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=/ MUCOVISCIDOS
~Z sSclensano
-QIfS ef chiffres

Objectifs
'y a7/ cenires de réference de lo

Les opjeclirs du registre de la mucoviscidose sonf les mucoviscidose accrédités (distribués

suivants ;1) efudier les aspects epidemiologigues de la s
mucoviscidose en Belgique 2) fournir un oufl permettant dans 10 cliniques) donr la plupart sonf

d'évaluer la qualiré des soins apportes aux paftients des hopifaux universiraires

affeinfs de mucoviscidose 3) fournir aux chercheurs une

base de donnees pour la recherche scientifigue 4)
collaborer G des efudes er projers infernafionaux.

Déemographie

N 2018, les donnees de 1320 personnes
affeinfes de mucoviscidose efaient
ncluses dans le regisfre.

s ||

Chague cenfre de reference a une
clinigue peaiarrgue er une clinigue

e

51.9% des pafients sont de sexe pour les patients adulfes.
masculin ef 48.1% de sexe féminin.

On esfime que 90 & 95% des personnes Les adulfes représentaient 38.4% de
affeinfes de mucoviscidose vivant en ‘ensemblée ges parients en 2000 ef
Belgique sonf incluses dans le regisire. 64.3% en 2018

Distribufion de I'Gge en 2018

20 |-18.9% - - -
ombpre de personnes
affeinfes de mucoviscidose™
N\

22.6% 22.0%

S o185% T

10-<20 20-<30 30-<40
Groupes d’age

L '0ge méedian esf de 23.6 ans

(23.0 pour les hommes ef 23.9 pour
* Environ 15 patienfs residaient a ' élranger en 2018 \eg FemmeS). 1



DIAgNOoSIIC

Une personne nall avec la mucoviscidose s Plus de 2000 mufafions du gene CFTR onf

clle herife d'une cople defeclueuse du gene &té idenlifiées & ce jour. Une majorié d'entre elles
CFTR (cyslic fibrosis fransmembrane sont extrémement rares. Toufes les mutations

conduclance regulafor) de chaque paren. CFTR ne causent pas o mucoviscidose; seules

_'Aige médian au 346 oni éte confirmees comme efant
¥ i i ' ' ' : ! . . . . O
:ujtus;ralrecessweu;herﬂanc; legﬂOS“C esr de 57 mO|S O |Qr|g|ﬂ@ de |O mQ|Qd_e EHVH,OD 85@@ deS
i e e mthe chez les garcons ef 5.5 | Palienis vus en 2018 onl leurs deux muralions
!I présentes sur celte liste récente
!

m O | S C h eZ | e S ﬂ | | e S : E r] https://www.cftrscience.com/cftr-mutations https://www.cftr2.org/ CFTR2_11March2019

2018, 22 nouveaux pafients

B o v ont éfé diagnostigués. Cing Nombre de patients ef classificafion des
% de ces nouveaux mulations selon leur lien de causalire
o Ilﬁ Ilﬁ ",; diagnostics éfaient des avec la maladie
W AR e i parients agés de plus de Mutation 2
ipasis g isee 18 ans. Al'Gge de 5 ans, DC VCC UCS NONCF NI* TOTAL

81.1% des patients étaient

https://www.invitae.com/en/patients/reproductive-health/ . . ) D 1 1 2 9 6 2 5 1 2 9 3
diagnosfigues. . - I
: VCC 5 2 1 3
& UCS 6 6
;L . . 5
Age median au diagnoslic > NONCF 11 1 1 4
0.0 aE
: TOTAL 1120 59 98 / 36 1320

MoIS
DC = Cause de la maladie CF, VCC = Conséquence clinique variable,
UCS = Interprétation clinique inconnue, NONCF = ne cause pas la maladie CF,

NI * = non identifié + mutation manquantes

Prég e ‘Q QOé (449%) deg pQHeﬂfS SOD[ Homozygote - possede deux alleles idenfigues sur chague chromosome de la méme

oaire. Hélerozygote - possede deux alleles differenfs sur chague chromosome de la

homozygores pour la murarion F508del, 39.6% | mémepars

heterozygoles, 13.9% aufres fandis gue pour Les murafions les plus frequentes sont
o 0 7% egronoﬂ Senfifié HHE P F508del (86.8%), G542X (5.1%): N1303K (4.5%),

3272-26A->G  (3.9%) et 1717-1G->A (2.8%).

