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L’élaboration et la mise en ccuvre d’un cadre
reglementaire pour les maladies rares dans I'ensemble
du Canada - Promesses tenues?

par Vanessa McLaughlin

Au nom d’Alpha-1 Canada,
je suis heureuse de vous
inviter a notre réunion ou-
verte a tous qui aura lieu le
jeudi 2 décembre a 19 h
(heure de I'Est).

Notre conférenciére sera la

docteure Durhane Wong-
Rieger, présidente-
directrice générale de I'In-
stitute for Optimizing
Health Outcomes. Elle est
également présidente de la
Canadian Organization for
Rare Disorders (CORD) et a
la barre du Consumer Ad-
vocare Network, un réseau
national qui a pour but de
favoriser la participation
des patients a la politique
en matiere de santé et a la
défense de leurs intéréts.

Sur la scéne internationale,
elle agit a titre de prési-
dente élue du conseil de
I'International Alliance of
Patient Organizations. En
tant que présidente de la

Société canadienne de I'hé-
mophilie, la docteure Wing-
Rieger a défendu la cause
des victimes du sang con-
taminé et elle a été appe-
lée a siéger aux conseils
d’administration de la So-
ciété canadienne du sang
et du Conseil national de la
slreté du sang. Elle a
également siégé a
plusieurs comités consul-
tatifs et groupes d’experts
sur la politique de santé,
notamment a titre de coor-
donnatrice de projet en
matiére de dialogue sur les
politiques auprés de la
Commission sur |'avenir
des soins de santé au Can-
ada et consultante aupreés
de I'organisme consultatif
sur le don d’organes du
premier ministre ontarien.

La docteure Wong-Rieger
discutera de I"élaboration
et de la mise en ceuvre
d’un cadre réglementaire
pour les maladies rares
dans I'ensemble du Cana-
da. Un tel cadre est néces-
saire pour favoriser par des
mesures incitatives I'élabo-
ration de nouveaux médi-
caments, l'orientation en
matiére de recherche
clinique et les processus
d’homologation de nou-
veaux médicaments. Le
Canada est I'un des seuls
pays industrialisés qui n'a
pas encore défini officiel-
lement ce qu’est une

« maladie rare », sans
parler de l'inexistence d’un
cadre réglementaire pour
les maladies rares ou d‘un
plan national a cet égard.
En fait, les recherches ef-

fectuées au Canada sur les
maladies rares sont trés
limitées et le pays con-
tribue trés peu a la mise au
point de nouveaux médica-
ments destinés aux pa-
tients atteints de ces mala-
dies. De plus, l'accés aux
traitements contre de telles
maladies est difficile pour
les Canadiens. Ces faits
sont scandaleux quand on
estime que les maladies
rares touchent 1 Canadien
sur 12!

Aprés des années de lobby-
ing effectué par les
groupes de patients, Santé
Canada semble enfin préte
a modifier le processus
d’homologation des médi-
caments afin d’accom-
moder les maladies rares
et les médicaments orphe-
lins qui permettent de les
traiter. A la fin du mois
d’octobre, Santé Canada a
tenu des consultations
techniques sur un cadre
réglementaire pour les mé-
dicaments orphelins. Des
réglements provisoires de-
vaient étre rédigés apreés la
période de consultation. La
docteure Wong-Rieger dis-
cutera des changements
qui feront partie d’un plus
vaste processus de mod-
ernisation de Santé Canada
et s’interrogera si le gou-
vernement est prét a aller
de l'avant quant a un cadre
réglementaire pour les
maladies rares.

N’oubliez pas que vous
pouvez réclamer la mise en
place d’un tel cadre

suite a la page 8
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La transition vers Prolastin®-C a été effectuée au Canada

par Jim Mundy

Dans notre bulletin de
mars 2010, nous vous
avons dit que Talecris Bio-
therapeutics avait annoncé
qu’elle avait regu l'autorisa-
tion de Santé Canada pour
Prolastin®-C, une version
purifiée et plus concentrée
de Prolastin®. Prolastin-C
est produit grace aux
avancées technologiques
en fabrication. Le 17 octo-
bre 2009, aux Etats-Unis,
une autorisation semblable
a été accordée a Prolastin-
C par la Food and Drug
Administration (FDA).

Dans un récent communi-
qué de presse, Talecris a
annoncé que la transition a
Prolastin®-C dans I'ensem-
ble du Canada est com-
plétée, et que tous les pa-
tients qui suivaient un
traitement d’augmentation
de I’AAT par Prolastin regoi-
vent maintenant Prolastin-
C.

Prolastin-C est le seul

traitement d’augmentation

de I'’AAT approuvé au Can-
ada.

