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La f ibrose kystique

La fibrose kystique (FK) est la maladie génétique mortelle la plus répandue chez les enfants et
les jeunes adultes canadiens. La FK est une maladie multisystémique qui touche principalement
les poumons et I'appareil digestif. Dans les poumons, ou les effet s de la maladie sont les plus

dévastateurs, une accumul ation dO6®pais mucus entru ne de ¢
mucus et des prot®i nes sdaccumulent aussi dans | 6a

et | 6dabsorpti on d erevenart gsediments. Denmeilleurs ttaitements
permettent de mieux maitriser les probléemes de malnutrition associés a la FK, si bien que

presque tous les décés liés a la maladie sont attribuables a la maladie pulmonaire. | | ndexiste

pas de traitement cu ratif .

Fibrose kystique Canada

Créé en 1960, Fibrose kystique Canada est un organisme national de bienfaisancequi T uvr e

dans le domaine de la santé. Il compte des bénévoles dans plus de 50 sections partout au pays
etfaitpartedes t roi's principaux organismes caritat.i
trouver un traitement curatif contre la fibrose kystique . A titre de chef s de file reconnu s

international ement dans |l e financementiniquesdd a

la FK, nous investissonsp | us d @anslayrecherche et les soinspour sauver des vies
menaceées par la fibro se kystique que toute autre agence non gouvernementale canadienne.

Depuis 1960, Fibrose kystique Canada a investi plus de 140 millions de dollars dans la recherche
de pointe, | 0i nn eeqaitapeoms aextCanbdiess filrmkiystigeies d atteindre

| dun des plus haut s .tPaunen sayar davantage icansukenle site n d e
www. fibrosekystique .ca.

Notre mission est doaider | es personnwes

f finan-ant | a r echer cdireobgeadif, quiest delguérit ot @eima itrisee
la fibrose kystique ;

1 soutenant des soins dehaute qualité;

sensibilisant le public a la FK;

1 recueillant et octroyant des fonds aux fins précitées.

=

Ce document est fabriqué entierement a partir de fibres recycl ées
Aidez-nous a réduire notre impact s u renvirod nement en recyclant.
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Registre canadien sur la fibrose kystique

Le premier Registre canadien sur la fibrose congues, et les résultats cliniques peuvent

kystique a été créé au début des années 70, étre suivis au fil du temps. Ces efforts se

avec pour objectif de surveiller les tendances traduiront en fin de compte par une meilleure

clinigues importantes au sein de la population issue thérapeutique pour toutes les personnes

fibro -kystiqgue canadienne. Auparavant fibro -kystiques.

nommeé le Registre canadien de données sur

les patients, on lui a donné une nouvelle La recherche épidémiologique sert a examiner

appellation en 2012 pour y inclure le nom de les tendances et les améliorations dans une

la maladie sur laquelle il porte . population donnée au fil des années. Etant
donné que les registres de données sur les

Le registre a joué un réle inestimable pour patients FK portent sur de larges populations

aider a améliorer la qualité et la durée de vie de personnes atteintes de FK au fil du temps,

des personnes atteintes de FK. le registre est un outil de recherche puissant.

Etant donné que la plupart des patients FK Enoutre, le registe peut servir doouti

consultent | dune des 42 édutaiifhes gtatigiguesdss@nmairks aident a

accréditées (pour enfants ou adultes) au montrer graphiquement des résultats

Canada, on croit que le registre canadien est cliniqgues importants obtenus au fil du temps.

trescomplet(c. -a-d.qu 6i | i ncl ut dlees fdaintn®ke&i ncl ure ces stati

sur pratiquement tous les Canadiens atteints dans des présentations destinées au public,

de FK) et trace un portrait détaillé de la aux professionnels de la santé et

population FK du pays. paramédicaux et a de nombreux autres
groupes peut accroitre les connaissances sur

Le registre est utilisé par les cliniciens et les la FK au Canada.

chercheurs pour accroitre leurs connaissances

sur les tendances de la maladie et améliorer En 2011, davantage de données ont été

les soins prodigués aux personnes fibro incluses au registre, par exemple sur les

kystiques. médicaments utilisés et les complications,
ainsi que des mesures cliniques multiples

Les cliniciens spécialisés en FK peuvent pour chaque année, plutét que des données

accéder aux données duregistre pour mieux annuelles uniques. Ces renseignements plus

comprendre la population de leur clinique et détaillés permettront de mieux comprendre

traiter les préoccupations émergentes liées les soins prodigués a la population

aux soins de sant ®, not zanaeme FKIEA @treails pourront étre

nutritionnel, les agents pathogénes infectieux utilisés parlesgroupesd e d®f ense dodi nt ®

et les traitements pulmonaires . pour améliorer la prestation des soins de la
santé.