Lo plupart des pafients (41.9%) présentent des sympfomes respiratoires aigus ou chronigues. Un
porogramme de depistage neonatal, coordonne de facon regionale, a efé infrodulf en 2019 en
-landre ef en janvier 2020 en Wallonie. Certains pafients (19.2%) ont efé diagnosfigues via une

nifiatve locale de depistage néonafal mise en place dans les annees anterieures.

RaIsons ou sympfomes au moment du diagnostic”

. £ 1.9% Problemes respirafoires aigus ou chroniques
D 0/ 0% Rerard de croissance

17.6% Diarrhée chronigue / selles grasses / malabsorpfion
13.8% lleus méconial

10.4% Histoire familiale Screening néonatal
10.1% Aufres sympromes Cy
B 5% Infertiié chez les hommes /‘ 9 : 2 O

* Pour un méme pafient, plusieurs raisons peuvent éfre rapportees.

Définitions: © Le profeine CETR (Cyslic Fibrosis fransmembrane Regulator) est un canal ionique memboranaire qui regule le fransport de
- l'eau ef des ions chlorures vers lintérieur el I'exiérieur des cellules. Lorsque la proféine CFTR fonctionne correctement, les ions

enirent el sorfent lilorement des cellules. Lorsgue la proféine CFTR fonctionne mal ou est defectueuse, ces ions ne peuvent pas circuler
iorement a fravers la membrane cellulaire. Cela se produlf dans la mucoviscidose el se caracterise par la formation d'un mucus epais ef

collant.

e Une muralion esf une allération permanente de la séguence d'/ADN consfifuant un gene, de sorte gue la seguence differe de celle
rouvee chez la plupart des gens.

Jn porteur, dans ce cas, est une personne gui a hérire d'une copie défectueuse du gene CFTR ef d'une copie normale. s n‘ont pas
a0 mucoviscidose mais peuvent la fransmelire O leurs enfants. 2




Déemographie el

Description de la caractéristique

Nombre de patients avec la mucoviscidose

Patients avec une fiche complete

Patients sans observation (1)

Patients avec un organe transplanté

Patients non-vus

Nouveaux diagnostics de mucoviscidose (2)

Nombre d’adultes parmi les nouveaux diagnostics
de muco

Patients sans diagnostic confirmé (3)

Patients avec un diagnostic révoqué (4)
Age médian en années (Intervalle) (5)

Age médian des hommes (Intervalle)

-volution du registre ‘-fl_iii

diagnoslic

2012

1189
1187

143

17
28

4
50

25

20.3(0.0-71.5)

20.2 (0.1-65.2)

Age médian des femmes (Intervalle) 20.4(0.0-71.5)
Nombre d'Hommes (%) 612 (51.5%)
Nombre d’adultes (18 ans et plus) (%) 673 (56.6%)
Age médian au diagnostic (mois) (6) 5.6
Intervalle d'age au diagnostic (années) -0.2-65.0
Age médian au diagnostic, homme (mois) 5.3
Intervalle d'age au diagnostic, homme (années) -0.2-46.9
Age médian au diagnostic, femme (mois) 5.7
Intervalle d'age au diagnostic, femme (années) -0.2-65.0

Age médian au diagnostic pour les nouveaux diagnostics,
en mois (Intervalle)

Age médian au diagnostic pour les nouveaux diagnostics,

1.8 (-1.8-430.0)

en années (Intervalle) 0.1(-0.2-35.8)
Nombre de transplantations effectuées 13
Nombre de déces rapportés 12

Age médian au déces, années (Intervalle)

Déces parmi les patients transplantés

pour I'analyse des données clinigues. Les patienfs peuvent efre su
clinigues manguantes.

| es nouveaux diOgﬂOSHCS concernent les parienrs dont la date la p
de genofype ou de fest O la sueur, est dans I'année de collection.

2.

3.

