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Etat des lieux en France ...

CARACTERISTIQUES

Nombre de patients Age des patients

Propartion Maovenne  Movenne  Extrémes
{%4) E {anndes) {années)
[
CRCM Enfant 1 R4% 40,8 9.8 —44

CRCM Adulte ! 1 000 28,1
CRCM Mixte 1 456

Relais Enfant 192 {a)

Relas Mixte

Autres

TOTAL
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Etat des lieux en France ...

Figure 4 - ONM « Muco 2004 ». Nombre de patienis # pourcentage cumuolé de patients selon 'Spe au sfisgnoxtic
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PRONOSTIC

Une espérance de vie qui augmente :

PERIODES INDICATEURS DE LA MORTALITE

Taux brut de Age moyen des Espérance de vie &
mortalité décédis la naissance
{en %a) (en années) (en années)

Vie médiane
{en années)

1999-2001 4.7 23 8 39,0
2000-2002 238 38,0

2001-2003 5,8 3.1

S M6 A 423




Geénetigue (1)

« Maladie autosomique recessive :

* Dans la population genérale : environ 1 individu
sur 30 est heterozygote




Geénetigue )

Gene localisé en 1985 sur le chromosome 7

Gene cloné en 1989 : code la proteine CFTR ou

Plus de 1 500 mutations identifiees

Une mutation majeure : DF508




Physiopathologie )

« Absence ou inefficacité de la

e Protéine CFTR :




Physiopathologie

Classification des mutations du gene CFTR
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Diagnostic

Circonstances diagnostiques
Confirmation du diagnostic

Dépistage




Circonstances diagnostigues en 2004 ()

ONM, 2004 - N = 269 nouveaux malades diagnostiqués dans lI'année.

Antécedents familiaux

Diagnostic antenatal

Diagnostic sur symptomes

Dépistage neonatal




Circonstances diagnostigues (2)




Etude canadienne de 1960 a 2001

Patients diagnostiques a I'age adulte : 73 sur 1051 (7% allant de 3 a 18%)

Motifs du diagnostic :

. Symptomes respiratoires : 39%
. Infertilité : 26%
. Troubles gastro-intestinaux : 22%
. Recherche génétique : 9%
. Pancréatite : 4%
Particularités :

Suffisants pancreéatiques dans 73% des cas (versus 13%), chlore
sudoral plus bas (75 versus 100 mmol/l)




Characteristics and specificities of cystic fibrosis in adults:
evolutive disease of childhood or recently diagnosed disease?

Rev Mal Respir. 2000

Etude francaise

Patients diagnostiqueés a I’'age adulte : 38 sur 202 (19%)

Particularités :
. Atteinte respiratoire moins severe
. Complications respiratoires moins fréguentes
. Insuffisance pancréatique plus rare (34% versus dans 83%)
Diabéte plus rare (5% versus
Aucun cas de cirrhose
Meilleur état nutritionnel
chlore sudoral plus bas
Répartition des Génotypes différentes:
Severes : 4 — 17 % versus 53%
Modéres : 50 — 66 % versus 22%

Inclassables : 17 — 35 % versus 2,5%




Confirmation du diagnostic

e Test de la sueur

» Différence de potentiel nasal

* Mutations génétiques




Dépistage

* Néonatal systematique depuis 2002

 Anténatal

* Préimplantatoire
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Manifestations cliniques

Atteinte multiviscerale
Atteinte respiratoire
Atteinte digestive et consequences nutritionnelles

Autres atteintes







Atteinte respiratoire




Physiopathologie de I'atteinte respiratoire

LGenes modificateurs} { Anomalie du gene CF } [Envi ronnement }

\1/




Atteinte respiratoire




Relation entre ages, VEMS et microorganismes

m ginosas

A
Rmgucus Méti S

H. influenzae

S. Aureus méti R
S. maltophilia




Atteinte respiratoire

Histoire naturelle de I'infection par P. aeruginosa

: Phénotype mucoide
Environnement

Nosocomial :
Anticorps

1° PA PA consécutif
Culture Culture positive

Naissance Positive
PA

Culture
Négative

'

