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“Life is not measured by the number of breaths we take, but by the moments that take our

breath away.”
« La vie ne se mesure pas au nombre de respirations que nous prenons, mais au nombre de

moments a couper le souffle. ”
Maya Angelou
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Liste des abréviations :

ABC : ATP binding cassette

A : Adolescents

ABC : ATP Binding Cassette

ATP : Adenosine tri phosphate

CFTR : Cystic fibrosis transmembrane conductance regulator
Cl™: lons chlorure

CO? : Dioxyde de Carbone

CRCM : Centre de ressources et de compétences de la Mucoviscidose
CV : Capacité vitale

CVF : Capacité vitale forcée

DMO : Densité minérale osseuse

E : Enfants

ECR : Essai clinique randomisé

EFX : Epreuves fonctionnelles de I'exercice

ENaC : Epithelial sodium channel

FC : Fréquence cardiaque

FC max : Fréquence cardiague maximale

FR max : Fréguence respiratoire maximale

IC : Intervalle de confiance

IMC : Indice de masse corporelle

Kg : Kilogramme

L : Litre

MC : Masse corporelle

MCID : Différence minimale cliniqguement importante
Min : Minutes

MM : Masse musculaire

Na*: Sodium

0? : Dioxygéne

Pimax : Pression inspiratoire maximale

QDV : Qualité de vie

RM : Résistance maximale

Sa0? : Saturation artérielle en 0?

Sp0? : Saturation pulsée en 02

VEMS : Volume expiratoire maximal en une seconde
VO? max : Consommation maximale d’0?

VRE : Volume de réserve expiratoire

VRI : Volume de réserve inspiratoire

TIR : Trypsine immuno-réactive

TMI : Travail musculaire inspiratoire

TM6 : Test de marche de 6 minutes
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1 INTRODUCTION

1.1 La mucoviscidose

La mucoviscidose ou « fibrose kystique », autrefois appelée « fybrose kystique du
pancréas », est aujourd’hui reconnue comme étant la maladie génétique sévere la plus
répandue chez les caucasiens. Cette maladie est causée par des mutations du géne
régulateur de la conductance transmembranaire « Cystic Fibrosis Transmembrane
Conductance Regulator » codant la protéine CFTR et réglant la qualité des flux
hydroélectriques et transmembranaires ainsi que la qualité des sécrétions exocrines.

La mucoviscidose est dite autosomique récessive : un enfant atteint de mucoviscidose le
sera car ses deux parents étaient porteurs. Pour deux parents porteurs sains?, si I'enfant
hérite :

- De 2 génes sains : I'enfant est sain et non porteur = 1 cas sur 4.

- D’un géne sain et d'un géne défectueux : I’enfant est sain mais porteur = 2 cas sur 4.

- De 2 mutations : L'enfant est atteint de mucoviscidose = 1 risque sur 4. (Annexe 1)

C’est une maladie polymorphe par la diversité des manifestations cliniques qui en résultent.

La découverte du géne responsable de la maladie en 1989, les progrés de la médecine, des
traitements et de la prise en charge ont permis de faire reculer massivement la maladie.

1.1.1 Epidémiologie [1]

En 2017, le Registre frangais de la mucoviscidose a répertorié en France 7114 patients,
hommes et femmes touchés sans distinction.

Dans les années 1990, 80% de la population atteinte était représentée par des enfants :
I'espérance de vie étant relativement courte, la maladie était essentiellement pédiatrique.
Aujourd’hui, la population atteinte est formée de 55% d’adultes et 44% d’enfants, ce qui est
le marqueur d’'une grande évolution. Toutefois, la moyenne d’age reste structurellement
jeune: 22,3 ans.

L'espérance de vie qui était de 7 ans pour les enfants nés en 1965 dépasse aujourd’hui les 50
ans. Cette moyenne ne doit toutefois pas faire oublier que la médiane de survie des malades
n’a pas encore atteint 30 ans. Seulement 11,9 % de la population dépasse les 40 ans.

1.1.2 Diagnostic [1]

Auparavant, le diagnostic de la mucoviscidose reposait sur I'observation des signes d’appels
cliniques (infections récidivantes des voies respiratoires et/ou encombrement, hypotrophie
staturo-pondérale, diarrhées chroniques), aprés une période de latence diagnostique plus ou
moins longue. A ces signes cliniques, la confirmation du diagnostic se faisait par un test de la
sueur positif révélant un taux élevé d’ions chlorure dans la sueur (concentration de CI™ > a
60 mmol/L). Celui-ci était complété par I'analyse moléculaire du géne CFTR et la recherche
des mutations en cause.

1 Un géne sain et un géne défectueux
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Depuis 2002, le diagnostic préalable de la mucoviscidose chez le nouveau-né est généralisé
par le dépistage néonatal systématique en France se faisant par un dosage sanguin de la
trypsine immuno-réactive.

La TIR est une enzyme impliquée dans la digestion des protéines par le pancréas et est plus
abondante en cas d’anomalie pancréatique pendant la vie foetale et les premiers mois de
vie. Elle permet, par son dosage, de repérer de l'ordre de 95% les nouveau-nés atteints de
mucoviscidose. Toutefois, le dosage n’étant pas assez spécifique, il nécessite donc un
couplage a I'analyse moléculaire du gene.

Dans les cas de mucoviscidose dans une fratrie, un diagnostic anténatal de mucoviscidose
peut étre effectué par biopsie du trophoblaste.

1.1.3 Physiopathologie [2][3] [4][5] [6] [7]

En 1989, le gene a I'origine de la mucoviscidose est découvert : le gene CFTR situé sur le
chromosome 7 (7931) et codant la protéine CFTR comprenant 1480 acides aminés. C'est la
mutation de ce gene qui explique ce large phénotype.

™~ TN MAN AT A A AN A N N~ N < = M MmO 4AN™M

N NN wow NN o~ . - o N o~ . - N P v

N NN H A A A D T e B e B T B I R N ™M A A ™M Mm ™M m

[+ TR » TR o TR o TN + [+ T o N [+ 7 o N R 4 4 N &N DO U o' B m m b L[> 20 ~ 2 o)
{20 o - N - N > 2N

La protéine est située au niveau apical des cellules épithéliales exocrines de multiples
organes tels que les poumons, le tube digestif, le pancréas, le foie, le tractus génital et la
peau. Son expression tissulaire est donc large puisqu’on la retrouve dans la majorité des
épithéliums sécréteurs. [4][5]

La protéine CFTR est un canal ionique faisant parti de la famille des transporteurs ABC. Il est
donc dépendant de I'énergie de I’ATP par hydrolyse afin de changer sa structure et de
permettre la régulation du passage des ions.

A ce jour, plus de 2 000 mutations différentes du géne CFTR ont été identifiées. Ces
mutations peuvent étre individualisées en classes (Annexe 2). La plus commune, AF508,
représente 80% des cas de mutations connues. Elle entraine des anomalies dans la structure
de la protéine bloguant sa production de fagcon précoce au niveau du réticulum
endoplasmique ou conduisant a la mise en place de transporteurs instables et partiellement
fonctionnels rapidement dégradés par endocytose. [6]

Etant une protéine complexe, ses fonctions ne sont pas encore clairement maitrisées et sont
sujets de nombreuses discussions :

Physiologiquement, la protéine CFTR est un canal chlore permettant le passage des ions

chlorures hors des cellules épithéliales. Ce transfert entraine par osmose la sortie d’eau
passant par voie para cellulaire dans le compartiment muqueux.
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Ce contrbéle du mouvement de I'eau par le transport de chlore permet I'hydratation des
sécrétions muqueuses dont la fluidité est essentielle au bon fonctionnement du systeme
ciliaire des cellules épithéliales.

Dans le cas de la protéine CFTR mutée, I'absence ou I'altération du fonctionnement du canal
chlorure entraine principalement un déficit en chlorure extracellulaire et par conséquent, un
défaut d’hydratation amenant a une augmentation de viscosité du mucus qui va s’"accumuler
dans les voies respiratoires et digestives pour aboutir a des lésions de divers organes, tels
gue les poumons mais aussi le pancréas, le foie et le tube digestif.

Ce mucus, du fait de sa viscosité et de son épaisseur, va stagner et étre la source idéale pour
le développement des infections bactériennes.

Toutefois, le mécanisme de sécrétion et de diffusion est inversé au niveau des glandes
sudoripares, les ions chlorure entrent dans les cellules épithéliales et I'absence de CFTR
fonctionnel a la membrane engendre donc une accumulation de Cl™ extracellulaire
expliquant la forte teneur en sels dans la sueur des malades.

La participation de la protéine a la régulation du canal sodique ENaC a été démontrée. En
effet, son absence, dans le cadre de la pathologie, entraine une hyperabsorption de Na*
favorisant la déshydratation du mucus.

Elle favoriserait aussi le passage d'ions bicarbonates dans le mucus et contrélerait ainsi son
acidité. Cette alcalinisation pourrait étre importante car un mucus trop acide a des

propriétés antibactériennes moindres ce qui favorise la prolifération bactérienne. [7]

Elle régulerait d’autres canaux ioniques tels que d’autres canaux chlorures, sodiques,
potassiques et des transporteurs d’eau.

1.1.4 Les différentes atteintes

La protéine se situe principalement au niveau apical de la membrane des cellules épithéliales
exocrines, notamment dans |'épithélium des glandes salivaires et bronchiques, au sein des
cellules ciliées des voies aériennes proximales et distales, bronchiolaires et alvéolaires, dans
I’épithélium des canaux pancréatiques, des canaux déférents et de I'épididyme. [8]

C’est avant tout I'épaississement anormal du mucus qui entrainera les symptémes de la
mucoviscidose.

Les manifestations principales concernent I'appareil respiratoire, et I'appareil digestif.
Par ailleurs le niveau de sévérité, I’age d’apparition des premiers symptomes et leurs formes
cliniques sont patients-dépendant. Selon les diverses formes de mutations du géne on

observe une grande diversité d’expression clinique. Un patient peut avoir une atteinte plus
digestive que respiratoire et vice-versa.

HANOT Roxane D.E.M.K. 2020 — IFMK Marseille 3



1.1.4.1 Le systéme respiratoire

Les cellules ciliées et caliciformes? qui tapissent les muqueuses respiratoires sont
recouvertes d’'un mucus, I'ensemble formant le tapis mucociliaire responsable de la clairance
muco-ciliaire. Ce processus permet d’éliminer les impuretés et bactéries par la fluidité du
liquide (Annexe 3).

Chez les patients atteints de mucoviscidose, ce processus est altéré car le mucus n’est plus
hydraté et donc moins fluide, plus épais, plus visqueux, s’écoulant beaucoup moins
facilement. Ainsi, les germes? vont plus facilement stagner et proliférer ce qui va étre a
I'origine de multiples infections. Les défenses immunitaires étant elles aussi affaiblies, les
tissus bronchiques et pulmonaires vont étre des lieux favorables aux développements
d’infections qui vont se chroniciser :

- Les infections bactériennes: Pseudomonas aeruginosa, Staphylococcus aerus,
Haemophilus influenzae, Burkhordelia cepacia ou d’autres germes

- Les infections fongiques : aspergillose broncho-pulmonaire allergique

- Les infections virales respiratoires : aussi fréquentes que chez les sujets non atteints,
elles sont le facteur déclenchant de 40 a 60% des exacerbations dans la maladie. [9]

Au niveau des voies aériennes supérieures (sphére ORL), les sécrétions tenaces dans les
sinus nasaux entrainent chez la plupart des patients atteints, une rhino-sinusite chronique
avec un mucus visqueux caractéristique, une clairance mucociliaire altérée et une
inflammation chronique de la cavité nasale. Si celle-ci est symptomatique, elle peut étre a
I'origine de céphalées, d’'une perte de I'odorat, de douleurs faciales, d’'une obstruction
nasale de congestion chronique et d’écoulements nasaux. [10]

Au niveau pulmonaire, dans les premiers temps, les symptomes seront une toux seche qui
deviendra progressivement grasse et purulente. Cette toux va se chroniciser, méme en
dehors des épisodes d’exacerbations entrainant une bronchite dite chronique car les
bronches vont s’enflammer en permanence. Peu a peu, c’est I'ensemble du systéme
respiratoire qui va se fatiguer entrainant des lésions pulmonaires irréversibles et une
insuffisance respiratoire chronique qui finit par handicaper le patient méme lors des gestes
de la vie quotidienne. Certains patients peuvent développer des hémoptysies massives * et
des pneumothorax qui sont plus fréquents chez les adultes avec une maladie avancée et un
facteur de morbi-mortalité important.

Les patients entrent tres rapidement au stade de l'insuffisance respiratoire entrainant des
déformations thoraciques®.

De cette hypoxie chronique peut découler également un hippocratisme digital (ongles en
verre de montre).

2 Cellules a mucus

3 Virus et bactéries

“Hémoptysies massives rares mais les crachats hémoptoiques sont fréquents
5> Thorax en caréne
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1.1.4.2 Le systéme digestif

Les manifestations gastro-intestinales : Des anomalies de la mobilité gastro-cesophagiques
ont été démontrées chez les patients avec un ralentissement du péristaltisme affectant les
sécrétions du tube digestif, ralentissant le transit intestinal et par conséquent, entrainant
des épisodes fréquents de constipation qui commencent dés la naissance traitée par
lavements chez le nourrisson et un ralentissement de la vidange gastrique entrainant des
reflux gastro-cesophagiens. [11]

Intra-utéro, le foetus présente souvent des occlusions intestinales visibles a I'échographie.

Enfin, les efforts de toux, la malnutrition, les épisodes de défécation (constipation,
diarrhées) peuvent entrainer un prolapsus rectal. Une optimisation de la posologie des
extraits pancréatiques peut contribuer a une amélioration. Une indication chirurgicale peut
se discuter lors de douleurs invalidantes a la défécation ou d’épisodes d'incontinence
associée aux épisodes de prolapsus.

Le pancréas: Organe mixte, il est essentiel d’'une part dans la digestion par sa fonction
exocrine, d’autre part dans la régulation de la glycémie par sa fonction endocrine. On parle
de « glande mixte ».

Lors du passage du bol alimentaire dans I'intestin gréle, il permet, par sa fonction exocrine,
I’émission d’un suc pancréatique participant a la digestion. Ce suc posséde trois enzymes
fondamentales :

- La lipase qui, associée a la bile du foie, décompose les molécules de graisse afin qu'elles
puissent étre absorbées et utilisées par le corps.

- La protéase qui décompose les protéines et permet a l'intestin d’éliminer des parasites
tels que bactéries, levures et protozoaires.

- Et enfin I'amylase, que |'on retrouve également dans la salive, et qui décompose les
glucides en sucres qui sont par la suite plus facilement absorbés par I'organisme.

Le suc pancréatique posséde un pH basique qui neutralise I'acidité du chyme provenant de
I'estomac.

Or, dans la mucoviscidose, les canaux pancréatiques sont obstrués par le mucus visqueux.
Ainsi, les enzymes produites par le pancréas ne peuvent donc entrer dans le duodénum et
les aliments ne sont pas bien digérés. Le patient peut avoir un manque de graisses
nécessaires au corps et un manque de vitamines (A, D, E, K), diverses allergies ou substances
toxiques formées par la digestion incompléte des protéines, des risques d'infections
intestinales et enfin, des diarrhées chroniques graisseuses dues au manque de lipase qui ne
permettent pas d’assimiler les graisses. Cela aura pour conséquence une courbe de poids
inférieure a la norme et donc un état de dénutrition. [12]

Pour en revenir a sa fonction physiologique endocrine, le pancréas I'assure par
I'intermédiaire des flots de Langerhans dispersés sur toute sa masse. Les cellules-a
synthétisent le glucagon, les cellules-8 l'insuline, les deux hormones essentielles pour la
régulation de la glycémie.
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Chez le patient dont la mucoviscidose est associée au diabéte, ses flots vont étre |ésés par la
production du mucus trop épais et va donc entrainer un déficit d’insuline comme I'on
retrouve dans le diabéte de type 1. De plus, le patient peut également développer une
insulino-résistance que I'on retrouve dans le diabéte de type 2. On peut donc parler d’un
diabéte mixte. Les grandes manifestations de ce diabéte sont des épisodes de soif extréme,
des envies d’uriner fréquentes, une grande perte de poids, une profonde fatigue, et une
hyperglycémie. [12]

Le foie : Organe aux fonctions multiples, 'une de ses fonctions principales associées a la
vésicule biliaire concerne la digestion et la production d'enzymes digestives qui sont
déversées dans l'intestin gréle. || permet également de digérer les graisses en sécrétant de la
bile qui se déverse dans le duodénum, de stocker le glycogéne et intervient dans le
métabolisme et dans le stockage des vitamines et produit entre autres des substances
protectrices et antitoxiques. Il joue donc un réle immunitaire.

Lorsqu’il est atteint, la bile, visqueuse, va boucher les canaux biliaires et donc créer des
inflammations qui vont léser 'organe et mener a sa dysfonction pouvant entrainer une
cirrhose hépatique. [13][14] [15]

1.1.4.3 Les glandes sudoripares

Les glandes sudoripares refroidissent le corps en libérant la transpiration des couches
inférieures de la peau sur la surface. Le sodium et le chlorure aident a transporter I'eau a la
surface de la peau et sont ensuite réabsorbés dans le corps. Lorsque |'eau s'évapore, la
chaleur est emportée et le corps se refroidit.

Chez les personnes atteintes de fibrose kystique, le sel se déplace a la surface de la peau
avec l'eau et n'est pas réabsorbé. Pour cette raison, la peau d'un enfant atteint de fibrose
kystique est anormalement salée [16][12]. Ce dysfonctionnement va donc étre a l'origine
d’une déshydratation précoce.

1.1.4.4 Le systéeme néphrologigue urologique et périnéal

Le rein : Les manifestations rénales sont de plus en plus fréquentes dans I'évolution de la
maladie. Les causes d’altérations de la fonction rénale peuvent étre dues a des lithiases
rénales, aux multiples antibiothérapies, aux immunosuppresseurs utilisés apres
transplantation ou bien le diabéte. Elles doivent donc étre prises en compte avant d’aboutir
a une insuffisance rénale. [12][17]

Le plancher pelvien : Souvent affaibli chez les patients, cette faiblesse est principalement
expliquée par la toux chronique : les muscles n’étant pas assez fort pour lutter contre la
hausse de pression pelvienne vont mener a l'incontinence. 30 a 68% des adolescentes et
femmes adultes atteintes de mucoviscidose sont incontinentes urinaires. Diagnostic sous-
estimé a I'heure actuelle car les patientes ne I’'abordent pas spontanément. [18]

1.1.4.5 Le systéme reproducteur [12][19] [20][21]

Pour les hommes, l'infertilité prédomine quel que soit le degré de gravité de leur maladie
respiratoire ou gastro-intestinale. Cela est d0 a une absence bilatérale des canaux déférents
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présente chez 98% des hommes atteints ou a un bouchon muqueux les obstruant. Ce canal
permet le transport des spermatozoides depuis les testicules a travers le systéme
reproducteur masculin. L'absence de spermatozoide dans la semence rend impossible la
fécondation d'un ovule. Outre les spermatozoides, le sperme contient également le liquide
séminal produit par les vésicules séminales qui ne fonctionnent pas normalement chez les
patients si elles ne sont pas absentes. Cela signifie que I’éjaculat est souvent plus faible que
chez les hommes exempts de mucoviscidose. Toutefois, on ne peut pas considérer le patient
comme un individu stérile car sa production de spermatozoides est normale. C'est
I'acheminement de ces spermatozoides qui est défectueux, c’est pour cela que les hommes
atteints de mucoviscidose peuvent avoir biologiqguement des enfants par la technique de

procréation médicalement assistée.

Chez les femmes, en revanche, le tractus génital ne présente pas d’anomalies anatomiques :
la fertilité féminine est majoritairement conservée. Cependant, a cause du
dysfonctionnement de la fonction de régulation de la conductance transmembranaire, la
glaire cervicale est beaucoup plus épaisse rendant plus difficile la pénétration du sperme
dans le col de l'utérus, ce qui augmente le temps nécessaire a une femme pour tomber
enceinte.

1.1.4.6 Le systéme osseux : [22][23]

Physiologiquement, avec I'age, les os deviennent plus minces et plus fragiles favorisant le
risque de fracture. Avec la mucoviscidose, ce risque apparait plus tot. La faible densité
minérale osseuse est une conséquence habituelle chez les adolescents et les adultes atteints
de mucoviscidose, bien que les adultes aient tendance a étre plus touchés. [8]

Cette DMO basse peut étre liée a plusieurs causes :

L'insuffisance de vitamines (D et K) et de minéraux (calcium) da a la malabsorption et a
la perte d’éléments nutritifs importants par les selles suite au pancréas endommagé.

- L'utilisation de stéroides dans les médicaments : en effet, les stéroides entrainent une
perte osseuse rapide, surtout au cours de la premiere année de vie. lls réduisent
I'absorption de calcium par l'intestin, augmentent la perte de calcium dans l'urine,
diminuent le nombre de cellules formant des o0s® et augmentent la résorption osseuse’.

- Une faible activité physique.

- L’apparition tardive du diabéete associé a mucoviscidose.

- L'infection pulmonaire dans la mucoviscidose qui est associée a une inflammation plus
intense avec des niveaux élevés d’hormones appelées cytokines présentes dans le sang

et les expectorations. Ces cytokines augmentent I'activité de cellules qui décomposent
I'os.

6 Ostéoblastes
7 Ostéoclastes
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Le retard pubertaire dans la mucoviscidose lié au statut de la maladie Le retard de la
puberté peut retarder la croissance osseuse. Une déficience en stéroides sexuels due a
un retard de puberté contribue probablement au probléme osseux liée a la maladie bien
que les études d'observation a ce jour n'aient pas trouvé d'association cohérente. [18].

1.1.5 Traitement

Il n’existe a ce jour aucun traitement permettant de soigner la maladie. Seuls les symptémes
sont traités afin de réduire leurs manifestations et leurs complications.

Les patients sont suivis dans les CRCM. La nutrition et la fonction digestive sont les axes
prioritaires du traitement ainsi que la prévention de la dégradation de la fonction
respiratoire, la détection et le traitement des exacerbations.

L'approche symptomatique de la maladie est donc multidisciplinaire.

1.1.5.1 La mucoviscidose et la nutrition

Le diététicien est essentiel dans la surveillance de I'état nutritionnel du patient.

Les trois indispensables de la nutrition chez le patient atteint de fibrose kystique sont :

Une bonne hydratation (boisson riche en sodium)

Un apport en sel suffisant

Un régime équilibré et hypercalorique (apports lipidiques et protidiques) associé a un
apport en vitamines A, D, E et K ainsi qu’en oligo-éléments (fer, zinc, sélénium,
magnésium)

En fonction des atteintes, des compléments en gélule peuvent étre administrés :

Pour le pancréas, extraits pancréatiques gastro-protégés
Prévention de la cirrhose par fluidification biliaire

Si le patient est diabétique, l'insulinothérapie est nécessaire.

1.1.5.2 Suivi de la fonction respiratoire et examens

L’évaluation radiologique par radio du thorax, scanner ou IRM : Permet d’apprécier les
distensions pulmonaires, les bronchectasies, les bouchons muqueux.

