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ces méconnus

Entrevue

Le D" Martin Desrosiers est oto-rbino-laryngologiste an campus Hitel-Dien du Centre buspitalier de

O Université de Montréal. 1l travaille en collabovation avec les prewmologues de la clinique de fibrose

kystique afin de traiter les patients ayant des problémes de sinus.

Pouvez-nous nous décrire brigvement
le réle et le fonctionnement des sinus ?

L'un des prablemes concernant la pathologie
sinusale en général, non seulement apparentée
a la fibrose kystique, vient du fait que malgré
une bonne connaissance de I'anatomie des sinus, le
role gu'ils jouent au sein de l'organisme est peu
connu. De fagon générale, on sait que le nez
conditionne |'air pour le présenter aux poumans,
donc le réchauffe, I'umidifie, enléve les particules
indesirables, offre une certaine fonction de défense
et assure l'olfaction. Cependant, le réle des sinus
eux-mémes derneure inconnu. Certaines hypothéses
sous-tendent qu'ils pourraient servir d'isclants, pro-
tégeant le cerveau des changements de températura
extérieure. [Is pourraient également offrir une
zone de protection contre les traumatismes faciaux,
alléger la téte ou lui permettre de flotter ou encore
servir de bassin pour la production de mucus,
Cependant, lorsgu'il y a plusieurs hypatheses, il est
rare gu'une seule soit valide.

B Quels sont les différents types
de sinus ?

Les sinus sont a une exception prés, des structures
doubles ; il y en a guatre types : les sinus maxillaires,
situés dans les joues, les sinus frontaux dans le front
el deux autres types moins connus, soit les sinus
ethmgidaux, situés entre les deux yeux, et le sinus
sphénoidal, qui se trouve au milieu de |2 téte,

Il y a deux types de problémes

I sinusaux chez les patients fibro-
kystigques : I'infection et les polypes.
Quelle est la différence 7

D'abord, nous ne savons pas lequel de ces deux
problémes — infection ou polypes — vient en
premier. Dans la fibrose kystique, Il v a un défaut
du géne CFTR qui est associé tout d'abord & une
inflammation puis & une colonisation bactérienne
au Staphylococcus aureus et/ou au Pseudomonas.
Nous ignorons quelle est la progression de la
fibrose kystique au niveau des sinus, mais étant
donné que les sinus et le tractus respiratoire
inférieur partagent la méme membrane respiratoire,
il est probable qu'il s’agit d'un phénoméne
comparable. Nous soupconnons au'il Yy a une
atteinte inflammatoire initiale nuisant aux méca-
nismes de défense normaux des sinus, ce qui
permet, voire facilite ensuite une colonisation
bactérienne. On refrouve dans les sinus la méme
chose que dans les poumons : une atteinte initiale
avec le Staphylocotcus aureus, el ensuite avec
le Pseudomonas. Une fois installée sur les
mugqueuses colonisées, la bactérie n'envahit pas le
sinus au point de le détruire ou de produire
une septicémie, mais par la production et 'élabo-
ration de toxines et par une interaction entre
la mugueuse respiratoire et la bactérie, elle aug-
mentera la réponse inflammatoire et produira les
modifications associées a la sinusite chronigue trés
souvent inhérente a |a fibrose kystique.

Quant aux polypes, dont |'apparence macros-
copigue s'apparente a un raisin auguel on aurait
enlevé la pelure, ils revétent un aspect gélatineux,
relativement mollasse. Au sein de la population
dite « normale », la polypose nasale se retrouve
surtout chez les asthmatiques. Chez ces derniers,
elle differe de la sinusite chronigue, Les patients
présentent des symptomes liés & I'obstruction des
sinus par les polypes mais peu de symptémes
de douleur attribuables & l'infection. Les polypes
chez les patients fibra-kystiques semblent étre
d'un type différent. Ils sont liés aux neutrophiles,
cellules associges a linfection, et non aux
éosinophiles, cellules plutdét associées & l'inflarm-
mation, comme c'est le cas chez les asthmatiques.
Il faut également retenir que méme si 95 % des
adultes fibro-kystiques souffrent de sinusite
chronique 3 I'dge adulte, seulement la moitié
d’entre eux auront des polypes nasaux.

I Quel genre de problémes les polypes
nasaux causent-ils 7

la malzadie des sinus apparentée a la fibrose
kystiqgue peut provoquer de la douleur, de la
congestion nasale et des sécrétions purulentes
tombant dans le fond de la gorge, pouvant méme
laisser |'impression d'un corps étranger. La présence
de polypes nasaux est toujours complémentaire &
une sinusite chronigue chez les patients fibro-
kystiques, et elle semble contribuer aux symptémes
en aggravant le probléme d'obstruction nasale.
Cependant, le probléme d'infection persistante dans
les sinus est toujours présent également et
représente une partie du probléme d'obstruction.

consiste I'opération des sinus que
vous pratiquez chez les patients
fibro-kystiques ?

I Pouvez-vous nous décrire en quoi

Nos objectifs

Cette chirurgie a pour but d'ouvrir les trous
naturels des sinus et ainsi de faciliter le drainage

des sécrétions, tout en permettant une meilleure
ventilation. De plus, les lavages avec de |'eau salée
ou des antibiotiques serant plus efficaces aprés
l'intervention car les liquides pénétreront plus
orofondément dans les sinus atteints. A leur état
normal, préopératoire, les ouvertures des sinus
sont trés étroites et se bloguent facilement. Chez
les patients fibro-kystiques, les sinus sont blogués
complétement, rendant impossible tout échange
avec l'extérieur, empéchant donc l'air ou les
médicaments de pénétrer, Les sécrétions
demeurent prises a l'intérieur, créant un milieu
propice a l'infection.

Lintervention

L'intervention débute par une évaluation en
clinique externe et par un CT Scan des sinus du
patient gui va permettre d'identifier leur anatomie
particuliere et les sites de blocage. Ensuite, soit
soUs anesthésie locale avec sédation intraveineuse
ou sous anesthésie générale, dépendamment du
choix du patient et de |'étendue de la pathologie,
nous introduisons a l'intérieur du nez une petite
caméra spécialisée, semblable & un télescope. En
passant par les passages nasaux, nous regardons
les structures internes présentées en agrandisse-
ment sur un écran de télévision, ce gui fournit une
excellente visualisation. Ensuite, toujours en
passant par l'intérieur du nez, nous utilisons une
variété d'instruments spécialisés qui vont permet-
tre a la fois d'enlever les polypes et d'cuvrir
et agrandir les passages menant aux cavités
sinusales. Lintervention dure en moyenne entre
40 et 60 minules.

Les étapes postopératoires

Agrés l'intervention, une fois les passages nasaux
débloqués, nous laissons en place deux petits
catheters, dont la grosseur est équivalente & un
« Jelco » pour solution intraveineuse. Ceux-ci sont
placés au moment de la chirurgie et serviront par
lz suite & irriguer les sinus avec des antibiotigues
pendant sept jours. Au réveil, les patients peuvent
aussi avair un tamponnement dans le nez qui




freine le saignement et gui sera enlevé la journée
méme ou le lendemain de I'intervention afin de
minimiser la durée du blecage du nez. La chirurgie
ne lzisse aucune trace dans le visage car nous
passons par 'intérieur du nez. Elle ne laisse pas
d'ecchymoses autour des yeux et n'est pas parti-
culiererment douloureuse.

Aprés une semaine d'irrigations avec des antibio-
tigues et de I'eau salée, les cathéters sont retirés et
le patient subira des nettoyages hebdomadaires &
la clinigue externe pendant la guérison des sinus
{3 & 5 semaines). Notre expérience nous a incité a
recommander des lavages réguliers des sinus 2 la
maison pout empécher |a stagnation des secrétions
a l'intérieur des sinus. Cela se compare a la physio-
thérapie respirataire qui dégage les sécrétions dans
les poumans. Etant donné la simplicité de ce geste
et les bénéfices qu'il semble apporter aux patients,
nous recommandons l'irrigation des sinus de
fagon réguliére. |l est certain gue les patients fibro-
kystigues consacrent déja beaucoup de temps
guotidiennement & leurs soins médicaux, sans
compter les fréquentes hospitalisations et les
nombreuses consultations médicales. Nous hésitons
donc avant d'ajouter a cette routine chargée une
tache supplémentaire. Cependant, l'idéal consis-
terait en un ringage avec de l'eau salée 2 a 3 fois par
jour. L'avenir permettra de déterminer quels sont les
moyens les plus efficaces et les moins contraignants
pour les patients, Nous recommandons également
I'emplol quotidien d'un corticostéroide  topigue.
Cependant, I'usage de ce dernier ne s'appuie pas
sur des éfudes aussi scientifiques gue pour les aller-
gies, |a polypose ou I'asthme. Mais en raison de sa
faible toxicité et de |'absence d'effets secondaires,
nous n'hésitons pas a recommander son usage,
Pendant |a péricde postopératoire, les patients sont
également traités avec un antibiotigue par voie
orale. De plus, en raison des prebléemes pulmaonaires
des patients fibro-kystiques, nous prévoyons la date
de lintervention pour gu'elle se réalise dans des
moments de santé pulmonaire gptimale, ce gui
coincide idéalement avec a fin dun traitement
d'antibiotiques intraveineux.

I Cette intervention comporte-t-elle
certains risques ?

Lintervention consiste & se rendre jusgu’aux parois
externes des sinus, se situant sur chagque ¢oté de
I'os gui sépare le sinus des yeux, et en haut,
contre I'os qui sépare le sinus du cerveau. Cest
donc une région assez délicate. Toute intervention
38U niveau des sinus comporte des risques a la
fois pour la cavité orbitaire, pour |'enveloppe
fibreuse qui entoure le cerveau et pour le cerveau
lui-méme. Au niveau de la cavité orbitaire, les
complications peuvent se manifester par un simple
« oeil au beurre noir » ou par unh saignement plus
sévere pouvant, dans un cas extréme, comprometire
la vision. Au niveau du cerveau, une déchirure de
I'enveloppe fibreuse qui le protége pourrait survenir,
laissant couler le liguide céphalo-rachidien dans
lequel il baigne. Cela nécessiterait 2lors une répara-
tion immédiate au moment de la chirurgie.
Cependant, ces complications sont rares, || faut
dire également gue les complications sont moins
fréquentes lorsque le chirurgien qui réalise la
technigue est trés expérimenté, C'est pour cette
ralson gue nous avons tendance & référer les
patients gui ont des rmaladies sinusales complexes a
des centres spécialisés, ou le risque de complications
opératoires est moindre et ol les pneumologues et
oto-rhinc-laryngologistes travaillent de concert.

Privilégiez-vous |'anesthésie générale
pour cette intervention ?

Deux facteurs influencent la décision d'opérer
sous anesthésie générale ou locale ; le degré de
nervosité du patient et I'étendue de sa maladie
sinusale. Une intervention de 40 & 60 minutes
nécessite une certaine collzboration de la part du
patient. Pour ceux qui sont craintifs ou qui ne
croient pas &tre capables de coopérer, nous recom-
mandons d'emblée I'anesthésie générale. Nous |a
privilégions également dans les cas oll la maladie
des sinus est extensive ou si une ou plusieurs
chirurgies des sinus ont eu lieu auparavant, car

cela peut entralner une chirurgie plus laborieuse.
Nous appréhendons les maladies plus étendues non
par crainte de ne pouvoir procurer une anesthésie
suffisante au patient mais plutdt en raison du risque
accru de saignement, qui serait mains bien toléré
par un patient ayant une réserve pulmonaire plus
limitée. Pour procéder sous anesthésie locale seule-
ment, il doit donc s'agir d'un patient calme avec une
maladie des sinus limitée.

@ Le fait d'enlever les polypes com-
pligue-t-il I'intervention ?

La présence de polypes rend toujours la chirurgie
un peu plus laborieuse : les risques de saignement
au moment de l'opération étant plus elevés, une
anesthésie générale s'avere nécessaire.

Cependant, avec I'instrumentation moteriseée dont
nous disposons actuellement, le traitement de Ia
polypose, tout en présentant moins de difficultés
pour le chirurgien, est désormais beaucoup plus
simple et beaucoup plus efficace. Cette instru-
mentation n‘est cependant disponible gue depuis
les cing dernigres années.

Auparavant, les sinus étaient négligés
dans le traitement de la fibrose kystique.
Est-ce que le fait de les considérer désor-
mais a des effets bénéfiques sur I'état
de santé général des patients ?

Historiguement, le traitement des sinus, non seule-
ment dans la fiorose kystique mais dans la popula-
tion en général, était relativement insatisfaisant.
Linstrumentation était limitée, tout comme les
moyens radiologiques permettant de regarder 3
I'intérieur des sinus. C'est seulement vers le milieu
des années 80 gu'on a eu recours aux scanners et
que de nouvelles technigues permettant de regarder
a3 I'intérieur des sinus se sont développées. Ces deux
percées technologigues ont ouvert la voie a de
nouvelles interventions chirurgicales. Dans la popu-
lation en général, cela a permis de développer des

interventions chirurgicales a la fois moins agressives
et beaucoup plus efficaces.

Cependant, si a lui seul le traiterment chirurgical de
la pathologie sinusale, particuligrement en ce gui
concerne la fibrose kystique, s'est montré initiale-
ment un peu décevant, la situation a désermais
changé. Lors d’expériences réalisées a Stanford et
& San Diego, en Californie, au début des années
80, les médecins ont combiné a la chirurgie une
antibiothérapie topique postopératoire. Les résul-
tats ont été probants et ont permis d'obtenir de
nettes améliorations. Ainsi, 'e nombre de patients
devant subir des chirurgies multiples a diminué de
fagon significative. Nous ne disposons pas encore
d’études locales; nous devons donc nous fier a
celles citées précédemment. En ce qui concerne la
relation entre le traitement des sinus et I'état de
santé général des patients fibro-kystigues, des
&tudes définitives évaluant I'impact de la chirurgie
des sinus sur la détérioration pulmaonaire
demeurent a realiser.

croyez-vous que cette chirurgie
peut avoir une certaine influence
sur la détérioration pulmonaire
des patients ?

i Selon votre propre expérience,

Nous devrions plutét prendre cette problématique
a rebours. Chez les patients fibro-kystiques gui
présentent une détérioration rmarquée ou rapide
de leur état pulmonaire, nous avons |'impression
que le traitement de la pathaologie sinusale
diminue le nombre d'infections et pourrait
contribuer & espacer les hospitalisations, voire
méme a diminuer la vitesse de la detériaration
pulmonaire. Soulignons que pour l'instant, nous
nous sommes contentés d'intervenir chez les
patients particulierement symptomatiques au niveau
des sinus, donc chez les « grands malades ». Il est
évident gu'au sein de cette population de patients
plus atteints, les succes sont plus difficiles a
obtenir. 1l serait treés intéressant de traiter la




maladie sinusale chez tous les patients fibro-
kystiques, méme chez ceux n'ayant encore aucun
symptéme, avant que les dommages pulmonaires
ne se développent. Dans cette optique, nous inter-
venons désormais de fagon systématigue chez les
patients qui auront & subir une greffe pulmonaire,
donc chez des patients qui ont une maladie des
sinus souvent asymptomatique. Chez ces derniers,
nous réussissons a maintenir les sinus a I'état sain
& I'examen endoscopigue, et a maintenir le tractus
respiratoire supérieur en santé aprés une greffe
pulmonaire. Nous scupgonnons gue ceci peut
aider & empécher ou a réduire la colonisation
bactérienne des poumons aprés une greffe pul-
monaire. Malheureusement, ceci n'a jamais éte
étudié de facon prospective, le nombre de patients
subissant des greffes étant limité pour un centre
donné. Nous devons ainsi nous fier a notre propre
expérience. Evidemment, il serait trés intéressant
de se regrouper avec d'autres centres de greffe
pulmonaire pour réaliser une telle étude

I Comment expliquer que chez certains
patients, les bienfaits de la chirurgie
soient seulement de courte durée ?

La chirurgie ne corrige évidemment pas le défaut
initial de la fibrose kystique. Ce gu'il faut
comprendre, c'est qu'elle représente seulement
une partie du traitemnent de la maladie des sinus.
Il faut-donc envisager le traiterment chirurgical
comme une thérapie parmi d'autres, Idéalement,
une thérapie chirurgicale doit &tre suivie d'une
thérapie médicale intensive. Pour linstant,
malheureusement, les patients qui subissent une
chirurgie des sinus sont les patients les plus sévére-
ment atteints. lls risquent davantage de récidiver
en raison de plusieurs facteurs : une colonisation
bactérienne persistante, un état persistant d'in-
flammation, une récidive des polypes, un blocage
des trous des sinus de méme qu‘une cicatrisation
anarchigue. Cela sculigne I'importance du traite-
ment médical postopératoire, nous devons Insister
la-dessus. Egalement, et trés malheureusement,

les patients qui ont subi des chirurgies multiples
auparavant ont souvent des problémes de cicatri-
sation gui se sont développés a la suite de ces
nombreuses chirurgies. Cela rendra & la fois la
chirurgie et la guérison plus difficiles, et réduira
donc les chances de succés de 'intervention.

Les patients fibro-kystiques souffrent

I fréquemment de maux de téte. Cela
est-il fréquemment attribuable & une
pathologie sinusale ?

Il est vrai que nous observons fréquemment des
maux de tBte chez les patients fibro-kystiques.
Cependant, ces maux de téte peuvent &tre multi-
factoriels, Tout comme au sein de la population en
genéral, il faut envisager des problémes 2 Iz
colonne vertébrale (ceux-ci pouvant se manifester
par des maux de téte), des tendances 2 la migraine
et, particulitsrement chez les patients fibro-
kystigues, |'hypoxie nocturne (une désaturation du
niveau d'oxygene), qui se manifeste par des maux
de téte au réveil. Le mal de téte ne provient donc
pas nécessairement des sinus, Nous sommes
méfiants et hésitons avant d'attribuer d’emblée les
maux de téte a un probléme de sinus. Par exem-
ple, plusieurs patients fibro-kystiques souffrant de
maux de téte vont se plaindre de douleurs
frontales. Or, curieusement, leur scanner montre
gue les sinus frontaux ne sont méme pas présents,
ne s'eétant pas developpés au cours de |z jeunesse.
Les sinus péuvent effectiverment &tre la cause de
maux de téte mais ils ne sont pas la cause de tous
les maux de téte : la prudence s'impose lors du
diagnostic. Soulignons gue lorsque le mal de téte
est bel et bien attribuable aux sinus, 'intervention
chirurgicale procure souvent une amélioration de
ce probléme.