5. Age du patient a la derniere consulfation

6. Le diagnosfic prénafal est considéré sans remettre I'Gge a zero, permeftant des valeurs négatives

32.3(8.9-52.3)

Les patients sans diognostic confirme ne sonf pas inclus dans le nombre o
4. Les pafienfts avec un diagnostic revoque ne sont pas inclus dans le nombpre fo

5

DPOSES en vie ou ra

JsS ancienne parm

2014 2016 2018
1230 1279 1332
1194 1246 1298
36 33 22
153 178 192
24 29 35
36 23 22
6 3 5
16 15 11
11 5 3

21.4(0.1-76.9) 225(0.1-75.3) 23.6(0.2-77.5)

21.3(0.2-67.3) 22.6(0.5-69.2) 23.0(0.2-65.4)

21.5(0.1-76.9) 225(0.1-75.3) 23.9(0.7-77.5)

639 (52.0%) 664 (51.9%) 691 (51.9%)
720 (58.5%) 784 (61.3%) 856 (64.3%)
5.6 5.4 5.5
-0.5-74.2 -0.5-65.2 -0.2-70.6
5.7 5.8 5.7
-0.5-59.5 -0.5-59.5 -0.2-59.5
5.6 5.2 5.5
-0.2-74.2 -0.2-65.2 -0.1-70.6

2.5(0.0-720.1) 3.8(-0.9-627.4) 9.8(0.1-846.6)

0.2(0.0-60.0) 0.3(-0.1-52.3) 0.8(0.0-70.6)
11 20 16
10 8 16

37.3(11.5-76.9) 31.3(20.5-44.8) 44.1(20.4-70.2)

4

4 9

- Patients avec moins de gualre éléments clinigues rapportés, Supposes en vie ou rapportés decedes dans I'année de collection, ne sonf pas utilises

pportes décedés dans I'année mais avolr des donnees

[al de patients
fal de pat |en .

e diagnostic clinigue, la dafe de Différence de pofential nasal,

akfited




Croissance ef Nufrihon

_e stafur nufriionnel (IMC median) chez les patients muco en Belgigue s'est amelioré ces deux
dernieres décades, surtour pour les adolescents ef les jeunes adulres. La cible d'un bon sfafuf
nuinfionnel est d'affeindre un percentile median de 50 ou plus pour I'MC, la faille ef le poids.

_es palients afteints de mucoviscidose peuvent L0 prise de poids esf foujours un defi dans lo
AvoIr un refard de croissance ef ne pas grandir | mucoviscidose. Un regime bien equilibre, riche en
dussl vile gue les aufres enfanfs du méeme calories, en profeines ef en graisses, ainsi gue 1o

dge el du meme sexe. orise d'enzymes pancreatigues sont essentiels
poour aifeindre un bon etar nutrifionnel

Percentile de faille médian chez
es parients de 0 a 20 ans.

34.7/

Percentile de poids median
chez les pafienfs de 0 g 20 ans

43.0
40 [ P
29.3
28.4
20 - - -
0
0-1  2-5  6-10  11-17 18-20 Homme Femme 6-10 11-17 18-20 Homme  Femme
Groupes d’age Groupes d'age
La nufrifion est d’'une grande imporfance Percentile d'TMC median chez
chez les patients atfeints de es palients de 2 a 20 ans
mucoviscidose, En raison d'un mucus
epais, le pancreas esl incapable de 36 /I
produire ef/ou de fransporter les YT . '
enzymes digestives jusgu’aux infestins. Percentile d'IMC median
-@- 2000 -0~ 2008 =@- 2018
Cecl enfraine une mauvaise absorplion
des profeines, des lipides el des
vifamines liposoluples, affectant ainsi lo .0
orise de poids el la croissance. Le
mainten d'un pbon erar nurionnel a un
mpact positif sur la fonclion pulmonaire.
20
Pafients adulles avec un IMC
entre 18.5 kg/m? ef 25 kg/m?
O 0
69 9 O 2-5 6-10 11-17 18-24 25-34 35-44 >45
' Groupes d’age
=P . A e Une mediane estun point qui divise les données en deux groupes numeriguement egaux en fonction
Delinifions . &fﬁ’:’%m de leurs valeurs arrangées par ordre croissant, L'dge median signifie que la moilie des personnes

median esf plus jeune gue cel age el I'aufre moitié est plus dgee.

e Un percentile est chacune des 100 portions egales par lesquelles un groupe de valeurs peur éfre divisé en fonction de la disiriburion de ces
valeurs. La médiane est egalement le 50eme percentile (P50) ef correspond O la valeur a laguelle la moifie des observalions esl plus grande ef
'aulre moifié plus pefife. La moyenne eslt la somme de fous les élémenfs dans un groupe gue I'on divise ensulfe par le nombre d'élements que
constifue ce groupe.

e L'Indice de masse corporelle (IMC) esf le rapport entre le poids (en kg) ef la faille (exprimée en m?). 4



-oncfion pulmonaire

Dans les deux décades precedentes, la fonction pulmonaire s'est
amelioree pour foufes les tranches d'age.

e volume expirafoire rSanimQI en
JUne seconde (VEMS) esf un , .
paramelre cliniébe qu>i permel VEMS % predi par 0ge
d'evaluer |@ degré dk]”@iﬂf@ de o -®- 2000 -o- 2008 - 2018
‘onction pulmonaire.