Les données recueillies aux fins du registre
peuvent servir aux ef f orGtace athdolaivoration et a la parti@patiord e

la qualité. Les cliniques pourront comparer continues du personnel clinique et des
les résultats pulmonaires et nutritionnels des Canadiens atteints de FK, a
personnes qudell es sui v @énérewasoutiendes hoeloreusamis et
médianes nationales. donateurs de Fibrose kystique Canada, il sera
possible de garantir la disponibilité de
Puisque le registre permet de constater les donn®es qui m®r i tent ddé°tre
améliorations, des initiatives visant | davenir
| daccroi ssement de |l a qualit® peuvent °tre
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Points saillants

A

Environ 4 000 personnes fibro -
kystiques ont ®t ® vues
42 cliniques spécialisées en FK au
Canada

Au moins deux enfants ont recu un
diagnostic de FK chaque semaineen
2011; parmi les 114 nouveaux
diagnostics, 55 concernaient des
bébés de moins de 6 mois

Pres de 60 %des personnesfibro -
kystiques au Canada sont des
adultes

Cumulativement, les patients FK
ont passeé plus 25 000 jours a

| 6 h! mtiont affectué prés de

15 000 visites en clinique en 2011

Cumulativement, les patients FK
ont effectué 792 cycles de
traitementi. v.adomicile en 2011

L &e médian de survie des
Canadiens atteints de FK est
présentement évalué a 48,5 ans

Parmi les 45 patients qui sont
décédésen 2011, la moitié étaient
ageés de moins de 34 ans

Le VEMSmesure de la fonction
pul monaire)
personnesfibro -kystiques; la moitié
de celles agées de 30 ans avaient

unVEMS

sdam®l

ou

A

or e

pr ®di t72d&&e nvi r on

2011, comparativementa 46 %ily a
%Oé'msd es

86 %des personnes FK doivent
prendre des enzymes
pancréatiques pour digérer les
aliments et absorber les nutriments

30 % des femmes adultes atteintes
de FK et 17 % des hommes adultes
atteints de FK ont un poids
insuffisant

44 patients FK ont subi une
transplantation en 2011

Les poumons de prés dela moitié
de tous le s patients FKsont
infectés par une bactérie nocive
comme Staphylococcusaureus ou
Pseudomonas aeruginosa

16 %des personnes FK souffrent de
diabéte associé a la FK , et environ
38 % de toutes ces personnes sont

agées de 35 ans et plus

Plus de 1 900 mutations

différentes ont été identifiées dans
le géne CFTR mais prés de 91,5 %
des personnes FK au Canada sont
porteuses dodau
la mutation la plus courante a

| or i gi n aeltd081 a

chez | es

mo i
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M essage de Maureen Adamson

Président e et chef de la direction , Fibrose kystique Canada

Depuis plus de 40 ans, Fibrose kystique Canadapublie un registre de
donnéessur les patients canadiens i une ressource exceptionnelle
renfermant d dnportant es données sur les patients fibro -kystiques.

Vous remarquerez peut-étre quelque chose de différent dans le rapport
de cette année . Connu depuis des années en tant que Registre canadien

de données sur les patients (RCDR, ledocument sdappell S
Registre canadien sur la fibrose kystique, a partir de la présente

publ i cati on 2@ld Lenon de & maldie y est maintenant clairement mentionné.

Joai aussi l e plaisir de v o0l3 pourtapremiémredaisdana 6 ° parti
notre histoire, le public pourra consulter les données tirées du Registre canadien sur la

fibrose kystique pour chaque clinique de FK. Ce paspositif ver s | 6avant d®montr e
voulons plus que jamais étre au premierplan en mat i r e d delagBditéeetr at i on
ddexcelanslessomsdadlaFKaf i n d o6 u lnbus ragroeher de notre but qui est

| &ablissement de normes nationalessurl es soins et | e traitement de |
| autre

Il nous serait impossible de vous présenter le Registre canadien sur la fibrose kystique sans le
généreux soutien de nos donateurs et partenaires, et nous leur sommes extrémement
reconnaissants de leur soutien et de leurs investissements continus .