Merci, D' Desrosiers.

Vivre avec :
‘Burkholderia cepacia

Bien que je ne sache pas exacternent comment jai coneracté la bacténie Bulkodberta espacia, je m'en doute un
peuw. J'ai fort probablement été contaming lors d'un de mes nombreux séjours au camp d'été — 1y suis allé pen-
dant des années. Mais de routes fagons, quelle importance ? Je ne peux revenir en arriere. Je suis contaniné &
la bactérie B. cpaeza, elle fait partie de ma vie et me laisse cranquille, du moins, la plupart du temps. ..

Mes séjours au camp fonr partie des plus belles expériences, des plus beaux souvenirs de ma jeunesse. J'y
ai rencontré tellement d'amis merveilleux | De plus, le fait de coroyer de nombreuses personnes aux pri-
ses avec le méme type de problemes et de défis que mot a écé salutaire. Mes éés au camp, dans les années
70, ont €té A ce point entichissants que, bien qu'ils soient sans doute a l'origine de ma contamination, je
ne peux les regrerter.

Je ne me souviens pas précisément du moment ot |'at appris que |'érass infecté par B, cpacia, mais je me
souviens de J'isolement que y'ai ressenti. On a dispersé les enfants du camp, on s'est mis 4 tenir des réu-
nions distincees er on m'a gardé a l'écart de mes bons amis. J'érais incroyablement en coldre, en partie
envers ceux qui avaient décidé de me séparer d’eux mais surtue envers la fibrose kystique elle-méme. J'ai
affronté bien des difficuleds au cours des années, mais le fait de devoir vivie avec B. repacia a certalnement
été la pire. Je ne comprenais pas par exemple, pourquoi l'on séparait les cliniques et non les rests de fone-
tion pulmonaire — ce qui survint peu de remps aprés. J'al également bien mal réagi lorsque 'on m'a dic
que je devais éviter le plus possible de ctoyer quiconque n'était pas infecté & B. cepacia.

Tout cela fut tres difficile, cbté émonif. J'ai roujours vécu loin de Toronto — oi je suts allé en clinique toure
ma vie, — ce qui rendait déja ma vie sociale assez compliquée. Voila que ma nouvelle réalité mi'incicait 2
m éloigner encore davantage de mes amis. De plus, j'écais rerriblement effrayé a l'idée que par ma faure,
ils puissent coneracter cette « sentence de mort ». Assez étrangement, je n'ai, a cette époque, jamais envi-
sagé que U'inverse érair aussi vrai et que les autres pouvaient également constituer un danger pour moi. ..
Avee du recul, je crois que cette perspective aurait dii m'inguiérer plus sérieusement mais Dien merci, il
n'est jamais rien atrivé.

Pendant mon enfance et au débur de ma vie adulte, mon état de santé a généralement été tris bon. Mon infec-
tion & B Cepacia n'était pas un vrai probléme pour moi i cette épogue. Les véritables combats ne sont sur-
venus que dans la vingraine. Peu aprés mon vingt-cinguieme anniversaite, je ne pesais plus que 119 livees,
javais besoin d'oxygéne pour respirer et je lutrais sans cesse contre les infecrions, Un miracle est alors survenu :
en mars 1990, je subissais une double transplantation pulmonaire. J'érais inscric sur la liste d'attente depuis
10 mois lorsque I'on m'a appelé. J'érais erés heureux que soit enfin venu le moment ¢ je savais que c'étair [a le
tournant de ma vie que je souhaitais si désespérément. Je ne pensais qu'a une chose : d'autres avaient réussi et
je réussirais moi aussi | Jignotais qu'alors, aucune personne infectée par B, dgpacie n'avair survécu plus de
quelques semaines 2 F'opération. Cérait probablement mieux ainsi. ..

Je me suis remis de Vopération en un temps record. Tout le monde, moi compris, étair stupéfait de voir mon
érat de santé saméliorer ainsi, Puis, quatre mois aprés I'opération — quelques semaines seulement aprés mon
recour au travail — j'ai commence & ressentit des symptomes s'apparentant au thume. Ma premiéte réaction fur
la panique, mais les médecins me rassuserent par téléphone : il ne semblair s'agir que d'un rhume, De toutes
facons, j'avais un rendez-vous a la clinique deux semaines plus tard et mon érac ne semblait pas se détériorer.
Mais il ne sameéliorait malheureusement pas non plus. Lors de mon rendez-vous a la clinique, j'ai eu le choc de
ma vie. On m'a simplement dit : « Neil, tu ne retournes pas & la maison ». J'at attendu mais en vain fa phrase
rassirante : « Th seras sur pied dans quelques semaines ». On n'a pas répondu 2 mes quUEStIONs €t On ne m'a
fourni aucune explication. Tout le monde semblatt impuissant face a la situation, Comme 'ignorais ce qui se
passait, je craignais le pire, J'avais I'timpression qu'on allait m'enlever le 51 beau cadeau que j'avats recu.

Quelques jours plus rard, je subissais une intervention au poumon gauche : il ne sagissait en faic gue d'une
simple biopsie visant & déterminer ce qui se passait a lintérieur. Quelle ne fut pas ma surprise, 2 mon réveil,
de mapercevoir que javais une incision de huir pouces sous le bras ! En voulant effectuer ma biopste, les
médecins avaient découvert la présence d'un abees de la taille d'une petite orange et me l'avaient enlevé. Ils
en avaient également crouvé trois plus petits qu'ils n'avaient pu retirer toue de suite. Les résulats indiquérent
que ces abeés éraient causés par B, Cepacra. Les médicaments immunosuppresseurs que V'on doit prendre

_Réflexion

Neil Jacobson
Ariss (Ontario), Canada

Je devais absolument
tronver la fagon de

me bative contre cette

bactérie,




suite & une transplantation rendent les patients plus vulnérables aux infections. Chez moi, ils avaient
favorisé la propagation de B. Cepacia. Je devins alors vraiment inquiet : je ne connaissais aucune personne
transplantée et contaminée & B. Cepacia ayant survécu. Je n'avais pas le choix : je devais absolument trou-
ver la facon de me battre contre cette bactérie.

Dés mon admission 4 la clinique, j'avais recu une mégadose d'antibiotiques dont je ressentais forrement
les effets. Constamment nauséeux, 'étais dépourvu de toute énergie. De plus, la situation n'avait rien de
rassutant : j'avais parfaitement conscience de l'inexpérience des médecins face 3 B. Cepacia et de leur indé-
cision quant au craitement approprié. Les trois différents services médicaux concernés par mon cas avaient
tous des idées différentes sur la fagon dont on devait me traiter. Fatigué de toute cette confusion et & bout
de patience, j'ai demand€ 2 recevoir le méme traitement de facon continue pendant au moins deux
semaines. Heureusement, cela fonctionna, Finalement, je passai deux mois complets i 'hépital ec la guéri-
son de mes abcés nécessita deux mois et demi d'antibiotiques, Ma vie put enfin reprendre son cours nor-
mal aprés cela et je me senrais de mieux en mieux chaque jour. Certe expérience m'a considérablement
ébranlé et j'ai di me conditionner 4 ne pas céder 4 la panique chaque fois que j'avais un petit thume ou
une toux. Ma nouvelle vigilance m'a alors amené a aller immédiarement me faire examiner dés I'appari-
tion d'un symptdéme — je le fais toujours — pour exclure toute possibilité d'une auere infection.

Je me suis inscrit au collége en génie mécanique. Au cours de ma deuxiéme et derniére année, j'ai attrapé un
mauvais rhume pendanc les vacances de No#l, Je recevais pourtant des injections contre ce type d'inflamma-
tion depuis des années. Deux ou trois semaines plus tard, jai senti que quelque chose se passait dans ma
poitrine. J'avais une légére toux er j'érais un peu farigué. Je me suis rendu de nombreuses fois  la clinique
mais les examens ne dénotaient rien. Le personnel médical comprenait bien mes craintes mais ne pouvait

traiter quelque chose qui cliniquement n'existait pas. On m'a alors donné quelques doses de stéroides qui ne-

m'ont aidé que pendant quelques jours. Au bout d'environ trois mois, on diagnostiqua finalement un rejet.
Le seul traitement possible €tait le R. A. T. S. ou Rabbir Antithynocite Sersmn. En empéchant mon systéme
immunitaire d'agir pendant dix jours, ce médicament stoppait le processus de rejet. Tout allait bien jusqu'a
ce qu'un acces de figvre me terrasse au moment méme ot J'allais sorrir de clinique. J'ai alors eu I''mpression
de revenir encore & la case départ. Le souvenir des quelques années précédentes est revenu me hanter. De nou-
velles barteries de tests onc alors confirmé que j'avais quatre nouveaux abeis, plus perits cette fois er localisés
i des endroits différents. Bien que cecte infection ait été détectée assez tot, il faudrair tout de méme trois mois
de traitements antibiotiques par intraveineuse et par voie orale pour y remédier. J'ai passé de nombreuses nuirs
en isolation, croyant mes réves anéantis encore une fois. Puis, lentement, j'ai commencé 4 me remettre. Les
médicaments qu'on me donnait quelques années auparavant €ralent encore efficaces, Mais comme avant, le
traitement semblait quelques fois pire que la maladie. J'ai finalement recu des antibiotiques par intraveineuse
pendant prés de cing mois. Je suis retourné au collége pour le dernier semesere, mais la charge de travail éeait
trop lourde étant donné mon état. J'ai fini par opter pour un dipléme de deux ans.

Au fil des années, j’ai passé beaucoup de cerhps avec des gens non atteints de B. agpacia, autant 2 'hopital qu'en
dehors. Lorsqu'on décréta que les séjours des gens atteints n'auraient plus lieu en méme temps que ceux des
patients non acteints, nous avons tout de méme continué & nous voir. Je suis toujours trés prodent lors de ces
visites et jamais je ne voudrais metcre en péril la santé ou la tranquillicé d'esprit de quelqu'un, Si une personne
ne se sent pas A l'aise lorsque je suis 13, alors 'un de nous deux doit partir, et généralement je le fais. A ma con-
naissance, pas un seul de mes amis n'a contracté B. wpacia i cause de mol. Peut-Etre croirez-vous que ¢e n'est que
de la chance, mais personnellement, je crois qu’il existe une certaine prédisposition & contracter cette bactérie.

Ma vie avee la fibrose kystique a écé un défi constant. Je m’éronne encore aujourd’hui de I'emprise que
peut avoir cette maladie sur les persotines atteintes et de sa capacité 4 rendre la vie misérable. Pourtant,
grice au soutien inestimable de la famille ec des amis, il est possible de réussir A relever les innombrables
défis qu'entraine la maladie. Bt si j'ai appris & nous accepter, la fibrose kystique et moi, pour ce que nous
sommes, je n'ai jamais capitulé, Bien qud cerrains moments, j'ale ressenti beaucoup de colére d'écre
atteint de cette maladie et colonisé & B. gpacia, je demeure cependant convaincu que nos expériences font
de nous ce que nous sommes. Jesuis la personne que je voulais Erre, e les défis que a1 di relever ont con-
tribué a faire de moi ce que je suis aujourd’hui. Je dirige ma propre entreprise de consultation depuis
maintenant cing ans. Je suis actif et en bonne forme physique. Je ne prends aucune journée pour acquise.
La vie, c’est vivre, aimer, donner et grandir. Et si je devais & nouveau franchir toutes ces épreuves, juste
pour avoir la chance d'acriver ol je suis maintenant, je le referals sans hésiter,

Choisir d’accepter
son homosexualité

« La fibrose kystique nous donne déja des complexes, si tu es lesbienne en plus... ¢a ne sera pas facile
de t'acceprer.» Cette phrase, prononcée par un de mes copains, atteint lul auss: de fibrose kystique, me
revient souvent en téte. Je peux pourtant affirmer qu'a ce jour, je ne swis n1 plus, ni moins complexée
qu'une aucre. Je dois par contre avouer, en toute honnéreté, que ma période d'accepration fue des plus
longues. 1l est indéniable que j'avais des difficultés & admettre ma réalité homosexuelle. Mais sans doute
me serais-je évité bien des nuits blanches si j'avais d'abord tenté de modifier ma menralicé conservatrice.
En effet, ¢ est souvent en corrigeant l'angle sous lequel on regarde les choses que l'on réussit a avancer. ...
J'a1 mis bien du temps a le comprendre. Quoi qu'il en soit, c'est de cet épisode de ma vie, de cette étape
dérerminante de mon cheminement personnel qui m'a lentement amenée vers |'équilibre; dont
J aimerais vous patler aujourd huu.

Une des difficultés majeures dans mon cas a sfirement éré de vivre dans une petite ville. J'avais telle-
ment l'impression que je n'avais pas de place a moi dans mon petit comn de pays que je e voyals pas
comment je réussirais & m'intégrer dans la sociéré. Bien que j'ale su trés tor que je faisais pactie d’une
classe 2 part, mes valeuss familiales ne me permetraient pas de le démontrer Librement. J'at done tenté
du mieux que je pouvais de nier cetre réalité qui me hanrat pourtant depuis mon tout jeune age, Durant
toute mon adolescence, j'ai tenté de me convaincre que mes pensées n'étaient que de simples fantasmes.
J'a1 done essayé tant bien que mal de suivre les pas de mes amies en fréquentant des hommes. Les résul-
tats furent désastreux et toutes ces relations se sont avérées de lamentables échecs.

Je me rétugiais de plus en plus dans un monde imaginaire ot je pouvais vivre sans géne ma dif-
férence. Il m'érait toutefois de plus en plus difficile de cacher mon admitation devant certaines
fernmes et méme devant cerraines de mes amies. Mes attirances devenaient obsédantes, j'avais besoin
d'aide. Mais vers qui se tourner quand on a l'impression d'€tre seule a vivre une telle réalité dans
une région qui semble 100% héréro ? Internet est apparu comme la solution & mes problémes. Je
me suis donc créé une nouvelle identité en me dorant d'un nouveau surnom sur le Net. Cela m'a
permis de fréquenter virtuellement un petit groupe de lesbiennes et ce. sans effrayer ou alarmer mon
entourage. Par contre, le charring devine vite insuffisant. Des la fin de ma session collégiale, en mai
99, j'ai done pris, sans aucune hésitation, un bus pour Montréal, laissant Alma derrigre moi. Bien
que J'ale juré 4 mes parents que je ne partais que pour les vacances d'été, je savais pertinemment que

je m'engageais désormais dans une voie a sens unique.

A Montréal, des amis me logérent pendant quelques mois. Puis, je pris officiellement une chambre
au « 629 » (matson des adultes fibro-kystiques), C'est A ce moment que je remis radicalement ma vision
des choses en question : j'en avais plus quassez de me cacher sous prétexce de ne pas aller 2 l'encontre
des convictions de mon entourage et afin de ne pas déplaire. Un peu révoltée, je voulas vivre ibrement
mes relations amotreuses, comme tout le monde. Ma devise devinr donc @ « St ti n'aimes pas ce que
tu vois, tourne la téte, parce que mol, je ne m'arréterai pas pour toi ! » Sans honte, je commengai donc
pour la premiére fois 4 fréquenter des femmes.

Quelques mos plus tard, je tombai amoureuse. Je ne pouvais plus m'en sortir, je devais 4 présent
me confier d mes parents et a mes proches. Ce fut une période de stress intense qui s'érira sur
plusieurs semaines. Heureusement, mes parents furent trés ouverts €t je n’eus & subir aucune remar-
que déplaisante. Seul le bonheur de leur fille comptait et ils étaient méme plutot heureux que je sois

finalement bien dans ma peau. Malheureusement, plusieuts de mes amis et de mes proches ne réa-

girent pas tous aussi sereinement, Cerrains modifierent carrément leur fagon de m'aborder et de me
parler et je ne percevais plus chez eux aucune sincéricé. Sans aller jusqu'a dire que leurs réactions me
laisstrent indifférente, j'ai rour de méme décidé de conrinuer sans eux. J'ai donc déménagé offi-
ciellement dans la grande méeropole er emménagé avec ma copine. Nous nous fréquentons
maintenant depuus plus d'un an.

Ann-Julie Desmeules
Montréal (Québec),
Canada
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On pourrait longuement parler de 'homosexualité. Bien que plusicurs la considérent encore comme
un choix personnel, tous les homosexuels seraient d'accord pour dire qu'on ne choisit pas plus d'étre
gaucher ou droitier que l'on choisit son orientation sexuelle.

On a, de tout temps, renté de comprendre et d'expliquer 'homosexualité. Des études menées aux
rats-Unis vont méme jusqu'a affirmer que la femme homosexuelle aurair l'index plus court que
celui la femme hétérosexuelle et que, par conséquent, contrairement 4 toutes les croyances popu-
laires et religieuses, |'homosexualité aurait une cause biologique... On tenterait méme, a partir de
cette découverte, de trouver une solution contre 'homosexualité. §'il est vrai que plusieurs €prou-
vent de la difficulté i vivre librement leur homosexualité, rien ne justifie, selon moi, que l'on tente
de les « soignet ». Je demeure convaincue que les principaux problémes entourant I'homosexualité
naissent des préjugés et que ce sont ces mémes préjugés qui nuisent & I'accepration de soi. Tous, ne
possédent pas la jeunesse, la détermination et. .. l'audace qui m'ont permis, 2 moi, en fin de compre,
d'assumer cette différence.

Heureusement, nous sommes i |'2re des communications : les ressources abondent et nous offrent diver-
ses options intéressantes. Internet, par exemple, s'avere une excellente source d'information. De nom-
breux problemes et sujets y sont traités et plusienrs organismes d'aide profitent de l'accessibilité
« anonyme » qu'offre Internet pour y trouver refuge. De plus, 1l existe de nouvelles revues traitant de
I'homosexualité ainsi que des journaux dont le but est de promouvoir les différences afin d'en faciliter
I'intégration dans notre société.