Comme la plupart des patients 100
affeinfs de mucoviscidose
développent une maladie

oulmonaire progressive, des
mesures felles que le VEMS sont
Ufilisées pour le suivi de la maladie
oulmonaire.

Le VEMGS défermine en partie le
oronosfic. Cependant, le pronoslic 25
el la gravire de la maladie sont fres

heferogenes, meéme parmi les

/5

50

ppFEV1

pafients ayant les memes
murarons.

Schluchter MD, 2006, McKone E, 2003

3-5 6-10 11-17 18-24 25-34 35-44 =245

Groupes d’age

_es valeurs prédires de VEMS (ppFEVT), basees sur les reférences de Global Lung Intfiative
(GLI), ont efé divisées en qualre caféegories correspondant aux differents degrés d'atteinte
pulmonaire : presque normale (> 90%), faible afteinte (70 - 89%),
affeinfe modéreée (40 - 69%) er affeinte severe (< 40%).

Degres d'affeinfe pulmonaire en 2018

56.4%

40

% patients

20

Enfants (< 18 ans) Adultes Global

W =>290% M70-89% [ 40-69% M <40%

Deéelnitions

e | e volume expirafoire maximal en une seconde (VEMS) esf la guantité d'air gu'une personne est capable d'expirer de maniere forcee
en une seconde, apres une inspirafion maximale. Il est exprimé en pourcenfage d'une valeur prédife pour une population de référence
de méme age, sexe, taille ef origine efhnigue.

e Lo capacie vifale forcee (CVF) est le volume foral d'air gue le patient est capable d'expirer sur la duree fotale du fest avec effort
maximal, exprime en pourcentage de la valeur predife.

e Un z-score decrif la posiion d'un score (x) brutr par rapport A la moyenne (), donf la disfance est mesurée en unites de deviation

standard (c). Un z-score de 0 indigue gue le score analyse esf idenfigue au score moyen. Un z-score posifif indigue un score
superieur a la moyenne, ef un z-score negalif un score inferieur A la moyenne, 5




-\volulion du registre

=anbil

Description de la caractéristique (7) 2012 2014 2016 2018
SPIROMETRIE (VEMS % prédit)
VEMS% derniére de I'année - moyenne (DS) 76.2 (24.0) 75.7 (24.6) 76.0 (23.8) 78.1(24.6)
Hommes 76.9 (23.8) 76.5(24.4) 77.1(23.2) 79.2(24.2)
Femmes 75.4 (24.3) 74.9 (24.8) 74.8 (24.4) 76.9 (25.0)
Enfants 87.0(20.3) 88.3(19.7) 87.9(18.3) 91.1(18.5)
Adultes 67.4(23.3) 67.0(23.9) 68.3(23.8) 70.5 (24.5)
VEMS% meilleur de I'année - moyenne (DS) 80.5(23.1) 80.2 (23.3) 80.5(23.4) 82.3(23.8)
Hommes 81.0(22.9) 81.0(22.9) 81.2(22.8) 83.3(23.4)
Femmes / 79.9 (23.3) 79.3(23.7) 79.8 (24.0) 81.2(24.2)
Enfants / 91.7 (18.1) 93.0(17.0) 93.1(17.3) 96.4(17.1)
Adultes "3 "3 "y o "7 "7 5T 71.3(22.6) 71.3(22.9) 72.3(23.1) 74.1(23.3)
Z-score sur VEMS%, derniére de I'année - moyenne (DS) -1.9(1.9) -1.9(1.9) -1.9 (1.9) -1.7 (1.9)
Hommes : -1.8(1.9) -1.9(1.9) -1.8(1.8) -1.6(1.9)
Femmes ' o ja" 2.0(1.9) 2.0(2.0 2.0(1.9) 1.8 (1.9
Enfants Z= cL -1.1(1.7) -1.0(1.6) -1.0(1.5) -0.7 (1.5)
Adultes ) -2.6(1.8) -2.6 (1.9) -2.5(1.8) -2.3(1.9)
Z-score VEMS% , meilleur de I'année - moyenne (DS) -1.6(1.8) -1.6 (1.8) -1.5(1.8) -1.4(1.9)
Hommes wfiwthw -1.5(1.8) -1.5(1.8) -1.5(1.8) -1.3(1.8)
Femmes -1.6 (1.9) -1.6 (1.9) -1.6 (1.9) -1.5(1.9)
Enfants ‘E -0.7 (1.5) -0.6 (1.4) -0.6 (1.4) -0.3(1.4)
Adultes -2.3(1.8) -2.3(1.8) -2.2(1.8) -2.0(1.8)
ANTHROPOMETRIE (IMC, TAILLE ET POIDS)
IMC Z-score (derniére de I'année), médiane (plage) -04(-4.1-28) -04(-3.9-23) -04(-40-25) -0.4(-3.3-2.6)
Poids Z-score (dernier de I'année), médiane (plage) -0.6(-6.9-23) -05(-42-2.6) -05(-41-2.6) -0.5(-4.7-2.7)
Taille Z-score (derniére de I'année), médiane (plage) -04(-4.1-3.2) -04(-4.1-32) -0.3(-3.9-2.7) -0.4(-3.5-2.6)