_ VA
N e

Colonisation Infection
Intermittente Chronique




Atteinte respiratoire

Valeur pronostique de I'infection respiratoire

Probleme majeur de la maladie

Entraine la détérioration
progressive des fonctions
respiratoires

Conditionne le pronostic vital des
patients atteints de
mucoviscidose

Responsable du deces dans plus
de 90 % des cas




Atteinte respiratoire

Autre complications




Atteinte respiratoire

Imagerie

Scanner normal Atteinte respiratoire Hippocratisme
avancee digital




Atteinte digestive
et consequences nutritionnelles




Atteinte digestive et consequences nutritionnelles ()

Insuffisance pancréatique exocrine et endocrine

Fibrose kystique presente chez 85 a 90 % des patients
Diarrhée graisseuse / steatorrhee
Douleurs abdominales

Contribue au retard staturo-pondéral et pubertaire chez I'enfant et au déeficit
pondéral chez 'adulte

Apparition d’'un diabete lors de I'évolution de la maladie




Atteinte digestive et consequences nutritionnelles ()

Atteinte héepato-biliaire

Cirrhose biliaire focale/multilobulaire

Ictere cholestatique
Stéatose

Microvésicule, lithiase




Atteinte digestive et consegquences nutritionnelles ()

Manifestations gastro-intestinales

Reflux Gastro-(Esophagien

lléeus méconial

Syndrome d’obstruction intestinale distale
Mucocele appendiculaire

Constipation




Atteinte digestive et consequences nutritionnelles ()

Anomalies nutritionnelles

e Malnutrition frequente

 Troubles nutritionnels




Atteinte digestive et consequences nutritionnelles )




Autres atteintes

Manifestations osteo-articulaires : arthralgies
ostéeoporose

Infertilité :

Atteinte ORL :

Manifestations allergiques
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Prise en charge thérapeutique

Prise en charge globale

Traitement de l'atteinte respiratoire




Prise en charge globale




Objectifs

Amélioration de la
qgualité des soins

Obtention d’un gain de
santé en terme
d’espérance de vie et de
gualité de vie

Amélioration de
I’efficience des soins
dans le cadre d’une
démarche de maitrise

des dépenses

RESEAU
PRISE EN CHARGE
A DOMICILE

CRCM

<€ O
e&$

LE PATIENT

@QW

cV\@\)

LES €OrBECTIFS
DES USAGERS

\

Actions 2006-2009

Réunions de réseau

Formation des
professionnels

Education thérapeutique

Dossier informatisé du
patient

Identification des attentes
des patients et de leur
& famille

Forum d’échange sur la
mucoviscidose

Site Web : réseau, actions,
agenda...




Prise en charge globale

Principes generaux de la prise en charge (1)

Pluridisciplinaire

Traitement precoce et preventif
Education thérapeutique

Suivi régulier

Survelllance de I©bservance

Respect de la qualité de vie




Prise en charge globale

Principes generaux de la prise en charge (2)

Kinésitherapie respiratoire
Lutte contre les infections

Correction des troubles lies a l'insuffisance pancréatique
et ses conséquences

Prise en charge nutritionnelle




Vie quotidienne

Comprendre le patient

* Faciliter I'acces aux médicaments ou aux autres produits
«Simplifier 'organisation des soins (dispensation des TTT)

*Aide au portage des medicaments et
les dispositifs médicaux au domicile




Roles des pharmaciens hospitaliers

Délivrance et information du patient

Veérification des prescriptions tenant compte des particularités
de la pathologie

Aide a la délivrance des molécules en ATU (négaban) et a
restriction d’'usage hospitalier (HAD - ATB : méronem,
négaban, colimycine, Tigacyl, bactrim 1V...)

Conseils pratiques pour I'utilisation des differentes molécules
Collaboration pour les essais thérapeutiques

Relation avec I@quipe du CRCM

.. et...