Nous espérons que leRegistre canadien sur la fibrose kystique ¢ o nt i n engichinlesd 6
connaissances et defaire ressortir les tendances clés de fagon a engendrer de meilleurs
travaux de recherche et de meilleurs traitements de la FK

Les données recueillies sontbienp | us g u 06 u n précreuses powr leg cinieiens et
chercheurs; elles marquent les progrés incroyables que nous avons réalisés de concert av ec
nos donateurs et la communauté FK pour améliorer la vie des Canadiens atteints de fibrose
kystique.

Ensemble, nous sommes déterminés a trouver un traitement curatif.

Cordialement,

Maureen Adamson
Présidente et chef de la direction, Fibrose kystique Canada
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Message de la D' Anne Stephenson, Ph. D.
Directrice , Registre surla FK

Joai l e pl ai si r Ragporivabnuetdu RegiStie eandadienrsur| e
la fibrose kystique 2011 le premier rapport renommeé afin de refl éter | a
maladie sur laquelle il porte .

Enrecueill ant des données sur toutes les personnes ayant regcu un
diagnostic de fibrose kystigue au Canada, nous poursuivons une tradition
vieille de plus de dix ans faisant du registre une ressource nationale de
taille sur la fibrose kystique . Comme pour le rapport annuel de 2010, nous
avons collecté des données rétrospectives sur les personnes fibro-kystiques; il se peut donc
qgudi | y ainineutsesstre I® présent document et les rapports précédents .

De nombreuses personnes méritent des remerciements en lien avec la produ ction de ce
rapport annuel i notre collectivité clinique de la FK, le groupe de travail sur le Registre
canadien sur la fibrose kystique, les généreux donateurs sans qui ce rapport ne pou rrait étre
produit, et mes collégues de Fibrose kystique Canadapour leur leadership .

Et, bien entendu, tout cela serait impossible sans lesCanadiens atteints de fibrose kystique
gui consentent a la collecte des données les concernant . Merci.

Ensemble, nous avons créé unemine de connaissances sur la santé des patients FK duCanada
et un outil exceptionnel pour les cliniciens et les chercheurs du domaine

Cordialement,

D® Anne Stephenson,Ph. D.
Directrice, Registre sur la FK
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Données sommaires