/. Les pafients fransplantés sonf exclus de I'analyse des données de spiromefrie et d'anfhropométrie
L'analyse des données de spiromélrie concermne les patienfts de 3 ans ef plus, ef esf basée sur les éguations de référence de la Global Lung Inifiarive,

0


https://www.jing.fm/iclip/u2q8w7i1q8r5t4a9_graph-clipart-growth-spurt-growth-spurt-boys/
https://clipartart.com/categories/spirometer-clipart.html

Vicrobiologle

L 'Un des opjeclirs principaux des soins aux patients afteinfs de mucoviscidose esf de
orevenir ou de refarder par fous les moyens possibles les infections er de réduire le
risgue d'infection chronigue ou colonisalion gui augmente 1o
morbidifé respirafoire er la charge du fraifement.

Prévalence des infecfions en 2018

50 47.5%
40
S
< 30
O 24.8% ,
g
('>U
‘0 20
al
©
10 .
L
0
Enfants (< 18 ans) Adultes
B P aeruginosa B MRSA B S.maltophilia B B.cepacia complex
MRSA - Stophylococcus aureus résistant a la meéthicilline
Des expectorations, prelevements pharynges ef lavages broncho-alveolaires sont
effectués pour survelller la présence de pathogenes. 82.6% des pafienfs
avaienr au moins 4 culiures duranf 'année.
Linfection baclerienne peur survenir fres Prévalence des infections par groupes d'age en 2018
'Of dans 'evolulion nafurelle de
i maladie. Chez les enfants, des 40
bactéries communes comme
Sfaphylococcus aureus el
Haemophilus influenzae peuvent infecter
les poumons. Les infections par _
Pseudomonas aeruginosa el parfols X 40
Burknholderia cepacia complex ef Q
d'aurres germes Gram negatifs T
surviennent @ un >
Age plus avance. ju
gep T 5,
Les voies respirafoires des pafients 0 —
alfeints de mucoviscidose peuvent .“‘E_
également ére infectées de facon A/‘
chronigue par des champignons 0 —&

comme I'Aspergillus fumigatus. 0-1 2-5 6-10 11-17 18-24 25-34 35-44 245

Hart CA 2002, de Vrankrijker AM, 2011

e graphe monire une prévalence elevee
de H. influenzae en bas age, dont la
diminufion avec 'Gge est remplacee par
JUne augmentation progressive d'aufres
bacteries, principalement P aeruginosa.

Groupes d’age

-®- P. aeruginosa - MRSA -@- H.influenzae -®- A.xylosoxidans
-®- B. cepaciacomplex -@= S.maltophilia =@ P.aeruginosa chronique

Definifions
e L0 prevalence estla proportion de la population qui esf affectée par une condifion medicale 0 un moment donneé ou sur une periode
deferminee,

e Une infection chronigue O Pseudomonas aeruginosa est définie comme le fair d'avoir plus de 50% des eéchantillons d'expectorations
ooslfifs, preleves sur une periode de 12 mois avec au moins 4 echantillons prélevées au cours de celfe période. /




Complications

L0 mucoviscidose affecte les systemes respirafoire, digestif ef reproducteur O des
degres variables de séverité.

