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Qualité de vie

Les manifestations digestives
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Prevalence of Gl Symptoms in CF
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Gastrointestinal Symptom

[ Flatulence [ 1 Bloating/ Abdominal Distension
[ Fatty stool .| Anorexia
[ 1 Diarrhoea [ Vomiting
Abdominal Pain | Nausea
[ ] Dyspepsia Constipation
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Maladie multi-systeme
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CFTR dépendantes CFTR indépendantes
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Physiopathologie = symptome
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Reflux gastro-oesophagien - physiopathologie
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Tube digestif distal - pathophysiologie
* Chyme épais (pH, contenu en H,0) = motricité

* Réflex gastro-iléal ralenti > motricité
* Repas riches en graisse

* Pullulation bactérienne (gréle, colique) = distension
e Antécédents antibiothérapie

* Inflammation = motricité
* pH
e Acides biliaires
* Especes bactériennes (C.difficile)

 (Colopathie fibrosante)

Tube digestif
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Tube digestif distal - symptomes
2N

* |[éus méconial (nouveau né) %
* Obstruction intestinale distale (enfant, adulte)

* Constipation

e Distension abdominale

* Flatulence

* Augmentation du risque des Ca: gréle, colique
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Maladie multi-systeme
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Foie- fonctions
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Atteinte hépatique
Physiologie

Diluted, Alkaline
Soluble Biliary Secretions <=
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Atteinte hépatique
Pathophysiologie

Cholestase

Duct Obstruction
- Proliferation
- Cholangitis

Concentrated, Acidic
Biliary Secretions

Cholangiocytes

Hepatocytes

AR

Canalicular
Bile Secretion



Atteinte hépatique - symptomes

* Hepatomeégalie

* Hypertension portale

* Impact sur la fonction respiratoire = syndrome restrictif



Atteinte hépatique - symptomes

* Hepatomeégalie

* Hypertension portale

* Impact sur la fonction respiratoire = syndrome restrictif
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Atteinte hépatique - symptomes

* Hepatomégalie - N
Complications

pulmonaires de
la cirrhose

Portal vein
* Hypertension portale i o
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* Impact sur la fonction respiratoire = syndrome restrictif C

Pancreas
Medscape <



Atteinte hépatique - symptomes

* Hepatomégalie .
. o
* Hypertension portale ‘

* Impact sur la fonction respiratoire 2 syndrome restrictif N :
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Atteinte hépatique = répercussions respiratoires multiples ( ::



Maladie multi-systeme
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. L | DUCT ACINUS
Atteinte pancreatique ‘' T

Physiologie
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DUCT ACINUS

Protein precipitation
and obstruction

Concentrated Acidic
Protein Secretion

Pathophysiologie

Centro-Acinar Cell




Insuffisance
pancréatique
terminale

e Exocrine = stéatorrhée

* Endocrine—> diabeéte

Delta F508




Atteinte pancréatique exocrine -
symptomes

Stéatorrhée

Malabsorption Dysmotricité Flatulence

Cassure courbe Inconfort 2> Inconfort—=>
pondérale ou perte inappétence inappétence

pondérale (adulte) ( ::
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> 85% patients



Résumeé

‘ CF Genotype

|

r Dehydrated and acidic luminal secretions —

Impaired pancreatic
secretion

.

« Pancreatic Insufficiency
+ Pancreatitis

Malabsorption {/
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Traitements

Anti-acide — inibiteurs pompe a proton
Acide ursodeoxcholique

Enzymes pancréatiques gastrorésistantst o

Laxatifs (macrogol)
Probiotiques?

Modulateurs CFTR???



Modulateurs du CFTR

* Effets sur épithélium respiratoire confirmés

* Effets sur épithélia du systeme digestif? .

Le futur des patients = votre futur!



Qualité de vie

Les manifestations digestives
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Merci de votre attention
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Bacterial

Abacterial activity
growth
Steatorrhea
Pain ‘ Fat soluble
Diarrhea (not K)
Constipation Intestinal villi
damaged

Fermentation of Brush border
unabsorbed damage
carbohydrates

Malabsorption/Weight loss

A intestinal permeability Protein losing enteropathy
W disaccharidases B12 anemia

WV carbohydrate transport - Dyspepsia

Intestinal inflammation WigA secretion

Systemic Inflammation



Chyme épais
pH acide

Résume

Emulsification
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