Pour les patients qui suiv-
ent un traitement d’aug-
mentation, il y a quelques
différences importantes
entre Prolastin et Prolastin-
C dont votre pharmacien

vous a probablement parlé.

PROLASTIN' C

@) alpha,-proteinase inhibitor (human)

Premierement, la perfusion
de Prolastin®-C est prépa-
rée en mélangeant le
produit dans de I'eau sté-
rile. Chaque flacon de
1000 mg de Prolastin®-C
est reconstitué avec 20 mL
d’eau stérile, comparative-
ment aux 40 mL utilisés
avec Prolastin.

Ceci explique la deuxiéme
différence, soit le temps de

perfusion réduit, puisque
PROLASTIN-C offre deux
fois plus de protéine active
(AAT) par millilitre, ce qui
diminue le temps de perfu-
sion de moitié.

La troisieme différence en-
tre ces deux produits est le
taux de pureté plus élevé.
Selon Talecris, chaque dose
de Prolastin-C contient une
protéine d’alpha-1 dont la
pureté est d’environ 90 %,
ce qui lui permet d’étre
plus concentrée.

Si vous prenez ac-
tuellement Prolastin-C,
nous aimerions recevoir
vos commentaires. Bien
que le remboursement du
co(it de ce traitement soit
difficile a obtenir dans la
plupart des régions du
Canada, il y a des gens qui
envisagent de suivre ce
traitement et qui pour-
raient bénéficier de con-
naitre I’'expérience de per-
sonnes qui suivent ce
méme traitement.

A I'échelle internationale, le Canada se trouve dans les
derniers rangs quant au remboursement des produits

pharmaceutiques

par Vanessa McLaughlin

Le mercredi 3 novembre
2010, Les compagnies de
recherche pharmaceutique
du Canada (Rx&D) ont ani-
mé une web émission in-
teractive en direct afin de
présenter les résultats du
4e rapport annuel sur
I'accés aux médicaments
(Annual Report on Access
to Medicines [IRAM]) 2009-
2010.

Ce rapport compare le
remboursement des
produits pharmaceutiques
au Canada a celui des pays
développés qui ont la ca-
pacité de payer pour des
services de santé, notam-

ment les médicaments. Le
rapport mesure également
la volonté de ces pays de
rembourser les nouveaux
produits pharmaceutiques
novateurs.

Malgré que le Canada se
classe parmi les dix prem-
iers pays en ce qui con-
cerne le produit intérieur
brut (PIB) par habitant et
de pourcentage du PIB dé-
pensé pour la santé, il s’est
classé au 23e rang des 29
pays de I'Organisation de
coopération et de dé-
veloppement économiques
(OCDE) quant au rem-
boursement de nouveaux
médicaments par le régime

public.

« Ces résultats sur-
prendront les Canadiens.
Le rapport annuel sur
I'accés aux médicaments
révele que des pays moins
riches que le Canada trou-
vent des moyens pour
fournir un meilleur acces a
des médicaments nova-
teurs par l'intermédiaire de
leurs régimes publics de
médicaments », déclare
Russell Williams, président
de Rx&D. « Nous propos-
ons de travailler avec les
gouvernements et les pro-
fessionnels de la santé afin
de promouvoir l'innovation

suite a la page 3

Le conseil du
mois

Vous prenez soin
d’un étre cher?

Le soutien, la
réduction du
stress et la force
commencent par
les soins prodi-
gués a soi-méme.

C’est quol une
maladie rare?

Une maladie
rare a un taux
de prévalance
tres faible.

Une maladie
rare est défini
dans la
pluspart des
pays en
affectant 1
personne sur
2,000.

Le Canada n’a
pas de
définition de
maladie rare.




Michigan met
I'accent sur I’Alpha-
1

Novembre est
maintenant officiel-
lement le mois Al-
pha-1 antitrypsine
(AAT) au Michigan.

Le mois d’Alpha-1
antitrypsine (AAT)
vise a sensibiliser
le public a travers
des conférences et
des événements
pour favoriser la
détection précoce
et aussi le don d'or-
ganes.