Si j'ai mis du remps & admettre la personne que je suis vraiment, il n'en demeure pas moins que je
suis aujourd’hui trés contente : le témoignage que je livre aujourd’hui constitue sans aucun doute
une étape de plus dans mon cheminement. Je terminerai en disant que si je n'ai pas choisi d'étre
lesbienne, j'ai bel et bien choisi de l'accepter,

Voici quelques adresses Internet intéressantes ;
http://www.multimania.com/homozone/

hetp:/ferwrw.fugues.com/
heep:/fwww.latoilegaie.gc.cal
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Les médicaments

orphelins

Tout au long du XXe siécle, la médecine et |a
recherche thérapeutique ont réalisé des progrés
sensationnels. Nombre de maladies ont pu Atre
prevenues ou vaincues. Les soins se sont nette-
ment améliorés, rendant les maladies moins
pénibles pour ceux gui en souffrent. Avec I'évolu-
tion constante des connaissances scientifigues et
de [a technologie, on en vient a espérer la décou-
verte de moyens de diagnostic, de prévention ou
de traitements pour la plupart des maladies.

La recherche et le développement de médicaments
coltent cependant trés cher et demandent de
longues années d'efforts, alors gue les résultats
demeurent trés aléatoires. Ces « recherche et
développement » sont presque totalement aux
mains de l'industrie pharmaceutique et cette
derniére, cherchant & répondre aux besoins de
rentabilité de toute industrie privée, est bien
davantage tentée d'investir les énormes montants
nécessaires dans la mise au point de traitements
destinés a des maladies largement répandues. En
cas de succds, la commercialisation du médica-
ment permettra alors d'amortir les colts de
recherche et méme, au-deld, de réaliser des béné-
fices plus ou moins importants.

Par contre, dans le cas de maladies dites « rares »,

C'est-a-dire n'affectant qu'un nombre restreint de
patients, il n'y a guére d'espair de rentabilité pour
les compagnies pharmaceutigues, ce qui expligue
le peu d'investisserment consenti en leur faveur. |l
est cependant communérment admis, a 'heure
actuelle, gue les nouvelles connaissances scien-
tifiques, et parmi elles, celles issues de la biotech-
nolcgie de méme que le développement des
procédés technologioues, devraient permettre de
mieux cerner les causes, détecter la maladie, et par
conséquent les traitements applicables & plusieurs
maladies rares. Encore faut-il toutefois gu'on s'y
intéresse et gu'on mette en ceuvre tous les
moyens nécessaires. Sinon, ces maladies restent

« oubliées » et sont exclues des gros programmes
de recherche. Les médicaments potentiels gui
pourraient en découler ne seront donc jamais
développés. C'est ce qui a fait dire en son temps,
a un homme politiqgue américain : « Ce sont des
meédicaments qui n'ont pas de “sponsors”, ils
sont orphelins. » La terminologie a été adoptée
a travers le monde, et, par extension, est égale-
ment appliguée trés souvent aux maladies rares,
gualifiées de « maladies orphelines ».

Ainsi done, on peut dire qu'un médicament orphe-
lin est un médicament (produit destiné au
diagnostic, & la prévention ou au traitement d'une
maladie chez ['homme ou chez 'animal) qui n'au-
rait peu ou aucune chance de voir le jour si des
incitations significatives n'étaient proposées aux
entreprises et/ou aux institutions compétentes.

; Si les progrés scien-
tifigues ont éclairé ce
‘probléme d'une lumiére
nouvelle, il ne faut pas
non plus négliger le
développement social.
' Dans nos sociétés mo-
dernes, riches et indus-
| trialisées, ou le citoyen
ol est de plus en plus
i protége — particuliere-
ment dans le domaine
des soins de santé — il
n'est plus concevable
qu'une partie de la popu-
: lation soit exclue des
bénéfices dérivés des progrés thérapeutiques,
pour la seule raison gu'elle constitue une minorité.
La société a de plus en plus pris conscience gue
tout malade a droit aux meilleurs soins de santé. Et
c'est le devoir des autorités en santé publigue d'y
veiller. LUanalyse du probléme posé par les
maladies rares leur appartenait donc. Les autorités

ont dii garder a 'esprit gque ces maladies
demeurent généralement mal connues,
mal diagnostiguées, mal étudiées et
gu'elles sont, par conséquent, mal traitées.
De plus, si chacune d'entre elles n'affecte
que peu de personnes, il n'en demeure pas
moins oue quelgue 5 a 6 000 maladies
rares ont été identifices a ce jour, et
qu'elles touchent un nombre impression-
nant de personnes. On parle de guelgue
20 a 25 millions aux Etats-Unis ainsi que
sur le territoire de |'Union européenne.

A défaut de ne pouvoir intervenir elles-
mémes positivemant sur le processus de
recherche et de développement en faveur
des maladies rares, les autorités se
devaient de trouver les moyens néces-
saires pour promouvoir cette recherche,

Le premier systeme d'incitation au
développement des médicaments orphe-
lins a vu le jour aux Etats-Unis. Sous la pres-
sion des patients atteints de maladies rares,
regroupés en associations et guidés par
une femme remarquable, elle-méme mere
de plusieurs enfants atteints d'une maladie
rare, le Congrés a mis le sujet a l'ordre du
jour des débats, et dés 1983, le Orphan
Drug Act g été instauré, Il fut [égérement
remanié au cours des années suivantes.

Ce réglement prévoit qu'a Ia demande de
son promoteur, un produit peut étre
désigné « médicament orphelin » i,
entre autres conditions, il est destiné au
traitement d'une maladie n'affectant pas
plus de 200 000 personnes sur le terri-
toire des Ftats-Unis. Les médicaments
ainsi désignés donnent droit & un crédit
d'impét fédéral éguivalant a 50 % des
frais de recherche clinique. En outre, les
médicaments arphelins sont exonérés de
la redevance due pour le dépdt d'une
demande d'autorisation auprés de la FDA
(Food and Drug Administration). Enfin, le
premier produit autorisé pour une indica-

tion donnée bénéficle d'une périade
d'exclusivité commerciale de sept ans. Le
Congrés alloue également des crédits —
une vingtaine de millions de dollars — &
la FDA pour couvrir les subventions
accordées aux meédicaments orphelins.

Le succés fut immediat. En quelgue 15
ans, prés de 1000 médicaments ont
obtenu leur statut de médicaments
orphelins et 175 ont recu ['autorisation
de mise sur le marché. Plus de 7 millions
de patients utilisent ces produits.

Ce développement fut suivi de prés par le
monde industriel tout entier. Plusieurs
pays cherchérent a imiter le modéle
américain, essentiellement le Japon en
1995, Singapour en 1997 et |'Australie
en 1998, avec évidemment des variantes
selon les pays.

La question était également suivie de
prés en Europe et certains pays, membres
de |'Union européenne, ont pris des
mesures spécifiques visant a améliorer la
connaissance, |a détection, le diagnostic,
la prévention ou le traitement des ma-
ladies rares || ne s'agissait toutefois que
de mesures isolées, et gui se sont avérées
nettement insuffisantes. Il faut dire que la
relative petitesse des pays européens
couplée avec la rareté des maladies a
considérer ne rendait pas les choses
aisées. De plus, il faut reconnaitre aussi
que chaque pays traversait une longue et
difficile période de transition sur le plan
légisiatif, dans I'objectif de la réalisation
du grand marché intérieur européen.

La Commission européenne, habilitée 3
proposer des réglements, était bien cons-
ciente du probléme. Elle n'ignorait pas
évidemment les progres scientifiques et
technologiques et était parfaitement con-
vaincue que l'accds aux meilleurs soins
possibles était un droit pour tous les
patients et qu'il fallait promouvoir le

développement de ¢es médicaments par-
ticuliers. Elle connaissait le succés de
I'Orphan Drug Act et ne pouvait ignorer
les revendications des patients concernes
qui, entre temps, s'organisaient de mieux
en mieux en Europe sur le plan associatif.

La Commission eurcpeenne avait claire-
ment compris, comme elle I'a écrit
elle-méme dans |'expose des motifs de sa
proposition ultérieure, gue : « L'expérience
des Etats-Unis et du Japon a montré caire-
ment que ['élement essentiel d'une
politique efficace de soutien a la recherche
et au développement des médicaments
arphelins consiste dans la mise en place
d'un systeme officiel de reconnaissance des
medicaments orphelins, assorti d'une
exclusivite commerciale d'une durée
suffisante a compter de la commercialisa-
tion effective du médicament »,

Mais elle poursuivait encore son objectif
principal, & savoir |'harmonisation des
[égislations nationales, qui devait permet-
tre |a libre circulation des médicaments
sur l'ensemble du territaire de ['Union
européenne. Ce projet a2 abouti & ce
gu'on appelle aujourd’hui « La législation
pharmaceutique européenne » et est
applicable & tous les Ftats membres.

Les derniers obstacles administratifs et
législatifs ont été levés en 1995, alors gue
I'Agence européerine pour |'Evaluation des
médicaments était créée et que |'on met-
tait sur pied une procédure d'autarisation
communautaire unigue de mise sur le
marché pour certains meédicaments —
autorisation accordée par la Commission
européenne et valable sur l'ensemble du
territoire de |'Union européenne. La
Comrmission européenne pouvait dés lors
propaser un réglement destiné & promou-
voir la recherche et le développement de
médicaments orphelins.
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Et c'est ce qu'elle fit, ouvrant les débats
dés cette année 1995, | fallut un peu
plus de quatre ans pour aboutir au
Réglement actuellement en vigueur et
qui a été publié au Journal officiel des
Communautés européennes le 22 janvier
2000, Les reglements d'application de-
vraient paraitre sous peu.

Le Réglement européen sur les médica-
ments orphelins s'appuie largement sur
le modeéle américain. Comme [ui, il
propose un systéme de désignation
{statut de médicament orphelin), il se
base sur un critére épidémiologique pour
définir la maladie rare (prévalence de 5
pour 10 000), il accorde une exclusivité
de marché de dix ans, une assistance a
I'élaboration de protocoles expérimen-
1aux et accorde une suppression totale ou
partielle des droits d'enregistrement lors
du dépdt de la demande d'autorisation
de mise sur le marché. Il convient cepen-
dant de souligner gu'il prévoit aussi, dans
des conditions définies, un critere
éconarmique de désignation, basé sur la
rentabilité présumeée du produit ainsi
qu'une rupture éventuelle de I'exclusivité
de marché aprés dix ans, et ce, si les
critéres initiaux de désignation ne sont
plus rencontrés ou si le produit s'avere
plus rentable que prévu.

Et pour la premiere fois, dans le cadre
de la législation pharmaceutique, le
Réglement accorde aux représentants des
patients, quelgues siages au Comité des
Médicaments orphelins gqui sera bientdt
mis en place et qui aura pour taches,
entre autres, de s'exprimer sur la dési-
gnation des médicaments orphelins et
d'aider la Commission européenne dans
sa politique en faveur des maladies rares.
Sur le plan financier et fiscal, qu'il n'abor-
de pratiquement pas, le Réglement
eurpopéen s'écarte considérablement du
modéle américain, ce gui s'explique

essentiellerment par les structures euro-
péennes et par les compétences
limitées de la Commission en ces matiéres.

Le Réglement européen est d'ores et
déja en application, bien que la publica-
tioh des réglements d'application soit
toujours attendue et que le Comité des
médicaments orphelins n'est pas encore
en place. Les nominations sent en cours.
Il sera intéressant d'évaluer son succes
par rapport a celui de I'Orphan Drug Act.
et d'analyser de guelle maniére il sera
bénéfique aux malades atteints de
maladies rares. || semble probable que
certaines industries de recherche, en par-
ticulier européennes, seront dynamisées
par ce Réglement et par les incitations
qu'il propase. Il est cependant difficile
de préjuger des domaines gui seront
couverts les premiers : vers quelles ma-
lzdies s'orienteront essentiellement les
recherches ? Cela dépendra trés évicem-
ment des compétences spécifigues de
chague entreprise et des découvertes
récentes concernant ces maladies et leur
arigine. Les progrés en biotechnologie
entreront également en ligne de compte
puisgu‘on considére que pres de 80 % des
maladies rares sont d'origine génétique.

Le poids politigue que prennent peu a
peu les associations de patients atteints
de maladies rares et leur représentation
au sein du Comité des médicaments
orphelins devrait également permettre
aux personnes les plus concernées de
peser quelgue peu sur les orientations de
recherche et développement. Déja, des
contacts encore informels se nouent
entre les chercheurs (universités et indus-
trie pharmaceutique) et les représentants
de patients, ainsi qu'avec des représen-
tants des autorités, des arganismes
assureurs et évidemment beaucoup
d'industriels, dans [‘objectif de mettre
I'accent sur les domaines de recherche les
plus avancés.

En cenclusion, on
peut dire gue
le Réglement eu-
ropéen sur les
médicaments
B orphelins cherche

i a donner & l'in-
dustrie pharma-
{ ceutique les incita-
tions suffisantes
pour gu'elle inves-
tisse dans ce
domaine, tout en
W veillant a n'étre
pas trop généreux. L'objectif est bien de
promouvolr la recherche et non de

promouvoir l'industrie.

| offre égalerment une procédure — bien
connue de 'industrie pharmaceutique —
qui se veut garante de la gualité et du
respect des normes maximales de sécu-
rité et d'efficacité, et gui est considérée
comme relativement rapide. Enfin, le
Reglement assacie guelgue peu le patient
au fonctionnement du systéme,

I semble bien que les résultats soient
fonction de |'usage gui en est fait tant
par les industriels que par les autorites,
car il n'est pas dépourvu, en divers
endroits, de certaines ambiguités prétant
a interpretations délicates. Les associa-
tions de patients atteints de maladies
rares devront également jouer leur
role de demandeurs exigeants mais de
conseillers raisonnables.

Df Danielle Taddeo
Pédiatre

Hépital Sainte-Justine
Montréal (Québeq),

Canada

La contraception

chez la femme atteinte de fibrose kystique

Aborder le sujet de la contraception chez la
fermme atteinte de fibrose kystigue est guelque
chose gue I'on peut percevoir comme étant trés
positif. En effet, gréce aux remarguables progrés
accomplis dans le domaine de la fibrose kystique
et a ['augmentation significative de la survie des
individus atteints, le sujet est devenu pertinent.
C'est aussi penser que les femmes atteintes de
cette maladie peuvent mener une vie « normale »
au plan personnel et social, enrichie de relations
humaines pouvant devenir plus intimes. | ne
s'agit pas de mettre de cOté la joie d'une
grossesse ou le bonheur d'avair un enfant néces-
sairement, bien que cela puisse étre le cas, mais
plutdt de la liberté de pouvoir planifier avec son
canjoint, et peut-étre aussi son medecin, cet
événement & la fois simple et compliqué...

Parler de contraception & une femme fibro-
kystique suggére qu'elle peut devenir enceinte.
Voila donc la premigre chose a clarifier. Les ado-
lescentes atteintes de fibrose kystigue voient
leurs premiéres régles survenir environ deux ans
plus tard que la moyenne des filles non
atteintest’); cela semble dépendre surtout de
leur état nutritionnel et de leur poids. Bien que
leurs organes reproducteurs soient tout a fait
normaux, le mucus situé au niveau du col de
['utérus est plus épais, ce gui peut entraver la
progression des spermatozoides. D'anciennes
études rapportaient un taux de fécondité tres
bas chez les femmes fibro-kystiques, soit moins
de 20%, mais une étude plus récente™ n'a pu
démontrer de différence entre le pourcentage
de jeunes fernmes atteintes et non atteintes qui
désiraient une grossesse et qui devenaient
effectivement enceintes (67% d'entre elles).
D'autres facteurs peuvent diminuer la fécondité
en réduisant la fréquence des cycles ovulatoires,
soit un état nutritionnel pauvre ou une maladie

respiratoire sévére, Ces conditions se produisent
toutefois moins précocement et moins
fréguemment grace & I'amélioration des traite-
ments. Le nombre annuel de grossesses dou-
blait aux Ftats-Unis entre 1986 et 1990, et il ne
cesse d'augmenter depuis.

Les jeunes femmes fibro-kystiques ont leurs
premiéres relations sexuelles au méme &ge gue
les autres, sont en relation conjugale dans la
méme proportion, mais selon I'étude citée
précédemment!’, font moins souvent usage
d'une méthode contraceptive. Elles se retrou-
vent donc assez souvent enceintes sans |'avoir
planifié¢ (dans 33% des cas). Il est certain
qu'une détérioration pulmonaire est possible,
bien que cela ne se produise pas d'emblée. Une
étude encourageante réalisée a Torontol?) a rap-
porté un faible taux de complications mater-
nelles et foetales chez un groupe de femmes
dont |'atteinte respiratoire et digestive semblait
légére. |l demeure quand méme qu'il subsiste
un risque de détérioration temporaire et que la
grossesse se déroulera certainement mieux si
elle est planifiee. C'est |3 quentre en jeu une
bonne méthode de contraception. Point impor-
tant & préciser : le cheoix du type de contracep-
tion doit étre discuté a l'intérieur du couple, car
et I'homme et la femme doivent en assumer la
responsabilité. Voici donc certaines options aul
s'offrent a la femme fibro-kystique :

LA CONTRACEPTION HORMONALE

La pilule est le moyen de contraception
réversible le plus efficace et le plus populaire.
Elle n'est par contre pas la seule méthode de
contraception hormonale. On peut diviser celle-
ci en deux catégories: dans la premiére, on
retrouve les produits gui contiennent deux types
d'hormones — les aestrogénes et les progesta-
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tifs — la « pilule » étant la plus connue
et la plus utilisee, et dans la deuxieme,
les produits qui ne contiennent
gu'un progestatif, tels la minipilule
(Micronar), les injections de progesta-
tifs (Dépo-Provera) et les implants de
progestatifs (Norplant).

Les contraceptifs oraux

Comment la pilule contraceptive
agit-elle 7 - On peut citer plusieurs
mecanismes d'action dont le principal
est I'inhibition de I'ovulation. Les autres
consistent en un épaississement du
mucus cervical qui empéche les sper-
matozoides d'accéder a l'ovule et une
altération de l'endométre qui, en
devenant atrophique et aminci, devient
non favorable 3 I'implantation d'un
ovule fécondé. C'est une méthode
simple basée sur la prise réguliére d'un
comprimé par jour. Elle comporte
plusieurs avantages. En effet, elle régu-
larise les cycles menstruels et réduit
souvent les saignements, diminuant
ainsi les risques d'anémie. Les crampes
menstruelles (dysménorrhée) sont trés
souvent atténuees. De plus, la pilule
diminue parfois l'acné, ainsi que les
risques de cancer des ovaires et de
'endomeatre (uterus). Enfin, le retour a
la fertilité est assez rapide aprés que
I'on ait cessé de la prendre. Les désa-
vantages de la pilule contraceptive sont
les suivants : elle doit étre prise conti-
nuellement pour étre efficace, elle ne
protége pas contre les maladies trans-
missibles sexuellement et elle nécessite
une visite chez le médecin pour une
prescription. Cette derniére peut, par
contre, étre une bonne occasion de
discuter des differents aspects de sa
sexualité et de sa sanié. L'examen
gynécologique n'est pas obligatoire
avant de commencer a prendre |a
pilule, mais doit étre fait peu aprés les
premiéres relations sexuelles, puis
annuellement et au besain.