Tableau 1
Données sommaires tirées du registre, 1986 a 2011

1986 1991 1996 2001 2006 2011
Profil général
N’ de patients ayant des données pour 2381 2798 3094 3318 3468 3913
| dann®e de r ®f ®r ence
Hommes, % du total des patients 53,4 54,0 53,8 53,6 53,1 52,7
Age, moyenne (ans) 13,2 14,9 16,5 18,5 20,3 21,8
Age, médiane (ans) 12,0 13,0 15,0 16,0 18,0 20,0
Plus de 18 ans (%) 30,0 35,3 41,1 46,8 52,6 57,2
Race, % Blancs 98,1 97,4 96,8 96,2 94,5 93,1
Noirs 0,3 0,5 0,5 0,7 0,8 0,7
Asiatiques 0,4 0,4 0,4 0,4 0,4 0,6
Amérindiens 0,3 0,5 0,7 0,8 0,7 0,9
Asiatiques du sud 0,0
Autre 0,8 1,0 1,3 1,5 1,9 0,0
Non précisée 0,2 0,3 0,3 0,2 0,1 0,2
N° de transplantations 9,0 15,0 32,0 51,0 44,0
Insuffisance pancréatique (%) 80,7 89,8 92,4 90,5 89,4 85,8
Analyse du génotype (%) --- --- --- --- 95,0
Diagnostic
Age au diagnostic, moyenne (ans) 2,2 2,4 2,7 32 3,5 3,9
Age au diagnostic, médiane (mois) 7,0 6.0 6,0 6,0 7,0 7,0
N°® de nouveaux diagnostics par an 148,0 130,0 106,0 105,0 94,0 114,0
% avec iléus méconial a la naissance 12,2 15,9 16,1 11,6 17,9 11,9
Survie/mortalité
Age au décés, moyenne (ans) 19,7 24,6 25,7 27,9 28,5 33,6
Age au décés, médiane (ans) 19,0 25,0 24,5 25,0 25,0 34,0
NP total de déces 52,0 53,0 56,0 64,0 45,0 45,0
Taux brut de mortalité (%) 2,2 1,9 1,8 1,9 13 1,2
Age médian de survie (ans) 27,5 335 32,5 36,1 44,7 48,5
hommes 28,6 36,7 33,9 37,6 45,3 50,6
femmes 25,8 29,3 30,6 34,1 44,1 43,2
Marqueurs nutritionnels
O 18 ahApar catégaries d'IMC (%)
<20 208 (469 400 (449 429 (369 452 (329 462 (28% 519 (24%
20-25.9 328(519% 450 (509 669 (57% 811(57% 1012(60% 1309 (60%)
26-29.9 14 (2% 49 (5% 65(69%  133(99%  156(9%  255(12%
6 30 3(0% 6(1% 14 (1% 322% 50 (3% 91 (4%
Hommes, IMC < 23 303(819% 394 (779 473 (73% 501(64% 520(57% 621 (53%
Femmes, IMC < 22 221(829% 294 (759 371(70% 420(65% 475(61% 593 (59%
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Données sommaires
2 417 ans: n"® par catégories d'IMC (%)
< 50° centile, IMC - 784(557%
< 25° centile, IMC - 408 (29,0 %
< 25° centile, poids ---  557(39,6%
< 10°€ centile, poids -- 278 (198%
< 25° centile, taille - - - - 634(451%
< 10° centile, taille -~ 317 (225%
Fonction pulmonaire
% du VEMS prédit, moyenne 70,4 70,7 71,8 72,2 72,3 72,6
% du VEMS prédit, médiane 72,5 72,9 73,8 73,0 73,6 73,7
N par catégories du VEMS prédit ( A8 ans) (%) :
VEMS normal: O %9 0 61(13% 105(12% 133(12% 172 (12% 228(149% 345 (16 %
Atteinte légére : 70-89 % 109(22% 172(20% 236(21%) 312(23% 401 (25%  561(269)
Atteinte modérée : 40-69 % 169(35% 315(37%9 464 (41% 587 (43% 701 (439 834 (39%
Atteinte grave : <40 % 147 (309 256 (30%9 293(269%) 307 (22% 301 (189 402 (19%
N®¢ par catégories du VEMS prédit (6 & 17 ans) (%) :
VEMS normal: O %9 0 284 (37%  423(40% 532(46% 571(48% 519 (49% 570 (55 %
Atteinte légére : 70-89 % 214(28% 329(31%9 355(30% 344(29% 329 (319 284 (27 %
Atteinte modérée : 40-69 % 207(27% 241(23% 224(19% 235(20% 185(17% 163 (16%
Atteinte grave : <40 % 57(7%N 62 (6% 54 (5% 41 (3% 3239 16 (2%
N°"® sous oxygénothérapie (%) == - 111(3%  100(3% 146 (49
N° sous BiPAP (%) 18 (0%
Microbiologie
% avec culture positive sur premier ®c h189%); apaitrae do e
2001, toutes les cultures
Pseudomonas aeruginosa 978 (41% 1186(42%  1337(43% 1670(50% 1660(48%) 1741 (44%
Staphylococcus aureus 550 (2399 796 (2899 980(329% 1439(43% 1641(47% 1946 (50 %
Genre Haemophilus 332(14% 341 (12% 415(13% 551 (17% 542 (169 652 (17 %
Stenotrophomonas maltophilia --- 104 (3% 253 (8% 356 (10% 572 (159
Aspergillus - - 272 (8% 413 (12% 854 (22 %
SARM 101 (39 188 (5%
Genre Alcaligenes (Achromobacter ) --- --- --- --- 111 (3%
Mycobactéries atypiques --- --- --- --- 91 (2%
Complexe Burkholderia cepacia 172 (7% 273 (10% 226 (79 188 (6 %9 159 5% 200 (5%
B. cenocepacia 69 (34 %
B. multivorans --- --- --- --- 60 (30 %)
B. vietnamiensis 9(4%N
B. gladioli 11 (6 %
B. cepacia, autre --- --- --- --- 18(9%
Inconnu e --- --- --- --- 34 (179
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Données démographiques