Les explorations fonctionnelles respiratoires : Permettent d’apprécier et d’objectiver
I’évolution de la maladie et d’apprécier I'efficacité du traitement prescrit.

L’oxymétrie de pouls : Permet la surveillance de la saturation en 0% 8

L'examen cytobactériologique des crachats : Le mucus expectoré est recueilli dans un
flacon stérile qui sera par la suite analysé en laboratoire de bactériologie du CRCM. Il
permet de détecter les germes et par l'intermédiaire d’un antibiogramme, permet
d’adapter le traitement antibiotique.

8 Quantité d’02 fixée aux globules rouges
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e Les tests d’effort :

- Le test de marche de 6 minutes (TM6) : test de terrain, validé et utilisé pour évaluer la
capacité fonctionnelle a un niveau sous-maximal et les effets du réentrainement a
I'effort des patients pulmonaires et cardiaques

- L’exploration fonctionnelle a I’exercice (EFX) : test diagnostique analysant les échanges
gazeux durant l'exercice, elle fournit des informations au-dela des tests d'effort
standard. Elle permet de donner des informations diagnostiques et pronostiques pour
les maladies cardiovasculaires et pulmonaires complexes.

1.1.5.3 Traitement médicamenteux

La prévention primaire chez les patients atteints de mucoviscidose passe par la vaccination.
Celle-ci permet de prévenir les diverses infections pulmonaires virales ou bactériennes
(grippe, pneumocoque).

La prévention secondaire, en I'absence de symptédmes mais en présence de colonies de
bactéries lors de l'analyse des prélevements bronchiques systématiques, se fait par
I'antibiothérapie. En effet, les voies aériennes étant colonisées par les bactéries, I'infection
doit alors étre contenue par des antibiotiques préalablement choisis par le médecin en
fonction de la bactérie et administrés par voie orale ou en aérosol de fagon réguliere.

Toutefois, si les premiers signes cliniques d’infection aigue pulmonaire sont présents, les
antibiotiques sont également administrés en intraveineuse.

Concernant le traitement des voies aériennes supérieures, le lavage de nez est essentiel [24] :
la structure des cellules composant les voies aériennes supérieures étant de méme nature
que les cellules tapissant les parois bronchiques, le mucus épais est a cet endroit facilement
atteint par des agents irritants qu’ils soient d’origine bactérienne, virale ou
environnementale:

- Usage de solution isotonique ° (9g/L) pour le rhume, les rhinites légéres et I'entretien
- Usage de solution hypertoniquel® (22g/L) pour la congestion et le nez bouché.

Les solutions riches en minéraux (eau de mer) seraient plus efficaces cliniquement par
rapport aux solutions salines classiques. [24]

Pour pallier I'obstruction bronchique, afin de rendre plus fluide le mucus et favoriser
I’élimination des sécrétions, des fluidifiants bronchiques ! sont utilisés permettant d’aider
au désencombrement des poumons.

La mucoviscidose amenant a l'inflammation des bronches, celles-ci s’épaississent et
obstruent les voies aériennes. Pour cela, des bronchodilatateurs sont administrés en
aérosols afin d’agir sur les muscles des parois bronchiques et augmenter leur diametre,
facilitant la respiration.

% Qui a la méme concentration en sels que les cellules de I'organisme
10 Qui est plus concentrée en sels que les cellules de I'organisme
11 Aérosols
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Ces deux derniers procédés sont utilisés en complément de la kinésithérapie respiratoire.

Concernant les patients avec une faible saturation ( Sa0? <91%), au stade d’insuffisance
respiratoire chronique et afin d’améliorer les échanges d’0O%et de CO?, I'oxygénothérapie
et la Ventilation non invasive sont prescrites [25].

1.1.5.4 La kinésithérapie respiratoire

La kinésithérapie respiratoire est utilisée quotidiennement afin de restaurer/ éviter le déclin
rapide des capacités pulmonaires du patient. Elle commence donc deés que le diagnostic est
posé. Elle permet, en association avec les médicaments cités précédemment :

- De désencombrer les voies aériennes en fonction de I'auscultation et ainsi, de faciliter le
passage de I'air en utilisant des techniques manuelles’> ou bien en s’aidant
d’appareillages spécifiques

- D’apprendre au patient a mobiliser ses volumes respiratoires en autonomie par le

i utoge u u u 6 3|éter u
drainage autogene et de balayer toute la CV du VRI au VRE sans étre trop délétere pour
les bronches

- De permettre par ce désencombrement, d’évacuer les sécrétions infectées et diminuer la
prolifération bactérienne

- D’augmenter les échanges gazeux au niveau des poumons

- D’améliorer, ou maintenir la souplesse de la région thoracique par des techniques de
mobilisations costo-thoraciques

- De participer au renforcement musculaire (diaphragme et abdominaux)

Le rythme des séances varie en fonction de I'état respiratoire du patient et de son
encombrement. Il est important de rappeler que les techniques de drainage bronchique ne
sont pas similaires d’un pays a l'autre, il n’existe donc pas de réel consensus sur la technique
parfaite. C'est pour cela que les méthodes doivent étre adaptées en fonction de I'dge, de
I'atteinte respiratoire, de I'adhésion au traitement et du désir d’autonomie du patient. [9]

Le patient en grandissant effectue sa propre rééducation suivant les techniques apprises et
transmises par les kinésithérapeutes. En effet le but du kinésithérapeute dans la maladie est
de sensibiliser et d’informer les patients, aidants sur la maladie et d’apprendre au patient a
devenir autonome avec sa maladie d’ou I'importance de I’éducation thérapeutique pour les
patients et leur entourage. [26]

1.1.5.5 La kinésithérapie musculosquelettique

Elle repose sur la réalisation d’exercices d’assouplissement articulaire, d’étirements et de
renforcement musculaire global afin de prévenir les troubles musculo squelettiques
engendrés par la mucoviscidose (cyphose dorsale, perte osseuse, déformation thoracique,
fonte musculaire, contractures musculaires...) et pour maintenir une efficacité ventilatoire.

2 AFE, ELTGOL EDIC, ELPR
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1.1.5.6 Réentrainement a 'effort/ sport [27][28]:

L'activité physique est indispensable car elle permet :

- Une amélioration de la fonction musculaire (prise de masse maigre, amélioration de la
force musculaire)

- Une amélioration de la tolérance a I'effort!3

- La mobilisation des secrétions par la ventilation et une amélioration de la viscosité du
mucus par une action directe sur le déséquilibre ionique transmembranaire lié au
dysfonctionnement du gene

- La diminution de la fatigabilité

- L’amélioration de la fonction cardio-respiratoire

- Une amélioration du capital osseux

- Une amélioration du profil glycémique

- Lavalorisation psycho-sociale

Dans les structures ou les patients sont suivis habituellement, des épreuves fonctionnelles
de I'exercice EFX sont réalisées afin de mesurer leur capacité physique a I'effort et d’évaluer
le fonctionnement de leur systéme respiratoire, cardiovasculaire et musculaire.

De nombreux patients atteints de mucoviscidose sont aptes a la pratique d’un sport.
Certains n’ont pas de limitation objective lors du test d’effort et peuvent bénéficier d’un
programme de réentrainement a I'effort.

Les procédés de réentrainement sont :

- Activité en endurance (marche, vélo, course) et en résistance (renforcement musculaire,
gymnastique) afin de travailler des facteurs physiques différents

- 3X/semaine minimum

- Intensité du travail en aérobie correspondant a la FC cible évaluée au TM6, respectant le
seuil de dyspnée et une Sp0? >91-92 %

Les activités physiques recommandées prennent en compte la sévérité de la maladie et la
prescription médicale adaptée au patient.

1.1.5.7 Opération de la derniére chance...

Lorsque les poumons sont épuisés, la greffe pulmonaire est I'opération de la derniere
chance.

Elle est envisagée lorsque le VEMS < 30%, lorsque qu’il y a une absence de stabilisation du
patient malgré les divers traitements ou lorsqu’il y a une dépendance aux antibiotiques.

Cette greffe consistant a implanter les deux poumons d’un donneur a un patient améliore
globalement sa qualité de vie et la durée de vie. En effet, la greffe permet de supprimer les
symptdémes pulmonaires mais en contrepartie, n’'empéche pas le développement des autres
symptdémes et donc, ne supprime pas les traitements en cours.

13 Amélioration de la VO?max
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1.2 La musculation

Par définition, la musculation est une méthode d'entrainement sportif associant divers
exercices physiques afin de développer les muscles squelettiques pour acquérir plus de
force, d'endurance, de puissance, d'explosivité ou de volume musculaire. Ces exercices sont
réalisés avec une résistance externe (pesanteur, poids) ou par le simple poids du corps
permettant de s’opposer a la force induite par la contraction des muscles.

1.2.1 Les bénéfices

Outre le gain musculaire, le travail en résistance apporte de nombreux bénéfices sous-
estimés :

- Augmente la densité minérale osseuse: De nombreux articles de littérature
scientifiques font part de la forte association entre le travail en résistance et
I'augmentation de la densité minérale osseuse pendant I’'enfance et I'adolescence. Il
pourrait ainsi permettre de prévenir considérablement le risque de chutes et de blessure
associée a la perte osseuse de la maladie. [29][30]

- Augmente la force et la puissance des muscles : La pratique d’une activité physique en
résistance permettrait, lors de la croissance, une augmentation du niveau de force
significative. En effet pendant I'enfance, I'augmentation de la force est liée a la
maturation du systeme nerveux central. Des adaptations neuromusculaires se
produisent avec un plus grand recrutement des unités motrices, une plus grande
capacité de contraction et de relaxation des fibres, et d’adaptations musculaires
intrinseques. [31][32]

- Améliore la fonction cardiovasculaire : En effet, la musculation (seule ou combinée a un
entrainement en endurance) a démontré ses effets sur I’hypertension artérielle, le taux
des graisses dans le sang et en facilitant I'accommodation du flux sanguin aux arteres.

- Augmente la sensibilité a lI'insuline : L’entrainement en force améliorerait la résistance a
I'insuline et par conséquent le contréle de la glycémie. La musculation contribuerait donc
a réduire le risque de diabéte de type Il. Par ailleurs, elle agit également sur les
récepteurs du glucose en augmentant leur densité et sur la glycogénogénése par action
sur le glycogéne synthase produisant le glycogéne®?. [33][34]

- Améliore la perception de I'image corporelle la confiance en soi : Certains auteurs ont
montré une association positive entre la musculation et I'estime de soi. Il permet au
patient d’étre plus réactif et de se sentir mieux dans sa peau. [35][36]

1.2.2 Les risques [37][28]

Pour I'enfant et I'adolescent, les risques liés a la musculation existent mais ne sont pas plus
importants que n’importe quel autre sport. C'est pour cela qu’il est important de superviser
par une personne qualifiée la pratique de ce sport dans ces tranches d’ages.

14 Réserve en glucose de nos cellules hépatiques et musculaires.

HANOT Roxane D.E.M.K. 2020 — IFMK Marseille 12



Par ailleurs, il est important de différencier le « weight training » / « resistance training » et
le « strength training » qui correspondent a la musculation en frangais avec le « weight
lifting » qui correspond a I’haltérophilie.

En effet, I'haltérophilie peut potentiellement avoir des effets néfastes sur la croissance a
poids de compétition’> mais ces effets sont en pratique utopique dans le cadre de la
musculation par le fait qu’elle est controlée par un éducateur sportif et le poids, les
résistances des exercices sont adaptées a I'dge du patient, sa morphologie, sa force etc.

Concernant les risques liés a la maladie, la pratique d’activité physique était autrefois
déconseillée car il était dit qu’elle favorisait le risque d’infections respiratoires. Aujourd’hui,
ces théories sont infondées.

La pratique de sport chez les patients atteints de fibrose kystique n’est donc pas
déconseillée. Néanmoins, il est préférable d’en discuter préalablement avec un médecin du
CRCM afin de faire un bilan préalable. Le médecin informera le patient sur les précautions a
prendre telles que :

- Eviter le contact avec les allergénes/ environnements a risquest®
- Prévenir la déshydratation
- Evaluer les apports caloriques nécessaires et apprendre a adapter son alimentation

Par ailleurs, certains facteurs doivent étre pris en considération et nécessitent d’étre
vigilant :

e Les exacerbations : Une exacerbation pulmonaire est une augmentation de la gravité des
symptdémes de la mucoviscidose. Elle peut inclure les symptomes suivants :

- Augmentation de la production/ changement de la couleur des expectorations/ Toux
accrue

- Essoufflement (dyspnée)

- Sensation d'oppression dans la poitrine

- Respiration sifflante

- Fievre

- Diminution de la tolérance a I'exercice

Si le patient présente des symptomes d’épisode d’exacerbation, il faut lui conseiller I'arrét
de I'exercice et le diriger vers son médecin référent.

e Veiller a I'hydratation: En raison du niveau élevé de sel perdu dans la sueur, les
personnes atteintes sont exposées a un risque plus élevé des complications de la
déshydratation, il est donc important de prévoir de nombreuses pauses pour s’hydrater.
Les symptomes de la déshydratation sont des maux de téte, des vertiges, de la fatigue,
des vomissements, une bouche seche, une soif excessive et une peau rincée.

15 Toutefois manque d’études pour ce constat.
16 Salle de gym mal aérée, tatamis de judo
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e L’hémoptysie : Le mucus expectoré par le patient peut parfois contenir du sang, on parle
dans ce cas-la d’hémoptysie. C'est courant, mais seulement dans de petites quantités. Si
de plus grandes quantités sont toussées, il faut cesser immédiatement de faire de
I'exercice. La personne doit étre encouragée a consulter un médecin des que possible.

e L’incontinence : Fréquente chez les jeunes atteints de mucoviscidoses par la faiblesse du
plancher pelvien, peut étre augmentée par la hausse de pression abdominale que
procure |'exercice.

e Contréler les risques d’infection: Les personnes atteintes de mucoviscidose sont
prédisposées a certaines infections pulmonaires susceptibles de nuire aux autres
patients atteints. Pratiquer une bonne hygiene des mains et essuyer le matériel utilisé
lors des séances est le meilleur moyen de minimiser la propagation des germes.
Egalement, il est recommandé de mettre a distance les patients atteints de
mucoviscidose lors de la réalisation d’activités physiques en groupe. Le personnel
soignant devra éviter de rassembler plusieurs patients dans un méme groupe d’activité
afin de diminuer le risque de contaminations bactériennes. Des petits groupes pourront
étre formés mais en étant consciencieux sur I’hygiéne (masques, nettoyage des
machines, distances de sécurité entre patients) autant du c6té des patients que des
soignants.

e Surveiller les apports caloriques

1.2.3 La place de I'activité physique dans la maladie

Chez les enfants et adolescents atteints de mucoviscidose, le niveau d’activité physique
semble étre identique a celui de la population saine. En revanche, des différences peuvent
étre observées en fonction de I'dge, du sexe, et du type d’activité physique. Les filles aprés la

puberté sembleraient avoir une activité physique plus diminuée que chez les garcons.
[38][39]

1.3 Hypotheése théorique du traitement

Nous émettons I'"hypothése que I'augmentation des pressions intrathoraciques induite par
I’entrainement en force puisse faciliter I'expectoration et le drainage bronchique favorisant
I'amélioration du VEMS. De plus, la fonction pulmonaire étant reliée a la masse musculaire
[40], il est probable que la musculation puisse lutter contre I'atrophie musculaire des patients
en I'améliorant. Nous pensons par conséquent d’'une maniére plus large que I'amélioration
de ces facteurs permettrait une amélioration de la qualité de vie des patients.

1.4 Objectif de la revue

L’objectif principal de cette revue est, par I'analyse des résultats des études incluses et leur
synthése par l'intermédiaire d’une analyse statistique, de démontrer si la pratique d’un
entrainement en force est pertinente ou pas dans la pratique sportive des jeunes patients
atteints de mucoviscidose.
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De plus, il est important par I'étude de la pertinence interne des articles et de I'étude des
biais, de voir si les résultats sont transposables a toute la population de jeunes patients
mucoviscidiques.

Le but principal de cette revue étant de résumer les éléments en faveur du bénéfice de la
musculation sur la fonction respiratoire, les qualités anthropométriques et la qualité de vie,
si les résultats s’avérent concluants, le but ultime sera de sensibiliser les kinésithérapeutes a
intégrer d’avantage d’exercices physiques en résistance dans la prise en charge
musculosquelettique du patient atteint de mucoviscidose.

1.5 Pourquoi est-il important de faire cette revue ?

Le masseur-kinésithérapeute est muldisciplinaire : c’est un acteur avant tout thérapeute
mais qui occupe une grande place dans le domaine de la prévention par I’éducation en santé
gu’il fournit a ses patients.

Par ailleurs, le sport est aujourd'hui complémentaire dans la prise en charge globale de la
maladie.

Nous sommes aujourd’hui dans une ére ou notre profession tend a évoluer, et le fait de
rester concentré sur un champ d’activité spécifique expose au risque de négligence vis-a-vis
des spécialités connexes.

I est donc intéressant de mettre en commun les savoirs et expériences des

kinésithérapeutes du sport, des éducateurs sportifs et kinésithérapeutes respiratoires pour
apporter des moyens pertinents dans la prise en charge de ces patients.
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2 METHODOLOGIE

2.1 Criteres d’éligibilité des études pour cette revue

2.1.1 Type d’étude :

Les études utilisées dans cette revue sont uniquement des études thérapeutiques dont le
but et de prouver ou non I'efficacité d’un traitement. Les cinq études choisies sont des essais
contr6lés randomisés.

Un essai clinique randomisé sera le schéma d’étude le plus adéquat pour répondre a une
question thérapeutique. En effet, il est considéré comme étant le « gold standard®” » afin
d’évaluer les effets bénéfiques et néfastes de divers traitements comparés les uns aux autres
et donc de conclure si un traitement est efficace, ou non, pour une population donnée.

La randomisation est le fait de répartir aléatoirement les individus entre un groupe
expérimental®® (ou plusieurs) et un groupe contrdle!®. L’avantage est qu'elle limite les biais
de sélection et donc permet une répartition homogene entre les groupes des facteurs
pronostiques connus et inconnus. Elle permet une comparabilité initiale. [41]

Ensuite, l'intervention thérapeutique commence. Les sujets, les thérapeutes et les
évaluateurs peuvent étre en aveugle ce qui signifie qu’ils ignorent le traitement que les
patients recoivent. Cette stratégie permet un maintien de la comparabilité mais la faisabilité
est parfois complexe étant donné que les patients sont capables de discriminer les
traitements et que les thérapeutes sont ceux qui les administrent. Cette difficulté
d’aveuglement est par ailleurs retrouvée dans les études analysées.

2.1.2 Population étudiée

Les participants inclus dans la revue sont des enfants et adolescents de 6 a 18 ans, filles et
garcons confondus, atteints de la mucoviscidose confirmée par le test de sueur a la
naissance.

La participation aux programmes d'activité physique prescrits étant souvent faible, cette
tranche d’age a été ciblée afin d’instaurer, dés le plus jeune age, un rythme d’entrainement
et une motivation qui perdurera dans le temps. Cette tranche d’age (6-18 ans) correspond a
la tranche d’age des patients inclus dans les études analysées.

2.1.3 Types d’intervention

Les articles sélectionnés peuvent étudier uniquement le traitement isolé (travail en
résistance) sous divers programmes d’entrainements [42] [43] ou en complément d’un autre
traitement :

- Travail en résistance + travail en endurance [44]

- Travail en résistance + travail en pliométrie [45]

- Travail en résistance + travail en endurance + entrainement des muscles inspiratoires [46]

7 Norme de référence
18 Groupe de traitement
1% Groupe témoin
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Dans ces cinq études, le groupe comparateur (groupe contréle) n’est pas identique. Il peut
étre un groupe avec traitement standard [45][46][44][46] (poursuite de la rééducation en
kinésithérapie respiratoire habituelle) ou un groupe avec un autre traitement (traitement en
endurance ) [43].

2.1.4 Critéres de jugements

Le critere de jugement principal de cette revue est la fonction pulmonaire des patients
représentée principalement par le VEMS qui est la quantité d’air maximale expulsée en une
seconde apres une inspiration profonde. Le VEMS est le critére le plus utilisé permettant
d’évaluer la gravité de [Iatteinte respiratoire, d’évaluer I'évolution de la fonction
respiratoire, de suivre I'effet des thérapeutiques et reste le meilleur marqueur prédictif de la
mortalité liée a la mucoviscidose [47]. Pour les enfants et en fonction du test
spirométrique [45][48]:

- VEMS normal : VEMS 2 90%

- Atteinte légere : VEMS 70-89%

- Atteinte modérée : VEMS 40-69%
- Atteinte sévére : VEMS < 40%

Ce volume est objectivé par la spirométrie qui est un examen réalisé généralement dans un
laboratoire EFR mais pouvant aujourd’hui étre réalisé a I'aide de petits appareils en
consultation ou a domicile. C'est un examen tres fréquemment pratiqué en pneumologie,
pour déterminer la gravité, I'évolution d’'une maladie pulmonaire, et les effets des
traitements sur cette maladie [47]. Les estimations de la différence minimale cliniquement
importante sont déterminées au niveau individuel, pas nécessairement au niveau de la
population, il est donc difficile de les impliquer directement dans les études
interventionnelles. Les preuves a 'appui d'une estimation robuste du MCID pour les patients
atteints de mucoviscidose sont limitées. Un changement significatif du VEMS peut dépendre
de la gravité de la maladie du patient. Par exemple, une amélioration relative de 10% chez
un patient dont la fonction pulmonaire est prédite a 30% n'est pas équivalente en termes
absolus (Litres) a une amélioration de 10% pour un patient dont la fonction pulmonaire est
prédite a 80%. [49]

Les critéres de jugement secondaires sont 'anthropométrie et la qualité de vie.