II semble sécuritaire pour la jeune
femme atteinte de fibrose kystique d'u-
tiliser les contraceptifs oraux. Certains
médecins se sont toutefois demandés
si la pilule pouvait causer un épaississe-
ment du mucus des bronches, comme
cela se produit au niveau du mucus
cervical, et occasionner ainsi une
détérioration pulmonaire. Une élude 3
cet effet n'a cependant rien démontré
de tel au cours des six premiers maois
d'utilisation de la pilule3). Mais il
s'‘agit quand méme d'un aspect qul
doit étre suivi régulierement. Les con-
traceptifs sont-ils bien absorbes chez la
femme fibro-kystigue ? Disons que cela
peut étre variable, mais que s'il n'y a
pas de diarrnée et que la pilule est prise
avec les enzymes pancréatigues, on
améliare probablement son efficacité.

Certaines femmes se demandent si les
antibictiques ont un effet sur I'efficacité
de la pilule. C'est une trés bonne ques-
tion. Les antibiotigues reconnus comme
diminuant le plus la fonction des contra-
ceptifs sont heureusement rarement
utilisés dans le traitement de la fibrose
kystigue. Certains autres par contre,
comme la pénicilline, pourraient réduire
I'efficacité des contraceptifs oraux ; il est
donc recommandé d'ajouter une
méthode barrigre, telle le condom,
durant le traitement & la peénicilline et
pendant les jours subséguents. |l est
important de toujours informer son
médecin de |'utilisation de contraceptifs
oraux pour qu'il puisse évaluer |3 possi-
bilité d'interaction médicamenteuse et
I'altération de |'effet de la pilule ou du
medicament prescrit.

La pilule peut entrainer des effets se-
condaires pouvant inciter la femme & en
cesser I'utilisation. Voic les principaux :

B les tachetures (saignements vagi-
naux entre les menstruations)

Durant les premiers mais d'utilisation,
certaines femmes ont des tachetures,
mais ces derniéres ne sont nécessaire-
ment pas un signe d'inefficacité de
I'anovulant. Il est donc inutile de cesser
la pilule ou de changer la sorte de
pilule si cela se produit durant les trois
premiers mois. Si la situation persiste,
le medecin recherchera d'abord une
autre cause de saignement : oubli
d'un comprimé, prise irreguliére des
comprimés, médicaments associés,
vomissements, diarrhées, entre autres.
Une MTS (en particulier une infection a
chlamydia) de méme gue le tabagisme
peuvent également causer des ta-
chetures. Toutefois, si aucune de ces
causes n'est retenue, un changement
d'anovulant est alors indiqué.

B Les nausées

Les nausées constituent un effet
indésirable fréquent durant les pre-
miers mois. Prendre la pilule au cou-
cher ou avec de la nourriture atténue
souvent ce symptome. S'il persiste, une
diminution de la teneur en cestrogénes
des contraceptifs peut aider.

B Mastalgie (douleur au niveau
des seins)

La premiére chose a faire pour soulager
la mastalgie est de diminuer la con-
sommation de caféine {(café, cola,
chocolat) et le tabagisme. Diminuer le
contenu cestrogénigue de la pilule peut
auss! s'averer efficace.

M Le gain de poids

Le gain de poids est rarement causé
par les contraceptifs oraux a faible
dose. Il est cependant possible que les
contraceptifs causent une rétention
liguidienne, ce qui peut occasionner un

——— i

gain de poids. De plus, il arrive que les
progestatifs puissent augmenter |'ap-
petit. Certaines utilisatrices peuvent,
par ailleurs, perdre du poids, si elles ont
des nausées.

W Acné

Les nouveaux anovulants ont un effet
plutdt bénéfique sur I'acné. Si jamais par
contre, la pilule entrainait une exacerba-
tion de ce probléeme, il serait slrement
possible de trouver un autre anovulant
n'ayant pas cet effet ennuyeux.

B L['aménorrhée

5 & 10% des cycles peuvent étre affec-
tes par une aménorrhée (absence de
menstruations). Il s‘agit d’'un effet
secondaire assez fréquent mais qui
n'est pas inquiétant.

Certaines conditions médicales nécessi-
tent une attention particuliére et une
discussion avec un médecin habitué a
prescrire un maoyen de contraception
aux femmes atteintes de fibrose kys-
tique. Celles, par exermple, qui ont un
probleme hepatigue, peuvent étre
appelées a utiliser une contraception
consistant en un progestatif seul, dont
nous reparlerons un peu plus loin ou
une méthode barriere. Il n'y a pas de
contre-indication & prendre la pilule
contraceptive pour celles gui présen-
tent une intolérance aux hydrates de
carbone (glucose) ou un diabéte, mais
le suivi doit étre fait de facon réguliére.

Celles qui souffrent de migraines
non compliguées de problémes neuro-
logigues — problémes visuels, engour-
dissements, paralysie — peuvent prendre
la pilule en demeurant attentives a une
augmentation de la fréquence ou de
I'intensité de leurs maux de téte.

Il est essentiel que les femmes qui pren-
nent la pilule le mentionnent si elles
prévoient se faire opérer. Elles doivent en
effet en cesser l'utilisation quatre
semaines avant une chirurgie exigeant
une immobilisation prolongée. Cette
précaution vise a prévenir une éventuelle
thrombophlébite.

La minipilule

Cet anovulant ne contient gu'une sorte
d’hormone : un progestatif. Elle agit
en apportant des changements a I'en-
dométre de |'utérus et au mucus cervical,

L'ovulation est inhibée chez 60 % des
femmes utilisant cette pilule qui dait
&tre prise 4 la méme heure chaque jour.
Son principal désavantage est de
pravoguer une absence de menstrua-
tions ou des saignements irréguliers. La
minipilule est recommandée guand les
cestrogénes sont contre-indigués chez
une femme ou qu'ils occasionnent trop
d'effets secondaires. Elle peut étre
conseillée chez celles qui ont un pro-
bleme hépatique, par exemple, ou qui
souffrent de migraines compliguées.

Dépo-Provera

Le Dépo-Provera est un progestatif
injectable, |'acétate de médroxyproges-
terone. Il supprime |'ovulation, rend le
mucus cervical imperméable au sperme
et induit une atrophie de I'endomeétre,
Une injection intramusculaire est
nécessaire & tous les trois mois. Ses
principaux effets secondaires sont les
saignements imprevisibles, ['absence
de menstruations (50% apres un an) et
le gain de poids (2.5 kg au cours de la
premiére année). Les indications pour
la minipilule s'appliguent également au
Dépo-Provera. De plus, cet anovulant
ne dépend pas de I'absorption intesti-
nale pour étre efficace et n'entre pas
en interaction avec les antibiotiques. A

ce jour cependant, aucune étude speci-
figue concernant ce moyen de contra-
ception n'a été menée chez les femmes
fibro-kystigues,

LES METHODES BARRIERES

Le condom masculin

Le condom est le moyen contraceptif le
plus complet, prévenant a la fois la
grossesse et les maladies transmissibles
sexuellement. Son efficacité repose sur
son emploi assidu et adéquat, a
chague relation sexuelle, et ce, quelle
que soit la période du cycle menstruel,
On peut se le procurer aisément, il
ne faut que surmonter la géne de
I'acheter... On lui attribue cependant
bien des défauts : interrompre la spon-
tanéité de Ia relation sexuelle, diminuer
la sensibilité, rompre. A cet effet, les
bris de condom sont rares et générale-
ment dus a un emploi abusif, & 'ajout
d'un lubrifiant nacif (beurre, huile pour
béhe, huile de massage, gelée de
pétrole ou Vaseling), & une conserva-
tion inadéquate ou a une date de
péremption dépassée. Le condom peut
aussi se briser pendant le déballage, la
pose ou le retrait. Ajouter un lubrifiant
peut augmenter la sensibilité éprouvée.,
Il peut é&tre incorporé aux jeux amou-
reux et méme étre avantageux en
prolongeant |'erection de ['homme et
en diminuant les problémes d'éjacula-
tion précoce. Le condom en membrane
naturelle procurerait une meilleure
sensibilite, mais il est moins robuste et
ne protége pas des MTS.

Le condom féminin

Congu en polyuréthane mince et sou-
ple, le condom féminin serait presque
aussi efficace gue le condom masculin.
Il s'adapte aux contours du vagin et ne

19




20

La contraception chez la femme aticinte de filvose kystigue

serre donc pas le pénis, procurant une
sensatian plus naturelle et une sensibi-
lité accrue. |l serait par contre bruyant
lorsqu’on ['utilise.

Le diaphragme

La femme qui désire utiliser un
diaphragme doit étre a l'aise avec
sa manipulation ; il doit en effet étre
mis en place avant chague relation
sexuelle. Il doit étre utilisé avec un
spermicide pour offrir une meilleure
protection contraceptive. Un examen
gynécologique est nécessaire pour
déterminer sa dimension initiale car
son efficacité dépend beaucoup de sa
capacité a demeurer bien en place. En
recauvrant le col de ['utérus, il pro-
tégerait aussi de certaines MTS.

Les spermicides

Le taux d'efficacité moyen des spermi-
cides utilisés seuls est moindre gue
celui du condom ou des contraceptifs
oraux. Il est donc préférable de les
utiliser en combinaison avec une autre
méthode. Les spermicides se présen-
tent sous forme d'éponge, de gel
biadhésif, de mousse, de gelée, de
créme et de film. En voici deux types :

W ['éponge Protectaid™D .

Insérée devant le col de I'utérus et con-
tenant ftrois agents spermicides,
I'éponge ProtectaidMP  absorbe e
liquide séminal tout en détruisant les
spermatozoides. Elle ne nécessite pas
de visite chez le médecin ni de
prescription médicale. Un de ses désa-
vantages semble étre de créer une plus
grande tendance aux vaginites,
probleme déja fréguent chez les
femmes fibro-kystiques sous antibio-
tigues. De plus, I"éponge ne peut &tre
utilisée durant les menstruations.

W |'Advantage 24MD

'« avantage » de |'Advantage 24MD
est gu'il semble efficace contre les MTS
el le VIH. Sous forme de gel, i| peut
&tre inséré jusqu'a 24 heures avant la
relation sexuelle grdce a un applicateur
jetable, mais il est plus efficace s'il est
appliqué peu avant le coit.

Le stérilet

Idéalement, le stérilet est recommande
a la femme qui a déja été enceinte —
son installation est beaucoup plus
facile et beaucoup mains douloureuse
dans |'utérus d'une femme qui a déja
accouché — et qui a un partenaire sta-
ble, de facon 2 réduire les risques de
maladies transmissibles sexuellernent. |l
peut & 'occasion étre une option pour
la femme qui n‘a jamais eu d'enfant,
apreés analyse de sa situation et discus-
sion avec un meédecin. Les risques asso-
cies a lutilisation d'un stérilet
sont la perforation utérine, I'augmen-
tation des deuleurs abdominales et des
saignements menstruels, une maladie
inflammatoire pelvienne et une gros-
sesse ectopigue,

CONTRACEPTION POST-COITALE

Lorsqu’on parle de contraception post-
coitale, il est principalement question
de pilule du lendemain. Pour une effi-
cacité optimale, cette derniére doit étre
prise dans les 72 heures suivant une
relation non protégée ou un bris de
condom, mais peut étre prise jusgu'a
120 heures apres. Deux comprimés
d'Ovral (une pilule contraceptive) sont
pris initialement et deux autres 12
heures plus tard. Certaines femmes
peuvent avoir des nausées et |'on
recommande donc de prendre un com-
primé de Gravol une demi-heure avant
la prise des deux derniers comprimés,

Une autre méthode est le « stérilet du
lendemain » qui peut étre installé
jusqu'a sept jours aprés une relation
sexuelle & risque de grossesse. Cette
méthade comporte certaines contre-
indications et certains risgues qui
daoivent étre discutés avec un médecin.

Somme toute, plusieurs options s'offrent
a la femme fibro-kystique qui recherche
une méthode contraceptive efficace,
Parmi celles abordées plus haut, il v en
aura certainement une gui saura lui con-
venir. Une discussion avec son médecin
traitant peut apporter des éclaircisse-
ments sur ce choix, car il faut bien sou-
vent tenir compte de plusieurs aspects
de la maladie et de la santéd. Enfin, le
partenaire est toujours le bienvenu sl
veut participer a la discussion. ..
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croisee

par Pseudomonas aeruginosa : mythe ou réalité ?

La contamination crofsée est la transmission d'un
germe d'un sufet & un autre. La contamination par
Pseudomonas aeruginosa est décrite dans fa littéra-
ture screntifique depurs plus de 15 ans,

L'historique de la contamination croisée

C'est au début des années 80, suite & I'augmenta-
tion dans certaines cliniques, de l'incidence de
sujets infectés ou colonisés par Burkholderia cepa-
cia (appelé autrefois Psevdomonas cepacia),
qu'est d'abord apparue la question du risque de
contamination croisée,

En 1984, I'éguipe du Hospital for Sick Children de
Toronto démontre une hausse de |'incidence d'infec-
tion a B.cepacia mais sans avidence de contamina-
tion croisée (1. En 1985, I'équipe de Tablan publie
un article suggérant que la colonisation par
Pseudomonas cepacia soit un  phénoméne
endémique plus fréquent chez les patients fibro-
kystiques hospitalisés ayant une atteinte sévere (21,

En 1983, suite 3 la hausse de colonisations par B.
cepacia, le groupe du D' Thamassen de Cleveland,
en Ohio, prend des mesures préventives afin de
diminuer 'incidence de nouvelles colonisations. Ces
mesures consistent a séparer les sujets colonisés des
sujets non-colonisés lors de séjours dans des camps
d'eté et lors des hospitalisations (étages différents
pour les deux groupes lors des sgjours intra-hospita-
liers), Suite 3 ces mesures, on note une diminution
importante  des nouvelles  colonisations  par
B. cepacia par année ; celles-ci passent en effet de
B.4% en 1983 4 1.7% en 1984 (3,

Par la suite, plusieurs articles sont publiés sur |'é-
tude des ribotypes (code génétique) de B. cepacia
afin de déterminer la présence ou non de conta-
mination croisée. En 1992, le groupe de Taylor (4)
démontre gu'entre 1987 et 1991, 33.3% des
patients nouvellement colonisés par B, cepacia
partagent un germe ayant le méme ribotype,

La contamination

c'est-a-dire la méme configuration génétique. Ces
résultats suggérent une acquisition nosocomiale
{acquise en milieu hospitalier) de 8. cepacia mais
ne prouvent toutefais pas l'existence de contami-
nation croisée.

La méme année, un éditorial sur le risque de con-
tamination croisée est publié dans la prestigieuse
revue The Lancet 15} Les auteurs y stipulent que si
ce risgue est difficile & admettre, il ne peut &tre
ignoré. En 1993, plusieurs publications démon-
trent clairement I'existence de contamination
croisée surtout lors de séjours dans les camps d'été
6-8) On consellle alors que les mesures prévertives
pour diminuer cette transmissicn ne soient pas
limitées aux hospitalisations mais étendues aux
contacts sociaux dans la communauté,

Suite a ces données, la Fondation canadienne de la
fibrose kystique émet certaines recommandations
sur la prévention de la transmission de B. cepacia.
Ainsi, les patients atteints de fibrose kystigue
infectés a B. cepacia doivent étre informés de leur
état et mis en garde guant aux activités gui pour-
raient augmenter le risque de transmission a
d'autres patients. De plus, les camps d'été
regroupant des patients atteints de fibrose
kystique ne devraient plus étre encouragés.

Contamination croisée et Pseudomonas
aeruginosa

Des 1986, certains groupes parlent déja du
risque potentiel de contamination croisée par
Pseudomonas aeruginosa 911 En 1983, une
éguipe danaise, sous la direction du Pr Haiby, avait
naté une « epidémie » de Pseudomonas aerugi-
nosa multirésistants, Le probléme avait été alors
quasi enrayé par |'instauration de groupes distincts
(cohortes) de patients lors des visites en clinique
et des haospitalisations. Voici le détail de ces
différentes cohortes :
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La contanination crotsée

B Cohorte sans Pseudomonas
aeruginosa.

B Cohorte avec Pseudomonas
aeruginosa sensible.

B Cchorte avec Pseudomonas
multirésistants.

B Cohorte avec Burkholderia cepacia

En 1991, le groupe de Tummler démon-
tre qu'entre 1983 et 1986, 12 des
40 patients nouvellement colonisés par
Pseudomonas aeruginasa ont été conta-
minés lors de séjours dans des camps
d'été, a la clinigue ou au centre de
réhabilitation (12},

En 1986, des mesures préventives de
séparation de patients sont instaurées
lors des séjours intra-hospitaliers et un
programme de désinfection stricte des
lavabos et des conduits d'eau est mis sur
pied. Un seul nouveau cas de contamina-
tion croisée apparait entre 1986 et 1988
suite & ces mesures et aucun n'est signalé
entre 1988 et 19917.

En mars 2000, le groupe dancis du
Pr Haiby publie son expérience de conta-
mination croisée par Pseudomonas
aeruginosa chez des sujets auparavant
non colonisés par Pseudomonas (120,
En 1990, 22 jeunes fibro-kystiques
participent a un camp d'hiver d'une
durée d'une semaine, parmi lesguels 17
sont déja colonisés par Pseudomonas
aeruginosa, Or, au retaur du camp, tous
sont colonisés. Les 5 parlicipants nou-
vellement colonisés ont acquis des
germes ayant le méme ribotype qu'un ou
plusieurs des germes présents chez les 17
autres, ce qui aémaontre un taux de
contamination croisée de 100%.

Il est évident que cette contamination est
apparue dans un contexte particulier ol les
contacts étalent étroits et fréguents. Cette
&tude démontre toutefois qu'il existe une

réelle possibilité de contamination croisée
par Pseudornonas aeruginosa,

Contamination croisée par
Pseudomonas aeruginosa : danger ?

