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Mucoviscidose

- Maladie géenetique
- Autosomique récessive
- 6500 personnes atteintes dans I'Hexagone ""32

- Espérance de vie: 40 ans gagnés depuis 1960

CFTR
gene

- Mutations du gene CFTR

Chromosome 7 . Trajtement essentiellement symptomatique



Carte 1. Prévalence de la mucoviscidose par département (hombre de patients
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Registre frangais de la mu coviscidose 2013
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Principales manifestations

Polypose Nasale

Osteoporose

Obstruction des voies aériennes
Sueur riche en chlorure de sodium

Coeur pulmonaire chronique

Obstruction des canaux biliaires — Obstruction des canaux pancréatiques

Occlusions intestinales

Atteinte gonadique

Pronostic lié a I'atteinte respiratoire
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Activite physigue et mucoviscidos

- Tolérance a l'effort: facteur indépendant de mortalité

(1) Nixon PA, Orenstein DM, Kelsey SF, Doershuk CF. The Prognostic Value
of Exercise Testing in Patients with Cystic Fibrosis. N Engl J Med. déc 1992
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Effets de l'activité physique réguliére

e

Dirminue B dyspres n
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- Falt donc partie intégrante du traltement

« Mais imitasiores & feffort multiples:
- Respirataine
- Musculsine pérpherigue

Réhabilitation respiratoire

- Erise en charge glabale, trars discipinaire, centrée sur le patient atteint dune maladie
2007}

resgivatuine chigevus {SPLF 2007}
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« Multipl s
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Consoles interactives et mucoviscidose

Littérature pauvre
« Réponsa metabolque aquivalente aux auires madalings de réentrainement
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Figure 1. Survival among 109 Patients with Cystic Fibrosis,
According to Fitness Level.
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