L’anthropométrie est définie par 'OMS comme « la seule et unique technique a la fois
portable, universellement applicable, bon marché et non invasive, qui permette d'évaluer la
corpulence, les proportions et Ila composition du corps humain. Les mesures
anthropomeétriques sont le reflet de I'état nutritionnel et de santé, mais peuvent aussi étre
utilisées pour prévoir les aptitudes, I'état de santé et la survie [...]. [50]»

Elle va nous permettre dans I'étude de suivre la masse corporelle des patients et de voir si la
musculation a un effet bénéfique sur la prise de masse, indicateur important dans I'étude de
pathologies respiratoires chroniques. La masse corporelle est une composante de
I'IMC (masse/taille?) qui permet de donner une estimation de I'état nutritionnel:
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En effet, il existerait une forte corrélation entre I'lMC et la fonction respiratoire [51] [52] [53].
Les données de la « CF foundation » montrent que pour les adultes atteints de
mucoviscidose, la fonction pulmonaire et I'état nutritionnel sont liés et les améliorations
d'une mesure sont associées a des améliorations de I'autre (Annexe 4). Elle recommande
également que les femmes maintiennent un IMC d'au moins 22 et les hommes, un IMC d'au
moins 23. Pour les personnes de moins de 21 ans, I'lMC doit étre égal ou supérieur au 50°™¢
centile sur la courbe de croissance (Annexe 5). [54]

La masse corporelle dans les études a été mesurée a l'aide d’une balance classique [44][43]
ou a l'aide d’une balance électronique. [42]

Cependant, la simple mesure du poids pour évaluer la croissance n’est pas suffisante. La
masse musculaire peut décroitre en dépit du maintien du poids corporel total. En effet, la
composition corporelle est mieux corrélée au risque nutritionnel que la simple mesure du
poids. C'est pour cela que I'étude suivra également la masse maigre (masse corporelle
totale - masse grasse) comprenant le poids de la peau, des organes, de I'eau corporelle, des
os et enfin, de la masse musculaire. [40]

Elle est évaluée dans les articles par :

- La mesure de I'épaisseur des plis cutanés a I'aide d’une pince spéciale, le « Harpenden
Skinfold Caliper » sur 4 sites principaux : les biceps, les triceps, la région subscapulaire et
les crétes iliaques [55]

- Des équations d’estimation a partir de la valeur de la densité corporelle en prenant en
compte 'age et le sexe des patients [56]

Le traitement évalue également la_qualité de vie des patients défini par I'OMS comme « La
perception qu’a un individu de sa place dans I’existence, dans le contexte de la culture et du
systeme de valeurs dans lequel il vit, en relation avec ses objectifs, ses attentes, ses normes
et ses inquiétudes. Il s’agit d’un large champ conceptuel, englobant de maniére complexe la
santé physique de la personne, son état psychologique, son niveau d’indépendance, ses
relations sociales, ses croyances personnelles et sa relation avec les spécificités de son
environnement. [57]».

Elle est évaluée dans les articles inclus par le « Cystic Fibrosis Questionnaire- Revised quality-
of-life questionnaire », questionnaire spécialisée sur la pathologie (Annexe 6) ou par la
« Quality of well being scale » (Annexe 7).

Le CFQ-R est un questionnaire spécifique de la maladie permettant d’évaluer I'impact
multidimensionnel de la mucoviscidose sur la qualité de vie. Il peut étre utilisé pour évaluer
la progression de la maladie ou les effets des thérapeutiques. Différents domaines y sont
abordés notamment la condition physique, sociale ou émotionnelle, la charge de traitement,
les troubles de I'alimentation, I'image corporelle, les symptomes digestifs et respiratoires. Le
score total du questionnaire est basé sur la somme des scores (0—100) de chaque domaine.

Il n'y a pas de différence minimale cliniquement importante connue pour les scores CFQ-R,
sauf pour le domaine des symptémes respiratoires : une variation > 4 points par rapport a
['état initial est considérée comme cliniquement pertinente chez les patients avec
mucoviscidose stable et 2 8,5 points pour les patients avec exacerbations [58].
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L'échelle de la qualité du bien-étre (QWB) est un questionnaire global sur la qualité de vie en
matiere de santé qui mesure I'état général et le bien-étre au cours des trois jours précédents
le remplissage du questionnaire dans quatre domaines : activités physiques, activités
sociales, mobilité et les symptomes / problémes. Il existe deux versions différentes du QWB :
I'original a été congu pour étre administré par I'examinateur, et le deuxiéme (le QWB-SA) a
été concu pour étre auto-administré. Les quatre scores de domaine du questionnaire sont
combinés en un score total qui varie de 0 a 1,0, 1,0 représentant la fonction optimale et 0
représentant la mort. Il n’y a pas de différence minimale cliniquement importante reconnue
pour les scores de la QWB.

2.2 Méthodologie de recherche des études

2.2.1 Sources documentaires investiguées

Les recherches ont été effectuées de septembre a octobre 2019 a partir des bases de
données PubMed, Pedro et Google Scholar. Des articles ont également été sélectionnés a
partir des bibliographies de certains articles.

2.2.2 Equation de recherche utilisée

Les mots clés utilisés pour les recherches ont été trouvés a I'aide du modele PICO :

« L'intérét de I'’entrainement en résistance
sur la fonction pulmonaire, la masse
musculaire et la qualité de vie des enfants
et adolescents atteints de mucoviscidose. »

Question PICO

Patient Mucoviscidose : « cystic fibrosis »

Entrainement en résistance/force :

Intervention . . L
« stength training » ; « resistance training »

Comparaison Traitement habituel/ autre traitement

- Fonction pulmonaire : « pulmonary
function » ; « lung function »

- Anthropométrie

- Qualité de vie : « quality of life »

Outcomes

Trois équations de recherche ont été faites afin de les adapter aux différents moteurs de
recherche. Seuls les P et | des critéres PICO ont été inclus dans les questions de recherche
car linclusion d’autres termes limitait fortement le nombre d’articles, excepté pour la
recherche sur Google Scholar ou le critére de jugement principal a été introduit.

Ci-dessous les équations utilisées en fonction des moteurs de recherche :
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Google Scholar

Base de données Equation de recherche

Pubmed "cystic fibrosis" AND ("strength training" OR
"resistance  training" OR  "anaerobic
training" OR "physical activity" OR "muscle
strength") = 451 résultats

PEDro cystic fibrosis* AND strength training* - 38

résultats

"cystic fibrosis" "children" "adolescents"
"strength training" "resistance training"
"lung function" - 134 résultats

2.3 Méthode d’extraction et d’analyse des données

2.3.1 Méthode de sélection des études

La sélection des études s’est faite en 3 étapes :

La premiére étant la sélection par les titres. Etaient exclus les titres d’articles n’ayant pas
de lien avec la problématique initiale, les titres ne mentionnant pas la mucoviscidose, ni
I'activité physique, d’autres termes synonymes, ou les titres évoquant d’autres
pathologies respiratoires, et mentionnant que I'étude a été réalisée chez des adultes. Les
doublons ont ensuite été éliminés entre les deux bases de données. 566 articles ont été
extraits.

La seconde se référe aux abstracts. Etaient exclus les articles n’étant pas des ECR, incluant
des patients avec un age > 18 ans lorsque c’était mentionné et ne faisant pas part d’un
entrainement en résistance dans le traitement. 59 articles ont été sélectionnés.

La troisieme étape est une sélection aprés lecture compléte de I'article. Parmi les 14
études sélectionnées, 7 ne remplissaient pas les critéres d’inclusion ci-dessous. Une
analyse de la pertinence, des validités interne et externe des articles ont été effectuées a
I’aide de I'échelle PEDro.

HANOT Roxane

Criteres d’inclusions
Essai controlés randomisés
Diagnostic de mucoviscidose
Age <18 ans
Etudes publiées a partir des années
2000
Etudes avec entrainement en résistance
dans le programme sportif
Population homogene entre le groupe
traitement et le groupe contréle
Score PEDro >a 5

Criteres d’exclusions
Etudes autres qu’essais contrélés non
randomisés
Diagnostic de mucoviscidose non établi
Autres pathologies respiratoires
Etudes incluant patients avec age > 18
ans
Etudes publiées avant les années 2000
Etudes n’incluant pas I'entrainement en
résistance
Etudes n’incluant que du travail
musculaire respiratoire
Score PEDro < 5
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2.3.2 Evaluation de la qualité méthodologique des études sélectionnées

L’échelle PEDro (« Physiotherapy Evidence Database ») a été utilisée pour évaluer la qualité
méthodologique des études sélectionnées. Cette échelle est spécialisée pour les essais
contrélés randomisés [59][60]. Elle permet de coter chaque article et d’informer du degré de
qgualité de I’étude. Elle est constituée de 11 éléments méthodologiques propres aux ECR :

1) La détermination des criteres d'éligibilité liée a la validité externe

2) La répartition aléatoire

3) La répartition secrete

4) La comparabilité de base

5) L'intervention a I'insu des sujets
6) L'intervention a l'insu des thérapeutes —— Lié a la validité interne
7) L'intervention a l'insu des évaluateurs

8) La présence de mesures pour au moins 85 % des sujets a la fin de I'étude

9) L'analyse des données de tous les sujets inclus au début de I'étude
-

Permet d’évaluer le fait que les études

10) Les comparaisons statistiques entre les groupes }
statistiques sont complétes

11) Les moyennes et les mesures de variation
Le score total de I"échelle correspond au nombre de réponses affirmatives des éléments 2 a
11 soit un score total sur 10 points. Le premier élément n'est pas inclus dans la somme du
score total de I’échelle car il est le seul élément lié a la validité externe c’est-a-dire

I’applicabilité du traitement.

Il est important de préciser qu’elle ne permet pas de mesurer la validité des conclusions de
I’étude ou leur applicabilité a une population.

L’échelle PEDro est détaillée en Annexe 8.

2.3.3 Extraction des données

Les données de chaque article ont ensuite été extraites et regroupées en fonction des

domaines :

- Nature de I’étude clinique (ECR ou non)

- Méthode de répartition des groupes d’étude (randomisation, aveuglement ou non)

- Maéthodologie de I’étude : Nombre et données des patients inclus?9, critéres d’inclusions
et d’exclusions

- Modalités du traitement : Lieu de |'étude, durée et fréquence du traitement, protocole
pour le groupe d’intervention, et protocole pour le groupe controle

- Les critéres de jugements utilisés et leur moyen d’évaluation

- Recueil des résultats et analyse

2 Age, sexe, données anthropométriques et fonctions pulmonaires
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2.3.4 Méthode de synthése des résultats

La méthodologie de recherche a été synthétisée par I'intermédiaire d’un diagramme de flux.

Un tableau décrivant les caractéristiques des études comparées a été réalisé afin d’avoir une
vision synthétique de chacun des articles.

L’ensemble des données extraites des études ont été regroupés sous forme de tableaux en
distinguant les groupes contrdles et témoins et les criteres de jugements utilisés. Elles ont
également été classées en fonction de la date du recueil des résultats afin de faciliter
I’'analyse des évolutions possibles.

Ces données numériques ont été par la suite analysées et interprétées par l'intermédiaire
d’une synthese statistique. Pour leur interprétation statistique, les IC ont soit été extraits des
études lorsqu’ils étaient mentionnés [45], ou ont été calculés a I'aide d’un tableur Excel [61]
utilisé pour quatre études [42][44][46][43]. L'intervalle de confiance pour la différence entre
deux moyennes utilise la méthode qui suppose des variances égales pour les deux
populations [61].

Les données numériques y sont introduites avec une mise en valeur des groupes témoins et
contrdles afin d’étudier facilement I’évolution des parametres étudiés.
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3  RESULTATS

3.1
3.1.1

Description des études

Diagramme des flux

Références identifiées par
recherche sur les bases de
données (n=623)

sources

Références supplémentaires
identifiées par d’autres

(n=8)

{ Inclusion } { Eligibilité } { Sélection } {Identification}

HANOT Roxane

' '

Références apreés suppression
des doublons (n=566)

Références
sélectionnées
titre (n=59)

par le

<
v

Articles  restants  aprées
sélection par résumé (n=14)

v

v

apres
textes

incluses
des

Etudes
évaluation
intégraux (n=5)
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Exclus : (n=507)

- Titres ne mentionnant pas
I'activité physique ou ses
synonymes

- Titres mentionnant
adultes

- Titres n’étant pas dans le
theme

- Titres mentionnant
d’autres pathologies

les

Exclus : (n=45)

- Etudes non randomisé

- Autres pathologies
étudiées

- Age>18ans

Exclus (n=9) :

- Patients de plus de 18 ans

- Travail anaérobie ne
comprenant pas un
entrainement de force

- Etude n’utilisant pas les
criteres de jugements
souhaités

- Traitement mal défini
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3.1.2 Synthése des études incluses

Des compléments sont disponibles en Annexe 9.

Titre, auteur Design
et année
« Intrahospita ECR

| weight and
aerobic
training in
children with
cystic fibrosis:
A randomized
controlled
trial »,

E. S. Sosa et
al., 2012 [44]

Description de
I’échantillon

N=22:

Groupe expérimental
:n=11 (6 garcons /5
filles)

Groupe contréle : n =
11 (7 garcons / 4
filles)

Moyenne
10,5 ans

d’age :

Perdus de vue: 1 en
post-entrainement
(Groupe
expérimental : 5
garcons / 5 filles)

VEMS : > 50%
Atteinte pulmonaire
faible a modérée.

21 Timed Up and Down Stairs test

22 Timed up and Go test

HANOT Roxane

Description

Fréquence : 3X / semaine

Durée : 8 semaines

Lieu : Gymnase intra hospitalier de I'Hopital

pour enfants Nin 'o Jesu's

Modalités de I’entrainement mixte

(endurance + musculation) :

- 10 minutes d’échauffements sur un vélo
ergometre

- 20-40 minutes d’ergocycle (la charge de
travail correspondant a la plus haute
résistance suscitant le seuil ventilatoire au
cours du test d’exercice de base (EFX)

- 3 séries de 12 a 15 répétitions de 11
exercices de musculation (haut et bas du
corps) sur machines sans périodes de repos.
En début de programme, travail a 40% de 5
X la RM), en fin de programme, a 60% de 5 X
la RM.

Les enfants s’entrainent seuls afin de
minimiser le risque d’infection.

Chaque séance d'exercice est supervisée
individuellement.
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Description du
comparateur

Poursuite du traitement
habituel :

Maintien des séances
de kinésithérapie
respiratoires (2X / jour),
composées
principalement de
drainage postural, de
percussion thoracique
et de vibrations
manuellement
exécutées  par
parents/soignants
suivant les instructions
des kinésithérapeutes.

des

Critéres de jugements

e Criteres de jugements
primaires :

Condition physique

cardiorespiratoire :

- VO2 max (mL/kg/min)
Force musculaire dynamique :
- 5RM (kg)

* Criteres de
secondaires :

Fonctions pulmonaires :

- VEMS (L/s)

- CV(L)

- Pimax (cm d’H20)

Capacités fonctionnelles :

- TUDS test (s)*!

- TUG test (s)®

Variables anthropométriques

- Masse (kg)

- IMC (kg/m?)

- Masse maigre

- Graisse corporelle (%)

Qualité de vie : CFQ-R

jugements
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« Randomized
controlled
study of in-
hospital
exercise
training
programs in
children with
cystic
fibrosis », H.
C. Selvadurai
et al, 2002
[42]

HANOT Roxane

ECR

N=66 :

Groupe aérobie : n =
22 (9 garcons/ 13
filles)

Groupe  résistance :
n= 22 (10 gargons /
12 filles)

Groupe contréle : n =
22 (9 garcons/ 13
filles)

Moyenne d’age:
13.2 ans

Perdus devue : 0

VEMS : 40% <VEMS
<75%

Patients admis a
I’'h6pital pour une
exacerbation
pulmonaire
infectieuse.

Fréquence : 5X / semaine
Durée : 18 jours
Lieu : Royal Alexandra Hospital for Children

Modalités de I’entrainement :

Groupe aérobie: 30 minutes d’activité
comprenant la course sur tapis roulant non-
motorisé, ou travail sur un ergocycle a une
vitesse maintenant la FC a 70 % de la FC
maximale.

Groupe musculation : musculation du haut et
du bas du corps avec une machine a
résistance graduée. Résistance augmentée a
chaque début de séance a la résistance
subjective maximale (sujets en aveugle de la
résistance), afin de travailler a 70% de cette
RM = 5 séries de 10 répétitions pour chaque
membre.

Chaque session d’entrainement a été
supervisée.
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Poursuite du traitement | Condition

habituel.

physique
cardiorespiratoire :
- VO2max (ml/kg/min)

Fonctions pulmonaires :
- VEMS (% théorique)

CVF (% théorique)
Variables anthropométriques
- Masse (kg)

- Masse maigre (kg)

Qualité de vie : QWB Scale

25



« Effects  of
Exercise
Intervention
Program on
Bone Mineral
Accretion in
Children and
Adolescents
with Cystic
Fibrosis: A
Randomized
Controlled
Trial », S.
Gupta et al,
2019 [45]

HANOT Roxane

ECR

N=52:

Groupe
expérimental : n= 25
(15 garcons / 10
filles)

Groupe contréle : n=
27 : (15 gargons / 12
filles)
Moyenne d’age :
12.5 ans

Perdus de vue : 0

VEMS :

35% < VEMS < 75%
Atteinte pulmonaire
modérée a sévere.

Fréquence : 3X/semaine
Durée : 12 mois
Lieu : A domicile

Modalités de I'entrainement :
Programme d'exercices de musculation et de
sauts en pliométrie.

L'entrainement musculaire est exécuté en
utilisant des lests attachés a la taille ou aux
chevilles (squats, fentes, pompes, travail des
quadriceps).

L'intensité de l'exercice est augmentée tous
les trois mois en augmentant le poids et le
nombre de répétitions.

Le régime pliométrigue commence avec trois
types de sauts, 20X/jours. L'intensité est
augmentée en ajoutant un nouveau type de
sauts.

Des exercices ont été enseignés pendant 2
jours au cours de la premiere semaine.

Un CD de démonstration animée de |'exercice
a été donné a chaque sujet. Des directives
téléphoniques et une évaluation de Ila
conformité ont été faites tous les 2 semaines.

Programme d’exercice non individualisé et
non supervisé (Les auteurs ont suivi les
enfants une fois tous les 3 mois).
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Poursuite de I'activité
physique de routine.

Criteres de
primaires :

- Densité minérale osseuse
entier

(DMO)
(g/cm?)

du corps

e Criteres de
secondaires :

Fonctions pulmonaires :
- VEMS (% prédit)
- CV (% prédit)

Condition
cardiorespiratoire :
- VO2 Max (mL/kg/min)

- FR max (L/min)

- FC max (bpm)

- Durée de I'exercice (min)
- Saturation (%)

Activité physique quotidienne :

- HAES weekdays
weekend (en heure)

Qualité de vie : CFQ-R
Parametres biochimiques :

- Vitamine D (ng/mL)
- Calcium (mg/dL)
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« Benefits of
combining
inspiratory
muscle  with
'whole
muscle’
training in
children with
cystic fibrosis:
A randomised
controlled
trial », E.
Santana-Sosa
et al, 2014
[46]

HANOT Roxane

ECR

N=20:

GE: n = 10 (6
garcons, 4 filles)

GC: n = 10 (6

garcons, 4 filles)

Moyenne
10.5 ans

d’age :

Perdus de vue : 3

- Post
intervention : 1

- Phase de dés
entrainement : 3

VEMS : > 50%
Atteinte pulmonaire
faible a modérée.

Fréquence : 3X/semaine

Durée : 8 semaines

Lieu: Gymnase intra hospitalier de I'Hopital
pour enfants « Nin 'o Jesu's » a Madrid

Modalités de I’entrainement mixte
(endurance + musculation + TMI) :
L'entrainement aérobie : 10 min

d’échauffement sur un ergocycle + 20 a 40
min d'exercices d'entrainement ergocycle et
de «jeu actif » (courir/ jouer au football,
pendant = 15 min)

L'entrainement _musculaire: 3 X 12 a 15
répétitions sans périodes de repos entre les
exercices. Augmentation progressive de la
charge (de 2,25 kg aprés trois séances
d'entrainement avec un poids donné) et
indépendamment pour chaque exercice, en
commengant a 50% de la 5 RM.

TMI : 2 séances / jour de 5min consistant a 30
inspirations contre une charge correspondant
a 40% (S1-S2) et 50% de la PlImax (S3-54), et a
40% du « nouveau » Plmax évalué apreés la S4
(55-S8)

Chaque séance a été supervisée

individuellement par des éducateurs
sportifs (1 superviseur / enfant).
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Information aux
patients sur les effets
positifs de ['activité
physique réguliere et
du TMI + maintien des
séances habituelles de
kinésithérapie
respiratoire (2X / jour),
consistant en un
drainage postural et
des  percussions /
vibrations thoraciques
effectuées
manuellement par les
parents / tuteurs) ils
ont également effectué
un travail musculaire
inspiratoire suivant le
méme protocole que le
groupe d'intervention
mais a 10% seulement
de PImax de base.

Criteres de
primaires :

jugements

Fonctions pulmonaires :

Condition

CV (L/min)
VEMS (L/s)
PImax (mmHg)

physique

cardiorespiratoire :

VO2max (mL/kg/min)

Criteres de
secondaires :

jugements

5RM presse jambe (kg)
5RM développé couché
(kg)

5RM tirage horizontal

Variables anthropomeétriques :

Masse (kg)

Masse grasse (% de Ia
masse totale)

Masse maigre (% de Ia
masse totale)

Qualité de vie : CFQ-R
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« Strength vs
aerobic
training in
children with
cystic fibrosis:
A randomized
controlled
trial », D. M.
Orenstein et
al., 2004 [43)

HANOT Roxane

ECR

N=62 :

Groupe aérobie : n =
32 (gargons/ filles ?)

Groupe résistance : n
(garcons/

= 30
filles ?)

Moyenne
11.5 ans

Perdus de vue :

Groupe aérobie : 7
Groupe résistance : 2

VEMS : 75% < VEMS

< 100%

Atteinte pulmonaire

faible.

d’age :

Fréquence : 3 X / semaine
Durée : 12 mois
Lieu : A domicile

Modalités de I’entrainement :

Groupe aérobie: Entrainement sur un
escalier d’entrainement 5 min/session,
augmentation progressive de |'exercice a 30
min/session au cours de 'étude. Les enfants
ont appris a augmenter progressivement leur
FC cible a 70% de leur FC max.

Groupe musculation : Travail uniquement du
haut du corps (biceps, élévations latérales,
exercices sur banc de musculation).

Ces exercices ont été adaptés
individuellement a la force des participants et
le nombre de séries, de répétitions ainsi que
le niveau de résistance a augmenté
progressivement au cours de l|'année. Les
enfants ont été invités a garder leur FC aux
alentours de 55% de leur FC max, sur la base
de I'exercice test (EFX).

Une session par semaine supervisée par un
kinésithérapeute.

D.E.M.K. 2020 — IFMK Marseille

Pas de groupe témoin.

Condition
cardiorespiratoire :
- V02 max (mL/min/kg)

physique

Fonctions pulmonaires :
- VEMS (% prédit)

Force :

- Capacité de
physique (en watt)

- RM en développé-couché

travail

(en livre)

- RM en flexion de biceps
(en livre)

- RM en extension de jambe
(en livre)

Variables anthropométriques
- Taille (en cm)
- Masse (en kg)

Qualité de vie : QWB Scale
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3.2 Etudes exclues :

Etudes Motif de non-inclusion
P. X. Hommerding et al., 2015 [62] Activité physique uniguement en endurance
K. A. MacKintosh et al., 2018 [63] Les activités physiques ne sont pas précisées
S. Aznar et al., 2014 [64] L’étude n’inclut pas de travail en résistance
J. Schneiderman-Walker et al., 2000 [65] L’étude n’inclut pas de travail en résistance
P. H. C. Klijn et al ., 2004 [66] Les programmes d’entrainement sont confus
W. Gruber et al., 2008 [67] Les programmes d’entrainement sont confus
K. A. Mackintosh et al., 2019 [68] Les activités physiques ne sont pas précisées
F. J. Moola et al., 2017 [69] Les activités physiques ne sont pas précisées
J. Schneiderman-Walker et al., 2005 [70] L’étude n’est pas un ECR

3.3 Synthese des biais des études incluses
3.3.1 Echelle PEDro

Ci-dessous I'analyse PEDro des cing articles sélectionnés :

Tableau 1 : score PEDro des 5 articles respectant les critéres d’inclusion

Auteurs total

E. S. Sosa et

al,, 2012 X X Non X Non | Non | X X X X X 7/10
[44]

H.C.
Selvadurai
etal., 2002
[42]

S. Gupta et
al.,, 2019 X X X X Non Non X X X X X 8/10
[45]
Santana-
Sosa et al.,
2014

[46]

D. M.
Orenstein
etal., 2004
[43]

X X X X Non Non Non X Non X X 6/10

X X Non X Non Non X X X X X 7/10

X X Non X Non Non X X X X X 7/10

Chaque item de I'échelle Pedro correspond a un biais. Les items 2 a 4 de PEDro
correspondent au biais de sélection. Les items 5, 6 et 7 correspondent au biais d’évaluation.
L'item 8 correspond au biais de suivi, et enfin I'item 9 correspond au biais d’attrition.
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- Le biais de sélection correspond aux erreurs faites lors de la sélection des sujets dans

I’étude (répartition aléatoire, assignation secréte, comparabilité des groupes au début de
I'étude).