Traitements de l'atteinte respiratoire

ATP, UTP ilori :
Gene therapy Amiloride Dornase alfa Airway clearance

techniques

—J— @m e
Viscous Oral,

Defective Abnormal epithelial intraluminal secretions aerosol,

Defective : :
protein ion transport

and
2EE (CFTR) IV antibiotics
Release of DNA and F-actin
from degraded cells
Viscous
cycle”
Irreversible <

M
T Corticosteroids

Accumulation of
Lung Ibuprofen inflammatory cellsv\/. ' Chronic
transplantation and release of bacterial
proteolytic enzymes infection




Traitements de |'atteinte respiratoire




Mucoviscidose
Places et roles des pharmaciens




Traitement de |l@tteinte respiratoire

Principes de I'aerosolthérapie (1)

o Définitions
Aérosol

(SPLF)
Nébulisation

e Intérét




Traitement de |l@tteinte respiratoire

Principes de I’'aérosolthérapie (2

* Criteres définissant un aérosol

 Matériel idéal
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Traitement de |l@tteinte respiratoire

Principes de I'aérosolthérapie (3)

» Types de nébuliseur disponibles

Standard
A double venturi




Traitement de |l@tteinte respiratoire

Principes de I’aérosolthérapie (4)

« Reéalisation d’'une séance

Apres desencombrement

Position assise, dos et téte droits

Respiration lente et profonde (si possible
courte apnée en fin d’inspiration)

Durée : 10 a 15 minutes maximum

Position en flexion

Respiration nasale

Respiration superficielle et/ou rapide

"Faire le coq"

Attendre que la cuve du nebuliseur soit
vide




Traitement de |l@tteinte respiratoire

Principes de I’'aérosolthérapie (5)

* Hygiene et entretien

Détersion + Ringage + Désinfection + Séchage
= nécessité pour nébuliseur "patient unique"

Préférer le nébuliseur a usage unique




Traitement de |@tteinte respiratoire

Alpha Dornase : rationn

el

e Viscosité du mucus : un cercle vicieux

Dysfonctionnement de la
protéine CFTR

Action rhéologique

i 1

Sécrétions de mucus
Visqueux

o
__infiammation I N

Action sur le biofilm

(Walker 2005, Sriramulu 2005,
Whitchurch 2002, Nemoto 2003

Dommage des poumons

Anomalie du fonctionnement des poumons

-

Insuffisance respiratoire déece

)




Traitement de |l@tteinte respiratoire

Pulmozyme (1)

- Enzyme recombinante humaine issue du génie génetique

- Scinde I’ADN extracellulaire présente en exces dans le mucus et qui
augmente la viscoscité du mucus des les stades initiaux de la maladie

- Améliore ou stabilise |la fonction respiratoire

\’\\/\

\//\/—

*P <0.01 dornase alfa vs placebo

N ( AN




Traitement de |l@tteinte respiratoire

Pulmozyme (2)

Preserve la fonction respiratoire chez les patients avec atteinte moderée

Treatment effect: 3.2% 1.2% predicted Treatment effect: 7.9% 2.3% predicted
*P =0.006 P = 0.0008

—hAA—
—o-o0—




Traitement de |l@tteinte respiratoire

Pulmozyme (2)

* Pulmozyme diminue le recours aux antibiotiques per os ou IV
(Fuchs 1994, Quan 2001)

Etude princeps : Fuchs

] 22% 34%
y i

Placebo Pulmozyme Pulmozyme
2,5mg x 1/j 2,5 mg x 2/j

Nombre d@pisodes infectieux respiratoires
(antibiothérapie 1V)

* Pulmozyme diminue I'inflammation a long terme
(Paul 2004, Ratjan 2005)




Traitement de |l@tteinte respiratoire

Pulmozyme (3)

Traitement quotidien, prolongé sans interruption
Des 5 ans (démarche de prévention de la dégradation pulmonaire)

Posologie : 1 ampoule par jour, si age > 21 ans possibilité de 2
ampoules par jour

L’aérosol est precédé d’'un autodrainage (désencombrement des gros
troncs bronchiques et une séance de kinésithérapie respiratoire suit la prise
dans un délai de 30 mn a plusieurs heures)