Pour lire I'article au
complet (en anglais
seulement), allez

a: http://
WWW.prnewswire.co
m/news-releases/
alpha-1-antitrypsin-
deficiency-month-in
-michigan-focuses-
attention-on-
debilitating-genetic-
disorder-
106971538.html
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A I'échelle internationale, le Canada se trouve dans les
derniers rangs quant au remboursement des produits

pharmaceutiques

suite de la page 2

comme outil visant a amé-
liorer la santé des patients
et a batir un systéme de
soins de santé

plus durable. »

Ce qui pourrait intéresser
les patients atteints d’un
déficit en alpha-1-
antitrypsine (AAT) est que
le traitement et les médica-
ments des maladies rares
ne sont pas remboursés
dans la méme mesure au
Canada que dans d’autres
pays. De plus, comme
plusieurs d’entre vous le

savent trés bien, la région
du Canada ou vous habitez,
ou ce que l'on appelle la

« loterie géographique »,
détermine l'accés au
traitement. Cette situation
est extrémement frustrante
puisque |'accés signifie
fournir des soins de santé
adéquats a tous les Cana-
diens qui en ont besoin.
Selon le conférencier, la
prochaine étape de recher-
che vise a déterminer pour-
quoi il existe une telle dis-
cordance entre le Canada
et les autres pays, afin de
permettre |'accés a des

médicaments innovateurs
pour les maladies rares et
de s’assurer que toutes les
maladies deviennent des
priorités. Cependant, ceci
met de nouveau en évi-
dence la nécessité d’un
cadre réglementaire na-
tional sur les maladies rar-
es au Canada.

Pour lire le rapport complet
sur l'accés aux médica-
ments dans I'ensemble du
Canada, visitez le site
www.patientscomefirst.ca.

Exercez votre cceur durant la période des Fétes!

Les Fétes arrivent a grands
pas et nous nous de-
mandons souvent quoi
offrir a nos proches. Cette
année, pourquoi ne pas
verser une contribution a
Alpha-1 Canada en faisant
un don au nom d’un par-
ent, d’'un enseignant ou
d’'un ami remarquable? En
versant un don au nom
d’une autre personne est
également une bonne fagon
d’appuyer un organisme de
bienfaisance et d’honorer
une personne qui le mérite
bien.

Alpha-1 Canada offre de
nombreux programmes et
services qui pourraient bé-
néficier de votre appui.

Le service d’écoute télé-
phonique (1-888-669-
4583) fournit de l'infor-
mation aux patients et a
leurs aidants en perma-
nence, que ce soit de fagon
réguliére ou en cas d'ur-
gence.

Le comité consultatif médi-
cal se réunit régulierement
pour informer le conseil

d’administration et le
personnel des der-
niers progres réali-
sés dans le domaine
de la recherche et
des traitements.

Le site Web www.
aphalanada.ca) est
continuellement mis
a jour.

Le bulletin mensuel
tient les patients et
leurs aidants au
courant des
derniéres nouvelles
et leur présente les
histoires de mem-
bres de la commu-
nauté Alpha-1, les
Alphas.

Outre le site Web et le bul-
letin, Alpha-1 distribue et
offre au grand public des
documents imprimés. L'im-
pression et I'expédition de
ces outils co(tent trés cher.

Alpha-1 Canada soutient
ses membres de diverses
fagons : communication par
courriel, service d’écoute
téléphonique et organisa-
tion de plusieurs groupes

Nicole
Menard

A fait un don a Alpha-1 Canada
pour aider les personnes
atteints d’un déficit en

alpha-Il-antitrypsine

au nom de

Claude
Quellette

de soutien.

Comme Alpha-1 Canada
est membre de la Canadian
Organization for Rare Dis-
orders (CORD), elle est au
fait des décisions prises par
le gouvernement en
matiere de soins de santé
et de couverture des médi-
caments, et contribue a
soutenir les initiatives qui

suite a la page 4
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Exercez votre coeur durant la période des Fétes!

suite de la page 3

sont dans l'intérét de la
communauté Alpha-1 du
Canada.

Il ne s’agit la que de quel-
ques-uns des programmes
et services que vous
pouvez soutenir fi-
nanciérement, afin d’aider
les personnes déficitaires
en AAT durant cette pé-
riode d’'amour et de gé-
nérosité. Nous vous en-
verrons une carte-cadeau
pour vous faciliter la tache.
Par ailleurs, vous recevrez
du méme coup une déduc-
tion fiscale.

Les gens nous disent sou-
vent qu’ils ne peuvent pas
verser des dons im-
portants, et nous en
sommes parfaitement con-
scients, particuli€rement
durant ce contexte
économique difficile.

Mais un don minime peut
faire toute la différence. En
effet, un don de 5 $ peut
couvrir les frais inter

urbains permettant aux
parents d’un nouveau-né
récemment diagnostiqué de
parler a quelqu’un pour
savoir a quoi s’attendre et
apprendre que méme si
leurs vies vont changer,
I'espoir subsiste. Un don de
seulement 10 $ peut assur-
er que deux médecins addi-
tionnels recevront l'infor-
mation nécessaire pour
savoir quand soupgonner
qu’un patient souffrant d'u-
ne maladie pulmonaire ob-
structive chronique (MPOC)
ou d’asthme pourrait étre
atteint d'un déficit en AAT
et comment effectuer le
dépistage.