- Le biais d’évaluation apparait lorsque les sujets, les thérapeutes, ou les examinateurs

(au moins un des trois) connaissent le groupe d’attribution des sujets. La mise en aveugle
des sujets est difficilement réalisable car les patients savent s’ils suivent un traitement
usuel ou innovant. Pour le thérapeute, le double aveugle est impossible dans ce cas-la,
car c’est lui qui réalise le protocole d’intervention et enfin, la mise en aveugle des
examinateurs est plus probable car elle n’influe ni le protocole, ni le recueil des résultats.

- Le biais de suivi est retrouvé lorsque les mesures pour un des critéres de jugement

essentiel nont pas été prises pour minimum 85% de I’échantillon de I'étude.

- Le biais d’attrition concerne les données manquantes d’une étude non réalisée en

intention de traiter.

E. S. Sosa et al., 2012 |

Biais de sélection OUI - L’assignation secréte n’est pas précisée.
Biais d’évaluation Oui 2 Les sujets et les thérapeutes ont été informés du groupe
d’attribution des sujets (examinateurs en aveugle)

H. C. Selvadurai et al., 2002 |

Biais d’évaluation OUl - Les sujets, les thérapeutes et les examinateurs ont été
informés de I'attribution des groupes
Biais d’attrition OUI - Bien qu'aucun des enfants n'ait été retiré de I'étude, un

sujet du groupe témoin a développé une hémoptysie le 9™ jour
d'admission et s'est retiré de I'étude pendant les 2 jours suivants.
Un sujet du groupe d'entrainement aérobie s'est blessé a la
cheville et a raté les 2 jours suivants d'entrainement aérobie,
I’étude n’a pas été réalisée en intention de traiter

S. Gupta et al., 2019 H

Biais d’évaluation OUI = Les sujets et les thérapeutes ont été informés du groupe
d’attribution des sujets (examinateurs en aveugle)

E. Santana-Sosa et al., 2014 H

Biais de sélection OUI - L’assignation secréte n’est pas précisée.
Biais d’évaluation OUI = Les sujets et les thérapeutes ont été informés du groupe
d’attribution des sujets (examinateurs en aveugle)

D. M. Orenstein et al., 2004 H

Biais de confusion OUI = Pas de groupe témoin
Biais de sélection OUI - L’assignation secrete n’est pas précisée.
Biais d’évaluation OUI - Les sujets et les thérapeutes ont été informés du groupe

d’attribution des sujets (examinateurs en aveugle)

Les articles inclus sont notés de 6 a 8/10 sur I’échelle de PEDro. La qualité méthodologique
des études incluses peut étre considérée comme étant modérée a bonne.

Les cing articles ont tous en commun le biais d’évaluation. En effet, dans ce type d’essais

cliniques thérapeutique, il est difficile voire impossible que les sujets et les thérapeutes
soient en aveugle. Les sujets étant conscients du traitement qu’ils recoivent et les
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intervenants étant les kinésithérapeutes, acteurs du traitement. Par ailleurs, aucun des
articles traités ne possedent de biais concernant les données statistiques (items 10 et 11)
permettant d’estimer la variabilité des données et permettant de comparer les groupes
inclus, ce qui est fondamental pour pouvoir analyser les effets des thérapeutiques évaluées.

3.4 Effets de I'intervention sur les critéres de jugements

Ci- dessous le tableau comparant les données en début d’intervention (en bleu) et en fin
d’intervention (en rose). Les données correspondent aux moyennes des parameétres évalués
et I'écart type correspondant est indiqué entre les parenthéses. Les tailles d’effet de chaque
intervention sont soulignées en bleu et leurs intervalles de confiance en rose. Les moyennes
et les écarts types pour la qualité de vie des études de E. S. Sosa et al., n’ont pas été indiqués
[44][46]. Les données corespondantes dans le tableau sont les médianes (valeur min-valeur
max) indiquées par un asterisque *. La synthése de I'évolution des résultats est en Annexe
11.

Tableau 2 : Résultats des criteres de jugements analysés

F i L lité
oncthn a_qt{a’ It? de Masse corporelle (MC)
pulmonaire : vieliée ala Masse maigre (VM)
VEMS santé &
CFQ-R *
MC:34.0(2.6) kg /35.1
VEMS : 1.77 649 (578-768) (26) ke /
Groupe Base /2 (0.17) /s / 1.87 ints / 638 (2.8) kg
contrdle mois ’ (0.15) L/s. pczgls 701 MM : 27.57(2.5) kg /
. ( ] ) 28.4 (2.1) kg
points
E. S. Sosa
etal, VEMS:1g7  096(495741)  MC:39.9 (3.5 kg/40.5
2012 Groupe Base /2 (0.24) /s /1.94 points / (3.4) kg
expérimental mois ) (0.23) L/s. 719 (550-734) MM : 31.16 (2.7) kg /
) points 32.16 (2.8) kg
- VEMS : Taille d’effet : 0.07 L/s / IC :-0.10 a 0.24
- Masse : Taille d’effet : 5.4 kg / IC : 2.63 a 8.17
- MM :Taille d’effet : 3.76 kg / IC : 1.56 a 5.96
Quality of Well
Being Scal :38.5 (8.
VEMS : 57.4 eing Scale MC:38.5(8.0) kg /
H.C Groupe Base /18 (17.3) %/ 39.53 (0.58) kg
Sel a.d .ra' controle jours - 91.(6 900) % 0.62 (0.29) MM :32.1(7.7) kg /
;’tal“ ' PR points / Non 32.7(0.32) kg
2002 mentionne MC:37.9(7.4) kg /38.7
VEMS : 56.8 0.62 (0.28) P39 KE/ 35,
Groupe Base /18 . (0.64) kg
aérobie jours (17.9) % / points / MM :31.8 (7.0) kg /
) 63.34 (7.76) % + 1428 % PN KE

HANOT Roxane
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Groupe Base /18 VEMS : 58.0 0.60 (0.26) zlclics:e (28.710 | f(s.Z) kg /
entrainement jours (16.8) %/ points / . . g

. . . i MM :32.4(7.4) kg/
0,
en résistance 68.09 (7.43) % Non mentionné 34.8 (0.46) ke
- Contréle/ entrainement en force
- VEMS : Taille d’effet : 6.18%/ IC :
- MC :Taille d’effet : 1.33 kg / IC :
- MM :Taille d’effet : 2.1 kg / IC:

- Contrdle/ entrainement en aérobie :

- VEMS : Taille d’effet : 2.03%/ IC : [3:04'3'5.90
- QDV:Taille d’effet : + 14.28 %/ IC : X

- MC :Taille d’effet : -0.23 kg / IC : -
- MM :Taille d’effet : 0.01 kg / IC :
- Entrainement en aérobie/ en force :
- VEMS : Taille d’effet : 4.75% / IC :

- MC:Taille d’effet : 2.16 kg / IC :
- MM :Taille d’effet : 2.39 kg / IC :

CFQ-r:
E :559.59
(76.71) points
A :928.71
Groupe Base / 12 V(EZT§37)6 ?A) i3 (199.59)
contrdle mois 59.80 (22.16) % points /
E :568.28
(88.16) points
A:931.74
(217.34) points X
S. Gupta E:587.78
etal., (92.51) points
2019 A :834.54
VEMS : 61.44 (196.48) points
Groupe Base / 12 /
L. ) (24.72) % /
expérimental mois : 57.56 (24.06) % E:637.78
(104.44) points
A:924.74
(178.27) points
- VEMS : Taille d’effet : -2.84%/ IC :
- QDV:E:Taille d’effet : 41.31 points / IC:
- QDV:A:Taille d’effet : 87.17 points / IC :
E CFQ-r *
Santana- VEMS : 1.57 MC: 31.5 (4.6) kg /32.4
Groupe Base /2 636 (626-745) (4.7) kg
Sosa et . . (0.26) Lfs/ ]
al.. 2014 controle mois 1.55 (0.26) L/s points / MM : 26.11 (1.8) kg /
’ 638 (626, 737) 26.83 (1.8) kg
points
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Groupe
expérimental

Groupe
aérobie

D. M.

Orenstein

etal.,

2004
Groupe

renforcement

HANOT Roxane

VEMS : 1.65
(0.19) L/S /
1.74 (0.23) L/s)

Base /2
mois

- VEMS : Taille d’effet : 0.19 L/s / IC :
- MC:Taille d’effet : 5.4 kg / IC:
- MM :Taille d’effet : 4.39 kg / IC :

VEMS : 91.51
Base /6 (18.34) % /
mois /12 = 88.56 (18.88) % /
mois 90.32 (17.92) %
VEMS : 91.18
Base /6 (18.07) % /
mois /12  86.04 (17.72) % /
mois 90.29 (15.82) %

629 (505-701)

MC:36.4(3.1) kg /37.8

points / (3.2) kg
688 (609, 791) MM : 29.7 (1.3) kg /
points 31.22 (1.0) kg

Quality of Well

Being Scale

MC:
36.18 kg /X /39.78 kg

4.97 (0.49)
points /
4.79 (0.62)
points /
4.80 (0.63)
points

5.07 (0.42)
points /
5.06 (0.58)
points /5.14
(0.49) points

MC :
39.77 kg /X /44.34 kg

- VEMS : Taille d’effet : -0.03% / IC
- QDV:Taille d’effet : 0.34 points / IC :

- MC:Taille d’effet : 4.56 kg / 1C: X
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4 DISCUSSION

4.1 Analyse des principaux résultats

Avant-propos [71] :

L'interprétation des résultats ne doit pas se fier qu’a la conclusion des auteurs. En effet,
celle-ci est dépendante de I'interprétation que chacun en fait. Certains peuvent interpréter
les résultats avec un biais cognitif?. En effet, |la plupart des auteurs peuvent surestimer les
résultats, on appelle cela un spin. Celui-ci est moins présent quand le score PEDro est élevé
et lorsque la quantité de mots dans la conclusion de I'article est plus importante.

Dans le cas de notre étude, les variables utilisées sont des variables continues. Les
indicateurs statistiques utilisés seront donc les moyennes excepté pour les études de E.
Santana-Sosa et al., [44][46] oU elles ne sont pas indiquées pour la qualité de vie. Dans ce cas-
la, les médianes seront utilisées.

Pour conclure le résultat d’un test statistique, la valeur de p est souvent présente. Elle
représente la signification statistique, la valeur permettant de rejeter I’'hypothése nulle de Ia
variable étudiée. Les chercheurs ont émis un seuil a 0.05, le risque a, qui correspond a un
risque de rejet de 5% de notre hypothése. Lorsque p < 0.05, cela signifie que la variable
étudiée n’est probablement pas due au hasard et que le résultat obtenu a de fortes chances
d’étre réel : c’est une présomption contre I’'hypothése nulle. Cependant, p ne nous donne
aucune information sur cette variable et l'importance de sa valeur. La signification
statistique n’est donc pas forcément associée a une pertinence clinique. La valeur de p peut
étre significative mais associée avec un effet minime, en pratique, est sans intérét.

La pertinence clinique des résultats obtenus doit étre jugée sur I'importance de la taille de
I'effet correspondant a I'effet du traitement c’est-a-dire la différence de moyenne entre le
groupe expérimental et le groupe témoin et I'estimation de cette valeur que l'intervalle de
confiance aura donné a 95%. L’intervalle de confiance correspond a la précision statistique
de la taille de I'effet, du résultat. Il permet de déterminer I'’ensemble des valeurs a l'intérieur
de cet intervalle qui ont 95% de chances de contenir la vraie valeur du résultat a I’échelle de
la population. C’est pour cela qu’une lecture de résultat sans prise en compte des IC n’a
aucun intérét clinique.

L’IC n’est significatif que s’il rejette I'hypothése nulle et donc, s’il ne contient pas la valeur 0.
Ainsi, lorsqu’un résultat est significatif au seuil a (p < 0,05), avec une IC a 95% (100- a), ce
dernier ne contient pas la valeur d’un effet nul?*. Autrement dit, il y a 95% de chance que la
vraie valeur du résultat soit différente de I'effet nul.

Les résultats seront donc d’autant plus intéressants que la taille de I'effet est grande et loin
de la valeur 0 et que I'intervalle de confiance est précis et n’inclut pas la valeur 0.

23 « Mécanisme de pensée a I'origine d’une altération du jugement. »
24 Ne comprend pas la valeur 0
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L’estimation sera d’autant plus précise que I’hétérogénéité des groupes sera minime 2> et
gue I"échantillon évalué sera grand (n).

Dans les articles inclus, les tests statistiques utilisés sont différents en fonction des variables
utilisées et des lois statistiques qu’elles suivent. Les données numériques (variables
guantitatives) suivants une loi normale sont analysées avec des tests paramétriques.
Cependant, si la distribution de I'échantillon est déviée vers un c6té ou bien la distribution
est inconnue en raison de la petite taille de I'échantillon, des tests statistiques non
paramétriques sont utilisés. lls permettent d’analyser les données ordinales et catégoriques.

Les tests utilisés dans les revues sont indiqués en Annexe 10.

L'analyse se fera dans un premier temps en étudiant analytiqguement articles par articles
indépendamment, et en évaluant leur pertinence et donc, I’ applicabilité de leur programme
d’entrainement a I'échelle de la population visée. Et enfin dans un second temps, en
regroupant chaque articles en fonction des critéres évalués et en comparant les résultats
analysés.

E. S. Sosa etal., 2012 :

Analyse statistique des résultats :

Le VEMS du groupe expérimental a connu au cours de I'étude une amélioration moyenne de
3,7% contre 5.6% du groupe témoin, pour une différence non significative de 0.07 L/s (IC a
95% de [-0.10a 0,24], p = 0.769). Dans le meilleur des cas, I'entrainement mixte
I’augmenterait de 0,24 L/s et dans le pire, il le diminuerait de 0,10 L/s. En effet, en utilisant
I'approche des tests statistiques, il est impossible de formuler une conclusion: une
différence non significative ne permet pas de conclure. En revanche, avec l'approche basée
sur les intervalles de confiance et étant donné la précision du résultat, il est possible de
conclure a I'absence d’intérét de ce traitement : méme si celui-ci avait une efficacité non
nulle, la taille de I'effet est trop petite pour étre intéressante en pratique.

Pour la qualité de vie, la médiane du groupe expérimental a augmenté de 3,3% tandis que
celle du groupe témoin a diminué de 1.7%. La différence étant non significative (p=0.257),
on ne peut donc pas interpréter que le gain obtenu par I'intervention n’est pas du au hasard.
Pour autant, ce résultat non significatif ne permet pas de conclure en 'absence d’effets. Il
est possible que ce programme soit efficace et que cette efficacité soit suffisamment
importante pour étre intéressante en pratique avec un essai de plus grande puissance.

La masse corporelle du groupe expérimental s’est amélioré de 1.5% tandis que celle du
groupe témoin de 3.2% avec une différence significative de 5.4 kg (IC a 95% de [2.63 a
8.17]). La masse maigre du groupe expérimental a augmenté de 3,2% et celle du groupe
témoin de 3,1% pour une différence significative de 3.76 kg (IC a 95% de [1.56 a 5.96]).

5 Ecart type des moyennes
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Interprétation clinique a I’échelle de la population :

L'étude démontre que pour une population d’enfants mucoviscidiques de 8 a 14 ans avec
une atteinte clinique stable a modérée, un entrainement musculaire sur 8 semaines associé
a un entrainement en endurance n’aurait pas d’effets cliniquement pertinent sur le VEMS, la
taille d’effet étant tres faible, I'intervalle de confiance incluant la valeur nulle et étant
relativement précis. Cependant, elle tendrait a avoir un effet positif sur la qualité de vie
meme si aucune pertinence statistique n’a été démontrée, un essai de plus grande puissance
devrait étre envisagé. En effet, les moyennes et les ecarts types correspondants n’ont pas
été mentionnés ne permettant pas de voir la dispertion des données. Pour les parametres
anthropométriques, I'entrainement sportif serait a I’origine d’un gain de masse intéressant
en pratique. La taille d’effet étant pertinente pour une durée de 2 mois. Toutefois, nos
analyses different avec I'’étude concernant le gain de masse : les données de base des deux
groupes sont trop hétérogenes, ce qui implique un IC et une taille d’effet biaisés. En effet,
I'effet de I'entrainement sur ces deux parametres est démontré comme étant non significatif
par les auteurs de l'article (p = 0.723 pour la MC; p =0.115 pour la MM) alors que nos
analyses montrent le contraire a cause de cette hétérogénéité initiale. Par ailleurs,
I’échantillon de population est limité (n=22) avec 11 patients participant au grogramme
d’entrainement. Cette limitation est justifiée par le fait que les interventions ont été
supervisées individuellement et que chaque enfant a été formé individuellement pour
minimiser le risque d'infection. De plus, la durée de I'étude est trop courte (2 mois) pour
avoir un réel suivi de I’évolution des parametres.

Ainsi, méme si tout les parameétres étudiés dans cette étude tendent a s’accroitre, la
différence sigificative de résultat avec le groupe témoin n’a dans aucun cas été démontrée
par les auteurs (p < 0,05) ce qui rend l'interprétation a I’échelle de la population de cette
tranche d’age difficile. Cependant, une étude avec une plus grande puissance permettrait
peut étre d’augmenter cette pertinence statistique.

H. C. Selvadurai et al., 2002 :

Analyse statistique des résultats :

Le groupe témoin a obtenu un gain significatif du VEMS de 4.51% (p < 0.05), de la masse
corporelle de 2.7% (p < 0.05) et une amélioration de la masse maigre de 1.8%. Le groupe
résistance a produit des améliorations significatives du VEMS de 10.09% (p = 0.01), de la
masse corporelle de 7.2% (p = 0.01) et une amélioration de la masse maigre de 7.4%. Et
enfin, le groupe aérobie a produit des améliorations significatives du VEMS de 6.54% (p =
0.05), de la qualité de vie de 14.28% de la masse corporelle de 2.1% (p = 0.05) et enfin une
amélioration de la masse maigre de 1.91%.

Comparaisons inter-groupes :

L’entrainement en force en comparaison du groupe témoin améliorerait significativement le
VEMS de 6.18% en 18 jours (IC a 95% de [3.7 a 12.46]). L'IC étant peu précis, cela signifierait
gue cela permettrait au mieux de 'augmenter de 12%, au pire de I'augmenter de 3%.
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La masse corporelle a augmenté significativement de 1.33 kg (IC a 95% de [0.94 a 1.72]).
Pour la masse maigre, une prise de masse significative de 2.1 kg (IC a 95% de [1.9 a 2.3]) a
été démontrée. L'IC étant assez précis dans les deux cas, il y aurait 95% de chance que le
traitement améliore sur 18 jours la masse corporelle et la masse maigre dans cet intevalle
pour la population ciblée.

L'entrainement en force en comparaison du groupe aérobie a entrainé une différence
significative du VEMS de 4.75% (IC a 95% de [0.1 a 9.3]). Cependant la limite inférieure de
I'IC étant trés proche d’un effet nul de traitement, la pertinence clinique ne peut étre
conclue. La masse corporelle et la masse maigre ont augmentées significativement de 2.16
kg (IC a2 95% de [1.8 a 2.6]) et de 2.39 kg (IC a 95% de [2.1 a 2.6]).

La qualité de vie n’est précisée que pour le traitement aérobie avec une amélioration de
14.28%.

Interprétation clinique a I’échelle de la population :

L’étude montre que pour une population de patients mucoviscidiques entre 8 et 16 ans
admis a I’h6pital pour une exacerbation pulmonaire infectieuse, un entrainement musculaire
sur 18 jours aurait un bienfait significatif sur le VEMS. La taille d’effet étant relativement
importante pour une durée d’étude si breve. L'entrainement musculaire serait d’avantage
bénéfique pour une amélioration des fonctions pulmonaires que |'entrainement en
endurance. Toutefois, en analysant les données, I'entrainement en aérobie participerait
également a un gain de VEMS non négligeable. La musculation permetrait également
d’augmenter davantage la masse corporelle et la masse musculaire des enfants, plus qu’un
entrainement en endurance.

Le test d'analyse de la variance (ANOVA) de Duncan a identifié I’entrainement en résistance
comme le meilleur programme d'entrainement pour améliorer le VEMS, la masse corporelle
et la masse maigre. L’article souligne également une relation nettement meilleure (p < 0.05)
entre la qualité de I'échelle de bien-étre et la capacité aérobie maximale qu'entre la qualité
de I'échelle de bien-étre et le VEMS. Donc une meilleure association entre I'amélioration de
la qualité de vie avec un entrainement en aérobie qu’avec un entrainement en résistance.

Cependant, les auteurs ont mentionné les p démontrant I'évolution statistique au sein
méme des groupes d’études en début et post-étude mais n’ont pas mentionné le p pour les
différences statistiques inter-groupes. Nos analyses ne se fient donc qu’aux calculs d’IC des
données post-études. Par ailleurs, la durée d’étude est relativement courte, ne nous
permettant pas de projeter les effets sur du plus long terme. Pour finir, les données
concernant la qualité de vie ne sont mentionnées que pour le groupe aérobie, obligeant le
lecteur a ne se fier qu’a la conclusion que I'auteur en fait.
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S. Gupta et al., 2019 :

Analyse statistique des résultats :

Les VEMS des deux groupes expérimental et témoin ont tout deux diminué respectivement
de 3.88% et 1.04% avec une différence de -2.84% (IC a 95% de [-9.85 a 4.16], p=0.42) qui
n’est pas significative.

Cependant les qualités de vie pour les enfant et adolescents des deux groupes se sont
améliorées respectivement de 8,5% et de 10,8% (expérimental) et de 1.6% et 0.3% (témoin)
avec une différence d’effet de 41.31 points (IC a 95% de [7.37 a 75.25], p < 0,02 ) pour la
version des enfants et de 87.17 points (IC a 95% de [30.01 a 143.19], p < 0,005) pour la
version des adolescents, ces differences étant toutes deux significatives.