e canal chlore défectuelx Prevalence des complicafions en 2018

enraine une série de 84.4% 28.8%
perfurbalions dans le corps
humain. Dans lo

mucoviscidose, le fransport de | £
chlore el d'aufres 1ons ainsi O 50
qgue de I'eau O fravers lo =
membrane cellulaire est X
perfurbe. 0-
o 4.3% 179, 2.8% 64%
L es complications chez les 0 '
pafients alfeints de Enfants (< 18 ans) Adultes
mucoviscidose surviennent
orincipalement dans les B Insuffisance pancréatique B CFRD [ IGT [ Maladie hépatique sévere
organes (voles respirarorres ef B ABPA  CFRD - Diabefe lié & la mucoviscidose IGT - Infolérance glucidique
iﬂf@SflﬂS) ef les g|0ﬂd68 ABPA - Aspergillose broncho-pulmonaire allergique

(oancreas ef festicules) ou le

~anal CFTR est défectueux Lo plus falble prevalence d'insulfisance pancreafigue est due ¢ un

nombre plus eleve de patients avec un genotype modeére el une
Flume PA 2009, Sinaasappel M 2002, Goodin B 2005, fonction pancréatgue suffisante chez les parients adulfes. La

McCallum T} 2000, Lyon A 2002 complicafion la plus importante esf le diabefe (CFRD), principalement
chez les adulfes.

Charge de fraifement

A I'heure actuelle, Il n‘existe pas de fralfement curafit de la mucoviscidose. Des lors, le fraiffement
resfe principalement base sur la prévention ef le fraifement des symptomes en vue de prévenir les
complications ou de les stablliser. Il y a actuellement de nouvelles therapies dans le pipeline qul
ciblent les défaufs de la proteine CFTR. En 2018, 82.6% des patients efaient venus au moins 4 fois

en consulfation pendant 'annee, comme c'esf recommandé.
r; ~

Therapies el hospiralisafions en 2018

Enfants (< 18 ans) Adultes

100

/5

% patients
N
O

25

B Kinésithérapie respiratoire | Hospitalisation Antibiotiques inhalés I Pulmozyme® -
B Corticostéroides inhalés W Antibiotiques intraveineux Azithromycine B Enzymes pancréatiques
2 Insuline Antidiabétiques oraux B Thérapie CFTR modulatrice

DAANI .o [ 'ABPA est une reaction allergigue o I'Aspergillus fumigarus qui colonise les voies respirafoires de cerfaines personnes affeintes de
elinifons MUCOVISCIdOSE.

e [ e dysfonclionnement de la partie endocrine du pancreas oar la fibrose conduil O une sécrélion insuffisanfte d'insuline conduisant ¢ IGT puis au diabefe.

 Linsuffisance pancréatique exocrine esf lincapacifé du pancreas a produire ef a fransporter suffisamment d'enzymes pancreafiques dans le

duodenum pour digérer les glucides, les graisses ef les profeines, enfrainant une malabsorpfion avec sfeatorrhée (selles grasses), malnufriion ef
JUne carence en virkamines liposolubles.

e Maladie hépatique - En raison d'une proféine CFTR défeciueuse, certains palients onf des problemes au niveau des voies biliaires, ou la bile esf
epaisse el collanfe ef a du mal & sorfir du foie, ce qui provogue une irrifafion ef une inflammation des canaux biliaires enfrainant un 8
remplacement du fissu hepatigue par de la filbrose (cirrhose).