Si deux personnes ver-
saient 100 $ chacune, nous
pourrions organiser une
autre réunion ouverte a
tous avec un conférencier
pouvant répondre a de
nombreuses questions, et
I'enregistrement vidéo de
cette rencontre pourrait
aider les centaines de per-
sonnes qui le visionneraient

Recherches intéressantes

Vous trouverez ci-apres le
résumé d’études récentes
sur le déficit en AAT et la
MPOC. La Loi sur le droit
d’auteur ne nous autorise
qu’a publier les résumés de
ces articles. Si vous désirez
en ap-
prendre
da-
vantage,
vérifiez si
la biblio-
theque de
votre ré-
gion regoit les revues men-
tionnées ci-dessous.
Veuillez noter que le doc-
teur Bourbeau (photo),
membre du comité consul-
tatif médical d’Alpha-1
Canada, est coauteur de la
deuxiéme étude présentée

dans ce bulletin.

Les préparations a base
de protéines hydroly-
sées sont un facteur de
risque de carence en vit-
amine K chez les nour-
rissons atteints de cho-
lestase non diagnos-
tiquée

van Hasselt P, de Vries W,
de Vries E, Kok K, Cranen-
burg E, de Koning T,
Schurgers L, Verkade H,
Houwen R. * Département
de pédiatrie, Wilhelmina
Children’s Hospital, Univer-
sity Medical Center Utrecht,
Pays-Bas t Département
de pédiatrie, Beatrix Chil-
dren’s Hospital, University
Medical Center Groningen,
Groningen, Pays-Bas # Fac-

sur notre site Web.

Certains de nos donateurs
utilisent le site
www.CanadaHelps.org pour
verser leurs dons chaque
mois et multiplier leur
ceuvre charitable par
douze. CanadaHelps.org
vous permet de faire des
dons par carte de crédit
une seule fois ou sur une
base mensuelle sans méme
devoir retourner sur le site
chaque mois.

Savoir qu’un cadeau est un
acte de charité qui a égayé
la vie de quelqu’un peut
mettre la période Fétes en
contexte pour vous et la
personne pour laquelle
vous avez fait le don.

Nous aimerions profiter de
cette occasion pour expri-
mer toute notre gratitude a
nos donateurs précédents
et encourager ceux qui le
peuvent a se joindre a eux.

ulté de médecine, Départe-
ment de gastroentérologie
et d’hépatologie, Radboud
University Medical Center,
Nijmegen, Pays-Bas § Car-
diovascular Research Insti-
tute et VitaK, Maastricht
University, Pays-Bas.

Journal of Pediatric Gastro-
enterology and Nutrition.
Le 3 novembre 2010.
(Publication électronique
précédant l'impression)

OBJECTIFS : La carence
en vitamine K peut en-
trainer une hémorragie
menagant le pronostic vital,
particulierement chez les
nourrissons allaités atteints
de cholestase non

suite a la page 5

Dons

Apprenez comment
vous pouvez donner
des cadeaux qui
n’ont pas a étre
emballés et qui
informent, édu-
quent et
soutiennent les
personnes qui ont
vraiment besoin de
votre aide.

Pour obtenir de
plus amples rensei-
gnements, commu-
niquez avec Alpha-
1 Canada par télé-
phone au 1-888-
669-4583 ou par
courriel a I'adresse
vanessa.mclaughlin
@alphailcanada.ca.




Suivez-nous sur
Twitter!

Grace a son inter-
face facile et a sa
gratuité, a son
vaste auditoire po-
tentiel, a la possibil-
ité de converser
directement avec
les gens et de re-
joindre un public
plus intéressé par
les causes im-
portantes que par
la publicité, Twitter
apparait comme
une solution « sans
effort » pour tout
organisme a la re-
cherche de philan-
thropes ou de re-
connaissance a
I'égard de sa mis-
sion.

Joignez-vous a nous
sur Twitter : en-
voyez-nous des
messages, parlez
de nous et diffusez
nos messages.
Nous en ferons au-
tant. Ensemble,
nous pouvons prof-
iter des médias
sociaux pour ac-
croitre la sensibili-
sation et I'appui
aux personnes at-
teintes d’un déficit
en AAT. Réflé-
chissez a toutes les
possibilités qui s’of-
frent a nous et la
facon dont VOUS
pouvez les exploi-
ter!