Interprétation clinique a I’échelle de la population :

L’étude démontre que pour une population de patients mucoviscidiques agée de 6 a 18 ans
avec une atteinte modérée a sévere, |'entrainement musculaire associé a un régime
pliométrique sur un an n’aurait pas d’'impact significatif sur les fonctions pulmonaires. Les
deux groupes ayant eu une régression de leur VEMS au cours de I'étude, la régression a été
plus importante pour le groupe d’intervention mais cette différence est non significative (p >
0,05), ce ne serait donc pas I’entrainement qui serait a l'origine de cette baisse. Cependant,
les auteurs de I'étude ont inclus des enfants avec des atteintes pulmonaires graves associées
a une malnutrition qui peuvent avoir limité leur capacité a effectuer des exercices a fort
impact aux niveaux prescrits. Par ailleurs, les auteurs n'ont pas été en mesure de fournir un
protocole d'exercice individualisé et supervisé. Les auteurs ont suivi les enfants une fois en 3
mois. Un suivi plus fréquent aurait pu améliorer la conformité du programme d'exercice.
Cependant, l'entrainement aurait un impact significatif sur la qualité de vie a la fois des
enfants et des adolescents avec une augmentation significative en comparaison du groupe
témoin et ce gain pourait étre intéressant en pratique. Ce bénéfice est beaucoup plus
significatif (p < 0,005) et beaucoup plus important au niveau de I'effet du traitement chez la
population adolescente que chez les enfants (p < 0,02).

La masse corporelle des enfants et la masse musculaire qui sont des variables
anthropométriques importantes dans I'étude de pathologies respiratoires chroniques n’ont

pas été étudiées.

E. Santana-Sosa et al., 2014 :

Analyse statistique des résultats :

Le VEMS du groupe expérimental a augmenté de 5.5% mais a diminué pour le groupe
témoin de 1.3% avec une différence non significative du VEMS (p = 0.486) de 0.19 L/s (IC a
95% de [-0.04 & 0.42]).
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Les médianes des qualités de vie des deux groupes expérimental et témoin ont toutes deux
augmenté de 9.4% et 0.3% avec une différence entre les deux groupes qui n’est pas
significative (p = 0.071). Il n’est donc pas possible d’interpréter que le gain obtenu par le
traitement ne soit pas du au hasard, seulement, un essai de plus grande puissance pourrait
éventuellement démontrer une pertinence statistique.

Les masses corporelles et masse maigre des deux groupes ont augmenté respectivement de
3.8% (expérimental, p = 0.033) et 5.1% (témoin) et de 2.9% (expérimental) et 2.8% (témoin)
pour une différence entre les deux groupes de 5.4 kg pour la masse corporelle (IC a 95% de
[1.62 a 9.18]) et pour la masse maigre de 4.39 kg (IC a 95% de [3.02 a 5.76], p < 0,001)
significative.

Interprétation clinique a I’échelle de la population :

L’étude montre que I'association d’un travail en aérobie associé a un travail musculaire du
corps et a un travail des muscles inspirateurs chez les enfants mucoviscidiques de 9 a 12 ans
avec une atteinte stable a modérée sur 8 semaines n’aurait pas d’impact significatif sur les
fonctions pulmonaires. En effet, méme si le groupe expérimental a vu son VEMS augmenter,
et le groupe témoin baisser, cette différence est non significative (p > 0.05). La qualité de vie
en revanche, malgré le gain non significatif observé, tendrait a s’améliorer avec cet
entrainement. En effet, les résultats encouragent a réaliser une étude de plus grande
puissance. La masse, elle, semblerait augmenter significativement d’aprés nos analyses
d’intervalle de confiance et suffisamment pour que cela devienne pertinent par rapport a
une prise en charge respiratoire classique. Cependant, les deux groupes comparés sont trop
hétérogenes en début d’étude, biaisant donc les analyses d’intervalles de confiance et de
tailles d’effets. En effet, les auteurs de I’étude associent au gain de masse corporelle obtenu
par le groupe d’intervention un effet non significatif (p = 0.342) alors que nos analyses
montrent le contraire. Par ailleurs, I'échantillon de population de I'étude est bien trop faible
pour pouvoir interpréter ces résultats a I'échelle de la population avec 20 personnes
intégrant I’étude dont 10 personnes dans le groupe d’intervention.

D. M. Orenstein et al., 2004 :

Analyse statistique des résultats :

Le VEMS du groupe aérobie a diminué de 1.2% et celui du groupe force de 0.89% avec une
différence non significative de 0.03% (IC a 95% de [-9.33 a 9.27]).

Les masses corporelles des deux groupes ont augmenté significativement toutes les deux de
10% (groupe aérobie, p < 0.001) et de 11.5% (groupe force, p < 0.001).

La QDV du groupe aérobie a diminué de 3.4% mais celle du groupe en résistance a augmenté

de 1.4% avec une différence de 0.34 points (IC a 95% de [0.03 a2 0.65 ]). La différence est
significative mais la pertinence ne I’est pas, I'IC étant trés précis et trés proche de la valeur 0.
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Interprétation clinique a I’échelle de la population :

L’étude montre pour des enfants mucoviscidiques de 8 a 18 ans avec des atteintes légeres
gue la musculation sur un an ne permettrait pas d’améliorer leurs fonctions pulmonaires au
vu de la taille d’effet de trop faible importance et de l'intervalle de confiance trop large,
incluant la valeur nulle. D’autre part, I'entrainement musculaire entrainerait un gain de
masse corporelle significatif et important (p < 0.001). Cependant, I'évolution des deux
groupes semble similaire de part I'effet observé (+10% de MC pour le groupe aérobie vs.
11,5% pour le groupe force) et de part leur signification statistique identiques ( p < 0,001),
mais I'écart type des moyennes de ce paramétre n’est pas indiqué ce qui signifie que I'on ne
peut pas interpréter I'hétérogénéité des moyennes et les différences d’effet entre les deux
groupes. De plus, les données de base ne sont pas comparables car elles sont hétérogenes.
Les auteurs de I'article n’ont pas indiqué les p pour les différences intergroupes, de ce fait
aucune différence statistique ne peut étre conclue pour la masse dans cette étude.
Concernant la qualité de vie, le programme d’entrainement en force tendrait a I'améliorer
mais cette amélioration n’est pas suffisamment importante par rapport a un entrainement
en aérobie pour dire qu’elle est intéressante en pratique, I'intervalle de confiance étant trop
proche de la valeur nulle.

Par ailleurs, I'entrainement s’est fait sur un escalier d’entrainement ou sur un ergocycle pour
éviter de former un groupe sur le méme équipement que tous les sujets utilisaient pour les
mesures des résultats. Rétrospectivement, cela aurait pu étre une erreur. Bien que
['utilisation de deux types de machines différentes réduise les erreurs attribuables a
I'apprentissage du test, elle peut avoir augmenté les erreurs en raison de difficultés
physiques et psychologiques lors de I'exercice.

Les enfants de petite taille avaient plus de difficultés que prévu a utiliser les escaliers
d’entrainement. Cela peut avoir rendu les résultats moins fiables, et il peut avoir été plus
difficile d'exercer le méme effort pendant suffisamment de temps.

Bien que nous n'ayons pas de mesures explicites d'adhésion a la pratique d'exercice
recommandée, les effets aérobies limités et le taux d'abandon un peu plus élevé dans la
condition aérobie suggérent des problémes possibles d'adhérence. Les études futures
devraient utiliser des procédures d'entrainement aérobie bien adaptées a la taille de I'enfant
et inclure des mesures d'adhésion au régime d'exercice recommandé.

Aucun groupe de traitement standard (contréle) n'a été évalué a partir desquels des
différences plus importantes entre les groupes d’intervention et le groupe contréle peuvent
étre attendues et permettent d’interpréter les résultats par rapport a un suivi en
kinésithérapie classique.

Les études devraient étre congues avec une plus grande puissance statistique. Cela devrait

inclure une intervention plus intensive, et une taille d'échantillon plus grande a partir de
laguelle de petits effets peuvent rester significatifs.

4.1.1 Syntheése du critére de jugement primaire : La fonction pulmonaire

Sur ces cing études, les fonctions pulmonaires tendent a s’améliorer dans les groupes
expérimentaux de trois d’entre elles [42][44][46]. Deux montrent un déclin des capacités
respiratoires, mais ces baisses ne sont pas liées directement aux programmes
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d’entrainement car les groupes témoins n’en bénéficiant pas ont aussi leur VEMS qui
diminue, ce déclin est donc lié a la maladie [43][45]. En revanche une seule étude démontre
une amélioration significative du VEMS par I'entrainement en musculation en comparaison
d’un traitement classique et en comparaison d’un entrainement en endurance. L’étude de H.
C. Selvadurai et al. expligue cet effet par le fait que l'augmentation de pression
intrathoracique induite par I'effort contre une résistance entrainerait une facilitation du
drainage bronchique et donc, de I'expectoration du mucus, entrainant donc une
amélioration du VEMS. Seulement, la pertinence clinique n’est démontrée qu’en
comparaison d’un traitement habituel [42]. En effet, en comparaison d’un traitement en
endurance, la différence de résultat est significative mais I'lIC est proche de la valeur nulle,
ne permettant pas de conclure que le traitement en résistance est bien plus pertinent qu’un
traitement en aérobie, bien que I'auteur dise le contraire. L'étude de H. C. Selvadurai et al.
[42] est celle montrant le plus une amélioration du VEMS mais il est important de rappeler
gue les patients inclus dans cet essai sont dans un épisode d’exacerbation pulmonaire et
recoivent donc tous un traitements antibiotique intraveineux. Le traitement associé a la
kinésithérapie respiratoire et la pratique sportive pourrait avoir optimisé les gains de VEMS,
d’autant plus que les effets des antibiotiques sur I'amélioration du VEMS sont bien
établis chez ces patients [72]. De plus, de meilleurs résultats ont été observés avec des
entrainements entiérement supervisés plutot que des entrainements supervisés
partiellement comme les études de D. M. Orenstein et al.[43], ou le superviseur n’intervient
gu’une fois sur trois par semaine. Bien que dans cette étude il n’y ait aucune mesure
explicite d'adhésion a la pratique d’exercices recommandés, les effets aérobies limités et le
taux d'abandon un peu plus élevé dans le groupe aérobie suggerent des probléemes possibles
d'adhérence liée a cette supervision incompléte. Les études futures devraient inclure des
mesures d'adhésion au régime d'exercice recommandé.

En synthése les avis divergent concernant l'influence du programme d’entrainement en
force sur les fonctions pulmonaires. Des études de plus grande puissance, incluant plus de
patients, de plus longues durées (> 6 mois) et supervisées semblent étre nécessaires.

4.1.2 Syntheése du critére de jugement secondaire : les parameétres anthropométriques

Sur les quatre articles incluant la masse corporelle et la masse maigre dans les résultats, tous
les groupes expérimentaux ont entrainé une amélioration des masses, que le traitement soit
un traitement en résistance seul [42] [43], associé a un traitement en endurance [44] [46] ou a
de la pliométrie et que I'étude dure 18 jours [42], 8 semaines [44][46], ou un an [43].
L'entrainement en résistance serait plus efficace que I'entrainement en endurance pour la
prise de masse [42]. La prise de masse serait d’autant plus importante que I'entrainement
serait maintenu dans le temps. Etant donné que le poids corporel est I'un des prédicteurs
les plus importants de la morbidité-mortalité chez les enfants atteints de mucoviscidose,
c'est un résultat prometteur. Cependant, de gros biais liés a I’'hétérogénéité des données de
bases sont présents (Annexe 11). L'intégration dans des études de faibles échantillons
d’enfants de 6 a 18 ans implique une hétérogénéité des données anthropométriques. Cette
non comparabilité initiale des groupes ne permet pas une comparabilité finale non biaisée.
De ce fait, les biais retrouvés dans les études de S. Sosa et al. [44][46] ne permettent pas de
conclure a une pertinence de I'entrainement en force sur le gain de masse corporelle pour
ces deux articles. Ainsi, seule I'étude de H. C. Selvadurai et al., [42] a démontré une
pertinence clinique du gain de MC. Celle de la masse maigre est retrouvée dans les études
de H. C. Selvadurai et al., [42] et de E. Santana-Sosa et al.,[46).
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4.1.3 Syntheése du critére de jugement secondaire : la qualité de vie

La qualité de vie tend a évoluer positivement dans chaque étude pour les groupes
d’interventions. Cependant, une seule étude démontre une différence significative de
I’entrainement en musculation avec un traitement habituel, le programme étant associé a
de la pliométrie [45] et une seule avec un entrainement en endurance [43]. L'étude de H. C.
Selvadurai et al. démontre que I'amélioration de la qualité de vie serait plus influencée par
un entrainement en aérobie qu’en résistance [42].

Si seulement deux études sur cing ont conclu a une amélioration significative de la qualité de
vie par la pratique d’un entrainement en résistance, ce sont les deux seules ou la durée de
I’étude est supérieure a 6 mois, les deux études durant un an, ce qui pourrait laisser
entendre que I'entrainement sur le long terme serait plus bénéfique.

Toutefois, méme si les autre études ont conclu a des differences avec les groupes témoins
non significatives, les résultats obtenus encouragent a réaliser des essais de plus longues
durées. Par ailleurs, I'étude de S. Gupta et al. inclus des patients avec une atteinte sévere.
Une amélioration de leur qualité de vie ne peut étre gu’encourageante. Cependant, les
réponses des parents respectifs ne suggerent pas qu’il y ait eu un changement significatif
dans la qualité de vie de leurs enfants [45]. Cela peut probablement s'expliquer par divers
facteurs tels que l'implication variable des parents dans le mode de vie de leur enfant, les
parents ayant des attentes plus élevées a I'égard du protocole, ou du fait que les émotions
sont mieux exprimées personnellement que par un observateur tel que les parents.

4.2 Applicabilité des résultats en pratique clinique

La pertinence clinique d’un résultat dépend en partie de la praticabilité et de I'accessibilité
du traitement. Une pratique complexe, une mauvaise tolérance au traitement, la nécessité
de financement et de participation importante, sont autant de sources potentielles de
limitation de la pertinence d’un résultat, méme en cas d’efficacité jugée importante.

Les études permettent de montrer que I'évolution des différents parameétres étudiés varie
en fonction des niveaux d’atteintes, des durées d’études, et des modalités d’entrainement.

La population étudiée :

L'applicabilité des résultats de chaque étude individuellement a été décrite ci-dessus (cf. 4.1.
Analyse des résultats).

Les populations de chacune des études sont similaires a la population dans laquelle nous
souhaitons appliquer ce traitement c’est-a-dire des enfants et des adolescents atteints de
mucoviscidose avec des degrés d’atteinte variés incluant également les atteintes séveres.

Cependant, les études incluses n‘ont pas d’échantillons de population relativement
importants pour pouvoir transposer ces résultats a I’échelle de la population cible. En effet,
pour un suivi optimal, chaque enfant nécessite un superviseur (kinésithérapeute) a ses cotés
pour le guider. L'optimal serait de faire des séances groupées, mais la maladie ne permet pas
de regrouper plusieurs patients atteints ou du moins, doit en limiter fortement le nombre en
respectant les mesures d’hygiéne pour sécuriser leur prise en charge. L'autre option serait
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de faire une supervision a domicile, comme I'étude de S. Gupta et al. ol tous les enfants du
groupe expérimental ont suivi un programme d'exercices a domicile. La conformité globale
au programme d'exercice était de 63%. Huit (32%) enfants avaient une adhérence
supérieure a 70% a l'exercice tandis que 5 (20%) avaient une adhérence inférieure a 50%.
Une adhérence non compléte ne permet pas d’avoir les résultats escomptés, c’est donc
mieux de superviser les patients directements.

Une étude multicentrique pourrait donc étre envisagée pour permette d’intégrer plus de
patients dans les études.

Colts du traitement :

Comme les différents articles le montrent, les entrainements en résistance peuvent étre
pratiqués a I'aide de différentes méthodes et d’équipement de musculation.

La réalisation de ce traitement nécessite de la part des établissements hospitaliers ou
libéraux du matériel permettant la réalisation des exercices. Les centres de réhabilitation
respiratoires et les cabinets libéraux accueillants les patients atteints de mucoviscidose en
sont généralement toujours dotés. Cependant, la plupart des appareils de musculation et
des équipements de gymnase sont congu pour les tailles adultes et les poids lestés sont
généralement trop grands pour les jeunes enfants. Les poids libres peuvent étre une
alternative, ils nécessitent un meilleur contréle de I'équilibre et de la technique mais sont
petits, portables et fournissent de petits incréments de poids.

Effets secondaires :

Aucun effet secondaire n’a été signalé dans les études.

Pendant longtemps perduraient des idées regues concernant le fait que la musculation
entrainerait un blocage de la croissance des enfants. Or, un entrainement en résistance
supervisé, approprié et adapté a I'enfant n’aurait pas d’effets secondaires apparents sur la
croissance des plaques de croissance épiphysaire et donc sur la croissance de I'enfant. Il est
méme démontré que l'entrainement en force chez les jeunes pourrait stimuler Ia
minéralisation osseuse et avoir un effet positif sur la densité osseuse [73]. Cependant, les
blessures musculaires sont possibles si I’entrainement n’est pas supervisé et pratiqué de la
bonne fagon. La plupart des blessures surviennent a domicile avec des équipements dont
I'usage est mauvais. Le taux de blessures dans les milieux soumis a une surveillance stricte et
avec les techniques appropriées seraient inférieures a celles qui se produisent dans d'autres
disciplines sportives ou sport d’école [74]. Le risque indirect de la pratique en dehors de chez
le patient pourrait étre l'infection bactérienne par transmission entre patients, d’ou la
nécessité d’étre particulierement vigilant sur I’'hygiéne du matériel utilisé et la distance entre
les patients. Les échantillons des études étaient d’ailleurs réduits principalement pour cette
raison.

Il est important de veiller également a ce que I'exercice ne fasse pas désaturer le patient et
laisse ses constantes stables.
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Contraintes pour le thérapeute :

La mise en place d'un entrainement musculaire spécialisé pour une patientéle
mucoviscidique est réalisable, que ce soit en libéral ou dans le domaine hospitalier, en
association ou non d’éducateurs sportifs. Cependant, cela demande de la part des services
une hygiene implacable, avec une vigilance particuliere sur le risque infectieux entre
patients, qui nécessite une organisation dans le rythme des séances de chaque patient. En
effet, il est fortement recommandé d’éviter tout contact physique avec un autre patient
atteint de mucoviscidose (rencontres a |'extérieur privilégiées en respectant une certaine
distance et le port de masque).

Contraintes pour le patient :

Les seules contraintes indiquées dans les articles concernent la taille. En effet, pour I'étude
de D. M. Orenstein et al. [43], les machines n’étaient pas adaptées aux tailles de tous les
enfants. Cependant, les études de E. S. Sosa et al., précisent que les équipements utilisés
sont tous adaptés aux patients pédiatriques.

Les contraintes de la pratique d’un entrainement en résistance peuvent aussi étre patients-
dépendantes.

La pratique d’une activité en résistance implique un état général stable du patient, et
nécessite de sa part une motivation sur le long terme. Pour les patients avec une atteinte
sévere comme dans I'étude de S. Gupta et al., maintenir un exercice de haute intensité peut
étre relativement contraignant, ne leur permettant pas d’effectuer I'exercice comme il
devrait I’étre. C’est pour cela que la place de I'’éducation thérapeutique est essentielle des le
plus jeune age chez ces patients afin d’instaurer I'exercice comme une routine essentielle
dans leur vie.

La balance taille d’effet/contraintes :

Dans I'ensemble, chacune des procédures utilisées n’a pas eu d’effets négatifs dus au
traitement directement. Les seuls effets négatifs constatés sont dus au déclin de la fonction
pulmonaire observé dans la maladie, ce déclin n’étant pas différent de celui observé dans les
groupes témoin [45][43]. Méme si les effets de la musculation sur les parameétres étudiés
n‘ont pas tous montré une différence significative avec un autre traitement ainsi qu’une
pertinence clinique, la majorité des variables étudiés tendent a s’améliorer. Des études plus
puissantes pourraient démontrer cette pertinence.

4.3 Qualité des preuves

Le grade B est attribué a la revue de littérature (systéme de gradation des recommandations

en Annexe 12). Les études analysées sont des essais comparatifs randomisés de faible
niveau de puissance. Les recommandations sont fondées sur une présomption scientifique
fournie par des études de niveau intermédiaire de preuve.
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4.4 Biais potentiels de la revue

L’évaluation des biais potentiels de la revue a été effectuée a I'aide de la grille AMSTAR.

Cette grille complétée est disponible en Annexe 13. Le score de la revue est de 8 / 11. L'item

10 concernant les biais de publication est positif car la revue inclue moins de 10 études.

Cependant :

- La sélection des études et I'extraction de leurs données n’ont pas été effectuées par deux
personnes.

- Aucun test d’homogénéité n’a été effectué afin d’assurer que les études sont
combinables.

- Les conflits d’intéréts n’ont pas été mentionnés.

4.5 Les limites potentielles de la revue

La plus grande limite de cette revue concernera |'analyse statistique. En effet, sur 5 études,
une seule a précisé les valeurs de p, les intervalles de confiance, et les tailles d’effets des
traitements correspondants tandis que les autres ont seulement mentionné p qui ne donne
aucune information sur la pertinence clinique de I'effet et sur son importance. Ce qui nous a
donc amené a calculer par I'intermédiaire d’un tableur Excel les tailles d’effets et intervalles
de confiance manquants en prenant les moyennes post intervention des parametres des
groupes comparés. Cependant le calcul sur tableur Excel se base sur le fait que les données
de base des groupes de comparaison sont homogenes, or, les données initiales des groupes
de certaines études sont hétérogenes (pour les MC et MM des études de S. Sosa et al). En
effet, les articles incluent des patients de 6 a 18 ans, ce qui laisse une variabilité
conséquente des données anthropométriques dans cette tranche d’age. Ainsi, le fait de ne
prendre en compte que les données post-intervention biaise les différences inter-groupes si
les groupes ne permettent pas une comparabilité initiale. Méme si le fait que la non
inclusion par les auteurs des données statistiques essentielles pour connaitre I'effet clinique
d’un traitement ne dépend pas de nous, cela biaise I'analyse statistique de cette revue. Les
données ne sont pas interprétables.

Les études ont également des critéeres d’inclusion différents. L'article de S. Gupta et al. [45]
incluait des patient avec un VEMS supérieur a 20% comprenant donc des patients avec un
état sévére tandis que I'étude de E. S. Sosa et al. [44] incluait uniquement des patients avec
un VEMS > a 50% comprenant donc des patient avec un état modéré a bon. Nous pouvons
supposer que les fonctions respiratoires n’évoluent pas de la méme facon en fonction de
I’état initial du patient.