L'infection par Pseudomonas aeruginosa
n'a certainement pas la gravité de celle
causée par B. cepacia mais est nettement
plus fréquente, ce qui laisse croire que son
risque de contamination est plus élevé,

La tendance actuelle de plusieurs groupes
canadiens, européens et américains est
de tenter d'éradiquer la colonisation par
Pseudomonas des sa premigre apparition,
et ce, en utlisant des méthodes trés
agressives (antibiothérapie orale et/ou
en inhalation, antibiothérapie intra-
veineuse, etc). Ces mesures visent a
retarder le plus possible la colonisation
chronigue par Pseudomonas aeruginosa
reconnue pour entrainer une réaction
inflammatoire intra-bronchique vicieuse
et par |a suite, une destruction progressive
de |'arbre respiratoire. La contamination
croisee avec un germe multi-résistant est
certainement a éviter.

Mais jusqu'ol devrait aller 1a prévention ?
Il est évident gu'il faut tenir compte des
avantages et des inconvénients de toute
mesure, aussi préventive soit-elle. Bien
gue la majorité des jeunes adultes fibro-
kystigues soient déja colonisés par
Pseudomonas, || serait possible d'amélio-
rer leur survie et leur qualité de vie si des
mesures de prévention contre la colonisa-
tion croisée s'avéraient efficaces. Si nous
considérons gue ces mesures doivent étre
appliguées, celles-ci devraient certaine-
ment étre instaurées en milieu pédiatrique
el poursuivies en milieu adulte.

Si l'expérience avec B. cepacia nous incite
a4 la prudence, il n'en demeure pas
moins que la probléematique entourant la
contamination croisée est complexe. En
l'occurrence, il s'agit actuellement d'une
question de perception, de vision, et
de philosophie.
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La fibrose kystique

et Burkbolderia cepacia

Burkholderia cepacia, autrefois appele Pseu-
domonas, est un type de bactérie particulierement
problématique pour les patients atteints de fibrose
kystigue. Contrairement a Pseudormaonas aerugi-
nosa, pathogeéne bactérien plus courant, Il peut non
seulerment se transmettre d'un patient a un autre,
mais également entrainer une infection pulmonaire
& progression rapide chez certains patients fibro-
kystiques. De plus, 8. Cepacia semble avair des
conséquences particuliererment négatives chez
certains patients ayant subi une transplantation des
pourmons. Bier gue les effets possibles de 8. Cepacia
chez les persannes atteintes de fibrose kystique
soient maintenant passablement connus, nous nous
expliquons encore bien mal la plupart d’entre eux.
Ce court article décrit I'état actuel de nos
connaissances et de notre compréhension de 8
cepacia et fournit des recommandations pour en
éviter la propagation.

Qu’est-ce que Burkholderia cepacia ?

B. cepacia est une bactérie gui, en laboratoire,
ressemble beaucoup a Pseudomonas aeruginosa.
Cependant, puisqu'elle est trés différente au niveau
génétique, on l'a assodée au nouveau groupe
Burkholderia. On a d'abord découvert qu'elle provo-
gquait la pourriture de |'oignon (cepacia vient du mot
lztin signifiant oignon) et on a longtemps cru qu'elle
ne causait de problémes qu’aux végétaux. Elle fut
considerée sans risque pour I'humain jusgu’a tout
récermment, lorsgue I'on découvrit qu’elle était par-
ticulierement problématique pour les gens atteints
de fibrose kystique et les autres groupes de patients
atteints de rares troubles d'immunodéficience.

LUidentification et la classification de la bactérie B.
cepacia est extrémement complexe. Ce que I'on sait
a ce jour, c'est qu'elle est en fait composée d'au
maoins six sous-groupes, appelés genomovars ou
especes, Cette bactérie peut &tre tres difficile a
identifier dans un lzboratoire d’hopital non
spécialisé. Au laboratoire de Vancouver {seul
laberatoire canadien spécialisé dans ce type de

recherche)}, on confirme l'identification de la bac-
térie et on détermine le genamovar ou l'espéce et
I'empreinte génétique. Ces tests permettent de
déterminer |a présence de certaines espéces parti-
culiéres de bactéries. Avec ces données, |'éguipe
de soins de santé du patient chez gui elles ont été
prélevées peut également évaluer la probabilité
gue la bactérie se soit ou non propagée a d'autres
patients de cette clinique.

La grande majorité des espéces de B. cepacia que
I'an retrouve chez les patients fibro-kystigues
canadiens viennent de genomovar Il ou de
genomevar I, aussi connues sous le nom de
Burkholderia multivorans. Dans |a plupart des cas,
les espéces fransmises entre patients fibro-kys-
tiques proviennent de genomaovar Il et on retrou-
ve des groupements d'especes dans des clinigues
spécifiques. A Toronto par exemple, la plupart des
bactéries B. cepacia étudiéses ont un type ou
empreinte génétique spécifique, tandis qu’a
Vancouver, elles sont camposées de regroupe-
ments distincts d'empreintes. L'existence de ¢g
regroupement prouve gue la bactérie peut se
propager d'un patient & un autre dans les cliniques
canadiennes.

Quel est I'effet de Burkholderia cepacia sur
les patients fibro-kystiques ?

De nombreux patients infectés par Burkholderia
cepacia ne souffrent pas d'un type de maladie pul-
monaire plus grave que ceux gui ne sont pas infec-
tés. Cependant, un faible pourcentage d'entre eux
- moins de 20 % - souffrent de forte fievre et
voient leur état de santé se détériorer rapiderment.
C'est ce qu'on appelle le « syndrome de cepacia ».
En ce moment, on ne peut determiner si un patient
contaminé & 8. cepacia souffrira ou non de ce syn-
drome. On pense que certains facteurs propres a la
bactérie et aux patients déterminent si le syndrome
se développera ou non; cependant, ces facteurs
n'‘ont pas encore &té identifiés.
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La fibrore Eystique ot Bureboldevia cepacia

Comment les patients fibro-kys-
tigues deviennent-ils infectés par
Burkholderia cepacia ?

On ne connait actuellement que peu de
choses sur la facon dont la bactérie
Burkholderfa cepacia est transmise aux
patients fibro-kystiques. Toutefois, puisqu’il
s'agit d'un germe du systeme respiratoire,
il est prabable gu'il se propage comme les
autres germes qui infectent les poumons,
soit dans I'air ou par 'entremise d'un objet
qui a été en contact avec des sécrétions de
I'appareil respiratoire. |l sermble donc pro-
bable gue la bactérie soit transmise entre
patients par voie aérienne dans un espace
restreint peu aéré, une auto par exemple,
ou par une surface solide telle une main,
une tasse ou une brosse a dents.

Parmi les activités & haut risque pour Ia
propagation de pathogénes du systéme
respiratoire, on retrouve

B les activités qui augmentent la pro-
duction de sécrétions transportées
dans |'air dans un espace clos, telles
que la physiothérapie et I'exercice
physique, ou le fait de partager une
chambre lors d'un séjour a 'hépital ;

B |e baiser et autres gestes intimes ;

B 'utilisation partagée d'ure brosse 3
dents ou d'autre matériel tel un verre,
qui pourrait transmettre la salive

Certaines formes de 8. cepacia semblent
se transmettre plus facilement que
d'autres. Celles de genomovar Il sont les
plus problématiques. Ces especes, aussi
connues sous le nom de Burkholderia
multivorans, ne semblent pas, & ce jour,
avoir été transmises chez les patients
canadiens, on rapporte un cas de trans-
mission de genomovar |l entre patients
en Grande-Bretagne.

Deux caractéristigues de B cepacia
décrites par des chercheurs canadiens
expliguent les possibilités de transmission

d'un patient & I'autre. La premiére, appelée
cable pilus et dant la structure ressemble &
un cheveu, fait saillie et accrolt ainsi I'ha-
bileté de la bactérie a se coller aux
cellules de la bouche et dans les
voies aériennes. La seconde se nomme
B. cepacia Epidemic Strain Market
(BCESM), un géne dont on ne connait pas
la fonction et que I'on retrouve habituelle-
ment parmi les espéces qui se transmettent
facilement d'un patient & un autre.

Que peut-on faire pour limiter les
risques de transmission de
Burkholderia cepacia ?

La meilleure facon d'éviter que les patients
fibro-kystiques ne contractent 8. cepacia
est de séparer ceux gui sont infectés de
ceux qui ne le sont pas. Cela peut toutefois
atre difficile puisgue les méthodes utilisées
pour détecter I'infection sont assez
inexactes. Aprés avoir etudié les rapports
scientifiques, la Fondation canadienne de
la fibrose kystigue a émis les recommanda-
tions suivantes pour prévenir la propaga-
tion de B. cepacia :

B Se laver les mains demeure la mé-
thode de controle de 'infection la plus
efficace pour réduire les risques de
propagation de B. cepacia et d'autres
germes transmissibles. On doit se
laver les mains a I'eau courante et au
savon pendant 10 & 15 secondes pour
éliminer efficacement les bactéries sur
la peau.

W Les patients fibro-kystiques qui ont con-
tracté 8. cepacia doivent en étre infor-
més au plus 16t et recevoir des conseils
a propos des activités gui pourraient
accroltre les risgues de contamination
des autres patients.

B les cliniqgues canadiennes de fibrose
kystique doivent étre organisées de
facon a minimiser les risques de trans-
mission de B. cepacia.

B Les patients infectés ne devraient pas
partager de chambres d'hopital, de

traitements de physiothérapie, de pro-
grammes d’exercices, de douches ou de
nébulisateurs avec des patients gui ne
sont pas atteints et ce, tant a l'intérieur
gu'a I'extérieur des hdpitaux.

Les patients infectés par B. cepacia ne
devraient pas prendre part & des
activités physiques ardues ou & de la
physiothérapie en présence d'autres
patients fibro-kystiques, car ce genre
d'activités peut provoquer |2 toux et du
méme coup la dissemination de germes.

Les patients fibro-kystiques ne doivent
pas partager de brosses a dents,
d'ustensiles, de verres, de tasses ou
d'autres objets qui pourraient transmet-
tre les sécrétions buccales.

Les patients devraient jeter leurs
mouchoirs usagés dans des sacs de
papier afin d'éviter la transmission de
8. cepacia.

Les patients devraient éviter les contacts
intimes tels le baiser ou autres activités
intimes.

Tous les patients fibro-kystiques de-
vraient savoir qu’un contact intime pro-
longé entre un individu infecté par B.
cepacia et un autre qui ne |'est pas peut
entrainer un risque de transmission de
la bactérie. Par exemnple, les longues
réunions tenues dans des locaux petits
ou mal aérés, des retraites de fin de
semaine ou de longues promenades en
voiture peuvent augmenter le risque de
contamination croisée. Les rencontres
dans de grandes salles ou 2 |'extérieur
semblent par contre, ne présenter que
peu ou pas de risque.

Puisgue des gens infectés par B. cepa-
cia, ou'ils le sachent ou non, peuvent
étre présents, tous les patients fibro-
kystiques qui prévoient assister a des
réunions ou des rencontres sociales
devraient savoir que des personnes
infectées par 8. cepacia pourraient étre
présentes, Ainsi, ils décideront eux-
mémes s'ils doivent ou non assister & la
réunion ou la rencontre.

i
|
|
|
|
|
|

Tenant compte de ces derniers faits,
la Fendation ajoute la note suivante
a chacune de ses convocations 3
une réunion :

Avis

« Des persornes atteintes de fibrose kys-
tigue pourraient assister & cette réunion.
Certaines de ces personnes pourraient
avoir une infection a Burkholderia cepacia
ou a d'autres bacteries potentiellerment
dangereuses qui peuvent se transmettre
entre personnes fibro-kystiques. La santé
de certaines persannes atteintes de fibrose
kystique pourra décliner a la suite d'une
telle infection. On ne pense pas gue les
personnes fibro-kystiques courent un
grand risque d'attraper Burkholderia cepa-
cia en assistant & des réunions ol d’autres
personnes atteintes sont présentes.
Néanmoins, on conseille vivement aux per-
sonnes fibro-kystiques d'éviter un contact
physigue prolongé et intime avec d'autres
personnes fibro-kystiques. Toute perscnne
qui assisie a cette réunion le fait a ses pro-
pres risques, et la Fondation canadienne de
la fibrose kystigue n'assume aucune
responsabilité guant aux conséguences sur
la santé qui découlent de cette reunion ou
de tout autre contact secial entre person-
nes fibro-kystigues, Pour de plus amples
informations, veuillez communiguer avec
le directeur de votre clinigue ou avec le
siege social de la Fondation »,

Que risquent les patients fibro-
kystiques en utilisant B. cepacia
pour prévenir les maladies chez
les plantes ?

B. cepacia est un agent trés intéressant
pour la biomédication et le biocontrble des
maladies des plantes en raison de sa
facilité d'adaptation a |'environnement
naturel. C'est une bactérie tres efficace
pour éliminer la contamination chimigue
de l'environnement et pour contréler les

maladies des plantes comme celles causees
par des champignons. Elle est particuliére-
ment intéressante en raison du fait qu'elle
travaille plus efficacerent que les agents
chimigues. Méme si elle sermble I'agent
idéal dans ces cas, sa propagation dans
I'environnement (par arrosage ou par
traitement des racines) cause un véritable
probléme. Jusqu'a ce que I'on en sache
plus & propos de B. cepadia et parce que
cette bactérie constitue une menace pour
les patients immunodéficitaires comme les
persannes atteintes de fibrose kystigue, la
majorité des membres du US Federal
Insecticide, Fungicide and Rodenticide Act.
Scientific Adwisory Panel ont demandé un
moratoire sur 'usage de B. cepacia pour le
biocontréle, spécialement les vaporisations
sur les feuilles. Pour en apprendre davan-
tage, veuillez consulter le site Internet
http:/fallserv.rug.ac.be/~tcoenye/eparep.pdf.
Cette question mérite vraiment d'étre
étudiée plus a fond et le plus rapidement
possible.

Que fait-on présentement pour
accroitre les connaissances scien-
tifiques et médicales sur B. cepacia ?

La complexité de la bactérie B. cepacia et
le fait gu'elle puisse se transmettre d'un
patient fibro-kystigue a un autre soulévent
de nombreuses guestions parmi les scien-
tifiques et le personnel médical. Cette
preblématique a donné naissance & un
petit groupe de chercheurs qui a choisi de
tenter de concerter ses efforts en un
regroupement international non-officiel de
collaboration. A partir de ce groupe, a été
crée le International Burkholderia cepacia
Working Group (BCWG). Le BCWG se
réunit deux fois par année, soit au cours de
la rencontre nord-américaine de la fibrose
kystique et ensuite au printemps. Les par-
ticipants échangent les derniéres informa-
tions sur la bactérie 8. cepacia et élaborent
diverses initiatives de recherche. Ce travall
de colizboration a grandement amélioré
les connaissances des cliniciens, microbio-
logistes et scientifiques spécialisés dans le

domaine de la fibrose kystigue. Pour
consulter le compte-rendu des derniéres
réunions du BCWG, visitez le site
htip/#/allservrug.ac be/~tcoenye/

Les guestions spécifiques soumises au
BCWG sont les suivantes :

1. Quel lien peut-on établir entre le
type d'espéce et/ou de genomovar et
les résultats cliniques ?

2. Quels sont les risques de transmis-
sion d'un patient a un autre pour les
différentes espéces et/ou de geno-
movars et quels sont les signes
universels de transmissibilité ?

3. Quelle est la thérapie antibiotique
optimale pour les patients infectés par
B. cepacia 7

4. Quels sont les facteurs qui aug-
mentent la possibilité d'étre infecté
par B. cepacia ?

5. Quelles sont les mesures de con-
trale de l'infection les plus ration-
nelles, qui saient un juste milieu entre
les droits des patients et le risque lié 3
certaines activités ?
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Fertilité et grossesse

chez la femme atteinte de fibrose kystique

La fibrose kystigue est une maladie qui affecte, par
le biais d'un mauvais fonctionnement des glandes
mugueuses, les pournons et le systéme digestif. Les
hommes atteints de cette maladie souffrent égale-
ment d'infertilité. Cependant, lorsqu'il est question
des femmes fibro-kystigues, on confond souvent
fertilité et possibilité de grossesse. On sait que la pro-
1éine anormale présente dans les poumons, le pan-
créas et l'intestin des personnes fibro-kystiques se
retrouve également dans le col de I'utérus, dans
I'utérus lui-meéme et dans les trompes de Fallope qui
relient I'utérus aux ovaires. Pourtent, I est sur-
prenant de constater gue les trompes et l'uterus ne
sont & peu prés pas affectés par la fibrose kystique.
I arrive tautefois gue le col de 'utérus soit bouché
par un épais bouchon de mucus qui empéche le
sperme d'atteindre |'ovule et diminue ainsi la fertilité
chez certaines fermmes.

Les femmes atteintes de fibrose kystigue ont des
ovaires normaux. Les hormones qui préparent les
ovaires & la puberté de méme gue celles gue
fabriquent les ovaires sont produites en quantité
normale chez la plupart d'entre elles. Ces hor-
menes mettent cependant plus de temps a attein-
dre un niveau normal, ce qui expligue pourguoi la
puberté et les premiéres régles arrivent plus tard
chez las femmes fibro-kystiques. Lz femme fibro-
kystique dont I'état de santé est généralement
bon devrait donc avoir des menstruations
normales et conséquemment, étre fertile. Par
contre, la femme dant |'état de santé sera moins
bon pourra souffrir de menstruations irrégulieres
ou d'aménorrhée (absence de menstruations) et
étre ainsi trés peu fertile.

La croyance voulant que les personnes afteintes de
fibrose kystique soient peu fertiles est basée sur de
grandes études qui ont été conduites alors que |a
fibrose kystique ne pouvait 8tre fraitée aussi bien
quelle I'est maintenant. Aujourd'hui, de nom-
breuses femmes atteintes de fibrose kystique sont en
bien meilleure santé qu'il y a quelques années et

plusieurs d'entre elles peuvent devenir enceintes
normalement, méme si pour cela, il arrive que le
sperme de leur partenaire doive étre injecté dans
leur utérus afin de contourner le bouchon de mucus.