Recherches Intéressantes

suite de la page 4

diagnostiquée. Fait a noter,
les préparations pour nour-
rissons hypoallergéniques
semblent étre surreprésen-
tées dans les cas rapportés
d’hémorragies causées par
une carence en vitamine K
chez les bébés nourris avec
ces préparations. Nous
avons donc évalué si le
risque de carence en vita-
mine K était lié aux prépa-
rations hypoallergéniques
chez les bébés nourris avec
ces préparations qui pré-
sentaient une carence en
vitamine K.

PATIENTS ET METHOD-
OLOGIE : Les nourrissons
nés aux Pays-Bas entre
janvier 1991 et décembre
2006, qui présentaient un
ictére cholestatique causé
par une atrésie des voies
biliaires ou par un déficit en
alpha-1-antitrypsine (AAT),
ont été recensés dans le
Netherlands Study Group
for Biliary Atresia Registry
et le ALATD Registry, re-
spectivement. Le risque
relatif (RR) chez les pa-
tients présentant une hé-
morragie causée par une
carence en vitamine K et
atteints d'une atrésie des
voies biliaires ou d’un dé-
ficit en AAT a été calculé
selon les différents types
de préparations pour nour-
rissons. L'influence de I'al-
laitement antérieur ou en
cours sur le RR d’hémor-
ragie causée par une
carence en vitamine K a
également été évalué et
n’est pas significativement
relié a une carence en vita-
mine K.

RESULTATS et CONCLU-
SIONS : Au total, 179
nourrissons atteints d’une
atrésie des voies biliaires
(139) ou d’un déficit en
AAT (40) ont été admis a

cette étude. L'analyse des
facteurs de risque a révélé
que les nourrissons ayant
regu des préparations hy-
drolysées, particulierement
a base de lactosérum, pré-
sentaient un risque nette-
ment accru de carence en
vitamine K comparative-
ment aux bébés nourris
avec des préparations ordi-
naires. Les nourrissons at-
teints de cholestase rece-
vant des préparations hy-
drolysées (a base de lacto-
sérum) présentent un
risque accru de carence en
vitamine K, par rapport aux
bébés nourris avec des
préparations ordinaires.
Puisqu’une carence en vita-
mine K peut entrainer des
hémorragies graves, les
nourrissons recevant des
préparations hydrolysées a
base de lactosérum peu-
vent nécessiter une sup-
plémentation additionnelle
en vitamine K.

Effets de I'adhérence a
un plan d’action écrit
sur le rétablissement a
la suite d'une exacerba-
tion de MPOC

Bischoff EW, Hamd DH,
Sedeno M, Benedetti A,
Schermer TR, Bernard S,
Maltais F, Bourbeau J.
Département de soins
primaires et communau-
taires, Radboud University
Nijmegen Medical Centre,
Nijmegen, Pays-Bas.

Thorax. Le 30 octobre
2010. (Publication élec-
tronique précédant I'im-
pression)

CONTEXTE : Les effets des
plans d’action écrits sur le
rétablissement a la suite
d’une exacerbation de mal-
adie pulmonaire obstructive
chronique (MPOC) n‘ont
pas été bien étudiés. Cette
étude avait pour objectifs

Novembre 2010

d’évaluer les effets de
I’'adhérence a un plan
d’action écrit sur le temps
écoulé avant le rétablisse-
ment a la suite d’une exac-
erbation de MPOC, ainsi
que l'utilisation imprévue
de soins de santé, et
d’étudier les facteurs asso-
ciés a I'adhérence a un plan
d’action.

METHODOLOGIE : Les
données d’exacerbation ont
été consignées pour 252
patients atteints de MPOC
ayant regu un plan d’action
écrit pour amorcer un
traitement rapide en cas
d’exacerbations et com-
portant des directives pour
délivrer des ordonnances a
long terme d’antibiotiques
et de prednisone dans les 3
jours suivant |'apparition
de I'exacerbation. L'adhé-
rence au plan d’action était
définie comme étant la
conformité aux directives.

RESULTATS : Des 288
exacerbations rapportées
par 143 patients, les dates
du début du traitement par
des antibiotiques ou de la
Iprednisone ont été four-
nies pour 217 exacerba-
tions signalées par 119 pa-
tients. L'adhérence a réduit
le temps écoulé avant le
rétablissement, mais n‘a
pas influé sur I'utilisation
imprévue de soins de san-
té. Les facteurs associés a
une probabilité accrue
d’adhérence étaient la vac-
cination contre la grippe,
les comorbidités cardi-
aques, un jeune age et un
VEMS plus faible que le
pourcentage prédit.

CONCLUSIONS : Cette
étude démontre que I'adhé-
rence a un plan d’action
écrit est associée a une
réduction du temps

suite a la page 6
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écoulé avant le rétablisse-
ment a la suite d’une exac-
erbation grace a un
traitement rapide. Con-
naitre les facteurs associés
a une utilisation adéquate
et rapide d’un plan d’action
permet aux professionnels
de la santé de mieux se
concentrer sur le soutien
de la prise en charge auto-
nome des patients appro-
priés.

