancienne vie se méle que tres peu a la nouvelle.
Elle est endormie.

Loin, loin dans I'espace-temps.

Peu de souvenirs de la souffrance,

de la menace qui planait sur moi.

Je ne fais que m'éveiller.

M’éveiller a la vie.

Je pense que je ne réalisais pas tout a fait ce qui m'arrivait.
Eh oui, je suis |a bien en vie.

J'ai passé au travers.

J'ai perdu une compagne; la mort.

J'ai eu de la difficulté a vivre sans elle,

méme s'il était pour moi inacceptable de vivre avec elle.
Et apres?

Tous me disaient que je devais me réjouir.

Je n’en ai point fait la démonstration.

Laissez-moi le temps de me sentir que je leur disais.
Oui je suis en vie.

Et apres?

Qu'est-ce que j'en fais?

Tout est si différent.

Tout tourne tellement vite.

Tout est précipité.

Plein d’opportunité se sont ouverte a moi.

J'ai vraiment le choix.

Le choix de vivre.

Vivre de mes choix.

Je n’ai pas vraiment su.

J'ai profité de chaque occasion me disant vivre pleinement.
Et je ne m'y retrouve plus.

Avant je me laissais porter par la vie.

Acceptant les évenements mieux que je pouvais.
M'adaptant a ceux-ci.

Maintenant c’est un peu l'inverse.

La vie s'adapte a moi.

A mes besoins et a mes choix.

Il'y a un monde entre ces deux réalités.

L'abandon et I'action cohabitent difficilement chez moi.
Qu'est-ce que vivre?

Tout va a un rythme si affolant.

Je n’ai méme plus le temps de respirer.

Je me suis jetée en bas d'une falaise le jour ou j'ai dit OUI.
Je ne suis pas encore atterri.

Aucun choc brutal. Tant mieux.

Des jours, je me dis que je vole.

D’autres fois, que je n'ai pas encore touché terre.

La terre.

L'essentiel. La réalité.

Maintenant je ne profite plus vraiment de mes jours.

Je me couche chaque soir en me rappelant ce que je ferai demain.
Auparavant, je me serais endormie en repensant ma journée,

en appréciant chacun des moments passés,

sans me fier qu'il y aurait d'autres lendemains pour me satisfaire.
Disparus tous ces jours a profiter de chaque instant paisiblement.
Disparus pour faire place a la frénésie.
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Cette frénésie qui touche la société.

Elle m’a bien malgré moi assimilée.

Je suis étourdie.

Je continue de me lancer «dans le vide ».

Mon corps va bien.

Mon étre intérieur en prend un coup.

Malgré tout je suis heureuse.

Si mes jours n'étaient pas si remplis, je m’ennuierais.

J'aurais |'impression de perdre mon temps, de ne pas faire rien de concret.
Je roule encore et encore.

Mais en fait, n'est-ce pas qu’une illusion tout ce cirque ?

A I'intérieur ca crie de plus en plus fort.

Suis-je utile a quelqu’un présentement?

Est-ce que mon passage parmi le monde est apprécié ou méme remarqué?
Des fois, je me dis que si je n'étais plus ici, cela n'aurait pas changé grand-chose.
Des gens m'auraient pleuré avant aujourd’hui.

Leur deuil serait presque fait et ils auraient plein de beaux souvenirs de moi.
Malheureusement, je ne prends pas plus de temps de passer des
moments de qualité,

de parler des vraies choses avec ceux que j'aime,

au moment présent, sans presser ou brusquer les choses.

N‘avons-nous pas tout notre temps?

Méme si je sais que je n'ai pas |'éternité.

C'est pour étre avec eux que je me suis battue.

Qu’est-ce que je fais?

Oui je fais. Je bouge. Je vois.

J'accomplis. Je me réalise.

Un rythme affolant m’a envahi.

Je ne suis plus.

Etre.

Prendre le temps d'étre, d'exister.

Qui suis-je?

Au travers de la société, quelque part, je me suis perdue.

Ou me suis-je oubliée?

Comment me retrouver?

Je ne sais pas.

Tout est si différent.

Je ne prends méme plus le temps de penser.

Cela prendrait des jours, des semaines, des mois.

Qu’est-ce que je veux pour moi?

Qu'’est-ce qui est vraiment important en cette vie ?

Autour de moi, tout le monde a |'air de se dire que tout est normal.
Pourtant, avant j'avais la capacité d'apprécier la vie sans grandes possibilités.
Maintenant j'ai toutes les possibilités de vivre, mais pas la capacité de

le faire en paix.

Et, pour moi c’est si différent.

J'ai suivi.

Je me suis adaptée.

Mais ol je m’en vais comme cela?

Qui suis-je?

Je ne sais plus.

Pas le temps. Pas le temps que je dis.

J'y repenserai.

Pour le moment je rattrape les années perdues.
Et celles gagnées!

Je m’'arréterai bien un jour.

Un jour je m'arréterai.

Comme tout le monde. Ce n’est qu’un sursis.
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exercice n‘enleve pas du temps § votre Vie

il ajoute de la vie a votre temps

La daset au covudhy dlo mothe olgamimee depuis les débuts!
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vivreaveclafibrosekystique.com

Vivre avec la fibrose kystique a pour mission
de promouvoir et de favoriser la qualité de vie
des personnes vivant avec la fibrose kystique.

FAITES UN DON EN LIGNE
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