Traitement de |l@tteinte respiratoire

Pulmozyme (4)

Disponible uniguement en pharmacie de ville sur PIH 6 mois
Respect de la chaine du froid

Stockage au réfrigerateur entre +2 et + 8°C, a l'abri de la lumiere
Pour le transport, utiliser une glaciere

Une exposition breve et unique a une tempeérature elevee (jusqu’'a 24h a
30°C maxi) ne modifie pas la stabilité du produit

Administration a I'aide d’'un aérosol de préference conforme a 'AMM avec
comme meilleur choix :

Les aérosols ultrasoniques ne sont pas recommandes

La nouvelle génération d’appareil a membrane vibrante (eFlow Rapid) peut
présenter un interét surtout chez les patients avec plusieurs aerosols par
jour




Traitement de |l@tteinte respiratoire

Pulmozyme (5)

°|_es effets secondaires
Dornase alfa

Placebo

Hemoptysie 21
Pneumothorax 1
Dyspnée 43

quification de la "
VOiX

Pharyngite 33
Laryngite 1
Rash 7
Douleur thoracique 16

Conjonctivite 2

*P <0.05 vs placebo




Traitement de l@tteinte respiratoire

Sérum salé isotonique
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dornase alfa dornase alfa Sérum salé
guotidienne alternée




Traitement de l@tteinte respiratoire

Sérum salé isotonique

Ameélioration la clairance muco-ciliaire




Traitement de l@tteinte respiratoire

Sérum salé isotonique

Réduction de la viscosité des expectorations




Traitement de l@tteinte respiratoire

Comparaison 4 ml de serum salé a 0,9% et 7% X 2/j

Réduction du nombre d’exacerbations




Traitement de l@tteinte respiratoire

Amélioration discrete en valeur absolue de la fonction respiratoire

Amélioration de certains domaines de la qualité de vie




Traitement de l@tteinte respiratoire




Traitement de l@tteinte respiratoire

Bronchodilatateurs




Rationale for Bronchodilator Use

CF disease: airway obstruction and inflammation reduce
diameter of air passages

Bronchodilator use: relaxation of smooth muscle cells In
the airways leads to expansion of air passages

Short-acting: to ease breathing difficulties during cough
and wheeze

Long-acting: to prevent bronchoconstriction




Bronchodilatateurs Consensus
Court terme Long terme Effets secondaires

Methylxanthines Benefices sur la ND Nombreux, a surveiller
spirometrie et la
Sa0o,

Agonistes b- Bénéfices sur la Possible increase in Transitoires
adrenergiques spirometrie, mais airway instability
effets variables

Agonistes Ameéliore la fonction Peu nombreux et
b-adrenergiques respiratoire, les modeérés
longue durée d’action symptomes et le recours

aux ATB

Anticholinergiques Moins de benefices
que b-2 CDA sur la
spirométrie




Amelioration de la fonction respiratoire sous Salméterol

VEMS CVF DEM -

B Albuterol

BSalmeterol
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Azithromycine




Macrolides et mucoviscidose

 Rationnel

— Suppression de mediateurs pro-inflammatoires
* |[L-8 and TNF-a

— Bactéricide sur Pa en phase de croissance stable
— Modifie la rhéologie du mucus

e Suppression de I'expression de mucines induites par Pa
* Autres donnees

— Amélioration de la survie sous Erythromycine des
patients traités pour une panbronchiolite




Azithromycine améliore le VEMS

et reduit le risqgue d’exacerbation

250 a 500mg 3 fois par semaines

Mean relative change
in FEV,; % predicted

F———Intervention —

Azithromycin
Placebo

0

28 84
Study day

168 186

Proportion of
exacerbation-free patients

=
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o
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P=.03

Hazard Ratio, 0.85 (95% CI, 0.44-0.95)

Azithromycin

Placebo

o
o

28

84 168
Study day

Saiman L, et al. JAMA. 2003.