Une des principales guestions que se posent les
femmes fibro-kystiques & propos de la grossesse est
colle-ci © « Quel effet la fibrose kystique aura-t-elle
sur mon bébé ?» La premigre chose a fare
lorsqu’on envisage Une grossesse est d'abord et
avant tout d'entreprendre les démarches pour savair
si votre partenaire est porteur du géne de la fibrose
kystigque. Si ce n'est pas le cas, |a probabilite gque le
bébé soit atteint de la maladie est de moins de 1 sur
250. Par contre, sl votre partenaire est porteur, le
bébé aura une chance sur deux de naftre avec la
maladie. Pour ce qui est des traitements pour la
fibrose kystique, la plupart d'entre eux ne sont pas
contre-indiqués durant la grossesse. Il y a toutefais
quelques exceptions, comme par exemple |'acide
ursodéoxycholigue et la ciprofloxacine, dont 'usage
doit normalement 8tre cessé ou évité durant la
grossesse; votre médecin vous informera a propos
des autres contre-indications. De facon générale, la
mére malade risque de causer elle-méme davantage
de tort au bébé que ne le ferait son traitement, Si le
diabéte est quelquefois source de problémes pen-
dant la grossesse chez les femmes non atteintes de
fibrose kystigue, il est doublement important qu'il
soit bien contrdlé chez les femmes atteintes de la
maladie. Un faible poids corporel et une prise de
poids insuffisante pendant la grossesse peuvernt
résulter en de petits bébés nés prématurément. Les
femmes de faible poids peuvent aussi avoir de la
difficulte a devenir enceintes. Une fonction
pulmonaire déficiente peut aussi rendre la grossesse
tres difficile. De graves infections pulmaonaires
peuvent entrainer une naissance prématurée et
représentent donc un risgue sérieux pour le bébé.
Toutefois, grace a l'excellence des scins donnés aux
bebés aujourd'hui, il est assez rare qu'ils meurent a
la naissance et en trés bas age.

Une seconde question revient fréquem-
ment : « Quel effet la grossesse aura-t-elle
sur ma maladie ? ». || est plus difficile de
répondre a cette seconde question qu'a Ia
précédente. |l n'existe pas de données
claires gquant eux effets de la grossesse sur
la santé de la meére atteinte de fibrose kys-
tique. Certains médecins pensent que la
grossesse peut avoir un effet néfaste sur
certaines femmes, alors gue d'autres n'en
crolent rien. Des études ont demontré que
la grossesse survient généralement chez les
fernmes gui n‘ont qu'une atteinte légere
de la maladie, c'est-a-dire celles chez qui le
diagnostic a é&té établi tard, qui ne pren-
nent aucune enzyme, dont les poumons
sont sains et qui ne sopuffrent pas de
dizbéte. Lorsque la grossesse survient chez
une femme plus atteinte, elle a souvent
des effets graves. Plus récemment, il est
devenu évident que la grossesse pouvait se
produire chez des patientes de tous les
stades de la fibrose kystique — y compris
celles gui sont en attente d'une transplan-
tation ! — méme chez celles souffrant
d'une atteinte grave, c'est-3-dire dont la
maladie a été diagnostiguée en trés bas
&ge, qui prennent des enzymes, dont les
poumons  sont  endommagés,  qui
requiérent des traiternents antibiotiques et
qui sont parfois atteintes de diabéte
Méme dans ces cas, il semble gue la
grossesse puisse souvent &tre réussie. On
remarque de plus en plus de femmes dont
la grossesse se déroule hien,

Afin de répondre de fagon sdre a la ques-
tion concernant les effets d'une grossesse
sur la fibrose kystique, il serait nécessaire
de comparer des femmes qui ont été
enceintes & d'autres qui ne l'ont pas été.
Pour ce faire, il faudrait étre certain que les
deux groupes sont d'age similaire et ont le
méme type d'atteinte de la fibrose kys-
tique. Il serait alors possible d'observer si
celles gqui sont enceintes se portent moins
bien que celles qui ne le sont pas.

Trés peu de ces études ont été réalisées et
la plupart sont trop limitées pour permettre
de répondre a la guestion. Une étude
menée en Grande-Bretagne nous laisse
toutefois croire, & mes collegues et & moi,
gue la fenction pulmonaire de la femme
demeure le facteur le plus important. Sila
fonction pulmonaire est bonne, peu de
problémes devraient survenir. Par contre,
nous croyons qu’une fonction pulmonaire
déficiente ferait courir plus de risques, tels
une infection nécessitant un traitement
intraveineux ou un séjour & ['hopital,
un accouchement prématuré ou par césa-
rienne ou le risque de complications pour
le bébé. De plus, la grossesse elle-méme
pourrait causer des problémes — une
diminution de la fonction pulmonaire par
exemple — qui ne se seraient pas produits
s'il n'y avait pas eu de grossesse. Certaines
femmes enceintes ont vu leur fonction pul-
monaire diminuer, ne se sont pas remises
de leur grossesse et, dans certains cas, sont
mortes peu de temps aprés. D'autres
femmes Tfibro-kystigues dont I'état de
santé était similaire mais qui n'étaient pas
enceintes n‘ont pas connu ces problemes,

Que devraient donc conseiller les
médecins 2 leurs patientes qui songent &
devenir enceintes ? Considérant que les
problémes mentionnés plus haut se sont
surtout produits chez les femmes gui
avaient une faible fonction pulmonaire,
nous sommes d'accord avec ceux qui
recommandent qu’une grossesse ne
puisse probablement pas étre envisagée
si le VEMS; est inférieur & 60%. La
plupart des fernmes dont le pourcentage
est supérieur a cette norme ménent &
bien leur grossesse alors que sous celle-ci
— moins de 50 % — les meres et les
bébés ant fréguemment des problémes.

Il ne s’agit pas d'une régle absolue; certains
facteurs tels un faible poids corparel (moins
de 85% du poids idéal ou un indice de
masse corparelle inférieur a 18), un diabéte

mal contrélé, une affection au foie ou la
présence de la bactérie Burkholderia
cepacia ou Pseudomonas aeruginosa
multi-résistante dans les secrétions, peu-
vent amener les médecins & vy réfléchir a
deux fois avant de permettre une
grossesse, Le seul cas ou il y aura contre-
ndication « absolue » & une grossesse
sera celul ou la fonction pulmonaire de la
patiente est si déficiente gque son coeur
est déja fatigué (insuffisance cardiague
droite ou cceur pulmonaire). La grossesse
serait alors dangereuse pour la femme,
Fvidemment, il est important pour un
couple de discuter de tous ces points
avec l'éguipe de fibrose kystigue afin
d'évaluer les risques potentiels.

Alors, lorsgu'une femme décide gu'elle
aimerait avoir un bébé et que rien ne
semble contre-indiguer la grossesse, quel
autre facteur faudrait-il considérer ?
D’abord, son partenaire doit subir des
tests génétigues, tel gque je I'al mentian-
né plus haut. Ensuite, les traitements
médicaux, les techniques de physio-
thérapie, la diéte, les vitamines et supplé-
ments devraient tre passés en revue, de
I'acide folique devrait étre ajouté aux
autres vitamines et un traitement aux
antibiotigues pourra étre nécessaire pour
accroftre la fonction pulmonaire. Durant
la grossesse, tous ces facteurs devront
atre revus régulierement en plus, bien
s(r, des soins obstétricaux normaux.
|déalement, I'obstétricien devrait tra-
vailler en étroite collaboration avec
I'équipe de fibrose kystique.

Il revient & I'obstétricien et la future maman
de décider de la méthode et du moment
de [l'accouchement. Toutefols, il se peut
gue l'on doive tenir compte de problémes
liés & |a fibrose kystique et que ceux-ci con-
traignent a une décisicn visant a protéger
la mére, I'enfant ou les deux. Il est fréguent
que l'accouchement se fasse par voies
naturelles, mais a fatigue ou des difficuliés
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respiratoires peuvent entrainer |'utilisation
d'un forceps ou nécessiter une césarienne.
On a souvent recours a I'anesthésie péridu-
rale en raison de son efficacité, de sz flexi-
bilite, et également parce gu'elle peut étre
poursuivie aprés |‘accouchement pour
diminuer la douleur et permettre de cam-
mencer la physiothérapie dés que possible.

Aprds |'accouchement, de nombreuses
femmes désirent allaiter. Les seins ne sont
pas affectés par la fibrose kystique et
fournissent un lait normal. Lallaitemnent
demeure la meilleure méthode pour nour-
rir un bebe, méme s'il exige beaucaup de
la fermme et nécessite un surplus de calo-
ries. Certaines femmes peuvent trouver
Iallaitement difficile; toutefols, méme une
petite quantité de lait maternel ajoutée a
une préparation de lait vaut mieux pour le
bébeé que pas de lait maternel du tout. La
diététicienne peut conselller la femme
quant au surplus de calories nécessaire. La
plupart des médicaments utilisés pour le
traiternent de la fibrose kystique sont sirs
et I'équipe de fibrose kystique peut étre
consultée 2 ce propos en cas de probléme.

Prendre soin d'un bébé est une dure tache.
Méme avant la grossesse, il est important
de trouver guelgu'un gui pourrgit prendre
soin du bébé si la mere n'était pas assez
bien pour le faire, |l faut également penser
ala fagon dont le couple et la famille pour-
raient s'y prendre, spéciglement si le pire
survenait et gue la mére ne survivait pas.
Cette question est extrémerment pénible
pour ceux et celles qu'elle concerne, mais
doit tout de méme étre soulevée,

Les transplantations sont de plus en plus
fréguentes. Il est donc naturel que l'on
guestionne les méaecins sur la possibilité
d’envisager une grossesse apres une trans-
plantation pulmonaire, Des femmes ont eu
des enfants suite & une transplantation
d'un rein, du foie ou du coeur, mais peu
d‘entre celles qui ont subi une transplanta-
tion cceur/poumons ont ensuite eu un
bébé. Bien gue |'on ne m'ait pas signalé de

cas de grossesse apres une double trans-
plantation pulmonaire!, je suis certain
que ces derniéres se produisent et se
produiront; cependant, les poumons qui
ont été transplantés sont plus fragiles
gue tout autre organe greffé et l'on
pense qu'il pourrait y avoir un risque de
rejet accru pendant la grossesse. Il sub-
siste donc une certaine inguiétude &
recommander Une grossesse aprés une
transplantation mais le personnel des
centres de transplantation est slrement
mieux placé pour évaluer la situation,

Je conclurai donc en disant qu'il est possible
pour les femmes atteintes de fibrose kys-
tique de devenir enceintes, méme pour
celles gui sont trés malades, et que, par
conséquent, la contraception s'avere
importante. Les problémes de fertilité ne
sant pas aussi courants gu'on 'a déja cru et
peuvent étre surmontés assez facilement en
contournant le bouchon de mucus du col
de l'utérus. De nombreuses grossesses se
déroulent relativernent sans probleme, mais
des complications sont plus probables chez
les femmes treés atteintes par la maladie,
spécialernent chez celles qui ont une piétre
fonction pulmoenaire. Mérme dans ces con-
ditions, la grossesse peut étre menée a
bien. Cependant, le risque gue la grossesse
elle-méme aggrave la condition fibro-
kystique de |z mére subsiste toujours. Une
grossesse ne devrait vraisemblablement pas
étre envisagée lorsque le VEMS; est
inférieur a 60%, Il faut parter beaucoup
d'attention aux traitements et ce, autant
avant que pendant la grossesse. La future
maman de méme gue son partenaire
devraient également consulter I'équipe de
fibrose kystigue et subir des tests geneé-
tiques avant toute tentative de grossesse.

() N.D.LR. En 1996, une femme du Québec ayant
subi une double transplantation  pulmonaire
{donneurs apparentes vivants) a réuss 8 mener sa
grossesse a terme

Etre parent

et atteint de fibrose kystique

Vos enfants ne sont pas vos enfants ifs
ne sont que les fils et les filles de la vie qur
se perpetue.

— Khalil Gibran

Si sauvent je me suis demandé pourgual
J'avais tant désiré mettre au monde mes
trois enfants. Au depart, je me disais que
c'était un choix tout & fait égocentrigue.
Or, je réalise maintenant gue c'est une
contribution afin que la vie se poursuive
apres notre mort. J'ail fait ce constat lors
du baptéme de mon petit-fils Erik, pen-
dant que le ministre de I'Eglise citait
Khalil Gibran dans son sermon. Je crois
gue ce désir de vair la vie continuer est
plus fort que toutes les barrieres que Ia
maladie peut y mettre. Et je crois aussi
que ce prinape conceme les parents
atteints de la fibrose kystigue.

Un our, dans le cadre de mon travail, un
patient atteint de la fibrose kystigue m'a
demandé : « Est-ce immoral pour un
malade chronigue de mettre au monde
un enfant, alors qu'il sait pertinemment
qu'il va mourir brentdt ? » Existe-t-ll une
réponse a cette question ? Mous allons
tous mourir un jour, d'une manigre ou
d'une autre. De plus, comment evaluer
de facon juste 'espérance de vie d'une
personne atteinte de la fibrose kystique ?
On sart gue les atteintes legeres permet-
tent aux gens de vivre vieux et de béné-
ficier d'une bonne qualité de vie malgré
leur maladie, alors gue les atteintes
severes amenent les gens a mourir jeunes
ou a devoir subir une transplaniation
d'organes. Mais oU situer les gens parmi
ce large éventail de possibilités ? Mon
souhait serait que ces malades vist
une autre dimér:s'ron de Ieur&

tualite de devenir paren’fs pour qt
optimisent les résultats de leurs traite-

ments. Je suis d'avis que s| vous étes un
couple a I'intérieur duguel l'un ou 'autre
des partenaires souffre de fibrose kys-
tigue et que vous partagez le désir de
devenir parents, vous devriez en informer
votre médecin traitant afin de connaitre

les possibifités offertes pour surmonter

votre éventuelle infertilité. Par ailleurs,
cette discussion vaus permettra o evaluer
avec votre conjoint si vous &tes préts
physiquement et psychelogiguement &
traverser cette periode de bouleverse-
ments et surtout, a franchir toutes les
etapes des nouvelles technigues pour en
Arriver 4 une grossesse.

Les femmes et la fibrose kystique

Il est encore difficile pour un médecin de
prédire si une patiente éprouvera ou non
des problémes de fertilité. On sait que la

texture du mucus cervical peut rendre

difficile l'accession des spermatazoides
jusgu'a l'ovule. Et on salt aussi gue
I'histaire peut étre encore plus com-
pliquée gue cela. La femme peut ne
pas ovuler regulierement, soit & cause
d'une malnutrition, soit 2 cause d'un
stress sévére secondaire & 3 fibrose
kystigue. De plus, les trompes de Fallope
peuvent étre partiellement ou totalement
obstruges par des sécrétions épaisses, ce
qui a pour effet de nuire au transport de
l'ovule, de l'ovalre jusqu’a l'utérus.

Fort heureusement, il existe aujourd'hui
plusieurs options pour contrer l'infertilité.
La méthode la plus simple consiste a
injecter directement le sperme du pére
dans l'utérus de la mére a l'aide d'une
seringue, au mement de ['ovulation. Il ne
reste alors plus qu'a espérer que la fécon-
dation se praduira. La seconde méthode,
un peu plus compliguee, consiste a
stimuler la production d'ovules par un
traitement medical. Le gynécologue peut

Société
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Clinique de fibrose kystique
Uppsala, Suéde

alors recuperer ces ovules a ['aide d'une
seringue dirigée vers |'ovaire et les placer
ensuite en contact avec les spermato-
zoides du conjoint dans un milieu propice

4 la fécondation. Quelgues-uns des

ovules fecondes seront ensuite replacés
dans ['utérus de la mere. || ne reste plus,
cette fois-ci, qu'a attendre ['implantation
de ces derniers. Cette fécondation In
vitro peut paraftre simple, mais elle
requiert beaucoup de temps et d'argent.
C'est pourguoi Il ne faut pas hésiter a
questionner votre gynécologue ainsi que
votre medecin traitant. Plusieurs articles a
ce propos ont &8 publigs au niveau inter-

national et rzpportent tous gue les

femmes fibro-kystiques et leur bébe
mnnatssent une belle grossesse larsque

3 les méres ont une
. fonction pulmo-
- naire stable et ne
souffrent pas de
malnutrition. Clest
pourguoi il faut
planifier, et bien
planifier, cet évé-
nement. Une des
patientes du cen-
tre ol je travaille
me faisait le com-
mentaire suivant
lors d'une consul-
tation : « Ca deve-
nait frustrant et
dérangeant
qu'une équipe de
" medecins décide
f pour  mol du
moment ou Il me
serait permis de
. tomber enceinte. »
| Je comprends tres
bien cette frustra-
tion, mais il faut
bien comprendre
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qu'il se produit de grands bouleverse-
ments dans le corps d'une fernme pendant
et apres une grossesse, qgu'elle soit
atteinte ou non de la flbrose kystique. |l
importe donc de planifier ['arrivée
de ces houleversements et de béneficier de
bons soins pour ne pas se retrouver dans
une situation menacante pour la sante

Les changements qui s'opérent lors d'une
grossesse normale

®m Au niveau de la respiration: la
fréquence respiratoire s'accroit, car
la censommation d'oxygéne et la
production de dioxyde de carbone
augmentent Par ailleurs, les change-
ments hormonaux ont pour effet de
détendre les muscles de la vaie ae-
rienne la plus large, alors qu'a la fin de
la grossesse, le diaphragme est releveé,
créant alnst une pression a la base des
pournons, entrainant une obstruction
des vaies aériennes les plus étroites.

B Au niveau du volume sanguin © il alig-
mente de 50 %. Cela requiert donc
un cceur en borne condition

B Au niveau de la consormmation
d'énergie © une grossesse augmente
les bescins énergétiques d'environ
300 calories par jour. Pour assurer une
nutrition adequate pour le bébé, une
prise de poids d'environ neuf kilos est
recommandée. Il faut donc assouvir,
mais raisonnablement quand méme,
son appeélit. Les hormones secrétées
par le placenta affectent les fonctions
insulaires, ce qui fait que le besoin
d'insuline pour maintenic un niveau
de sucre sanguin stable augmente
C'est la principale raison pour laguelie
certaines personnes souffrent de dia-
bete de grossesse

B Au niveau du systéme immunitaire : il
¥ a des bons et des mauvais coteés,
Le niveau d'equilibre change pour
protéger d'abord le bebé. Ces

changements peuvent étre bénéfigues
pour certaines maladies, alors que
pour d'autres gui porient atteinte au
systeme immunitaire, ce peut étre
dangereux. Jusgu'a maintenant, on ne
peut dire comment ces changements
affectent les femmes fibro-kystiques,
mais | n'y a rien gui nous indigue
qu'ils sont hasardeux.