Une autre des grandes limites concernera les modalités d’entrainement qui sont toutes
différentes. En effet, la fréquence d’entrainement n’est pas la méme en fonction des études.
Or, les études avec une fréquence de 3 séances/semaine comme E. S. Sosa et al., [44] et 5
séances comme H. C. Selvadurai et al., [42] ne permettent pas une comparabilité précise. Les
entrainements en eux-mémes sont également différents de par les programmes d’exercices
proposés. Les muscles sollicités ne sont pas forcément les mémes, certains programmes ne
sollicitent que le haut du corps [43], d’autres tout le corps [46][44][45][42], certains ne sont que
sur des machines, d’autres ne sont réalisés qu’avec des poids libres. Par ailleurs, des études
sur I'influence des programmes d'exercice
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sur la fonction pulmonaire, I'endurance, la qualité de vie chez les patients atteints de
mucoviscidose ont observé que les résultats dépendaient de |'observance et de l'intensité
des exercices [75][76]. Les résultats étaient meilleurs avec les programmes supervisés par
rapport aux programmes non supervisés [77]. En effet, bien que les enfants soient motivés,
comme l'indiquait un suivi a 100% dans I'étude de S. Gupta et al., des facteurs tels que le
manque de temps, en particulier chez les enfants scolarisés, ainsi que certains autres
facteurs socioculturels n'ont peut-étre pas permis aux enfants et aux parents d'accorder
toute lI'importance voulue aux exercices prescrits.

Par ailleurs, peu d’articles traitant la thématique de base sont étudiés dans cette revue.
Deux études utilisent un traitement strictement centré sur la musculation, les trois autres
sont associés a des entrainements en aérobie ou associé a de la pliométrie. Cela peut étre un
atout d’utiliser le traitement en force associé a d’autres traitements afin de voir I'impact, les
changements des parametres avec d’autres entrainements associés, mais il aurait été
préférable d’avoir plus d’articles traitant uniqguement la musculation en comparaison de
groupes témoins afin de permettre d’en déduire les effets observés liés uniquement a la
musculation. Seulement, la pauvreté des essais cliniques randomisés sur ce sujet n’a pas
permis d’aboutir a ce résultat.

Enfin, aucune étude n’a précisé les habitudes de vie des patients antérieures au programme
d’intervention, a savoir s’ils faisaient déja du sport avant et a quel niveau.
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5 CONCLUSION

L'hypothese de départ était que la musculation aurait un effet positif sur les fonctions
pulmonaires par 'augmentation de pression intrathoracique et par la prise de masse que
celui-ci engendrerait, et de fagon plus globale, un effet sur la qualité de vie.

Des évolutions positives sont observées sur de nombreux critéres et les risques que la
musculation apporte directement sont minimes aux vues des bénéfices qu’elle pourrait
apporter.

Seulement, sur les cing études, la pertinence clinique du VEMS et de la masse corporelle n’a
été retrouvée que dans I'étude de H. C. Selvadurai et al., [42], celle de la masse maigre dans
les études de H. C. Selvadurai et al., [42] et de E. Santana-Sosa et al.,[46] et enfin celle de la
qualité de vie uniquement dans I'étude de S. Gupta et al., [45].

Cependant, I'applicabilité clinique déduite reste incertaine au vu des tailles d’échantillons et
des durées minimes des études incluses, de I’hétérogénéité de certains parametres de base
entre les groupes comme I'dge, la taille, le poids et la sévérité de la maladie, et de
I’'hétérogénéité des protocoles et des modalités d’entrainements. Toutes ces limites
rendent l'interprétation de cette revue compliquée pour interpréter les résultats a I'échelle
de la population visée.

Ainsi, bien que des gains physiologiques cliniquement pertinents dans certains parametres
puissent étre obtenus apres seulement 8 semaines méme 18 jours chez des enfants et
adolescents atteints de mucoviscidose, des interventions d'exercices physiques plus longues,
c'est-a-dire plusieurs années, sont probablement nécessaires pour surmonter ou du moins,
atténuer |'effet déclinant de la maladie sur la fonction pulmonaire, sur le gain de masse et
sur la qualité de vie. Les résultats encouragent ainsi a réalier des essais de plus grandes
puissance.

En effet, les progrés de la recherche scientifique ont permis en un demi-siécle une avancée
considérable dans la prise en charge du patient atteint de mucoviscidose. Il reste toutefois
encore des questionnements qui nécessiteraient des essais cliniques plus approfondis,
notamment dans le domaine de I'activité physique chez les enfants et adolescents atteints
de mucoviscidose. En 2008, |'association Vaincre la Mucoviscidose a créé en collaboration
avec la Société francaise de mucoviscidose le réseau francais de recherche clinique en
Mucoviscidose : « Plateforme de recherche clinique en mucoviscidose », ayant pour objectif
principal d’augmenter la recherche clinique sur la mucoviscidose en France en quantité et en
qualité et pour faciliter I'acces des patients aux essais cliniques.
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7 ANNEXES

Annexe 1- La transmission génétique du géne CFTR

Pére Meére
porteur sain porteuse saine

Enfant Enfant Enfant Enfant atteint
non porteur porteur sain porteur sain  de mucoviscidose
l |

25% 50% 25%
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Annexe 2- Les différentes classes de mutations altérant le fonctionnement de la protéine

CFTR
nombre CFTR
CFTR défectueux  diminué
Cl- CFTR Inactivable
mb cell Ccr cr
s ﬁ U

PKA

Golgi

Classe1 Classe2 Classe3 Classe4 Classe5

Absggce e ?e ?éégfsll:ﬂo: de des ARNm
synthase maturation sanaiotioal- | récksite
Normal Mutations du géne CFTR
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Annexe 3 — Mécanismes de I’épaississement du mucus chez les patients atteints de
mucoviscidose

CFTR non fonctionnel

v
Efflux Ck N
¥

Absorption Na* 2

v
Volume LSA N
v

Mucus déshydraté
et statique

Clairance mutoclldn ¥ Jtz l/ﬂ 77

v

Inflammation et infection
bactérienne

Figure 1.1. Mécanismes de I'épaississement du mucus chez les patients CF.

La perte de fonctionnalité du canal CFTR provoque un déplacement de I'équilibre entre sécrétion de chlorure et
absorption de sodium, ce qui diminue le volume de liquide de surface des voies aériennes (LSA) et méne G un mucus
déshydraté. Adapté de Banjar et Angyalosi®.
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Annexe 4-Coube de corrélation du VEMS et de I'IMC chez des adultes entre 20 et 40 ans

FEV, Percent Predicted vs. BMI Value for Adults 20 to 40 Years in 2015
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Annexe 5 - CDC growth chart / Courbes de croissance

Courbes de croissance des CDC américains
pour les gargons de 2 4 20 ans
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HANOT Roxane

Annexe 6- CFQR — Questionnaire (4 versions)

CFQ-R — Questionnaire (enfants dont I'dge est compris entre 6 et 11 ans)

cr

(QUESTIONNAIRE MUGOVISCIDOSE — REVISE

Ce questionnaire est formaté afin qu'vne persoone pose les questions (1 enguéteur). Vewllez utiliser ce format pour les
enfants les plus jeumes. En ce qui concerne les enfants plus dgés paraissant susceptibles de lire eux-mémes les questions et
d'y répondre seuls, tels que les préadolescents de 12 ou 13 ans, utilisez ce questionnaire dans son format d'autoévahiation

Chacume des sections du questionnaire comporte des Instmictions a l'intention de lenquéteur. Les mstructions que vous
devez fire 4 l'enfant sont indiquées par des guillemets. Les instructions que vous devez sufvwee sont soulignées et figurent en

caractéres italiques.

Enguétenr : veuillez poser les questions nuivantes.

A, "Quelle est ta date de naissance 7
Diate

Mo Jour Amnee

B. "Estu?

O de sexe masculin -~ [ de sexe féminin

C. "Au cours des deux derniéres semaines, est-ce que fu
s allé en vacances, ou as-tu mangue I'école pour des
raisons NON lides a ton état de santé 77

Oow ONe

D. "Lecuel des énonces suivants décnt-il le nmieux ton
appartenance raciale 7"

Cancasien

Amenicain 4’ ongine afficaine
Hispamicue

Asiatique’oniental ou des iles Pacifique
Natif " Amérique ou de 1" Alaska
Antre (préciser SVP) :

oOooooo

[0 Ne préfére pas répondre a cette question

stic
- E’m

E. "En quelle classe/anmée es-tn actuellement”
{5 les questions sont posées durant 1'été,
indiguer Iz niveau de l'année scolaire qui vient
de s'achever)

O Jardin d°enfants
O Cours préparatoire
O cEl

O ce2

O cn

O o

O eime

O seme

O »on scolariséie)

Foundation ®gyignar Modi, Watrous and Messer, 2000, Rewvised 2002, CFQ-R.— Child (Interviewer Format), French Version 2.0

CFQ-B. Enfant (format enquéteur), Version frangaise 2.0

Pagz 1 sur 2
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Enguéteur :

Vewillez live les énonces suivants & Uenfant -

"Ces questions s'adressent a des enfants qui, comme tol, ont la mucoviscidose. Tes réponses nous aideront & mueux
comnaitre cette maladie et la maniére dont les traitements que fu swis fapportent de 'aide. Le fait de répondre 4 ces
questions permet de t'arder tol et d'autres personnes comme tol 4 'avemr. "

"Pour chagque question que je te pose, tu me répendras en regardant la carte que je te montreral.”

Présenter a l'enfant la carte orange.

"Regarde sur cette carte et lis avec moi ce qui est écrit © trés vrai, vrai dans I'ensemble, un peu vrai. pas du tout
vrai.”

“Ie te donne vm exemple ; je te demande s'1l est trés vrad, vrai dans 1'ensemble, un pen vrai, pas du tout vrai que les
léphants volent. Choisis ime des quatre réponses de la carte pour me répondre 7"

Presenter la carte blene a Uenfant.

"Pegarde maintenant sur cette carte et lis aver mol ce qui est écnt - toujours/souvent! parfois/jamais.”

"Voila vn anfre exemple - je te demande 51 t'amve toujours, souvent, parfois, ou jamais daller sur la hme. Quelle
répense de la carte choisis-m 7"

Presenter a l'enfant la carte orange.

"Maintenant je vais te poser des questions sur ta vie de tous les jours.”

"Dhs-mod 51t trouves les plrases que je te lis trés vraies, vraies dans I'ensemble, un peu vraies, ou pas du tout vraies.”

Coche: In case correspondant a In réponse de Uenfant.

Trés Vraidans Unpenwrai Pasdu
"Au cours des denx dermiéres semaines” vrai I'ensemble tout vrai

1. Tu as pu marcher aussi vite que lesaufres .o [ O O O
2. Tu as pu monter les escaliers aussi vite que les aufres . [ O O O
3. T as pu courdr, sauter, et gnnmper comme 1 en avals emvie......... [ O a O
4. Tu as pu courr aussi vite et aussi longtemps que lesanfres . [ O O O
5. Tu as pu faire tous les sports u:[ue tu avais envie de faire {naga'

le foot, la danse, ou autres). .. | || a O
6. Tu as en du mal 4 porter ou 4 soulever des choses lourdes

comme des livres, ton cartable, ouwmsacados....o O O O |

Em Fuictmer, Modi, Watrous and Messer, 2000, Revizad 2002, CFQ-R — Child {Interviewer Format), French Version 2.0
CFQ-B. Enfant (format enquetenr’), Version francaise 2.0 Page Izur4
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Enguétenr : Présenter la carte blene a Uenfant.

Coche; la case correspondant a Ia réponse de Uenfant.

"Et au cours de ces denx dermiéres semaines, dis-moi combien de
Jois ™ Touwjours  Souvent  Parfois  Jamais

7. Tutes senfife) fAEmA{E) oo s O O O

8. Tutesmus(e) en colBIe ... .o
9. Tuas &8 ETOEIOIL ..o e oo
10. Tu t'es sentife) et/ Inguuste ... ..o
11. Tutes semtife) S8 . ..o
12, Tu as eu des difficultés a t'endormir. . ...
13. T as fait de marvais réves ou des canchemars ..o,
14. Tut'es senfife) en pleme forme ...
15, Tuasen dumal @ MANZET ..o

16. Tu as dil t" arréter de jouer pour swvre ton traitement.................

O 0O0O0OO000o0o0oaoao
OO0O0Oo0Ooooo0oaoao
OO0O0Oo0Ooooo0oaoao
O 000000 oO0Oo0oaoOoao

17. Ontaforcé amanger. ...

Enguétenr : Présenter a lenfant la carte orange.

“Dis-moi 51t trowves les plirases que je viens de lire ou "trés vraies, vraies dans ensemble, un peun vraies, ou pas du
tout vraies.”

Cochez la case correspondant d la véponse de l'enfant.

Tres Vraidans Unpen Pas du
"Au cours des denx derniéres semanes” rai I'ensemble vrad tout vrai

15. Tuas pu effectoer tous tes frattements ... [ O O O
19, Tuas mange avec PIAISIT. ..o eecee s eeeemeeseeeeene
20, Tu as passé beaucoup de temps avec tes ami(e)s . ovoeecee e

21. Tuesresté(e) a la maison plus que tune laurais vouln ...

12, Tute sens a I"aise pour dormr lom de chez toi (chez unie)
ami{e) ou chez un membre de ta famille o allewrs) ...

O 0o oOooa0o
O o ooao
o o ooao
O o oao0oa0o

23, Tut'es semfi{e) emchale) oo

e
Foundation  =qyippar Modi, Watrous and Messer, 2000, Revisad 2002. CFQ-E. — Child (Interviewer Format), French Version 2.0
CFQ-F. Enfant (format enquéteur), Version frangaise 2.0 Page 3surd
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"Au cours des denx dermiéres semaines” Tres Vraidans  Unpeu Pas du

vrai I'ensemble vrai tout vrai
24. Tuas souvent imvité des amis cheztol ... [J O O O
15, Dfautres enfants t'ont taqume(e) ... ... [ O O |
26. Tu t'es senti(e) suffisamment a I'aise pour pm‘l&r de ta maladie O | O O
avec d autres persomnes (amus, enseignants)....
27. Tu pensais étre trop pefitle).. ..o ] O O O
29, Tutes senn{e] ph\mc[umt dJ.ﬁ':'ﬂ'ent{e] dautres perscum de O O O O
ton dge.
3. Le fait de swivre ton traitement t'embete ..o [ O O O

Enquétenr : Présenter a nouveau 4 l'enfant [a carte blsus.

Cochez la case correspondant & I réponse de Uenfant.

"Dis-mai combien de fois au cours des denx derniéres semaines” . Touwjours  Souwvent  Parfois  Jamais
31. Tu as tousse pendant 13 JOUITER ... O O O O

32. Tutes réveillé(e) pendant la nuit parce que o toussas ...

33, Tu as dil tousser pour faire sortir des crachats. ...

3. Tuaseu dumal 8 TESPITET ..o e e

Ooooo
Ooooo
Ooooo
Oooo

35, Tuasewmml au VeItTe. ...

Ierifiez que des réponses ont éfé apportéss a toutes les questions.

Merci de votre collaboration.

Em *Quitiner, Modi, Watrous and Messer, 2000. Revised 2002. CFQ-B.— Child (Interviewer Format), French Version 2.0
CFQ-R Enfant (format enquétenr), Version francaise 2.0 Page 4 sur 4
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CFQ-R — Questionnaire (enfants de 12 4 13 ans — Format de réponse par I'enfant)

m (QUESTIONNAIRE MUCOVISCIDOSE — REVISE

Ces questions s'adressent a des enfants comme toi qui souffrent de nmcoviscidose. Tes réponses nous aideront 3 miews
comnaitre cette maladie et la maniére dont les traifements que tu suis fapportent de 'aide. Le fait de répondre a ces
questions permet de t'aider tol et d'autres personnes conmme fol a I'avemr.

Vewllez répondre a toutes les questions. Il n'y a pas de réponse bomne on mauvaise | 51 fu ne sais pas trés bien comment
répondre, choisis la réponse qui correspond le mieux & ta situation.

Veuillez indiguer la réponse ou cocher ln case correspondant le mienx a ces guestions.

A, Quelle est ta date de naissance 7 E. Dans quelle classe/amnée es-tm actuellement 7
Date (51l s'agit de I'ét2, la classe que tu viens de
ternuner)
Mo  Jour Amnee
B Eer? O oo
sexe masculin sexe fémimin
O teme
C. "Au cours des deux derniéres semaines, est-ce E jeme o
que tu es allé en vacances, ou as fu s mangué Non scolaris(e)
lécole powr des rasons NON hdes a tes
problémes de santé 7"
Oouw ONen
D. Lequel des énoncés suvants décnt-il le mueux
ton ongine ethnigque
O Cancasien
O Amernicain d"origine africaine
| Hispamicue
O Asiatique/oriental ou des iles Pacifique
O Matif 4" Amérique ou de 1" Alaska
O Aure (préciser SVP) -
[ Ne préfére pas répondre & cette question
stic
SO )
Foundation  =gqyirmar Modi, Watmous and Messer, 2000, Revised 2002, CFQ-R.— Child (Self-report Format), French Versien 2.0
CFQ-B. Enfant {réponse par I"enfant hai-méme), Version fancaize 2.0 Page | sur 4
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Coche la case correspondant a ta réponse.

Trésvrai Vraidans TUnpen Pas du tout
Au conrs des denx dermiéres samaines - T'ensemble  vrai vrai

1. Tu as pu marcher aussi vite que les autres O O O O

)

Tu as pu monter les escaliers aussi vite que les anires

O O O
3. Tu as pu courir, sauter, et grimper comme fil &0 avais envie ............ O O O
O O O

O O O

4. Tu as pu counr aussi vite et aussi longtemps que les aufres ...

h

. Tu as pu faire tous les sportsquemmmenued&fau'e(nager le
foot, 1a danse, ou anfres) ...

O
O
O
O

6. Tu as mdllmalatansponﬂ'uuasmﬂﬁﬂ'dfsah]m lourds tels
que des livres, ton cartable, ouwm sac a dos... ... d O O |

Coche la case correspondant a ta réponse.

Et au cours des denx derniéves semmnes, précise combien de
Sois Toujours  Souvent Parfois  Jamais

7. Tu tes sentie) fatimmale) oo O O O O

8. Tutesmis(e)em ooleTe e O O O O

0, T a8 618 ETOZTUOTL -.o..oe et cemce e e emens e ememee e erne s e
10. Tut'es senti(e) MOUIEtIMGUISE. ... e
11, Tutes semthle) st e
12, Tuaseudes difficultés a tendormir ... ..o
13, Tu as fait de mauvais réves ou des canchemars......o
14. Tut'es senti(e) en pleine forme. ..o

15 Tuasendumal amanger ...

O 0o o o 0o o o
O o o o 0o o g
O O 0o o 0o o o4
O 0o o o 0o o o

C
oS

Foundation =:mer Modi, Watrous and Messer, 2000, Revised 2002, CFQ-F. — Child (Self-repart Format), French Version 2.0
CFQ-F. Enfant (réponse par "enfant hu-méms), Version Tancaise 2.0 Page 2 sur4
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Coche la case correspondant a fa réponse.

Et au cowrs des denx dermiéres semaines, précise combien de fois -

16. Tu as dii ' arréter de jouer pour suivte ton traitement ..................

17, Om t'a fored & manSer . ..o

Coche la case correspondant @ ta réponse.

Au cowrs des denx dermiéres semaines -

18. Tu as pu effectuer tous tes raltements ..o
19. Tu as mange avec PLALSIT ..o

20, Tu as passé beaucoup de temps avec tes ami(e) 5 —ooerieee

21. Tu esresté(e) ala maison plus que tu ne I'aurais voulu

1

T te sens a I'aise pour domir loin de chez toi (chez unie)

ami(e) ou chez un membre de ta fanlle ou allewrs) ... ...

Tut'es senti(e) ERCIIE) oot e s e s s

Tu as souwvent invité des amms chez tod............oooooo

D'autres enfants t'ont taquuns{e) ..o

Tu t'es sentife) suffisanmment & l'aise pour parler de ta
maladie avec d'autres persomnes (amis, enseignants)

T pensais étre op Petit(e) oo

T pensais éfre op MALETE | ..o e

T t'es senti(e) physiquement different(e) d'autres personnes

de ton dge................

Le fait de suivre ton traitement tembéte. ...

Toujours Souvent

O

O

Tres
vrai

O

o oo o ooo o oo g

O

O

O

Vrai dans
I'enzemhle

O

O o0 o ooo o oo g

O

Parfois

O
O

Un peu
vrai

O

o o o o ooo0o o oo o

O

Jamais

O
|

Pas du
tout vrai

O

o o o o ooo0o o oo o

O

_—
ﬁm
Foundation =qirner Modi, Watrous and Messer, 2000. Revised 2002, CFQ-F — Child (Self-report Format), French Version 2.0

CFQ-E. Enfant (réponse par I"enfant hui-méme), Version Sangaise 2.0
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Coche Ia case correspondant a ta réponse.

Indique-nous combien de fois au cours des deux dermiéres

SEMAMes Toujours  Souvent Parfois Jamais
31, T as toussé pendant La journse ..o ] O O O
32, Tut'es réveillé(e) pendant la mut parce que tu toussas .............. O |

33. Tu as di tousser pour faire sortirdescrachats ... [ O O O
3 Tuasendumal A reSPITer. ..o ] O | O
35 Tuasenmal an vemiTe ..o ] O O O

Vérifiez que des réponses onf été apporiées a tontes les questions.

Merci pour ta collaboration.

vt
cF

Foundation =;:mer Modi, Watrous and Messer, 2000, Revised 2002, CFQ-F — Child (Self-repart Format), Freach Version 2.0
CFQ-B. Enfant (réponse par |enfant hui-méms), Version francaize 2.0 Page 4 sur 4

HANOT Roxane D.E.M.K. 2020 — IFMK Marseille



CFQ-R — Questionnaire (Adolescents/Adultes : patients de 14 ans et plus)

m QUESTIONNAIRE MUCOVISCIDOSE — REVISE

Le fart de comprendre I'mpact de votre maladie et des trartements sur votre vie de tous les jours peut aider nofre équipe de
soms de santé 3 meux swvre votre état de sante et vos trattements. Clest pour cette raison que ce queshionnaire a été
spécifiguement élaboré pour des personnes avec mmeoviscidose. Nous vous remercions de bien vouloir répondre 3 ce
guestionnaire

Instructions : Les queshons qm vent suivre portent sur votre sante actuells, telle que vous la ressentezr. Ces mformations
nous alderont 3 miews comprendre comment vous vous senter dans 1a vie de tous les jowrs. Vewllez répondre 3 toutes les
guestions. Il o'y a ni bonnes i mauvaises réponses | 51 vous ne savez pas trés bien comment répondre, choisissez la réponse
qui correspond le mieux 3 votre situzton.