L’'oxydation de I'alléle Z
de l'alpha-1-antitrypsine
par la fumée de ciga-
rette causant une
polymérisation : un nou-
veau mécanisme d’appa-
rition précoce de I'em-
physéme

Alam S, Li Z, Janciauskiene
S, Mahadeva R. Medicine,
University of Cambridge,
Cambridge, Royaume-Uni.

American Journal of Respir-
atory Cell and Molecular
Biology. Le 22 octobre
2010. (Publication élec-
tronique précédant I'im-
pression)

JUSTIFICATION : L'évolu-
tion accélérée de la mala-
die pulmonaire obstructive
chronique (MPOC) par la
fumée de cigarette chez les
personnes présentant un
déficit génétique grave de
I'alpha-1-antitrypsine illus-
tre I'importance cruciale
des interactions géne-
environnement dans I’évo-
lution de la MPOC.

OBJECTIFS : Nous avons
étudié les bases molécu-
laires de l'interaction entre
I'alléle Z de I'alpha-1-
antitrysine (Z-AAT) et la
fumée de cigarette.

METHODOLOGIE : Souris
femelles transgéniques
agées de huit a dix
semaines, ayant hérité

d’un allele M normal ou
d’un alléle Z de I'AAT, et
présentant une cholestase
causée par une atrésie des
voies biliaires, ont été ex-
posées a de la fumée de
cigarette 4 1R3F tous les
jours pendant 5 jours.
L'allele Z-AAT a été purifié
du plasma et exposé a la
fumée de cigarette, puis
examiné pour déterminer le
développement et le lien
temporal entre les con-
formeres de I’AAT.

CONCLUSION : Les souris
transgéniques ayant hérité
un alléle Z-AAT ont présen-
té une hausse significative
des polyméres pulmonaires
a la suite de I’'exposition
aigué a la fumée de ciga-
rette. On a également noté
une augmentation des neu-
trophiles dans les poumons
des souris possédant un Z-
AAT exposées a la fumée
de cigarette. Nos données
montrent que la fumée de
cigarette accélere la
polymérisation de l'alléle Z-
AAT par modification oxy-
dative, qui par le fait méme
affaiblit la défense pulmon-
aire et accroit I'influx de
neutrophiles dans les
poumons. Ces découvertes
expliquent sur le plan
moléculaire I'observation
marquante des cas d'em-
physéme précoce chez les
sujets homozygotes ZZ qui
fument, et soulévent la
possibilité d'un traitement
antioxydant dans les cas de
MPOC liée a un alléle Z-
AAT.

MPOC et troubles cogni-
tifs : role de I'hypoxémie
et de I'oxygénothérapie

Thakur N, Blanc PD, Julian
L], Yelin EH, Katz PP, Sid-
ney S, Iribarren C, Eisner
MD. Faculté de médecine.

International Journal of
Chronic Obstructive Pulmo-

nary Disease. Le 7 septem-
bre 2010. 5:263-269.

CONTEXTE : Plusieurs
études ont démontré un
lien entre la maladie pul-
monaire obstructive
chronique (MPOC) et les
troubles cognitifs. Ces
études comportaient des
limitations méthod-
ologiques, notamment :
incertitude du diagnostic,
méthodologie transversale,
petite taille des échantil-
lons ou absence de
groupes témoins appropri-
és. La présente étude visait
a élucider le lien entre la
MPOC et le risque de trou-
bles cognitifs comparative-
ment a des sujets témoins
non atteints de MPOC.
Chez les patients atteints
de MPOC confirmée, nous
avons évalué lI'impact de la
gravité de la maladie et de
I'incapacité respiratoire sur
les troubles cognitifs et le
role d’atténuation potentiel
de I'oxygénothérapie.

METHODOLOGIES : Nous
avons utilisé les cohortes
de I'étude FLOW (Function,
Living, Outcomes and
Work) menée aupreés
d’adultes atteints de MPOC
et de sujets témoins, ap-
pariés en fonction de l'age,
du sexe et de la race, afin
d’évaluer les facteurs de
risque potentiels de trou-
bles cognitifs chez les su-
jets atteints de MPOC. Les
troubles cognitifs étaient
définis comme un score <
24 lors du mini-examen de
I’état mental (Mini-Mental
State Exam). La gravité de
la maladie était determine
au moyen du volume ex-
piratoire maximum en une
seconde (VEMS), du score
validé de gravité de la
MPOC, de l'indice de masse
corporelle (IMC) et de

suite a la page 7

JOURNEE MOND-
IALE DE LA MPOC

Cette année, la
journée mondiale
de la MPOC a eu
lieu le 17 novem-
bre, 2010, dans
plus de 50 pays. Le
théme cette année
était « 2010 - L’an-
née du poumon :
évaluez votre santé
pulmonaire - Inter-
rogez votre mé-
decin sur la spiro-
meétrie, un test sim-

ple a effectuer ».