Azithromycine et mucoviscidose

* Amélioration de la fonction pulmonaire et réduction
du risque d’exacerbation.

 Manque de données concernant :
— Les méchanismes d’action
— Peu de donnees chez les jeunes enfants
(<6 yr)
— Peu de données a long terme




Anti-inflammatoires




Ibuprofene et mucoviscidose : Rationnel

Inhibe I'activation, I'adhésion, le chemotactisme, et la
degranulation des PNN

Efficacité dans un modele animal infection et
d’'inflammation chronique a Pseudomonas

Efficacité sur un essai de 4 ans dans une cohorte de
mucoviscidosiques

Plus slrs que la corticothérapie systéemique

Konstan MW, et al. Am Rev Respir Dis. 1990.
Konstan MW, et al. N Engl J Med. 1995.




Haute-Dose d’Ibuprofene et Préservation de la fonction
pulmonaire et du BMI

L

l

84 patients (5 — 39 ans)
Posologie :
16 — 30 mg/kg




Traitement de |l@tteinte respiratoire

Kinesithérapie

Traitement-clé de la maladie : drainage des voies aériennes
Inférieures

Soins quotidiens, penibles

Eventuellement précédée d’'une séance d’aérosols




Traitement de |l@tteinte respiratoire

Antibiotherapie (1)

* Principes generaux

a la sensibilité des germes aux antibiotiques
aux caracteristigues pharmacocinetigues des sujets :

Nécessité de doses élevées d’antibiotiques,
de dosages sériques
et d’une surveillance reguliere




Traitement de |l@tteinte respiratoire

Principes generaux de I'antibiothérapie (2)

La repetition des cures d’antibiotiques necessite une surveillance reguliere

» Béta-lactamines

- allergie plus frequente que dans la population genérale (6 % a 22 %
des patients)

toxicité héepatique possible a surveiller a chaqgue cure (dosage
transaminases)

 Aminosides
- audiogramme haute frequence annuel (ototoxicite)

- surveillance de la néphrotoxicite

» Dosages sérigues du taux résiduel
e Contréle de la créatinémie

* Aérosols : évaluation reguliere de la bonne pratique




anuistaphylecoceigues uilises per 6s

Acide fusidique en association 30 a 60 (E)**
Maxi 1 500 mg/j
1 000 a 1 500 mg/j (A)

Amoxicilline + ac. Clavulanique 80 (E)
Maxi 3 000 mg/j (E) (A)

Céfalexine 50 (E)
100 (A)

Ciprofloxacine 30 (E)
Maxi 1 500 mg/j (E) (A)

Erythromycine 50 (E)
Maxi 3 000 mg/j (E) (A)

Linézolide (AMM si age > 18 ans) | 1 200 mg/j

Minocycline 4 (si age>8 ans)
100 a 200 mg/j (A)

Oxacilline, cloxacilline 100 a 150

Pristinamycine 50 (E) (A)
Maxi 4 000 mg/j

Rifampicine en association 20 a 30
Maxi 20 (A)

* AMM : autorisation de mise sur le marché, =: posologie conforme a celle de I&MM, > : posologie supérieure a celle de |@MM
** (A) : chez l@dulte, (E) : chez l@nfant

Conférence de Consensus 2002




antistaphylecocecigues ulises par voie |\

Amikacine 20a 30
Maxi 20 mg/kg/j (A)
Dose totale cumulée <159

Amoxicilline + ac. Clavulanique | 200 (E)
2a124ql (A
Maxi 1 200 mg ac. clav./j et 200 mg/inj. (A)

Ciprofloxacine 30 (E)

400 a 1 200 mg/j (A)
Maxi 1 200 mg/j (E) (A)
Linézolide (AMM si age > 18 1 200 mg/j (> 18 ans)
ans)

Oxacilline 300

Rifampicine 20430
Maxi 20 (A)

Teicoplanine 20

Tobramycine 8 410 (3* sujet N)

Vancomycine 40 (E)
2 000 mg/j (A)