Description de la caractéristique
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2012 2014 2016 2018
BACTERIOLOGIE (8)
Pseudomonas aeruginosa 421 (42.3%) 427 (41.2%) 399 (37.5%) 416 (37.9%)
Burkholderia cepacia complex 40 (4.0%) 38 (3.7%) 36 (3.4%) 33 (3.0%)
Staphylococcus aureus résistant a la méthicilline (MRSA) 88 (8.8%) 76 (7.3%) 57 (5.4%) 68 (6.2%)
Haemophilus influenzae 297 (29.8%) 279 (26.9%) 249 (23.4%) 272 (24.7%)
Stenotrophomonas maltophilia 118 (11.8%) 128 (12.4%) 142 (13.3%) 141 (12.8%)
Achromobacter xylosoxidans 106 (10.6%) 102 (9.8%) 110(10.3%) 110(10.0%)
Aspergillus spp. 346 (34.7%) 364 (35.1%) 364 (34.2%) 370 (33.7%)
Mycobactérie non-tuberculeuse - 11(1.1%) 18 (1.7%) 17 (1.5%)
INFECTIONS CHRONIQUES
Pseudomonas aeruginosa chronique 276 (27.7%) 290 (28.0%) 273(25.7%) 266 (24.2%)
Burkholderia cepacia complex chronique 26 (2.6%) 34 (3.3%) 27 (2.5%) 24 (2.2%)
Stenotrophomonas maltophilia chronique 27 (2.7%) 40 (3.9%) 40 (3.8%) 44 (4.0%)
Achromobacter xylosoxidans chronique 54 (5.4%) 66 (6.4%) 72 (6.8%) 69 (6.3%)
MRSA chronique 51(5.1%) 43 (4.2%) 40 (3.8%) 47 (4.3%)
COMPLICATIONS
Aspergillose bronchopulmonaire allergique (ABPA) 41 (3.9%) 72 (6.9%) 68 (6.3%) 97 (8.7%)
Maladie hépatique sévere 37 (3.5%) 42 (3.9%) 66 (6.0%) 46 (4.0%)
Insuffisance pancréatique 831(79.1%) 865 (82.5%) 880 (81.9%) 901 (81.0%)
Diabéte lié a la mucoviscidose (CFRD) 136 (13.0%) 181 (17.3%) 185 (17.2%) 208 (18.7%)
Bronchiectasies (9) - 306 (73.0%) 402 (78.2%) 329 (78.1%)

8. Seuls les patienfts avec une culture ou une prise d'echantillon sonf inclus dans I'analyse des infeclions. Les pafients fransplantés sonf exclus de

'analyse des infeclions el des complicarions.

9. Seuls les patienfs ayant eu un scanner pendant 'annee de collecte sont consideres pour deferminer les bronchiecltasies.



https://webcomicms.net/clipart-9112428-microbiology-cliparts
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Therapie, fraifement ef méedicafion

Description de la caractéristique(10) 2012 2014 2016 2018
THERAPIE RESPIRATOIRE

Kinésithérapie respiratoire réguliére 1014 (96.6%) 1044 (99.5%) 1071 (99.7%) 1108 (99.6%)
Antibiotiques par voie orale uniqguement 501(47.7%) 477 (45.5%) 509 (47.4%) 471 (42.4%)
Antibiotiques intraveineux uniquement (1V) 11 (1.0%) 13 (1.2%) 18 (1.7%) 23(2.1%)
Antibiotiques orale et IV 400 (38.1%) 401 (38.2%) 404 (37.6%) 414 (37.2%)
RhDnase 732(69.7%) 806 (76.8%) 892 (83.1%) 941 (84.6%)
Autres mucolytiques 238 (22.7%) 215 (20.5%) 184 (17.1%) 152 (13.7%)
Sérum salin hypertonique 576 (54.9%) 630 (60.1%) 675 (62.8%) 745 (67.0%)
Corticostéroides 576 (54.9%) 547 (52.1%) 578 (53.8%) 568 (51.1%)
Bronchodilatateurs 778 (74.1%) 818 (78.0%) 811 (75.5%) 862 (77.5%)
Stéroides intranasaux 459 (43.7%) 535(51.0%) 533(49.6%) 589 (53.0%)
Azithromycine par voie orale 475 (45.2%) 497 (47.4%) 558 (52.0%) 607 (54.6%)
Corticostéroides systémiques par voie orale 58 (5.5%) 58 (5.5%) 33 (3.1%) 54 (4.9%)
Anti-inflammatoires non stéroidiens voie orale (AINS) 44 (4.2%) 63 (6.0%) 37 (3.4%) 32 (2.9%)
Oxygeéne 21 (2.0%) 35 (3.3%) 21 (2.0%) 32 (2.9%)
THERAPIE GASTRO-INTESTINALE ET NUTRITIONNELLE

Enzymes pancréatiques 845 (80.5%) 871 (83.0%) 881 (82.0%) 902 (81.1%)
Vitamines liposolubles (ADEK) 846 (80.6%) 874 (83.3%) 882 (82.1%) 893(80.3%)
Inhibiteurs de la pompe a protons + anti-H2 452 (43.0%) 513 (48.9%) 540 (50.3%) 543 (48.8%)
Tube de gastrostomie 32 (3.0%) 38 (3.6%) 46 (4.3%) 45 (4.0%)
AUTRES TRAITEMENTS

Acide ursodésoxycholique 256 (24.4%) 257 (24.5%) 245 (22.8%) 218 (19.6%)
Insuline 108 (10.3%) 128 (12.2%) 139 (12.9%) 154 (13.8%)
Anti-diabétique oral 25 (2.4%) 28 (2.7%) 32 (3.0%) 34 (3.1%)
Modulateur CFTR - 52 (5.0%) 106 (9.9%) 155 (13.9%)