La grossesse et la fibrose kystique

D'aprés ce gue vous avez pu lire et com-
prendre jusqu'a maintenant, vous vous
doutez strement gue la grossesse est un
stress important pour le corps de la
femme. Il est donc bon de répéter qu'll
est primordizl pour les femmes atteintes
de fibrose kystique de planifier leur
grossesse et de profiter au maximum de
leurs trarterments avant de la debuter
Pendant la grossesse, 1l est impertant de
rencontrer régulierement son medecin, sa
digtétiste et son physiothérapsute, pour
qu'ils aident adéguatement aux traite-
ments. Aussi, toujours pendant la
grossesse, est-il possible de continuer a
prendre la majorite des medicaments et
des antibiotigues. Une fois de plus, il faut
consulter son meédecin, car Il connalt ceux
a eyiter

L'allaitement et la fibrose kystique

le suis favorable a l'allaitement maternel
pour plusieurs raisons. Tout d'abord, le
lait maternel protege le bebe pendant
gue son systéme immunitaire est en plein
développement. Deuxiemement, je crois
gu'll s'agit d'une expérience émotion-
nelle formidable, que c'est une relation
privilégiée entre la mere et I'enfant, si
tout se déroule bien, Toutefois, nourrir un
enfant au sein demande beaucoup
d'énergie et de disponibilité.  Aussi,
certains débats se poursuivent a savoir si
la composition du lait maternel est réelle-
ment la meilleure pour e bébé. A notre
centre, nous laissons toujours 12 mére

essayer I'allatement. S'il y a des raisons
médicales limitatives pour la mere ou si le
bébé ne prend pas de poids, nous
demandonis alors 2 la mére de cambiner
le sein et le biberon ou d'adopter unigue-
ment le biberon.

La grossesse et la transplantation
d'organes

Les conpaissances sur ce sujet sont li-
mitées, car ce genre de cas est rare. O, Il
n'y a pas d'effets négatifs connus des
médicaments antirejet sur le développe-
ment du bébé, pas plus que de la
grossesse sur le transplant. A ma con-
naissance, il N'y @ qu'un cas repertore
d'une femme fibro-kystique qui a donné
naissance a un bebé en parfaite santé
aprés une transplantation du poumon
Elle a connu guelgues périades difficiles
durant la grossesse, mais tout est rentré
dans |'ordre par la suite. A notre centre,
nous avons ey, dans le passé, une femme
fibro-kystigue gui a connu une grossesse
aprés une transplantation du foie et qui a
mis au monde un beau petit gargon. Elle
a éprouvé quelgues problémes quant & la
prise de poids recommandée, mais cela
était probablement davantage d@ a sa
transplantation. Sa seule déception fut
qu'elle n'a pu allaiter son enfant a cause
de sa medication antirejet.

Les hommes et la fibrose kystique

Lz majorité des hernmes fibro-kystigues,
soit 98 %, souffrent d'une absence de
spermatozoides a cause de I'absence du
canal déférent qui assure normalement le
transport des spermatozoides des tfesti-
cules jusqu'au pénis. Bien que les
hommes aient un systeme reproducteur
parfaiternent normal & leur naissance,
stanf donne gue ce canal deférent a
besoin de secrétions fluides pour se
développer et pour maintenir un bon
fanctionnement, it finit par s'obstruer et
ne plus assurer sa fonction, ot ce, & cause

des sécrétions épaisses que produit le
corps d'un homme fibro-kystigue. C'est
dommage, car la plupart de ces hommes
ont une production normale de sperma-
tozoides dans leurs testicules. Cela peut
d'ailleurs étre confirme par une biopsie
testiculaire. Et si les résultats devaient
s'averer positifs, il existe maintenant une
technologie avancée qui peut leur
permettre de recupérer ces spermato-
zoides et de devenir parent. En Suéde,
seulement sept hommes fibro-kystigues
ont réussi a devenir pere avec cette tech-
nique, appelée MESA avec ICS
(micrachirurgie pour récupérer les
spermatozoides dans |'épididyme par
aspiration suivie d'une injection intracyto-
plasmigue des spermatozoides) Il faut
toutefois se soumettre prealablement
a un traitement hormonal afin de maxi-
miser la production de spermatozoides.
Urie fois récupérés, les spermatozoides
sont places dans un liquide nutritionnel
permettant de les conserver jusgu'a la
técondation. Cette fécondation est réa-
liste en introduisant un spermatozoide
directement dans un ovule. Si cette
fécondation est reussie, on dépose deux
embryons (ovules fecondés) dans I'utérus
de la mere en espérant gue ['implanta-
tion se produise. Comme vous vous en
doutez stirement, le conjoint doit étre en
bonne santé pour supporter cette stimu-
lation hormonale et pour offrir & la
conjointe l'aide nécessaire pour traverser
sa grossesse. Ef, encore une fois, cette
méthode necessite beaucoup de temps
et impligue des colts considérables.
J'ignore quelles sont les régles des autres
pays, mais en Suede, dans certaines
regions, les procedures reliées a la MESA
et a I'lCS| pour les homrnes et leur parte-
naire sont remboursees

Etre parent lorsque I'on est atteint
de la fibrose kystique

Il 'est merveilleux de devenir parent, mais
combien difficile d'étre un bon parent.
Pour remplir cette lourde tache, faites

confiance a wvotre instinct et commu-
nigquez fe plus possible avec votre
conjoint. Je crois que chague nalssance
révellle chez les parents un fort sentiment
d'anxiéte et de culpabilité, peu importe
gu'ils soient ou non atteints de la fibrose
kystigue. Je me souviens trés bien de la
premiere Tois ol J'ai repris 'avion apres
avolr donné naissance @ mon premier
enfant. I'étais soudainement effrayée &
I'idée que l'avion puisse s'écraser.
Pourguoi ? J'avais pourtant 'habitude de
voyager en avion et je n'avals jamals eu
peur. C'est alors que j'ai réaliseé que
J'avais peur de ne plus étre |3 pour mon
enfant. J'ai fréquemment c6toyé, au cen-
tre, des femmes fibro-kystiques gui se
sont mises a paniguer au sujet de leur
maladie en devenant meres, alors gu'elles
avalent toujours eu un état de santé plus
que satisfaisant auparavant. Certaines
ont méme dd avoir recours & de 'aide
professionnelie pour retrouver une vision
plus réaliste de leur situation.

: Dans le méme
AUSSI longtemps ordre d'idées, les
e | sentiments  de
- culpabilité  peu-
0 vent devenir exa-
_ geres et diminuer
L o e plaisir d'étre
Eﬂf&n’t& Etﬂue " parent. « Est-ce
' ' que je fais la
bonne chose? »
Cette guestion
" est destructrice
o= et vous devriez
" vous dire qu'aussi
. longtemps  que
.~ YOUS aimerez vos
enfants et que
|| vous leur laisserez
| toute la  place
dans votre vie,
~ VOUS ne pourrez
* faire autrement
gue d'étre- un
" bon parent. So-
 yez naturel !

vous leur lais-

la vie est une suite de compromis.
Lorsgue I'on met au monde un enfant. il
devient vite notre prionté premiére.
Toutefais, vous ne devriez jamais négliger
votre traitement et compromettre votre
elat de sante Il est évident que votre
traitement devra subir quelques ajuste-
ments pour respecter votre nouveau
mode de vie, mais il ne faut pas ‘aban-
donner. J'ai vu cela se produire trop
souvent, malheureusement Tout le
monde me dit : « I n'y a pas assez de 24
heures dans une journée; il en faudrait
plus.» le ne crois pas aue cela résoudrait
le probleme. On réussirait de toute facon
a les remplir de maniére tout aussi ineffi-
cace et désordonnée. If faut plutét plani-
fier son temps et s'organiser davantage. Il
faut savoir choisir entre ce qui est essen-
tiel et ce gui ne I'est pas. N'oubliez jamais
que vous étes le seul maitre de votre vie
et gue vous étes la seule personne a
décider quelle direction prendre Aussi
difficile que cela puisse étre de combiner
le fait d'étre parent et d'étre atteint de la
fibrose kystigue, je crois gue les enfanis
sont des sources d'inspiration, de motiva-
tion et d'amour inépuisables gui sont 1a
pour renforcer et enrichir 'existence. Et,
une fois de plus, aussi égocentrigue gue
cela puisse paraftre, dites-vous que, en tant
que parent fibro-kystique, vous pouvez
&tre un aussi bon parent sinon meilletr,
que n'importe guel autre en parfaite sante.
le dirais méme gue la maladie semble vous
donner une meilleure compréhension de
ce qu'est la vie

Par ailleurs, méme s'il peut parfois étre
difficile et inguietant d'étre 'enfant d'un
parent fibro-kystigue, !'amour et le
soutien gue ce dernier peut apporter,
avec la sensibilité toute particulizre gu'il
possede, peut permettre & l'enfant de
grandir dans la liberté, dans la joie de
vivie et @ans la compréhension. Pensez 3
ce que vous avez de plus gue les autres..
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Le bonheur

au bout du monde

La décision d'avoir ou non un enfant est
de la plus grande importance pour un
couple. Pour notre part, mon conjoint et
moi avons d'abord reporté ce choix a
plus tard pour diverses raisons . nous
nous considérions encore jeunes; nous
voulions pouveir repondre aux exigences
de nos carrigres respectives et nous dési-
rions voyager un peu pour profiter de la
vie et de notre argent durement gagné.
Toutefois, tot ou tard, il a bien fallu nous
attarder davantage a la question : est-ce
que nous voulions vraiment avoir des
enfants? Bien str, le fait que je sois fibro-
kystique a orienté nos réflexions d'une
facon particuliere. Mais malgré tout, la
reponse devenait une évidence | oul,
nous voulions un enfant. Rien n'était plus
certain. |l nous a alors fallu nous poser de
séricuses questions auxqueiles nous
refléchissions depuis plusieurs années
déja . devions-nous tenter le destin et
assayer d‘avoir un enfant biologigue &
tout prix? Sinon, etions-nous préts a
adopter un enfant? Aprés neuf ans de
mariage, NoOUs en Sommes venus a la con-
clusion que nous pouvions partager notre
bonheur avec un petit étre sans que j‘ale
a entreprendre LNe grossesse comportant
des risgjues graves pour ma sante. Apres
avolr consulté mon médecin traitant,
le DI Jeanneret, de ['Hotel-Dieu de
Montréal, ainst que le D' Berthiaume, §'ai
enfin obtenu les lettres médicales requi-
ses pour débuter le long processus admi-
nistratif et léegal de I'adoption interna-
tionale. Nous nous sommes tournés vers
ce type d'adoption parce que les délais
d'attente pour une adoption québécoise
nous paraissaient beaucoup trop longs
(huit & dix ans). Aussi, les risgues
inherents au programme de la bangue
mixte, comme celui de devoir remettre

I'enfant a ses parents biclogigues, nous
semblaient trop difficiles a supporter.
Finalement, lorsgue nous nous sommes
inscrits comme requérants a l'adoption
internationale, nous avions trente-deux
ans. C'était eri septembre 1995,

Aprés de mires réflexions, nous avons
arrété notre choix sur la Chine pour les
raisons suivantes

W Clest le pays ol {'on retrouve le plus
d'enfants abandonngs, en particulier
des filles (plus d'un million de petites
Chinoises y sont abandonnées cha-
gue année) ;

M ['état de santé des enfants y est frés

bon (une fois arrives au Quebec, les
enfants reprennent trés vite un etat plus

satisfaisant qu‘en Chine, ot ils souffrent

de la faim et de carences alimentaires) ;

B Les délais pour compléter une adoption
y sont plus courts (le temps reguis au
moment ol nous avons effectué notre
demande était de moins d'un an).

Cependant, la premiére chose gue 'on
apprend lors des rencontres avec les
intervenants du milieu, c'est qu'en adep-
tion, les deélais peuvent changer d‘une
fournée a l'autre. En effet, un pays qui
semble avoir des procedures bien rodées
peut soudainement cesser toutes ses
aciivités d'adoption internationale pour
mille et une raisons. C'est d'ailletrs ce qui
s'est passé dans notre cas.

Nous avons doric entrepris les procedures

d'évaluation psychosociale dont le but

est d'éyaluer nos capacités parentales
Tout est passé au peigne fin | notre désir
d'avoir des enfants, la maladie, nos pro-
|ets futurs, notre maison. Cela s'effectue

Société

Chantal Léonard
Montréal (Québec), Canada

lors de rencontres
indiaduelles et en
. couple. Cette é-
. tape a d'ailleurs
| été 1res angois-
sante pour moi
j‘avals peur gu'on
refuse notre can-
- didature & cause
' de ma maladie.
: e Le verdict a ete
rendu avant Negl 1995 : I'evaluatnice a
alors confirmé gue nous étions recom-
mandés pour l'adoption. Quelle joie ce
fut pour nous deux { Et pour moi, guelle
victoire ! Je me suis alors permis de croire
en ce mervellleux projet et nous avons
commence a en parler un peu plus & nos
proches. Nous avions d'ailleurs ['appui
inconditionnel de nos familles respectives
et de ngs amis. Tous et chacun nous ant
encourages lorsgue les délais com-
mengaient a nous Inguwéter Suvant ces
faits, lorsgue nous avons enfin recu le
rapport de notre évaluation psychoso-
ciale, nous avons déposé une requéte en
approbation devant la Cour du Québec a
la Chambre de la jeunesse Puis, nous
avons dil préparer le dossier-maftre qui
devait 8tre expédié en Chine. Encore des
papiers et des documents. . La prépara-
tion de tous les actes notariés a donc eté
complétée a la fin de mars 1996.

Deux jours plus tard, naus avons recu un
appel de notre société d'adoption. On
ncus a informés gue rotre dossier était
en suspens, car un cas avait été refusé
pour des raisons meédicales similaires aux
miennes. L.a societé d'adoption ne voulait
pas (ue Nous Nous exposions a d'autres
frais sans avoir la certitude que notre
dossier serait accepié par les autorités

chincises. Le président de la societe
devait se rendre en Chine au milieu
d'avril 1996 et a cette occasion, présen-
terait notre dossier avant sa traduction.
Ce fut pour moi un moment de grande
deception et de tristesse. ['avais toujours
craint de recevoir un tel appel. C'était
avec un sentiment dimpuissance gu'il
nous fallait maintenant attendre. Jai
essayé de convaincre le président d'ap-
porter avec lui des documents suppté-
mentaires expliguant mon état de santé.
Or, Il n'acquiesga pas a ma demande. 1'ai
alors regretté de m'étre permis de croire
en la possibilité d'adopter un enfant.
De son cote cependant, man conjoint
demeurait calme et positif. I me de-
mandait de ne pas m'en faire avant gue
nous recevions une réponse. Nul besoin
de vous dire que c'est plus facile a dire
gu'a faire!

Quelgue temps plus fard, un appel de
la société d’adoption nous indiguait
qu'aprés avoir pris connaissance de notre
dossier, le traducteur et conseiller chinois
demeurait convaincy gue nous n'aunons
pas de probleme avec les autorités chi-
noises. [ a procede 2 la traduction com-
plete de notre dossier, sans vouloir que
notre cas soit débattu au préalable avec
les autorites chinoises lors du voyage en
Chine du président de la societé. Selon
i, il ne fallait pas attirer I'attention sur
un dossier qui n'en méritait pas plus que
les autres. Il nous a méme offert de nous
rembourser les frais de traduction
advenant une réponse négative des
autorités chinoises. J'étais soulagée et
décue a la fois. Quoigue les semanes
sulvantes auralent été inquidtantes, nous
auriens a tout fe moins obtenu une
réponse vers la fin d'avril 13996,
Maintenant, nous devions vivie dans
I'incertitude et dans ['attente du verdict
de la Chine. Nous n'aurions jamais cru
devoir attendre si lfongtemps. . Notre
dossier ayant gté acheminé en mal 1996,

nous pensions avair des nouvelles quatre
a huit semaines plus tard, Et nous
Croyions aussi que nNous aurions pu partir
pour la Chine deux & guatre semaines
apres avoir regl une proposition. Hélas,
des changements administratifs majeurs;
survenus au bureau central des adoptions
de Beljing en juin 1996, ont entrainé des
delals supplémentaires dans le traitement
de notre dossier. Il a fallu plusieurs mois a
notre société d'adoption airsi gu'au
Secrétartat de l'adoption Internationsle
pour retrouver les dossiers cubliés sur la
table du ministére de la Justice de Beijing
et pour dénouer I'impasse. Cette perte
des dossiers a eu pour conséguence gue
des propositions d'enfants entraient au
pays pour des couples qui avaient ache-
miné leur demande bien aprés nous.
Nous centinuions d'attendre et Je
commencais a me dermander si le retard
n'était pas dia ma situation particuliere.,

Un des aspects les plus difficiles pour
nous durant ce processus fut de conti-
nuer notre vie comme sl de rien n'etait,
malgré ['attente d'une réponse et d'un
avis de depart De plus, je devais
poursuivie mon travail puisque maon
employeur n'était pas au courant de mes
démarches. Chaque fois gue j'entrepre-
nais un nouveau projet au travail, je me
motivais en me disant que je partirais
pour la Chine avant de le terminer. Sur un
autre plan, par contre, |‘appréhendais
tous les problemes gue mon départ allait
causer Ce fut également trés difficile
pour nous de ne pas débuter les pre-
paratifs de l'arrivee de I'enfant, comme la
decoration de sa chambre et I'achat des
effets nécessaires a ses soins, sans parler
du fait que nous ne connaissions pas le
sexe du bébé.

Finalement, au debut de décembre 1296,
Nous avons recu la proposition tant atten-

due. ff s'agissait o' une petite fille qui avait

célébré son premier anniversaire le 16
novembre 1996 et qui était originaire de

la province de liangxi. C'était 1a toute
I'information gue nous avions, mMais Npus
nous sommes empressés d'accepter,
Nous avons pu, a partir de ce moment,
nous laisser aller a notre joie et nous
attaguer aux préparatifs du deépart
Malheureusement, I'incertitude associée
a l'avis d'autorisation de départ des
autorités chinoises demeurait. Nous
envisagions partir entre guatre et huit
semaines plus tard, mais nous n‘avons
recu la fameuse autorisation gue cing
mols plus tard. Cette attente fut, et de
loin, la période Iz plus pénible de fout le
processus. Pas une seule féte ni repas
copieux ne se deroulait sans gue nous ne
nous demandions ce gu'elle mangeait |5-
bas et si elle etait entre de bonnes mains
affectueuses. Pas unh seul soir sans gue
nous n'allions dans sa nouvelle chambre
lul souharter bonne nuit en pensee. Pas
un seul mois pe s'est écould sans gue
nous comptions silencieusement son age
qui avancail sans nous. Et lorsgue nous
I'avons enfin tenue dans nos bras, au
début de mal 1997, alors gu'elle avait
dix-huit mois et gqu'elle re pesait gue
quinze livres, il nous a été trés difficile de
ne pas penser a ces cing longs mois ou
nous aurions pu tant lui denner.