* AMM : autorisation de mise sur le marché, =: posologie conforme a celle de I&MM, > : posologie supérieure a celle de |@MM
** (A) : chez l@dulte, (E) : chez l@nfant

Conférence de Consensus 2002




Colonisation a Pseudomonas et survie

1.0
0.9 No Pa (n =12)
Nonmucoid Pa
o 038 (n=19)
=
= 0.7 ® Mucoid Pa
- - (n = 50)
-]
(]
c 0.6
9O
O *
@© 0.5
LL
0.4
0.0

O 10 20 30 40 50 60 70 80 90 100
Time (months)

*P <0.01 mucoid vs no Pa or nonmucoid Henry RL, et al. Pediatr Pulmonol. 1992.



L'éradication de P aeruginosa
ameliore la fonction respiratoire

H0 \
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Months of observation

P <0.005 treatment vs control Frederiksen B, et al. Pediatr Pulmonol. 1997.



aniipyoecianigues uilises per es

Azithromycine (hors AMM chez 250 a 500 mg/j
|@nfant)

Ciprofloxacine (AMM si age > 5 ans) 40 mg/kg/j (E)**
1a1549/(A)
Maxi 1 500 mg/j (E) (A)

* AMM : autorisation de mise sur le marché, =: posologie conforme a celle de I&MM, > : posologie supérieure a celle de |@MM
** (A) : chez l@dulte, (E) : chez l@nfant

Conférence de Consensus 2002




antipyoecianigues

ulises; par voeie: I\

Ticarcilline (£ ac. clavulanique)

250 (E) - 400 (A)

Maxi 15 g/j (A)

Maxi 20/kg/j acide clav (E)
Maxi 1 200 mg/j acide clav (A)

Pipéracilline (x tazobactam : AMM si
age > 12 ans)

300 (E) - 200 (A)
Maxi 12 g/j (A)

3a4

Ceftazidime

200 - 250
Maxi 12 g/j

3 ou perfusion continue
(dose de charge)

Aztréonam (AMM chez I@dulte)

150 - 200
Maxi 12 g/j

3

Imipenem

75 4100
Maxi 49/

Meropenem (indication hors AMM chez
|@nfant)

120 a 160
Maxi 6 g/j

Tobramycine

8 a 10 mg/kg/j

Amikacine

20 - 30
Maxi 20 mg/kg/j (A)
Dose totale <1,5 ¢

Ciprofloxacine (AMM si age > 5 ans)

30 mg/kg/j (E)
400 a 1 200 mg/j (A)
Maxi 1 200 mg/j (E) (A)

Colistine

0,1 - 0,15 million d@nités/kg/j

Conférence de Consensus 2002




anipyecianigues uilises parvele inhalee

Tobramycine (si age > 6 ans)

600 mg/j

Avec nébuliseur PARI LC+

Colistine

1 & 6 millions d@nités/j

AMM récemment obtenue

Conférence de Consensus 2002




Tobramycine inhalee : augmentation du VEMS

dans les infections chronique a Pa

1" #$% &

()

)
l

Age group

B

Mean change FEV, (% predicted)

Tobramycin
B placebo Moss RB, et al. Presented at: 13th Annual NACFC. 1999.



Tobramycine inhalee : réduction du nombre
d’exacerbations et augmentation du taux
d’eradication de Pa
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Tobramycine inhalee : effets secondaires

Tobramycine (%) Placebo (%)

Toux 3.1 0

Modification de la

: 6.5
VOIX

Hemoptysie

Pneumothorax




Traitement de |l@tteinte respiratoire
TOBI

Posologie chez I'adulte et I'enfant a partir de 6 ans : 1 ampoule
de 300ml 2 fois par jour pendant 28 jours suivi de 28 jours
d’interruption du traitement

La nébulisation doit étre précedée d’une séance de
déesencombrement bronchique

Utilisation du nébuliseur Pari LC plus associé a un compresseur
fournissant un débit de 4 a 6 L min et/ou une contre pression de
110 a 210kPa. Utilisation possible de I'eFlow rapid ?