10. Les patients fransplantés sont exclus de I'analyse des therapies


https://www.snehphysiotherapy.com/chest-physiotherapy-be-given-to-restless-patients/

Iransplanfalion ef mMucovisCcIdose

Lorsgu’un patient développe une maladie pulmonaire sévere el progressive, une fransplanfafion
oulmonaire peut devenir une opfion. Une fransplanfafion pulmonaire est indiguée seulement chez les
oalients qui onf une maladie sévere, chez qui foufes les aufres formes de fraifement medical
convenfionnel sonf devenues insuffisantes ef ceux donf la survie & court ferme est compromise.

Les donnees du regisire monirent Proportion de personnes fransplaniées dans
que depuis ses debuts en chaqgue groupe d'dge

1999, au moins 274 patients, 129
hommes el 145 femmes on 40

pbenéficie d'une fransplantation d'un
ou de plusieurs organes.

-1 2018, il y avaif 189 patients (89 £
hommes et 100 femmes) qui avaient | S 20
'ecu une fransplantation. %
L'Gge median (el extremes) efalf de
37.7(14.6 - 69.8) ans. 98.4% de
ces parents fransplanftés 0
ofalent des adulfes 0-<10 10-<20 20-<30 30-<40 40-<50

Groupes d'age

-N 2018, au Moins un pafient adulfe sur b
(22.0%) efaif un patient fransplante.

| a fransplantation la plus frequente chez les patients affeints de mucoviscidose est [a
rfansplantation des poumons. Certains patients auront besoin d'adfres fypes de fransplantations
‘els gu'un foie ou un rein. Depuis la créafion du registre, 320 fransplanfations ont éfé rapportees.
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Les personnes dlteinfes de mucoviscidose vivent actuellement plus longtemps. Ceci amene de
nouveaux defis ef affenfes. Malgré la lourdeur du frairement, elles obfiennent leur diplome el
enfreprennent une carriere A femps parfiel ou meme d remps plein ef certains fondent
Jdne famille. Elles prennent un rOle dans la sociére, ce gqui eralf
Moins realisable auparavant,

-N 2018, pres de la molfié des Plus de frois-quarts des |y aeuau moins 300 enfants
pafienfts adultes (18 ans ef plus) | adultes avaient un dipldbme | biologigues rapportes chez 183
ravalllaient G femps plein ou o d'éfudes secondaires ou palients muco depuis le debut

‘emps parfiel d'efudes supérieures. du regisire. En 2018, 168 de ces
palents muco efaient vivants ef |
J avalf guatre (huif) enfanrs nes
j“_—ﬁf i gr— respectivement d'un pQren Fde
Y — sexe masculin (femme) alteint de
~ mucows<:|dc>se
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* Le niveau d'emploi et d'éducgjcion exclut les adultes fréquentant Kaplan £ 1968, Barreto C 1991, Dreyfus DH 1996,
'ecole. Sawyer SM 2005, Janice E Whitty 2010, Jelin AC 2017
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Grace aux progres des soins de santeé el aux nouveaux fraifements, Y compris les fraffements
modulafeurs du CF IR, les patients muco continuent & avoir une meilleure survie ef une mellleure
esperance de vie avec une mellleure gualire de vie.

Depuis le debur du regisire, environ
1600 patients onf efé enreqisires, ef
1971 déces, pr'ﬂmpqlemen de Causes principales de déces*
cause respirafoire. Environ 10.5% 459,
des deces onf éfe rapportes chez ’
des enfanis de moins de 18 ans. 40

Une estimafion de la survie des
patienfs MUco en Belgigue N'est pas
disponible, mais la survie médiane
oréedire pour les enfanfs nées entre 20
2014 et 2018 esh d'environ 44.4 ans

selon la foundation CFF

%

17.3%

Cecli signifie gue 50% des bebes
nes enire 2014 ef 2018 peuvent 0

esperer vivie au-dela de 44.4 ans. Causes de déces

Cystic Fibrosis Foundation 2018
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* Plusieurs causes de déces peuvent elre rapportees pour un meme patient

Reference suggeree: The Belgian Cysfic Fibrosis Regisfry highlights 2018,
Brussels, Belgium. ©2020 sciensano
source : Annual report Belgian Cyslic Fibrosis Registry (BCFR) 2018,