D'un événement
d'exercice virtuel
organisé par I'Asso-
ciation pulmonaire
de la Saskatche-
wan a un événe-
ment éducation et
de sensibilisation a
la MPOC par I'Asso-
ciation pulmonaire
du Québec, des
activités ont eu lieu
partout au Canada
et a travers le
monde.

Pour voir une liste
des activités lo-
cales et interna-
tionales, ainsi que
des archives des
événements des
années pré-
cédentes, visitez :
http://
goldcopd.com/
WorldCOPDDay-
inYourCountry.asp?
11=5&I2=0.



http://goldcopd.com/WorldCOPDDayinYourCountry.asp?l1=5&l2=0
http://goldcopd.com/WorldCOPDDayinYourCountry.asp?l1=5&l2=0
http://goldcopd.com/WorldCOPDDayinYourCountry.asp?l1=5&l2=0
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http://goldcopd.com/WorldCOPDDayinYourCountry.asp?l1=5&l2=0

Veuillez communi-
quer avec nous si
VOous connaissez
des recherches,
articles ou autres
publications qui
pourraient intéress-
er nos lecteurs.

Recherches Intéressantes

suite de la page 6

I'indice BODE (Obstruction,
Dyspnea, Exercise Capaci-
ty). Une analyse multivari-
able a été utilisée pour
maitriser les facteurs con-
fusionnels, tels que 1I'age, le
sexe, la race, le niveau de
scolarité et le tabagisme.

CONCLUSION : La MPOC
est un facteur de risque
majeur des troubles cogni-
tifs. Chez les patients at-
teints de MPOC, I'hy-
poxémie joue un rble
majeur, et I'utilisation ré-
guliére de l'oxygénothéra-
pie a domicile confére une
protection. Les profession-
nels de la santé devraient
envisager le dépistage des
troubles cognitifs chez
leurs patients atteints de
MPOC.

Asthme et MPOC dans le
déficit en alpha-1-
antitrypsine. Données
appuyant I’hypothése
néerlandaise

Eden E. Director Pulmo-
nary, Critical Care and
Sleep Medicine, St Luke’s
Roosevelt Hospital Center,
Columbia University, New
York, New York.

COPD. 2010 Oct;7(5):366-
374.

RESUME : Le déficit en
AAT est associé a une pré-
disposition génétique a
|'apparition précoce d’une
MPOC chez les sujets vul-
nérables, et la réduction
des facteurs connus qui
accélérent la perte de la
fonction respiratoire est le
but primordial de la prise
en charge. L'asthme est
une affection pouvant étre
maitrisée qui entraine un
déclin accéléré de la fonc-
tion pulmonaire. La littéra-
ture médicale actuelle in-
digue que les signes et
symptémes de I'asthme

sont courants chez les per-
sonnes présentant un dé-
ficit en AAT avec ou sans
MPOC, et que la réponse
aux bronchodilatateurs est
un facteur de risque du
déclin du VEMS. Par ail-
leurs, le déficit en AAT pré-
dispose les sujets a une
hyperréactivité des voies
respiratoires, qui est une
composante essentielle de
I'obstruction des voies aéri-
ennes réversible. En I'ab-
sence de marqueurs bien
établis pour distinguer la
MPOC de l'asthme, le diag-
nostic clinique peut étre
retardé si les symptomes
d’asthme, par exemple une
respiration sifflante, ne
sont pas reconnus comme
pouvant étre une manifes-
tation précoce de MPOC
chez les personnes dé-
ficitaires en AAT. De plus,
I’échec a reconnaitre le
chevauchement de |'asth-
me et du déficit en AAT
peut occasionner une sup-
pression inappropriée de
I'inflammation des voies
respiratoires, menant a une
obstruction des voies aéri-
ennes. Les conséquences
de ces faits sont abordées
ainsi que les approches et
les recommandations po-
tentielles relatives au
traitement.

Les alléles Z et S associ-
és au déficit en alpha-1-
antitrypsine et le risque
de granulomatose de
Wegener

Mahr AD, Edberg JC, Stone
JH, Hoffman GS, St Clair
EW, Specks U, Dellaripa PF,
Seo P, Spiera RF, Rouhani
FN, Brantly ML, Merkel PA.
Boston University School of
Medicine, Boston, Massa-
chusetts.