Nombre de Canadiens atteints de fibrose kystique

En 2011, 42 cliniques de FK ont soumis des dossiers cliniques sur un total de 3 913 personnes
atteintes de FK. Lorsqudune personne consultait pl
était comptée une seule fois (une entrée unique par personne) dans le graphique . En 2011,

114 personnes ont regu un nouveau diagnostic de FK

Figure 1
Nombre total de patients FK et nouveaux diagnosti cs inscrits au registre, 1990 a 2011
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Données démographiques

Age des Canadiens fibro  -kystiques

La figure 2 montr e tedapdpulaionFK danadienre pourd2@ll.] 6 ©g e
6i nt ed & al dl@tgde lanaissanceaans L6 ©ge m®di an est demeur ® de
comme en 2010.

Les hommes comptaient pour 52,7 % des personnes inscrites au registre en 201, et
57,2 % des personnesnscrites au registre étaient agée s de 18 ans ou plus (figure 3).

Figure 2
Distribution de | 002EL de | a popul ati on
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Données démographiques

Figure 3
Proportions des personnes atteintes de FK de 18 ans ou plus

Pourcentage de patients FK adultes

1981 1986 1991 1996 2001 2006 2011

Année
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Données démographiques

Age au d iagnos tic

La figure 4 montre que 50 % des personnes avaient recu lediagnos i ¢ avant | 6©ge de
et73%, avant | 8©ge de deux ans. Des diag@gfostics
des personnes avaient recu le diagnostic apres 40 ans

A mesure que les programmes de dépistage néonatal de la FK serontintroduits dans les

provinces canadiennes, de plus en plus de personnes atteintes de FK recevront le diagnostic
a la naissance

A Figure 4
Age au diagnostic, tous les patients , 2011
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Gén otype
La fibrose kystiqgue est caus®e par des

mutations ¢
appelé le géne CFTR(cystic fibrosis transmembrane regulator ). Le géne CFTRcode pour une
protéine appelée régulateur transmembranaire de la fibrose kystique (CFTR) qui sert de canal
pour le chlorure et joue un réle dans de nombreuses fonctions cellulaires . A ce jour, plus de

1 900 mutations différentes dans le gene CFTRont été identifiées .

|l e mondi al

La mutation |l a plus courante | 6 ®c hel
perte du résidu phénylalanine en position 508 des acides aminés, couramment appelée la
deltaF508. Par mi | es personnes sur |l esquelles de

registre, 56,3 % présentaient deux mutations deltaF508 (figure 5) et 91,5 % présentaient au
moins une mutation deltaF508 (tableau 2) .

Génotype
DeltaF508
621+1G>T
G542X
G551D
711+1G>T

Figure 5
Génotype (basé sur N = 3348)

8,5 %

352 %

W Homozygote deltaF508 ® Hétérozygote deltaF508

Tableau 2

56,3 %

M Autre

Fréquence des mutations FK sur un ou les deux alléles (5 principales)

Nombre
3063
217

134

115

96

Pourcentage
91,5

6,5

4,0

3,4

2,9
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Fonction respiratoire

VEMS médian : déclin de la fonction pulmonaire

Le pourcentage m®di an du VEMS pr®dit sb6estS am®li or
médian prédit a 30 ans en 2011 était de 72,3 %, comparativement a 45,7 % en 194 (figure 6).

La figure 6 nous montre que le déclin le plus prononcé de la fonction pulmonaire survient entre

13 et 22 ans. Cette fonction semble se stabiliser quand une personne atteint 22 ans, ce qui

| ai sse cradiol esgeeacledet | e d®but de | 6©ge adulte c
vulnérabilité pour les personnes fibro -kystiques.

Figure 6
Pourcentage m®dian du VEMS pr ®edtllll1en fonction
Moy. mobile sur 2 Moy. mobile sur 2
— périodes (1991) — périodes (2011)
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Fonction respiratoire

Gravit® de | 6atteinte pul monaire

La fonction pul monaire est mesur ®e 55%)desrenfants de | 0C
FK &gés de 6 a 17 ans avait une fonction pulmonaire normale (VEMS prédit supérieur a 90 %);

comparativement a 50 % en 2010.Pour la majorité des adultes ( 39 %), la gravité de I'atteinte

pulmonaire était considérée comme « modérée » (figure 7 ). Ces pourcentages sont similaires a

ceux obtenus en 2010.