Section I. Eléments démographiques

F. (mel est votme mivean scolaire le phis élevé 7

O tdivean émdes sacondaires ou inférieur
A, Quelle est votre date de naissance ? O Baccalsosat
Date | I | | | | | D Enssignement professionnel technique
Mo Jowr Amnée O eremisr cycle mniversisire
B. el est voire sexe 7 D Dienxigme cycle universitaire
a

masculin (] féminin Troizsiéme cycle universitaire

C. Aucours des deux dermiéres semaines, stiez-vous en
VaCaEnCces, Vous etes-vous absentée) de 'école ou du
travail pour des raisons NON liges 2 votre émt de santé 7

G. Pami les énoncés suivants, quels somf ceux qui
cormespondent le misux avec vome travail ou & votre

D D simation scolaire acmelle 7
Ot Hea D Frequentation scolaire en dehors de la maison
D.  Quel est vore situation maritale acmuells ? O sséances de formation i domicile

O cebamire/Jamais marié(e) [ Recherche demploi
O Marié(e) O Trovei a temps complet ou partiel (soit en dehors
D Venfivemre du domicile ou &ans le cadre d'une activité
D Di i) professionnelle a domicile)

Trorce(e
0 s o O Femme homme dinténer

Bl

w B} D Absence de I'école ou du ravail pour des raisons de
D Femariae) santé
O consbitation O 7= w'si pas wavaillé pour d'sumes raisons

E. Leguel das énoncés suivants décris-il le misux votre

O Americain d'origine aficaine

O Hispamicue

O Asiatique/oriental ou des fles
Pacifique

O Natif 4" Amérique ou de 1" Alaska

O Autre (préciser SVF) -

[ Me préfére pas répondre  cette question

oy &) Cystic
Fibrosis _
Foundation 3900, Croitmer, Modi, Watrous and Messer. Fevised 2002, CFQ-F. Teen/Adult, French Version 2.0
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Section IT. Qualité de vie

Beaucoup Quelques Unpende Aucune

Au cowrs des denx derniéres semaines, dans quells menre avez- de difficultes difficultés  difficulte
vous eu des difficultés - difficultés
1. A vous livrer 3 des exercices EEI.EIglE[LIE'S tels que courtr ou O O O O
pratqlm un Sport....
. Pour marcher aussi vite que les autres .. O O O O
3. Pour porter ou soulever des choses lourdes ﬂ.nm sacs de O O O O
courses, cartables..) .. .
4. Pmlrmomenmmge O O O O
5. Pour monter les escaliers aussi vite que les autres. ..o O O O O

Au cowrs des denwx dermiéres semmnes, indiguez avec quells
[fréquence : Toujours  Souvent Parfois Jamais

6. Vous vous &tes senti(e) en forme ...

7. Vous vous étes sentife) Imquiet MgUuiete. ...
8. Vous vous étes senfi(e) mutile ..o
8. Vous vous étes Fgus{e) ..o
10, Vous vous étes senti(e) plein(e) d'énergie... .o

11. Vous vous étes senti(e) Sprisele) ... oo oo ceeeeereecens

Oo0OooOooooao
ooOooooao
Oo0OooOooooao
ooOooooao

12, Vous vous étes sentife) trmste. ... oo

Vewillez entourer le chiffre correspondant @ votre réponse. Chetsisse une senle réponse @ chague question.
En pensant a votre état de santé au cours ds ces denx dernieres semanes, mdiquez -

13, Dans quelle mesure vous avez du mal & marcher 7

Vous pouvez marcher longtemps et sans vous fatiguer 7

Vous pouvez marcher longtemps, mais cela vous fatigue ?

WVous ne pouvez pas marcher longtemps, car vous fatiguez vite 7

Vous évitez de marcher autant que possible, parce que cela vous fatigue trop 7

o e e

4. Conment vous sentez-vous vis-3-vis de la nowriture ?
Le simple fait de penser 4 manger vous rend malade
11 ne vous ammive jamais d'apprécier de la nowrmture
11 vous armive parfols de manger avec plaisir

Clest toujours un plaisir pour vous de manger

o P

15, Dans quelle mesure vos traitements rendent-ils votre vie quotidienne plus difficile ?
Pas du tout

Peu de

Modérément

Beancoup

O

C
Pz
Foundation 3000, Quitmer, Modi, Watrous and Messer. Revised 2002. CFQ-E Teen/Adult. French Version 2.0
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16. Combien de temps consacrez-vous chague jour a vos traltements 7
Beaucoup
Modeéremment
Unpen
Pas beaucoup
17. Dans quelle mesure vous est-il difficile de swivre vos traitements (y compris vos médicaments) chague jour 7
Pas du tout
Unpen
Modérément
Tout & fait

e e

8. Chuel est, a votre avis, voire état de sante actuel 7
1. Excellent
2. Bom
3. Satisfasant
Mavars

Selectionner une case corvespondant a vofre réponse.

el

En réfléchissant a voire état de santé au cours de ces den derniéres _
semaines, indiquez dans quelle mesure chacune des phrases ci-aprés Tres Plutat Plutat Tres
est vraie ou finisse en o2 qui Vous concerme. vrai faux fanx

19, Tai dumal 4 récupérer aprés um effort physique ..o

(|

20, Je dois limiter mes activités Enﬂg;tques telles u:[ue la course ou les
21. Je dois me forcerpmtrmangﬂ

21, Je dois rester chez moi plus que je ne le voudrais.........._.

23 Je me sens suffisamment a l'aise pmtr paﬂer de ma maladie avec
d'autres ..

24, Je me sens trop mmg'e

25 Ta l'lmpresslon de pa.rmh‘e dlfﬂ!‘l‘ﬂ:lt{f} des aufres persomnes de
mon &ge..

26. Je ne me sens pas sin'sure de moi & cause de mon apparence
PHVSIUE oot e
27, Les gens ont pewr que je ne 5015 contaglens/ contagieuse ... ...

28. Je rencontre beaucolp MAS AT .....oooeeeeecce e
29, Ta l'impression que ma toux g8ne 185 autres. .. ... ceecceerceecees
30. Je n'hesite pas & 0T le S0IT ..o e
31, Jeme sens souvent SEUl(E) o
32, Jeme sens en bomme SAEE ..o

33, Nm'est difficile de faire des projets d'avenr (par exemple aller &
l'miversité, me marier, progresser dans ma camiere, efe.)..............

M. Jeméne ume vie mormale e

OO0 OODD0DO0ODO0OO0O O OO0 ooo ood

OO0 OO0 o0o0o0 o oo ooo o
OO0 OOooooo o oo ooo o
OO0 OOooooo o oo ooo o

Cpf
Foundation 2000, Guitmer, Modi, Warrous and Messer. Revised 2002, CFQ-R Teen/Adult. French Version 2.0
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Section IIL Ecole, travail ou activités quotidiennes

Fa
Ry

activités quotidiennes an cours des deux derniéres semaines 7

1. Vous n'avez pas eu de mal 4 suivre

2. Vous étes parvenuie) & rester a jour mais cela a &té difficile
3. Vous avez été en retard

4. Vous n'étes pas parvenufe) du tout 3 assumer ces activités

Les Questions 35 @ 38 traitent de V'école, du
travenl on d'antres tiches quotidiennes.

. Dans quelle mesure avez-vous eu du mal a vous tewr a jour dans vofre travail scolaire, professionnel, ou d'antres

36. Combien de fois avez-vous mancgué I'école, vous étes-vous absenté(e) du travail, ou n'avez-vous pas €8¢ en mesure
de mener 4 bien vos activités quotidiennes au cours des deux demuéres semames 3 cause de votre maladie ou des

traiterents ?
O Toujours O Souvent O Parfois O Jamais
37. Avec quelle fréquence la mucoviscidose vous empéche-t-elle d'atteindre vos objectifs scolaires, professionnels ou
persomnels 7
O Toujours O Souvent O Parfois O Jamais

38. Avec quelle fréquence la mucoviscidose vous empéche-t-elle de faire vos courses habituelles (vos achats ou aller ala

bangue, par exemple) 7
O Towjours [0 Souvent [ Parfois O Jamais

Section IV, Difficultés svmptomatiques

Indiguez dans quelle mesure vous aver ressenti des difffcultés an cours
das denx dermiéres semaines. Beaucoup Plu

39, Avez-vous eu dumal & prendre dupeids T

=

40. Avez-vous été congestiomme(e) T ... e
41. Awez-vous tonsse pendant la jourmee 7 e

oooao
oooao
ogooao

42, Avez-vous tousse pour faire sortir les crachats o

43. Vos crachats ont & surtout : [ Clairs [ Clairs & jmmdtres [ Verdtres
[J Verdétres aver des traces de sang [ 1Ne sait pas

t Unpen Pasdutout

O
O
O

o |
Aller a la

Question 44 |

Combien de fois au cours des denx dermiéres semmnes : Toujours Souvent Parfois  Jamais

4. Avezvous endes sifflements T
45, Avez-vous en dumal 8 1eSPIrer 7.
46. Vous étes-vous réveillé(e) pendant la mut parce que vous toussiez 7

47, Avez-vous souffert de 23z 7
48, Avezvousende ladiammhée T e

49, Avervous et mal au VentTe T e

OOooOooooao
OOooOooooao

50, Avez-vous eu des problémes pour manger T

Assurez-vous que vous avez répondu a tontes les questions.

Merci de votre collaboration

) a Cystic
Fibrosis _
Foundation 2000, Cuitmer, Modi, Watrous and Meszer. Rewised 2002, CFQ-F. Teen/Adult, French Version 2.0
CFQ-E Adolescents/ Adultes, Version frangaize 2.0
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HANOT Roxane

CFQ-R — Questionnaire (Parents/tutenrs des enfants dont I'ige est compris entre 6 et 13 ans)

b ac i

QUESTIONNAIRE MUCOVISCIDOSE — REVISE

Lea fait de comprendre Nimpact de 12 maladie de voire enfant et des traitements sur =3 vie de tous les jours peut aider notre
equipe de soins de sante 4 miere suivre 1étar de sanrs de vome enfant ot ses waitements. Cest PO CEE TAISON QUSO8
questionnsine @ &5 specifignemenst élsbond pour les perents d'enfants steints par la rmcoviscidese. Mous vous remencions de

bien vouloir répondre 4 ce questionnairs

Imstructions -Les questdons suivantes poment sur Uétar de sanee actuel de votre enfant, tel que celui-ci le pergoin Cas
informations nons permetront de misee comprendre comment il ou ells se sant dans sa vie de tous les jours. Veuillez
répondrs 3 toutes les questions. I o'y A ni bonnes ni msavaizes réponses !SI vous ne saver pas mmés bien comrment
répondrs, cholsissez Ia réponse qui cormespond le misux 3 13 simation de voms enfant.

Section L. Eléments démographigques I

A Quelle est 1a date de naissance de votre enfant 7
Diate

Ma  Jour Anmnse
B. Quel est vore lien avec l'enfant 7

[ néce

[ pére

[ Grand-mére

O Grand-pére

0 Autre parent

[ méze adoptive

O pére adoptf

O Ausre (préciser 5VF)

C. Laguel des énonces suivants decrit-il le misux 1" origine
ethniqus de voos enfant
O cancasien
O Americain d°origine africaine
O Hispanigque
O Asiatiqueoriental ou des fles
Pacifigque
O 1atif & Amérique ou de 1" Alaska
O Autre (préciser SVE) -

D. Aucours des denx dermiéres semaines, voire
enfant est il allé en vacances, ou a-t-ilislls &% absent(s)
de l'stablissement scolaire an sein duquel il'slle etait
scolarise{e) pour des raisons NON lies 3 sa sane 7

Oow [O%en

E. (melle est votre date de naiszance 7
Date

Mo  Jour Annes

F. Quelle est voire sifuation mantale acuelle 7

Célibataire/ Tamais marié(e)
Marié(s)

Venfirame

Divorce(e)

Séparé(e)

Femarie{e)

Concubinaze

ogooooono

G, Cual 25t votre nivesu scolaire 7
[ Mivean émdes secondaires ou inférieur
[0 Baccalaréat
O Enseignement professionnel technigue
[0 Premier cycle miversitmire
O Deuwxiéme cycle universitaire

[0 Troisiéme cycle universitaire

H. Parmiles enonces suivants, quels sont cenx qui

correspondent le misux avec vome sifzadon
professionnelle actmells 7

[l Fecharche d'amploi

[ Travail a temps complet ou partiel (soit en
dehors dn domicile on dans le cadre d'une
activite professionnalle a donzicile)
Femme/homme d'intérienr 3 temps complet
e travaille pas pour des raisons de sante

ooao

Me mavaills pas pour 4" sumes raisons

Abrosis
E:m“ “Cuitmar, Modi, Wamoms 2nd Messer, 2000. Bevised 2002. CF-R — Parunt, Franch Vemion 2.0

CFQ-R Parents Tuturs, Vemion fangaise 1.0

Page | war 4

D.E.M.K. 2020 — IFMK Marseille



. ol . Veuilles indiguer comment 5'esi send voire enfant au cours des denx dernieres
Section II. Qualite de vie I semaines en cochane la exse correspondant @ voire réponse.

Beawcoup Quelques Unpeode Awncune

Dans quelle mesure voire enfant a-i-il'elle renconire des de difficultes difficulies difficulte
diffcultes difficultes
1 Asehﬁrm’adﬂsema:esen&rglqlm telsquecnumuu [l | O [l | O
pratiguer un sport ...
1 Pour marcher awssi vite que les antres. .. O O O O
3. Pour monter les escaliers awssi vite gue les autres O O O O
d..Pn'u:purterm;smdmerdes nb]mlumds{]n'res. cariabls ou O O O O
un sac a dos).. S - . .
§_ Pour monter phusieurs BmEes . ..o L] O O O
Cocher la case correspondant & voire réponse.
Au cours des denx dermieres semaines, mdigues avec guelle
Jreguence voire enfan Toujour:  Souvent Parfois Jamais
6. A pam S el JOVEIL TOVEIER e O [l [l O
7. A semble inguiet Imquiste. .. O O | O
8. A DAL EREEIWRIEN oeoeceerececec e can e e casas e e en s O O O O
9. S’est facilement muis{a) e COLBTR.. ... ovov i O O O O
10, A ete en plEime SOTIEE oo e s e e O O O O
B T T O | | O
12, & ete plein(e) @8meTEIR. oo O | | O
13. 'z pu aller 3 l'ecols ou sssister 3 d'anTes actvites, ou s étéen O | | O

retard, en raison de sa maladie ou des trajtements. ...

Veuillez entourer le chiffre correspondam @ vorre réponse. Choisizsel une seule réponse @ chague gRESHon.
En reflechissant a 'état de santé de votre enfent su cours des denx dernigres semaines, indiquaz -

14. L3 mesure dans lzquells votre enfant a participe 3 des activités sportives ou physigues sumes, telles que les cours
d'édncation physique

W'a pas pris part 3 des activites physiques

A participe moins que Thabitude awx activites sportives

A participe autsnt que Thabitude, mais avec plus de difficalies

A gt en mesure de participer a des activites physigues sans diffioulie

da g D e

15, Lamesurs dans laguells votre enfant 3 rencontre des diffionlses ponr marcher

I ow ells marche longremps sans se fangner

1 ou elle marche longiemps mais se fatigne

1 ou elle ne pent marcher longtemps, parce qu'il ou elle se fatigue Tes vite
1 ou elle évite de marcher autant que possible, parce que ¢a la/la fatigus wop

de Lig D

% “{Quittnes, Modi, Watrows and Massar, 2000, Revised 2002, CFQ-R. — Parunt, Franch Varsion 2.0
CFQ-R. Parents Tuteurs, Version fremgaise 1.0 Page 1 sar 4

HANOT Roxane D.E.M.K. 2020 — IFMK Marseille



Cochez la case correspondant @ voire TEPonse d C£s gHESTONS.

En vous referant a son état de santé au cours de ces dewx dermiéres
semaines, indiguez, pour chacune des phrases suhvanies, dans quelle

. Flutat Flutdt Tres
mesure lles sont veaies ou fausses pour voire enfimt

Tresvrai  vrai fanx faux

16. Mon enfant a des difficultés 4 récupérer aprés un effort physique . ... O O O O
17. Les prises de repas sont difficiles. ... ..o O O O O
18. Lafe) maitement(s) administré(s) 4 mon enfant entrave(nr) ses activités O O O O
19. Mon enfant se trowve petit{e) par rapport aux camarades de son dge... O O O O
20. Mon enfant se trowve différens(e) physiquement das anwes enfants du O O O O

T T TS
21. Mon enfant 5& TOUVE 0P MUDCE. ......coce e e e savames e smsssimses L] [l O O
11, Mon enfant s rouve en BONDS SANME e L] O N O
23. Mon enfant a tendance & se replier sur lnifelle-méme ... [] O O O
24. Mon enfant méne une Vie BOMEAIE. ... srecscseceeieee L] O O O
26. Mon enfant & des difficultés & s"entendre avec danmes ... [ O O O
27. Mon enfant a des Gifficultés & 58 COMCBIMEET .ooovecececececsrecvcnccrecieee L] O O O
18, Moo enfant est en mesure de se tenir & jour de ses activités scolaires ] O O O

on des vacances (par exemple, dans le cadre dume colonde) ...
29 Moo enfant ne se debronille pas aussi bien que dhabimde en lisison O O O O

avec ses activitds scolaires ou de vacances (par exemple, dans le
30. Moo eafant consacre quoddiennement énonmement de temps 3 sas O O O O

Tarements. ... ...
Venillez enrourer le chiffre correspondant & voire réponse. Choisisser une senle réponse & chague grestion.
il A quel point est-il difficile pour vetre enfant de suivre quotidiennement son raitement (v compris medical) 7

1. Pas dntout

2. Unps=u

3. Modérément

4 Tres
32. Quel est, a votre avis, 'atar de santé de vome enfant 7

1. Excellsnt

2. Bm

3. Satisfaisant

4. Mauvais

% tI.:'I'n.il:hm:r, Mo, Watrews and Messar, 2000, Ezvdzed 2002, CFQ-E— Paxont, French Varsion 20
CFQ-F Parents Tuteurs, Varsbon framgaise 2.0 Page 3 s 4
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Section HI_ Difficnlres Le jen de questions cl-gpres 5f conck pour determiner la fréguence avec
FMPIomangues laguelle voire enfant est confrontefe) a des difficulies respiratotres, telles
que de la toux on des essonfflemenis.

Feuillez indiguer comment voitre enfimt s'est senfi qu cours de ces  Beanconp  Plutot Un pen Pas du

der dermieres semaines. tont
33, Mon enfant 2 eu des difficultés 3 prendre dupoids ... n O O O
34. Mon enfant etait congesionnea). ..o O O O O
35. Mon enfant toussait pendant 1a JOWREe .......oocceeececvcvececceeneee [ O O O
36. Mon enfant 2 &1 tonsser pour faire sortir des crachats. ... O O O O

&
Aller a la
Cuestion
1]
37. Les crachats de mon enfant ésmit pour l'essentiel - [ Clairs [ Clairs 3 joundtres [ Verdétres
[ Werdames avec des traces de sang [12e sait pas

Au cours des denx dermieres semaines - Touwjours Soovent Parfois Jamais
A8, Mon enfant 8 en des sifflements O O O O
39. Mon enfant & en du msl & PRSPIET ... ] N N |
40. Mon enfant a &2 réveillé(s) par la toux la ot oo [] N N |
41. MMon enfant 3 e des BT e O O O O
47 Monenfantaende ladiamhes O O O O
43, Mon enfant 8 enmal su vemiTe. | O O |
44. Moo enfant & eu des problémes alimentaites ... ....coooecrecne. | O O |

Feuillez verifier qus vous ave: répendu a fowtes les guestions.
Merci de votre collaboration.
% ltQ‘l:l.':l:l:l:m. Modi, Watrows and Messar, 2000, Eovised 2002, CF(-E — Parunt, French Varsion 2.0
CFQ-R Parants Tuturs, Varsion famgaise 1.0 Prge 4 sar 4
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Annexe 7- « Quality of well being scale »

Tahle 3.1 Quality of Well-baing/Genaral Health Policy Modal: slaments and calenlating
formulas (function scales, with step definitions and calculating weights)

Srep No Srep Definision Weight
Mobility Scale (MOB)
5 Mo limitations for health reasons SRLLY

4 Dvid not drive a car, health related; did not ride in a car as usual for age (wounger  -.062
than 15 yr), health related, and’or did not use public transportation, health
related; or had or would have used more help than usual for age o use public
transportation, health related

2 In hospital, health related =50

Physical Activity Scale (PAC)
4 Mo limitations for health reasons SRl
3 In wheelchair, moved or controlled movement of wheelchair without help from - 060
someone else; or had trouble or did not try to lift, stoop, bend over, or use
stairs or inclines, health related, amdfor limped, used a cane, crutches, or
walker, health related; and’or had any other physical limitation in walking, or
did not try 1o walk as far as or as fast as other the same age are able, health
related
1 In wheelchair, did not move or contrel the movement of wheelchair without =077
help from someone else, or in bed, chair, or couch for most or all of the day,

health related
Focial Acrivity Scale (34AC)
5 Mo limitations for health reasons = (0
4 Limited in other (e.g. recreational) role activity, health related -.06l
3 Limited in major (primary) role activity, health related =061
2 Performed no major role activity, health related, but did perform self-care  -.061
activifies

1 Performed no major role activity, health related, and did not perform or had -, 106
maore help than usual in performance of one or more self-care activities, health
related

Calenlasing Formular
Formula 1. Point-in-time well-being score for an individual (W)
W= | + (CPXwt) + (MOBwt) + (PACwI) + (SACwt)
where “wi” is the preference-weighted measure for each factor and CPX s

Symplom/Problem complex. For example, the W score for a person with the
following description profile may be caleulated for one day as:

CPX-11 Cough, wheezing or shoriness of breath, with or without fever, =1
chills, or aching all over
MOB-5  No limitations =000

PAC-| In bed, chair, or couch for most or all of te day, health related =077
SAC-2 Performed no major rale activity, health related, but did perform — -.(41
self-cars

W =1 + (=.257) + (-.000) + (~07T) + {-.061) = 0.605
Formula 2. Well-years (WY as an output measure:
WY = [No, of persons = (1.0 + CPXwt + MOBwt + PACwt + SACwE) X Time]

HANOT Roxane D.E.M.K. 2020 — IFMK Marseille



Annexe 8- Echelle PEDro

Echelle PEDro

L. les critéres d'éligibilitg ont & précisés

1. les sujets ont é1é répartis aléatoirement dams les proupes (pour un essai
croisd, |'ondre des trailements regus par les sujels a ¢1¢ atiribug
aléatoiremen)

1. larépanition a respecté une A58 gnation secné e

4. les groupes Gaient similaines au début de | Gude au regard des indicateurs
promostiques les plus imponimis

8, tous les sujets étaient “en aveugle®
6, tous les thérapenies avam alminising le iraflement étaent "en aveugle”

T. tous les examinateurs taient “en aveugle” pour su mains un des eritéres
de jugement essenticls

H. les mesures, pour aumaoins un des cniéres de jugement essentiels, oni
&1 obtenues pour plus de 85% des sujets intialement réparis dins les

proupes

9, tous les sujets pour ksguels les sésultat @aient disponibles ont requ le
traitement ou ant suivi 'intervention conirdle conformdénment & leur
répantition ow, quand cela n'a pas &¢ le eas, les donndes d'au moins un des
critéres de jupement essentiels omt &¢ analysées “en imention de trater™

1, Tes résultats des comparaisons sialistiques interpnou pes sont indigués
s i mining un des critires de jugenent essenticls

|1 povur au mains un des critéres de jugement essentiels, 1'"émde indique & la
fiis 'estimation des effets et I'estimation de leur variabiliné

nan
nan [

nan [

nan [
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Description de
I’échantillon :

Objectif de
I'étude

Criteres
d’inclusion

Criteres
d’exclusion

Perdus de vue

Modalités de
I’entrainement

Résultats

Annexe 9- Synthese des études incluses

E. S. Sosa etal., 2012 :

Durée : 8 semaines
Lieu : Gymnase intra hospitalier de I'Hopital pour enfants « Nin 'o Jesu's » a Madrid

N=22:

Groupe expérimental : n = 11 (6 gargons/ 5 filles)

Groupe contréle : n =11 (7 gargons / 4 filles)

Moyenne d’age : 10,5 ans

Etat clinique : Gravité faible a modérée, condition clinique stable (VEMS > 50%)

Le but de I’ étude est d'évaluer les effets d'un circuit intrahospitalier de 8 semaines
combinant un programme d’entrainement en résistance et en endurance effectué par des
enfants atteints de mucoviscidose sur les conditions physiques cardiorespiratoire (VO2
max ), la force musculaire (Critéres de jugements primaires ), la fonction pulmonaire
(VEMS, CV), les capacités fonctionnelles (TUDS test, TUG test), les variables
anthropométriques (IMC, masse) et enfin la qualité de vie (Critéres de jugements
secondaires). L’étude cherche également a analyser les effets d'une période de sevrage (4
semaines) sur les résultats susmentionnés.