Arthritis and Rheumatism.
Le 8 septembre 2010.
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[Publication électronique
précédant I'impression]

OBJECTIF : Le déficit en
alpha-1-antitrypsine (AAT),
peut également accroitre la
susceptibilité a la granulo-
matose de Wegener (GW).
Plusieurs études cas-
témoins contrélées, dont la
plupart étaient de petite
envergure, ont rapporté
que 5 a 27 % des patients
atteints de GW étaient por-
teurs de l'alléle Z associé
au déficit en AAT. On ne
sait pas si l'alléle S, I'autre
principale variante du dé-
ficit en AAT, contribue
également a l'apparition de
la GW. Nous avons exami-
né le lien entre les alléles Z
et S associés au déficit en
AAT et le risque d’appari-
tion de GW dans une vaste
cohorte bien définie.

RESULTATS : Chez les
patients atteints de GW, les
taux de porteurs des alleles
Z et S étaient de 7,4 % et
de 11,5 %. Le risque relatif
approché lié a I'apparition
de la GW était de 1,79 (IC
a 95 %, 0,95-3,44) chez
les porteurs de I'alléle Z, de
1,59 (IC a 95 %, 0,97-
2,62) chez les porteurs de
I'alléle S, et de 1,68 (IC a
95 %, 1,13-2,58) chez les
porteurs des alléles Z et S.
Comparativement au géno-
type MM normal, le risque
relatif approché pour les
génotypes MZ ou MS était
de 1,47 (0,98-2,22), et le
risque relatif approché pour
les génotypes ZZ, SS ou SZ
était de 14,58 (2,33-infini).

CONCLUSION : Les alleles
Z et S montrent des liens
avec le risque de GW dans
un modele génétique co-
dominant. Ces résultats
étayent les données ap-
puyant le lien causal entre
le déficit en AAT et la vul-
nérabilité a la GW.
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Alpha-1 Antitrypsin Nous ajoutons constamment sur notre site Web des rensei-

P gnements utiles a I'intention des Alphas et de ceux qui les
Def|C|ency Canada soignent, ainsi que les derniéres nouvelles sur des travaux de
1638 Northway Avenue, recherche prometteurs. Visitez régulierement notre site Web pour
Windsor, Ontario N9B 3L9 étre au courant de toutes les mises a jour intéressantes, et n‘ou-
bliez pas de lire notre bulletin mensuel dans son intégralité.
Phone/Tél. : 519-258-1444
Fax/Téléc. : 519-258-1614 Aidez-nous a mieux faire connaitre le défi cit en AAT en transfé-

Toll Free/Sans frais : 1-888- rant nos bulletins a vos parents et amis.
669-4583

E-mail/Courriel :

info@alphalcanada.ca Si vous souhaitez recevoir ce bulletin par courriel, veuillez com-

muniquer avec nous au 1-888-669-4583 ou écrivez a
vanessa.mclaughlin@alphalcanada.ca

Ce bulletin a été congu pour appuyer, et non remplacer, votre re-
lation avec votre médecin. Il n'a pas pour but de fournir des con-
seils médicaux précis aux membres de la communauté Alpha-1
Canada, mais vise plutot a leur présenter de l'information qui les
aidera a mieux comprendre leur état de santé et leur maladie.
Alpha-1 Canada n’offre pas de conseils médicaux précis et vous
recommande vivement de consulter un médecin qualifi é pour
obtenir un diagnostic ou pour toute question relative a votre situ-
ation personnelle.

Alpha-1 Canada

www.alphalcanada.ca s )
Alpha-1 Canada - Pour améliorer la vie des Alphas

L'élaboration et la mise en ceuvre d’'un cadre réglementaire
pour les maladies rares dans I'ensemble du Canada -
Promesses tenues?

suite de la page 1 verez ces renseignements en *9056145591*. Il est im-
réglementaire en écrivant a entrant votre code postal portant d’entrer |'astérisque
votre député pour lui de- dans le site Web suivant : (*) avant et aprés le numéro
mander de rédiger une lettre http_://www2.par!.gc.ca/ de la réunion.
a l'intention du ministre de la Earlmfof/compllatl;)ns/
Santé. Vous trouverez un ouseofcommons 5
modéle de lettre sur notre memberbypost-alcode.aspx

menu=hoc.

site Web. Assurez-vous d'y
inclure votre témoignage. Si  Au plaisir de vous « voir »
VOUs ne connaissez pas le bientot. Pour participer a la
nom de votre député ou si réunion, composez le 1-800-
Vous ne savez pas a quelle 508-7891 et entrez votre
adresse écrire, vous trou- code de participation :