Figure 7
Gravittde | 6att ei nt e depenfamscendas adutes fibro -kystiques (pourcentage du
VEMS prédit), 2011

u VEMS>90% + VEMS7@B9% = VEMS469% ¢ = VEMS <40 %
(normal) (1égére) (modérée) (grave)

Pourcentage prédit

Enfants 6-17 ans Adultes
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Fonction respiratoire

VEMS médian par clinique ayant soumis des données

Pour qudune clinique de FK puisse °tre incluse
donnéessurl a f onction pul monai r dteins@aRK. Lesaonnéssdd 0 pat i e
23 cliniques de FKont été incluses dans ce graphique.

Le nombre ddédobservations par clinique utilis® poc
185. Le VEMS médian national prédit était de 91,7 % (intervalle de 69,6 a 102,5 %)
(figure 8).

Figure 8
Pourcentage médian prédit du VEMS pour les patients FK agés de 6 a 17 ans
par clinique de FK, 2011
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Fonction respiratoire

VEMS médian national

La figure 9 montre | e pourcentage m®dian pr ®dit
moins 18 ans, par clinique de FK. Pour qudune cl
graphique, elle devait soumettre desdonnéessur | a f oncti on pul monaire dbo
10 patients atteints de FK.

Au total, les données de 2 3 cliniques de FK ont été incluses dans ce graphique. Le nhombre
ddobservations par clinique ayant 3a386vle au cal ct
VEMS médian ational prédit était de 64,6 % (intervalle de 45,0 %a 73,2 %).

Figure 9
Pourcentage m®dian pr®dit du VEMS pour | es p:
18 ans par clinique de FK, 2011
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Nutrition

En 2011, 86 % des personnesfiborek y st i ques prenaient des suppl ®ment
pancréatiques (insuffisance pancréatique), alorsque 14% n6en prenaient pas (suf
pancréatique) (figure 10) .

Chez les personnes de 40 ans ou plus 65 % présentaient une insuffisance pancréatique, et

35 % une fonction pancréatique normale. Ces données refletent le fait que les adultes plus agés
atteints de FK sont plus susceptibles de présenter des mutations plus |égéres, associées a une
fonction pancré atique normale (figure 11) .

Figure 10
Suffisance pancréatique chez les patients FK
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pancréatique pancréatique
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Figure 11
Fonction pancr ®atique, par groupes do
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Nutrition

Indice de masse corporelle (IMC)

Au total, les données de 2 3 cliniques de FK pour enfants ont été incluses a la figure 12. Pour
gudune clinigue puisse °tre incluse dans ce
concernant au moins 10 patients atteints de
patient s FK agés de 2 a 17 ans, selon le Center for Diseases Control, était de 44,4 %.

Les percentiles médians variaient de 27 458,2%.L.e percentil e de | 81 MC

pour les patients de moins de 2 ans.

Figure 12
Percenti |l e m®d ipatents Bkeagds del2M C7 adsepar clinique de FK, 2011
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Catégories liées au poids Fourchettes de percentiles
Insuffisance pondérale Moins du 5 percentile
Poids santé 5° percentile a moins du 85 © percentile
Surpoids 85° percentile a moins du 95 ° percentile
Obésité Egal ou supérieur au 95° percentile
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Figure 13
| MC m®di an pour | es patients FK ©g®41 ddéau moi n
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La figure 13 montre | &8l MC m®di an pour | es patient s
donnéesdeZcl i ni ques ont ®t® incluses dans ce graphiqu

incluse dans ce graphique, elle devait soumettre des données concernant au moins 10 patients
atteints de FK. L6&6I MC m®d i%des IMCanédiansivaridiert@t 18,64 de 22,

23,1 kg/m?.