- Etre un garcon ou une fille de 5 3 15 ans
- Vivre vers Madrid

- Détérioration pulmonaire avec un VEMS < 50%

- Etat clinique instable (hospitalisation au cours des 3 mois précédents)

- Avoir une infection au Burkholderia cepacia

- Avoir un trouble musculosquelettique ou tout autre trouble pouvant interférer sur la
pratique de I'activité physique
4 perdus de vue :

- 1dans le Groupe expérimental en post entrainement (5 garcons/ 5 filles)

- 3 dans le Groupe Contréle en phase de désentrainement (5 garcons/ 3 filles)

Fréquence : 3X/semaine

- 10 minutes d’échauffements sur un vélo ergomeétre
- 20-40 minutes d’ergocycle (la charge de travail correspondant a la plus haute résistance
suscitant le seuil ventilatoire (SV) au cours du test d’exercice de base (EFX)

3 séries de 12 a 15 répétitions de 11 exercices de musculation (développé couché,
développé des épaules, presse jambes, leg curl /extension, abdominaux crunch,
extension lombaire, curl bras, extension de coude, rameur, tirage horizontal) sur
machines sans périodes de repos. En début de programme, travail a 40% de 5 X la
RM), en fin de programme, a 60% de 5 X la RM.

Les enfants s’entrainent seuls afin de minimiser le risque d’infection. Chaque séance
d'exercice est supervisée individuellement.

Augmentation du V02max et de la 5RM de maniére significative dans le groupe
d’intervention.

Le VO2 max a diminué lors de la période de désentrainement et la 5RM également mais
pas de maniere significative.

Aucun changement significatif au cours de la période d'étude au sein du groupe témoin.
Aucune amélioration des critéres de jugements secondaires pour les deux groupes.
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Résultats

HANOT Roxane

H. C. Selvadurai et al., 2002

Durée : 18 jours

Lieu : Hopital

N=66 :

Groupe endurance : n =22 (9 gargons/ 13 filles)

Groupe résistance : n= 22 (10 gargons/ 12 filles)

Groupe contréle : n =22 (9 gargons / 13 filles)

Moyenne d’age : 13,2 ans

Etat clinique : Patients admis a I’'hOpital pour une exacerbation pulmonaire infectieuse ;
VEMS : 40% <VEMS <75%

Le but de cette étude était de comparer un entrainement en endurance et un
entrainement en résistance chez les enfants atteints de mucoviscidose admis a I'hdpital
avec une infection pulmonaire intercurrente avec un groupe témoin sur les conditions
physiques cardiorespiratoires (VO2max), la fonction pulmonaire (VEMS, CVF), les
variables anthropométriques (masse, masse maigre), la force, et la qualité de vie.

L'exacerbation pulmonaire infectieuse était éligible pour I'étude. Une exacerbation
pulmonaire infectieuse a été diagnostiquée s'il y avait des caractéristiques d'augmentation
de la toux avec des expectorations purulentes chez un enfant souffrant de malaise avec
une radiographie thoracique anormale associé a une perte de poids.

- Enfant souffrant d'hypertension pulmonaire connue
- Enfant ayant besoin d'oxygéene diurne avant I'exacerbation pulmonaire ayant conduit a
I"hospitalisation

0 perdus de vue.

Fréquence : 5X / semaine

Groupe aérobie : 30 minutes d’activité comprenant la course sur tapis roulant non-
motorisé, ou travail sur un ergocycle a une vitesse maintenant la FCa 70 % de la FC
maximale.

Groupe musculation : musculation du haut et du bas du corps avec une machine a
résistance graduée. Résistance augmentée a chaque début de séance a la résistance
subjective maximale (sujets en aveugle de la résistance), afin de travailler a 70% de cette
RM. = 5 séries de 10 répétitions pour chague membre.

Chaque session d’entrainement a été supervisée.

Les enfants qui ont recu une formation aérobie avaient une capacité aérobie de pointe
(V02 max), des niveaux d'activité et une qualité de vie nettement meilleure que les
enfants qui ont regu le programme d'entrainement en résistance ou qui faisaient partie du
groupe témoin.

Les enfants qui ont recu un entrainement de résistance ont eu une meilleure prise de
poids (masse totale et masse maigre) fonction pulmonaire et force des jambes que les
enfants ayant recu un entrainement aérobie ou faisant partie du groupe témoin. Les sujets
qui ont participé a une formation aérobie pendant leur séjour a I'h6pital ont toutefois
continué d'améliorer leur endurance malgré I'absence d'un programme de formation
supervisé. Les sujets qui ont recu un entrainement en résistance ont perdu une partie de
leur force musculaire dans le mois suivant la sortie.

Les sujets du groupe témoin ont amélioré leur aérobie et leur force dans le mois suivant
leur sortie de I'hopital mais cette amélioration n'a pas atteint la signification.
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S. Gupta etal., 2019

Durée : 12 mois

Lieu : A domicile

N=52:

Groupe expérimental : n = 25 (15 garcons/ 10 filles)

Groupe contréle : n = 27 (15 garcons / 12 filles)

Moyenne d’age : 12,5 ans

Etat clinique : Gravité modérée a sévere ; 35% < VEMS < 75%

Evaluer I'effet d'un programme d'exercice d'un an sur I'accumulation de minéraux osseux
chez les enfants et les adolescents atteints de mucoviscidose (critére de jugement
primaire) et sur la fonction pulmonaire, la condition physique cardiorespiratoire, sur
I'activité physique quotidienne et sur la qualité de vie (critéres de jugements
secondaires).

- Diagnostic confirmé de mucoviscidose,

- Pas de cure d’antibiotiques par voie intraveineuse 1 mois avant l'inscription a I'étude

- VEMS 2 20% prévu

- Les enfants atteints de troubles musculosquelettiques diagnostiqués auparavant, tels
que l'arthrite rhumatoide, la dystrophie musculaire ou l'insuffisance rénale chronique

0 perdus de vue

Fréquence : 3X/semaine
Programme d'exercices de musculation et de sauts en pliométrie :

L'entrainement musculaire est exécuté en utilisant des lests attachés a la taille ou aux
chevilles (squats, fentes avant, pompes, travail des quadriceps).

L'intensité de I'exercice est augmentée tous les trois mois en augmentant le poids et le
nombre de répétitions.

Le régime pliométrique commence avec trois types de sauts, 20X/jours. L'intensité est
augmentée en ajoutant un nouveau type de sauts. Des exercices ont été enseignés
pendant 2 jours au cours de la premiére semaine puis un CD de démonstration animée de
I'exercice a été donné a chaque sujet. Des directives téléphoniques et une évaluation de la
conformité ont été faites tous les 2 semaines.

Programme d’exercice non individualisé et non supervisé (Les auteurs ont suivi les
enfants une fois tous les 3 mois).

La variation de la DMO du corps entier et de la colonne lombaire sur 12 mois dans le
groupe expérimental était plus faible de 0,006 g/cm? (IC a 95% -0,02 a 0,02) et plus élevée
de 0,001 g/cm? (IC a 95% -0,04 a 0,03) par rapport aux témoins, respectivement.
Cependant, la différence entre les groupes n'était pas significative pour les deux
parameétres. Le groupe expérimental a connu une amélioration significative de sa capacité
d'exercice (p = 0,006), de la qualité de vie et des taux sériques de vitamine D (p = 0,007).
Les différences entre les groupes pour les changements de la fonction pulmonaire et de
I'activité habituelle n'étaient pas significatives.
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E. Santana-Sosa et al., 2014

Durée : 8 semaines

Lieu : Gymnase intra hospitalier de I'H6pital pour enfants « Nin ‘o Jesu's » a Madrid
N=20:

Groupe expérimental : n = 10 (6 gargons/ 4 filles)

Groupe contréle : n =10 (6 gargons / 4 filles)

Moyenne d’age : 10,5 ans

Etat clinique : Gravité faible a modérée (VEMS > 50%)

Le but de cette étude est d'évaluer les effets d'une formation de 8 semaines combinant un
entrainement en résistance et en endurance et entrainement musculaire inspiratoire sur
les volumes pulmonaire, la force musculaire inspiratoire (PImax), la condition physique
cardiorespiratoire (VO2max) (critéres de jugement primaires), et la force musculaire
dynamique, la composition corporelle et la qualité de vie chez les patients pédiatriques
ambulatoires atteints de mucoviscidose (critéres de jugement secondaires). Les effets
d'une période de désentrainement de 4 semaines sur ces parametres ont également été
déterminés.

- Etre un garcon ou une fille de 6 4 17 ans
- Vivre vers Madrid

- Détérioration pulmonaire sévére avec un VEMS < 50% de la théorie

- Etat clinique instable c.-a-d. hospitalisation au cours des 3 mois précédents),

- Avoir une infection au Burkholderia cepacia

- Avoir un trouble musculosquelettique ou tout autre trouble pouvant interférer sur la
pratique de I'activité physique

3 perdus de vue :

- 1dans le Groupe contrdle en post entrainement (5 garcons/ 4 filles)

- 2 dans le Groupe Contrdle en phase de désentrainement (4 gargons/ 3 filles)

Fréquence : 3X/semaine

Entrainement aérobie : 10 minutes d’échauffement sur un ergocycle + 20 a 40 minutes
d'exercices d'entrainement sur ergocycle et de « jeu actif » (courir/ jouer au football,
pendant = 15 min)

Entrainement musculation : Exercices sur appareils de musculation spécialement congus
pour la taille corporelle des enfants / adolescents (presse jambes, leg-curl/extension
tractions, développé-couché, rameur, abdominaux crunch) : 3 X 12 g 15 répétitions sans
périodes de repos entre les exercices. Augmentation progressive de la charge (de 2,25 kg
apres trois séances d'entrainement avec un poids donné) et indépendamment pour
chaque exercice, en commengant a 50% de la 5 RM.

Travail musculaire inspiratoire : 2 séances / jour de 5min consistant a 30 inspirations
contre une charge correspondant a 40% (S1-S2) et 50% de la PImax (S3-S4), et a 40% du «
nouveau » Plmax évalué apres la S4 (55-S8)

Chaque séance a été supervisée individuellement par des éducateurs sportifs (1
superviseur / enfant).

Amélioration significative de la PImax, la VO2max et de la 5RM (presse jambes, développé-
couché, rameur) (p<0.001), également pour le % de masse graisseuse (p<0.023) et de
masse maigre (p=0.001), avec une formation exercant un effet bénéfique significatif
uniquement dans le groupe d'intervention, qui a été maintenue apres la période de
désentrainement pour la PImax et la 5RM du leg-press.
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D. M. Orenstein et al., 2004

Durée : 12 mois

Lieu : Domicile

N=62

Groupe endurance : n = 32
Groupe résistance : n= 30
Moyenne d’age : 11,5 ans

Etat clinique : 75 < VEMS < 100

Le but de cette étude est de comparer les effets d'un régime d'entrainement a la force du
corps supérieur semi-supervisé a domicile avec un régime d'entrainement aérobie de
structure similaire.

L'exacerbation pulmonaire infectieuse était éligible pour I'étude. Une exacerbation

pulmonaire infectieuse a été diagnostiquée s'il y avait des caractéristiques d'augmentation

de la toux et des expectorations purulentes chez un enfant souffrant de malaise avec une

radiographie thoracique anormale, une perte de poids et une augmentation de la toux et

des expectorations purulentes.

- Pratique d'exercice en endurance réguliére ou de la musculation pendant 20 minutes au
moins trois fois par semaine

- Capacité de travail de pointe > 110% de la théorie d'apres I'équation de Godfrey

- Absorption d'oxygéne (mm/min) > 100% de la théorie sur la base de I'équation de
Franklin ou Rowland

- VO?max > 45 mL/kg/min

- Effort sous-maximal, qui a été défini comme un rapport d'échange respiratoire de < 1,0
ou une interprétation subjective par le testeur

9 perdus de vue :

- 7 dans le groupe aérobie

- 2 dans le groupe résistance

Fréquence : 3x/semaine

Groupe aérobie : Entrainement sur un escalier d’entrainement 5 min/session,
augmentation progressive de I'exercice a 30 min/session au cours de I'étude. Les enfants
ont appris a augmenter progressivement leur FC cible a 70% de leur FC max.

Groupe musculation : Travail uniguement du haut du corps (biceps curls, tirage horizontal,
développé couché).

Ces exercices ont été adaptés individuellement a la force des participants et le nombre de
séries, de répétitions ainsi que le niveau de résistance a augmenté progressivement au
cours de I'année. Les enfants ont été invités a garder leur FC aux alentours de 55% de leur
FC max, sur la base de I'exercice test (EFX).

Une session par semaine supervisée par un kinésithérapeute.

Les deux procédures d'entrainement étaient associées a une augmentation de la force (p
<0,002) et de la capacité de travail physique (p < 0,033).
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Annexe 10 — Tableau des tests statistiques des études incluses

Articles

Données paramétriques

Données non
paramétriques

S. Sosa et al., 2012

a mesures
répétées a deux facteurs
(groupe x temps).

Test U de Mann-Whitney

H. C. Selvadurai et al., 2002

Test t de Student

S. Gupta et al., 2019

Test t de Student

Test U de Mann-Whitney

E. Santana-Sosa et al., 2014

a mesures
répétées a deux facteurs
(groupe x temps).

Test U de Mann-Whitney

D. M. Orenstein et al., 2004

Test t de Student
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Annexe 11- Tableau de la synthése des résultats

- : Evolution négative / Pas de pertinence statistique / clinique
+ : Evolution négative / Pas de pertinence statistique / clinique

& : Biais statistique important de par I’'hétérogénéité des données de base

Criteres de . Pertinence Pertinence
Etudes . Evolution . . ..
jugements statistique clinique
E. S. Sosa et al., VEMS + _ _
2012
Aérobie + QbVv + - X
musculation
versus témoin MC + - - X
8 semaines
MM - : - X
H. C. Selvadurai et VEMS + + +
al., 2002
Musculation vs QbvVv X
témoin
18 jours McC + + -
MM + + +
H. C. Selvadurai et
VEMS -
al., 2002 + +
Musculation vs Qbv +
aérobie
18 jours MC + + +
MM + + +
S. Gupta et al., VEMS _ _ _
2019
Muscu + Qbv + + +
pliométrie versus
témoin McC X
12 moi
mois MM
E. Santana-Sosa et VEMS + _ _
al., 2014
Musculation + QbV + - X
aérobie versus
témoin MC + = = x
8 semaines
MM + + +
D. M. Orenstein et VEMS _ _ _
al., 2004
Musculation QbV + + -
versus Aerobie
lan Mc +
MM X
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recommandations

A

Preuve scientifigue établie

Annexe 12- Grade des recommandations

Niveau de preuve scientifiqgue fourni par la littérature

Niveau 1

- essais comparatifs randomises de forte puissance ;

- méta-analyse d'essais comparatifs randomises ;

- analyse de decision fondee sur des études bien menées.

B

Présomption scientifique

Miveau 2

- essais comparatifs randomises de faible puissance ;
- etudes comparatives non randomisees bien menées ;
- études de cohortes.

Cc

Faible niveau de preuve
scientifique

Miveau 3
- études cas-témoins.

MNiveau 4

- etudes comparatives comportant des biais importants ;

- études rétrospectives ;

- séries de cas ;

- etudes epidémiologigues descriptives (transversale, longitudinale).
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Annexe 13 - Grille AMSTAR - outil de mesure pour évaluer la qualité méthodologique des

revues systématiques

AMSTAR — a measurement tool to assess the methodological quality of systematic reviews.

1. Was an 'a priori’ design provided?
The research question and inclusion criteria should be established before the conduct of
the review.

Note: Need to refer to a protocol, ethics approval, or pre-determined/a priori published
research ohjectives to score a "yes.”

2. Was there duplicate study selection and data extraction?
There should be at least two independent data extractors and a consensus procedure for
disagreements should be in place.

Note: 2 people do study selection, 2 people do data extraction, consensus process or ane
parson checks the other’s work.

3. Was a comprehensive literature search performed?

At least two electronic sources should be searched. The report must include years and
databases used (e.q., Central, EMBASE, and MEDLINE). Key words and/or MESH terms
must be stated and where feasible the search strategy should be provided. All searches
should be supplemented by consulting current contents, reviews, textbooks, specialized
registers, or experts in the particular field of study, and by reviewing the references in
the studies found.

Note: If at least 2 sources + one supplementary strategy used, select "ves”™ (Cochrane
register/Central counts as 2 sources; a grey literature search counts as supplementary).

4. Was the status of publication (i.e. grey literature) used as an inclusion
criterion?

The authors should state that they searched for reports regardless of their publication
type. The authors should state whether or not they excluded any reports (from the
systematic review), based on their publication status, language etc.

Note: If review indicates that there was a search for "grey literature” or "unpublished
literature, ™ indicate "ves.” SIGLE database, dissertations, conference proceedings, and
trial registries are all considered grey for this purpose. If searching a source that contains
both agrey and non-grey, must specify that they were searching for grey/unpublished Iit.

5. Was a list of studies (included and excluded) provided?
A list of included and excluded studies should be provided.

Note: Acceptable if the excluded studies are referenced. If there is an electronic link to
the list but the link is dead, select "no.”™

6. Were the characteristics of the included studies provided?

In an aggregated form such as a table, data from the original studies should be provided
on the participants, interventions and outcomes. The ranges of characteristics in all the
studies analyzed e.q., age, race, sex, relevant socioeconomic data, disease status,
duration, severity, or other diseases should be reported.

Note: Acceptable if not in table format as long as they are described as above.
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7. Was the scientific quality of the included studies assessed and documented?
‘4 priori” methods of assessment should be provided (e.q., for effectiveness studies if the
author(s) chose to include only randomized, double-blind, placebo controlled studies, or
allocation concealment as inclusion criteria); for other types of studies alternative items
will be relevant.

Note: Can include use of a quality scoring tool or checklist, e.g., Jadad scale, risk of bias,
sensitivity analysis, etc., or 8 description of quality items, with some kind of result for
EACH study ("low™ ar "high” is fine, as long as it is clear which studies scored "low” and
which scored “high™; a summary score/range for all studies is not acceptable).

8. Was the scientific quality of the included studies used appropriately in
formulating conclusions?

The results of the methodological rigor and scientific quality should be considered in the
analysis and the conclusions of the review, and explicitly stated in formulating
recommendations.

Note: Might say something such as "the results should be interpreted with caution due to
poor guality of included studies. ™ Cannot score “yes” for this question if scored "no” for
question 7.

9. Were the methods used to combine the findings of studies appropriate?

For the pooled results, a test should be done to ensure the studies were combinable, to
assess their homogeneity (i.e., Chi-sguared test for homogeneity, I2). If heterogeneity
exists a random effects model should be used and/or the clinical appropriateness of
combining should be taken into consideration (i.e., is it sensible to combine?).

Note: Indicate "yes™ if they mention or describe heterogeneity, i.e., if they explain that
they cannot pool because of heterogeneity/variability between interventions.

10. Was the likelihood of publication bias assessed?

An assessment of publication bias should include a combination of graphical aids (e.qg.,
funnel plot, other available tests) and/or statistical tests {e.g., Egger regression test,
Hedges-Olken).

Note: If no test values or funnel plot included, score "no”, Score "yes” if mentions that
publication bias could not be assessed because there were fewer than 10 included
studies.

11. Was the conflict of interest included?
Potential sources of support should be clearly acknowlaedged in both the systematic
review and the included studies.

Note: To gef a "yes,” must indicate source of funding or support for the systematic
review AND for each of the included studies.

Shea et al. BMC Medical Research Methodology 2007 7:10 doi:10.1186/1471-2288-7-10
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Additional notes (in italics) made by Michelle Weir, Julia Worswick, and Carolyn Wayne based on conversations with

Bev Shea andfor Jeremy Grimshaw in June and October 2008 and July and September 2010.
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Résumé

Introduction : La mucoviscidose, maladie pulmonaire obstructive progressive, a connu au
cours de ces dernieres années une amélioration nette de I'espérance de vie par les
traitements. Des études révelent que l'activité physique pourrait avoir elle aussi, un réel
effet bénéfique sur la maladie.

Objectif : Le but de cette revue est d’évaluer I'effet d’'un entrainement en résistance sur la
fonction respiratoire, la prise de masse et la qualité de vie chez les enfants et adolescents
atteints de mucoviscidose.

Méthodes : Les recherches ont été réalisées entre septembre et octobre 2019. Sur les bases
de données PEDro, PubMed et Google Scholar. Les essais cliniques ont été inclus selon des
critéres précis et leur qualité méthodologique a été évaluée.

Résultats : Seulement cing études étaient éligibles pour I'inclusion, utilisant des programmes
de musculations différents. Une grande disparité des résultats est notée dans les différentes
études.

Discussion : Plusieurs éléments sont en faveur d’un impact positif de la musculation sur la
fonction pulmonaire, la prise de masse et la qualité de vie. Cependant la disparité des
données encourage a effectuer des ECR plus puissants, de plus longue durée et avec plus de
patients.

Mots clés : entrainement en résistance ; entrainement en force ; mucoviscidose ; enfants ;
adolescents

Abstract

Introduction : Cystic fibrosis, a progressive obstructive pulmonary disease, known in recent
years to be a marked improvement in life expectancy through treatment. Studies show that
physical activity may also have a real beneficial effect on the disease.

Objective : The aim of this review is to assess the effect of resistance training on lung
function, weight gain and quality of children and adolescents’s life with cystic fibrosis.

Search methodology : The research was carried out between September and October 2019
on the PEDro, PubMed and Google Scholar databases. The clinical trials were included and
evaluated according to precise criteria and their methodological quality.

Results : Only five studies were eligible for inclusion, using differents strength training
programs. A great disparity of results is noted in the differents studies.

Discussion : Several elements are in favor of a positive impact of strength training on lung
function, weight gain and quality of life. However, the disparity in data encourages more

powerful, longer-term RCTs with more patients.

Key words : resistance training ; strength training ; cystic fibrosis ; children ; adolescents