Conservation entre +2 et +8°C. Glaciere recommandee pour le
transport. Toutefois conservation possible des poches de Tobi
jusgu’a 25°C pendant 28 jours au maximum.




Traitement de |l@tteinte respiratoire

Colimycine

Colistiméthate sodique poudre (Sanofi-Aventis)
Posologie : de 1 a 2 ampoules de 1 million, de 1 a 2 fois par jour

Reconstitution conseillée de 1 million pour 3 ml de chlorure de
sodium (mais frequemment 2 millions pour 5 ml de chlorure de
sodium)

Nébuliseur conseillé Pari LC Star avec un compresseur Pari Turbo
Boy (utiliser au minimum un nébuliseur double venturi)

Laisser reposer le produit un minimum de 30 minutes du fait de la
formation de mousse lors de la reconstitution

Frequent bronchospasme transitoire au décours de l'inhalation
Ce produit ne se mélange a aucun autre

AMM en cours pour la mucoviscidose
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Organisation cure antibiotique I.V. au domicile du patient

La coordination des différents acteurs intervenant aupres du patient est assuree par I@quipe du C.R.C.M.

Prescription du médecin du CRCM
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QUI ?

QUI 2

QUI ?

QUI 2

QUI ?

QUI 2

L@firmiere
libérale

de ville

Le pharmacien

Le pharmacien
hospitalier,
le pharmacien
de ville peut les
commander

Le pharmacien
de ville,
ou le prestataire
de service

Le laboratoire de ville

L@firmiere,
ou le prestataire
de service,
ou
le pharmacien
de ville
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Materiel pour une cure d’antibiothérapie I.V. au domicile du patient

La voie d’abord
Voie d’abord périphérique
Voie d’abord central a site implanté (Celsitee, Port-a-Cathe,...)

Respectez une asepsie rigoureuse lors des soins

Survelllance soutenue de possibles complications (septique,
obstructive, mecanique, embolique, psychologique)
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Materiel pour l'utilisation d’une voie d’abord central a site implanté

Emploi exclusif d’Aiguille de type Huber
(Lettre circulaire DH/EM 1 96-6225 du 24 mai 1996
relative a la sécurité des dispositifs medicaux)

Pansement transparent

(recommandation n 86 du CTNIN) .
Aiguille de Huber

Valve bi-directionnelle (ou "bouchon a
valve") recommandée

Emploi de set de soin recommandé Valve bi-directionnelle
(Guide des bonnes pratiques sur les

recommandations pour I'élaboration de protocoles

de soins sur les voies veineuses du C.CLIN Paris-

Nord octobre 2001)

Valve bi-directionnelle avec
pression positive intégrée
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Materiel pour la préparation et I'injection I.V. des médicaments

* Voie d’abord périphérique
perfusion par gravité (pied a perfusion sur
roulettes nécessaire) ou par diffuseur portable

: : < .. ; Diffuseur sans coque rigide
* Voie d’abord central a site implanté

(Celsite®, Port-a-Cathe,...)

emploi de diffuseur portable recommandé
(la pression exercée lors de I'injection évite
I'obstruction du cathéter)

Diffuseur avec coque rigide




* Nouvelles thérapeutiques
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Administration par voie orale
Deux meécanismes :

Potentialisateurs :
Augmentent

l'ouverture
des canaux CFTR

correcteurs :
Augmentent le nombre
Et [a fonction

Des canaux CFTR a la surface
des cellules
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25 % des patients aux USA !l
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Antibiotiques inhalés en développement

Monobactam Inhalé :

Aztreonam Lysine inhale (Gilead)
Fluoroquinolones inhalées

Ciprofloxacine poudre seche pour inhalation (Bayer)

Lévofloxacine solution pour nébulisation (MPEX)

Ciprofloxacine liposomale a inhaler (Aradigm)
Aminoglycosides inhalés

Tobramycine en poudre seche pour inhalation (Novartis)

Arikace (Amiklin liposomal) (Transverse)
Association aminoglycosides et fosfomycine inhalee

Tobramycine/Fosfomycine Inhalés (Gilead)