Cat ®gori es dol MC Fourchettes

Insuffisance pondérale < 20,0 kg/m?
Poids adéquat 20,0-25,9 kg/m ?
Surpoids 26-29,9 kg/m 2
Obésité 030 kg/m?
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IMC selon le sexe des patients

La figure 14 montre la répartition en fonction des catégories d'IMC (voir la page précédente
pour les catégories) pour les hommes et les femmes adultes. Une proportion plus
importante de femmes sont considérées comme ayant un poids insuffisant
comparativement aux hommes (IMC < 20 kg/m ?). Il arrive souvent que les jeunes hommes

au physique musculaire et athlétique aient un IMC se situant entre 26 et 29 kg/m 2, en

rai son doéune masse muscul ajeseles@ulesyRRentunMCn s

dans la catégorie « obésité ».

Figure 14
Classification de -kystigusl@arpeger 20plat i ent

L4 Hommes L4 Femmes

Pourcentage

Insuffisance Poids adéquat (20-25) Surpoids (2629) Obésité (> 30) 30)
pondérale (< 20) ; .
Catégories d'IMC

f
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IMC moyen natio nal chezles 18 ans et plus

Le pourcentage moyen national de < (pquealdsfemmes)et FK dont
<23kg/m?( pour | es hommes) chez |les patis2%s ©g®s dobal
(intervalle de 46, 3a75,0%) . Pour quodune dntlismalafiguee 15 elle devaie ° t r e
soumettre des données portant sur au moins 10 patients atteints de FK. Ce graphique inclut les

données de 23 cliniques.

Figure 15
Pourcentage dont fpdurlssGemeastet <23 kp/th ? gouy kesthommes
atteints de FK ©g®s doféau m20llns 18 ans patr

Pourcentage

Cliniques de FK
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Transplantation

La figure 16 montre le nombre de transplantations réalisées annuellement tel que rapporté

dansleregistre et dans | es demandes de subvention ddencour
transplantation. Quoique les nombres soumis représentent principalement des transplantations

pul monaires, |l es personnes ayant r e- pourdod-fie,t res tyr
foi e, -pduman, etc.) ont aussi été incluses au total .

Les statistiques qui ressortent des demandes de s
les centres de transplantation montrent que 4 7 patients FK ont recu une transplantation en
2011 comparative ment a 44 inscrits au registre .

Nous travaillons diligemment avec | es centres de t

données recueillies sur les transplantations aux fins du registre. Nous espérons que les centres

de transplantation pourront consi gner directement | eurs donn®es d
Figure 16

Nombre de patients ayant recu une transplantation par année , 1991 a 2011

Demandes de subvention
centres de transplantation
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Especes bactériennes et infections respiratoires

Dans | 0 e Rsswomoiagaeruginosaet Staphylococcus aureussont les agents
pathogenes les plus communément trouvés dans les poumons des personnes canadiennes
atteintes de FK (figure 17) . En 2011, les cliniques ont commencé a consigner des données
microbiologiques addition nelles, entre autres sur la prévalence du genre Alcaligenes
(Achromobacter) et les mycobactéries atypiques.

La prévalence d Aspergillus fumigatus , de Stenotrophomonas maltophilia et de SARM sbest
accrue depuis 2007 (figure 18). La plus importante hausse a été constatée avec les espéces du

genre Aspergillus. Cette pr®valence accrue peut °tre due e
surveillance de ces organismes. La prévalence de SARMs d e st gr aduel étentment accr

2011, 5,0 %des Canadiens en étaient porteurs. Ces donn®es no6®t ai ent pas r
du registre avant 2003. Comme prévu, Staphyloccocus aureusest plus courant chez les

enfants, alors que Pseudomonasaeruginosa touche principalement les adultes fibro -kystiques.

La prévalence de Stenotrophomonas maltophilia augment e jusqudé”™ | dadol esce
semble se stabiliser par la suite (figure 19). Le complexe Burkholderia cepacia est plus

souvent retrouvé chez les personnes fibro -kystiques plus agées, reflétant le fait que les

nouvelles infections au complexe B. cepacia ont en général diminué substantiellement au fil

des ans grace aux pratiques de prévention des infections, de la la faible prévalence chez les

enfants. Toutefois, les personnes déja infectées par le complexe B. cepacia prennent de

| ©ge, ce qui fait augmenter | a pr®valence. de cet

Figure 17
Prévalence des espéces de bactéries prélevées dans les voies respiratoires des patients FK
(tous ages), 2011
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