Afin d'éviter toute déception, nous
rn‘avons débuté les préparatifs de départ
qu'au moment ou nous avons obtenu
I'avis d’autorisation. Sinon, nous aurions
vécu dans nes valises pendant cing mois
et serions prebablement devenus fous.
Au milieu d'avril 1997 done, nous avens
recu le document officiel nous permet-
tant de partir chercher notre petite fille.
Inutile de vous raconter la course folle
aux achats de derniére minute© des
couches aux vétements, en passant par le
fait, | ne fallait rien oublier le devais
fournir a mon employeur les informations
justifiant mon absence au travail pour
une pericde minimale de cing mois.
Finalerment, dans un état pres de |'épuise-
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ment, nous sommes montés dans I'avion
avec neuf autres couples pour un périple
d'une trentaine d’heures. Nous somimes
artivés a Shanghair deux jours plus tard.
Le lendemain, nous avens pris un autre
vol avec cing couples afin de nous rendre
dans la ville de Nanchang ol se trouvait
I'orphelinat de notre petite fille. Les quatre
autres couples devalent, pour leur part, se
diriger vers d'autres villes de la Chine pour
rejpindre leur fille respective. Nous devions
tous nous retrouver une semaine plus tard
a Beljing, pour terminer ensemble les
procédures d'immigration de nos enfants,
avant le retour au Canada.

La journée suj-
vant notre arrivée
a Nanchang de-
meurera pour
toujours gravee
dans notre mé-
moire,  puisque
c'est 3 ce mo-
ment-1a gue nous
avons recuy, des
mains de notre
guide chinoise,
notre petite Maude. Nous V'avions tant
attendue | Elle était si menue gue nous
craignions de la serrer dans nos bras. Elle
nous a, elle aussi, adoptés tout de suite
Elle avait par ailleurs un si grand appétit
pour un si petit corps qu'a I'occasion, lors
de notre voyage, nous avions peur gu'elle
n'explose | Cette premiere journée en
famille fut occupée a rencontrer les
notaires du ministere des Affaires civiles
et de |a Justice afin de légaliser 'adop-
tion. Pendant e reste de notre séjour
dans la ville d'adoption, nous avons fait
connaissance avec notre fille, avec ses
gouts, ses habltudes. Le plus important
toutefois, c'est que Nous NOUS somMmMEs
initiés a notre nouvelle vie de parents:

Nous sommes ensuite partis pour Beijing
afin de finaliser les procédures d'adop-
tion. Ce fut un moment trés émouvant
puisque notre fille quittait sa ville natale
pour la premigre fols En méme temps,
mon conjeint et moi nous sentions beau-
coup plus libres de nos mouvements qu'a
Nanchang ol les représentants de I'or-
phelinat tournaient autour de nous. Ce
fut aussi un avant-golt de ce qui se
passerait durant les trente heures de vol
pour notre retour au Québec ... pas du
tout évident | Aprés la premidre [ournée
a Beljing (examens médicaux des enfants
et demandes de wvisas pour le retour),
nous avens pu profiter des cng jours
ouvrables exigés par I'Ambassade pour
visiter cette belle grande ville en compa-
gnie de notre fille. Il &tait assez spécial de
voir deambuler, sur la place Tiananmen,
dans la Cité interdite ou encore prés de la
grande muraille de Chine, dix petites
Chinoises dans leur poussette entourées
de vingt parents blancs et biémes Nous
avons été l'ohiet de bien des attroupe-
ments. Le refour vers Montréal a eu lieu
saps probléme une semaine plus tard.
Nous avons été accueillis & 'aéroport par
tous nos parents et amis qui ne se sont
pas laissé dacourager par I'heure tardive
de notre arrivée (2h00). Tous voulaient
voir cette petite fille tant désirée par ses
parents. Maude a tendu les bras a tous et
n'a pas pleure, comme si elle comprenait
qu'elle venait d'arriver chez elle.

Maude s'est facilement adaptée a sa nou-
velle vie. C'est aujourd’hui une petite fille
heureuse qui rit constamment et qui fart le
bonheur de ses parents. Nous ne cessons
de nous dire que si nous avions su la joie
que la vie de parents nous apporterait,
nous aurions commence les démarches
bien avant. L'attente qui nous paraissait
interminable hier nous semble aujourd hul
justifiee, puisgu’elle nous a conduits &
nofre petite Maude.

Je voulals partager cette expérience avec
vous, car [‘aurais aime savoir, lorsque
Iincertitude me tenaillait, que quelgu'un
avait vecu cetie experience avec SUcces.
Je veux également ajouter que je n'al pu
me résoudre a retourner travailler De
plus nous avons recemment soumis une
deuxieme demande d'adoption afin
d'agrandir notre famille. La patience
demeure un elément clé dans la
démarche complexe de |'adoption inter-
nationale. Le jeu en vaut toutefois la
chandelle, car rien n'est plus réconfortant
et valorisant que de voir briller la petite
flamme d’amour et de joie dans les yeux
de notre fille.

Les démarches de Chantal et de son con-
Joint ont de nouveau porté fruit. En effet,
la famille compte deésormais une seconde
petite fille, prénommee Audrey, qui fait la
jole de ses parents et de sa grande sceur
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La recherche

en fibrose kystique : rétrospective 1999-2000

Nous sommes en I'an 2000, Le génome humain vient
d'étre cartographié et les chercheurs parlent main-
tenant de la possibilité de guérir des patients porteurs
de maladies mortelles telles que le cancer, Par contre,
il reste des milliers de personnes atteintes de fibrose
kystigue gui luttent contre les symptémes de cette
terrible maladie. Mais ol en est la recherche en
fibrose kystigue ? La question semble plus pertinente
que jamais.

Le géne essentiel pour prévenir la fibrose kystique fut
identifié en 1989 et porte le nom de géne FK. |l
s‘agit d'un géne dirigeant la synthése d'une protéine
connue sous le nom de CFTR (Cystic Fibrasis
lransmembrane Regulator), Lorsque le docteur
Lap-Chee Tsui du Hospital for Sick Children de
Toranto a cloné ce gene, son collaborateur, le docteur
John Rierdan, a immédiatement reconnu gue la struc-
ture de cette protéine était sembiable & une famille de
protéines impliquées dans le transport transmem-
branaire de substances cellulaires. Sachant que les
sécrétions, el particuligrement |z sueur, des patients
atteints de fibrose kystique, sont riches en sel, les
chercheurs ont immédiatement porté leur attention
sur la fonction de transport du chlore par le CFTR.
Depuis les dix derniéres années, plusieurs chercheurs
ont confirmé que le CFTR joue un réle clé dans le
transport transmembranaire du chlore et dans la
régulation du transport du sel et de I'eau. Bien gue
plusieurs chercheurs aient suggéré que le CFTR puisse
transporter d’autres substances telles que le glu-
tathion et I'ATR, il semble, selon plusieurs études, que
la fonction principale du CFTR soit le transport du
chlare, ce qui aide |a régulation du transport de I'eau
et du sodium. Présentement, le défi majeur des
chercheurs est de faire le lien entre ce défaut de régu-
lation de transport du sel et de I'eau et les manifesta-
tions clinigues de cette maladie tant au niveau
respiratoire que dans tous les organes atteints par la
fibrose kystique.

Tous les organes qui sont affectés par lz fibrose
kystique sont des tissus compaosés de structures cylin-
driques tapissées ce cellules épithéliales pouvant
sécréter un liquide riche en protéines, particuliere-

ment en mucine. Une cellule épithélizle est une
cellule gui recouvre un tissu et dont la partie apicale
fait face & |'extérieur. Les organes de ce type
impligués dans la fibrose kystigue sont les sinus, les
poumons, le pancréas, le foie, l'intestin, les glandes
sudoripares et les canaux déférents chez 'homme.

En 1997, le dacteur Welsh et son éguipe ont démon-
tré que les cellules épithéliales déficientes en CFTR
produisaient des sécrétions riches en sel et que le sel
de ces sécrétions pouvait inactiver des substances
antimicrobiennes présentes naturellement dans les
secrétions bronchigues. lls ont émis I"hypoth&se gue
les infections respiratoires caractéristiques de la
fibrose kystique sont provoquées par cette inactiva-
tion des sécrétions épithéliales. Par contre, deplis les
trois derniéres années, plusieurs groupes ont démon-
tré que les concentrations de sel des sécrétions chez
les patients atteints de fibrose kystigue et chez les
sujets sains ne sont pas nécessairement différentes,
Pourguci donc une déficience en CFTR dans des
cellules épithéliales provoque-t-elle des manifesta-
tions de la fibrose kystigue?

La réponse a cette question peut possiblement se
retrouver dans l'analyse des travaux du docteur
Richard Boucher de I'University of North Carolina, qui
a publié ses observations dans la prestigieuse revue
CELL, en décembre 1998. Utilisant des modéles de
cultures tissulaires in vitro, le docteur Boucher a claire-
ment démontré qu'il n'y a pas d’augmentation des
concentrations de sel dans les sécrétions épithéliales
provenant de tissus déficitaires en CFTR. On remarque
cependant une déficience en eau avec un amincisse-
ment margué de la couche des sécrétions qui revét
I"épithelium des tissus impligués dans la fibrose kys-
tigue. De plus, il a démontré qu'une déficience en
CFTR provoguait un amincissement de la couche
liguidienne & la surface des tissus épithéliaux au point
que les cils, gui normalement balzient les poussiéres
et les bactéries de la surface respiratoire, sont inca-
pables de faire leur travall de nettoyage Le plus
intéressant est gue I'équipe du docteur Boucher
pouvait corriger ce défaut de nettoyage en ajoutant
de I'eau et du sel au liquide a la surface des épithé-
liurms in vitro.

35




36

Comment ces observations peuvent-elles mener a de
nouveaux traitements efficaces de la fibrose kystigue 7
Ces résultats ouvrent la porte & trois avenues possibles :

1) Lavenue thérapeutique la plus directe serait de
corriger la déficience en CFTR par une thérapie
génigue, Cette option sera discutée un peu plus loin.

2) Etant donné que le chlore n’arrive pas étre sécrété
par le CFTR, une stimulation d'autres canaux de
chlore que celui du CFTR pourrait compenser pour le
défaut de sécrétion du chlore et en conséquence cor-
riger le défaut de déficience en eau. Il existe des
canaux de chlore indépendants du CFTR qui sont
stimulés par ce qu'on appelle des agonistes
purinergiques, Ces agonistes, égalernent connus sous
le nom de ATP et UTP, ont été synthétisés en labora-
toire et améliorés afin d'aveir une plus longue durée
d’action lorsque administrés a des patients.

3) Une approche thérapeutigue, en développement
dans plusieurs laboratoires dont celui du docteur
Boucher et celul du docteur Yves Berthiaume au pavil-
lon Hotel-Dieu du Centre hospitalier de 'Universite de
Montréal, vise a bloguer I'absorption du sodium par
I"épithélium malade. En bloguant I'absorption du
sodium, ces chercheurs réussissent automatiguement
& bloguer I'absorption de 'eau et ainsi & corriger, du
moins partiellernent, le défaut caractérisé par I'amin-
cissement de la couche liquidienne a la surface
épithéliale. Les stratégies a I'étude pour bloguer I'ab-
sorption du sodium incluent des produits chimiques
tels que I'amiloride et d'autres antagonisies beau-
coup plus efficaces.

La thérapie génigue demeure une approche tres
attrayante et pourtant aprés onze ans d'efforts, cette
thérapie n'est toujours pas au point. De plus, en
1999, & la suite du décés d’un jeune adulte ayant recu
une thérapie génique pour une autre maladie géné-
tigue que la fibrose kystigue, la Penn-State University
fermait I'un des plus gros programmes de thérapie
génigue et cessait ses recherches sur ce type de
thérapie associée 3 la fibrose kystique. Malgré ces trés
mauvaises nouvelles concernant la thérapie génique,
vous serez surpris d'apprendre que des développe-
ments trés encourageants ont lieu dans ce domaine
et gue plusieurs chercheurs pensent qu’il s'agit la
d’une alternative thérapeutique possible. Le docteur

Jlim Hugh, de I'University of Teronto, subventionné
par la Fondation canadienne de la fibrose kystigue,
vient de mettre au point un vecteur pouvant trans-
paorter le géne FK directement dans les tissus épithé-
liaux impliqués dans cette maladie. l'avantage de ce
vecteur est gu'il ne cible gue les cellules ayant un
défaut d'expression du CFTR. Le fait de cibler les
tissus pertinents pourra aider a mieux contréler les
sites d'expression du CFTR et également limiter les
réactions inflammatoires associées au vecteur. Une
autre percée importante est celle du docteur John
Engelhardt de I'University of lowa, Ce dernier a
démontré |'impartance d’un systéme enzymatigue —
connu sous le nom de protéosome - dans les cellules
épithéliales pour augmenter |'efficacité de |a transfec-
tion et de I'expression des génes fransférés aux
cellules. Ces derniers travaux ouvrent la porte a
de nouvelles approches pharmacologiques pour
augmenter de facon significative |'expression d'un
gene aprés une thérapie génigue et ce, sans étre
obligé d'augmenter la quantité du vecteur quiest ala
source des réactions secondaires inflammatoires.

Il existe encore plusieurs autres pistes de découvertes
thérapeutigues des plus intéressantes en fibrase
kystigue telles que le CPX, le dextran en aérosol,
les inhibiteurs de ['élastase neutrophilique et de
nouvelles approches antibiotiques. Vous pourrez
certainement obtenir de plus amples renseignements
sur ces avenues thérapeutiques en consultant votre
directeur de clinique. De plus, la Fondation cana-
dienne de la fibrose kystiaue (www.ccff ca) peut vaus
fournir des informations supplémentaires ou vous
aider & mieux diriger vos recherches. Enfin, votre
Santé Vous Bien demeure une source trés riche d'in-
formation sur la recherche en fibrose kystigue.

Dr Michel Ruel
Centre hospitalier
universitaire

de Québec
(Pavillon CHUL)
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Sirop contre la toux

Jfe suis souvent aux prises, au coucher, avec
des quintes de toux incroyables qui m'empéchent
evidemment de trouver fe sommeil. C'est
pourguoi,  m‘arrive occasionnelfement de pren-
dre du sirop contre la toux. Si je n'en abuse pas,
lrouvez-vous que ce soit une bonne idee?

Jean Gauvin

Je n'apprendrai rien & personne en disant que |a
toux est un symptdme omniprésent en fibrose
kystique. C'est un réflexe qui, généralement, est
déclenché par la présence de sécrétions en quan-
tité anormale au niveau des bronches. C'est donc
dans ce contexte un réflexe utile et nécessaire
pour pouvoir éliminer adéquaternent ces sécré-
tions (ainsi que les bactéries présentes dans celles-ci).
Le plus souvent, il est donc préférable de ne pas
supprimer la toux. Toutefais, la toux peut égale-
ment étre déclenchée par d'autres stimuli que les
sécrétions bronchiques (corps étranger, sang,
inflammation) pouvant provenir de d'autres
endroits que les bronches (gorge, larynx).
Conséguemment, en certaines circonstances, |l
peut étre approprié de supprimer la toux par une
médication, par exemple lorsque la toux est dite
« irritative », C'est-a-dire stimulée par un processus
gui crée davantage d'irritation que de sécrétions.
D'autre part, lorsqu'il y a un saignement
bronchique (hémoptysie), il est également appro-
pr!é de supprimer la toux pour ne pas aggraver le
salgnement. La médication alors employée inclut

des antitussifs proprement dits qui suppriment le
réflexe de la toux. |l s'agit essentiellernent de narco-
tiques comme la codéine et le dextrométorphane
(DM) qu'on peut retrouver en sirop ou en comprime,
D'autre part, lorsqu'il y @ une hyperréactivité
bronchique (liée a une inflammation comme on
peut en retrouver dans l'asthme) a l'origine de la
toux, les anti-inflammatoires de la classe des corti-
costeroides (comme le Pulmicont® et le Flovent®),
sont trés utiles pour la controler. Finalement, si la
toux est causée par une infection des bronches, un
ajustement du traitement antibictique pourra étre
necessaire. En résumé, si la toux est fréquente et
incommodante, || est important d'en discuter avec
votre médecin afin d'en préciser la cause et d'établir
le bon traiternent.

Vaccin contre la grippe

A tous les automnes, mon meédecin insiste sur Iim-
portance de recevoir fe vaccin contre la grippe.
Personnellement, je ne suis pas convaincue de
limportance de cette intervention. Ce vaccin est-f
réellement efficace ? N'est-if pas dangereux de
recevair ges vaccins annee apres anneée ? Comment
expliquez-vous les effets secondaires s’apparentant
a la grippe gue ressentent certaines personnes ?

Maude Leclerc

Avant de répondre & cette guestion de méme qu‘a
la suivante, je voudrais amener des précisions au
sujet de la grippe. La « vraie grippe » est causée
par des virus appelés virus de « l'influenza ». Il
n'en existe que quelques dizaines mais ces virus
causent des infections respiratoires généralement
plus sérieuses que les autres virus respiratoires,
nettement plus nombreux qui causent le « rhume ».
Alors gue |a « grippe » est accompagnée de fortes
fievres, de maux de téte et de douleurs muscu-
laires en plus des symptomes respiratoires (mal de
gorge, congestion nasale, toux), le « rhume » se
manifeste par les symptémes respiratoires sans les
autres symptémes si ce n'est une légére fievre, Les
complications des infections respiratoires virales
(otites, sinusites, bronchites, pneumonies, d'ori-
gine bactérienne) sont plus fréquentes et plus
sérieuses avec la grippe gu’avec le rhume. Ces
complications sont aussi plus fréquentes chez les
personnes agées ainsi que chez les porteurs de
maladies chroniques (comme la fibrose kystique).




