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Les bronchiectasies sont une pathologie pulmonaire chronique caractérisée par une toux grasse
chronique et des infections respiratoires répétées. Elles peuvent avoir de multiples causes, acquises
ou congénitales, qu’il est important de rechercher. La compréhension de la physiopathologie des
bronchiectasies évolue, et de nouveaux traitements voient le jour, ciblant les différents aspects de
la pathologie : inflammation et infection chronique, déficit de la clairance mucociliaire, et
remodelage bronchique. La dyskinésie ciliaire primitive est une cause congénitale de
bronchiectasies, et correspond a une anomalie des cils respiratoires, entrainant un déficit de
clairance mucociliaire. La prise en charge des bronchiectasies chez I’enfant nécessite une approche
multidisciplinaire et individualisée, basée sur ’évaluation phénotypique et endotypique de chaque
patient.
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Les bronchiectasies chez Uenfant : définition et

1 ° [ é ° °

epidemiologie

Les bronchiectasies sont un terme générique désignant une pathologie pulmonaire chronique
caractérisée par des épisodes persistants (> 4 semaines) et/ou récurrents (> 3 épisodes par an) de
toux grasse/ productive chronique, une infection et une inflammation chronique des voies

respiratoires, et une dilatation anormale des bronches a la tomodensitométrie (TDM) thoracique) (1,
2) (Figure 1).

Figure 1: Tomodensitométrie thoracique montrant des bronchiectasies avec sécrétions endobronchiques au
niveau de la pyramide basale gauche chez une enfant Ggée de 14 ans.

Les bronchiectasies peuvent apparaitre a tout age. Si les bronchiectasies sont détectées a un stade
précoce et traitées de maniere efficace, elles peuvent étre réversibles chez ’enfant (1). Elles sont
une conséquence de diverses atteintes qui provoquent une inflammation bronchique chronique, et
finalement un remodelage et une dilatation des bronches (3). L’incidence des bronchiectasies chez
les enfants est trés variable, et plus élevée dans les populations de faible niveau socio-économique,
allant de 0,2/100.000 (Royaume Uni) a 735/100.000 (aborigenes d’Australie Centrale) enfants par an
(4, 5). Les bronchiectasies étaient autrefois considérées comme rare chez les enfants, mais leur
incidence augmente, probablement en raison d’une meilleure connaissance de cette affection et de
la disponibilité des méthodes diagnostiques. Néanmoins, les bronchiectasies sont encore sous-
diagnostiquées, et entrainent une diminution de la qualité de vie pour ’enfant et sa famille (1, 6, 7).
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Des bronchopathies suppuratives chroniques aux
bronchiectasies : un vortex vicieux d’infection et
d’inflammation chronique

Les bronchiectasies appartiennent au spectre des bronchopathies suppuratives chroniques, et
peuvent avoir de nombreuses étiologies. Sur un terrain physiopathologique prédisposé (par
exemple un déficit immunitaire) ou non, un événement (par exemple, une infection respiratoire, ou
un corps étranger inhalé) favorise une dysfonction de la clairance mucociliaire, rendant les voies
respiratoires plus sensibles a [’établissement d’une infection chronique, qui provoque une réponse
inflammatoire et entraine des lésions et un remodelage bronchique. Cole a décrit en 1986 (8) le
concept de «cercle vicieux», sous-tendu par 4 éléments qui sont des caractéristiques communes de
la physiopathologie des bronchiectasies, qu’elle qu’en soit la cause: 'infection et 'inflammation des
voies respiratoires, le dysfonctionnement de la clairance mucociliaire et les |ésions pulmonaires
structurelles. Ce modéle a permis de comprendre comment différentes étiologies peuvent étre
responsables de la pathologie. Ce modéle a été rebaptisé «modele du vortex vicieux» en raison de la
forte interconnexion entre ces éléments, chaque étape physiopathologique contribuant a toutes les
autres, ce qui favorise la progression de la maladie (Figure 2). Ce modele de vortex permet
d’expliquer pourquoi les traitements isolés, qui n’affectent qu’une composante du vortex (par
exemple, les antibiotiques, ou les anti-inflammatoires), ont une efficacité clinique limitée, et plaide
en faveur d’un traitement multimodal et personnalisé qui aborde toutes les composantes de la
physiopathologie (2, 9, 10).

Figure 2: Les quatre composantes du modéle du vortex vicieux intervenant dans la physiopathologie des
bronchiectasies
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ASL: liquide de surface des voies respiratoires; MCC: clairance mucociliaire; NET: piége extracellulaire des neutrophiles;
NTM: mycobactéries non tuberculeuses. Chalmers JD, Elborn S, Greene CM. Basic, translational and clinical aspects of
bronchiectasis in adults. Eur Respir Rev 2023; 32: 230015
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Bronchiectasies chez ’enfant : quand y penser?

Les bronchiectasies chez l’enfant sont encore sous-diagnostiquées, et il est important de
reconnaitre les signes et symptomes pour diagnostiquer cette pathologie. La présentation clinique
peut étre variable, et dépend de la sévérité et de I’étiologie et/ou de la pathologie sousjacente.
Cependant, la présence de certains éléments doit inciter les cliniciens a rechercher des
bronchiectasies chez 'enfant) (11) (Tableau 1). Une toux grasse/productive chronique est le
symptdme principal, mais peut étre intermittente sous traitement. D’autres signes ou symptomes
peuvent étre présents : épisodes récurrents de sifflements, dyspnée, limitation de la capacité a
effort, douleur thoracique, hémoptysie, déformation thoracique, crépitants expiratoires
persistants, hippocratisme digital, fatigue, retard de croissance, syndrome obstructif (11).

Tableau 1: Bronchiectasies chez I’enfant: quand y penser?

Toux grasse/productive chronique (> 4-8 semaines), surtout si ne répond pas a 2-4 semaines d'antibiothérapie adaptée
Asthme sévére et/ou watypiques

+ Pneumonie
= Anomalies radiologiques Récurrent/Non résolutif
= Anomalies auscultatoires localisées

Obstruction bronchigue localisée connue
Hémoptysie inexpliquée

Culture bactérienne (expectoration ou lavage broncho-alvéolaire) positive pour une bactérie inhabituelle
(ex: Pseudomonas Aeruginosa, Burkholderia Cepacia)

Symtémes respiratoires chez un enfant avec:
= Anomalie structurelle ou fonctionnelle des voies respiratoires supérieures ou de 'oesophage

+ Caractéristique clinique pouvant orienter vers une mucoviscidose, une dyskinésie ciliaire primitive, un déficitimmunitaire

Symptdmes respiratoires persistants aprés une infection respiratoire, particuliérement & certains organismes
(ex: Bordetella pertussis, Adenovirus, Mycobacterium Tuberculosis. ..)

La présence d’une dilatation anormale des bronches a la TDM thoracique a haute résolution, définie
comme un rapport entre le diameétre interne de la bronche et le diametre externe de l'artére
adjacente = 0,8, permet de confirmer le diagnostic de bronchiectasie chez I'enfant (1).

Les bronchopathies suppuratives chroniques (Chronic Suppurative Lung Disease, CSLD)
correspondent a un syndrome clinique caractérisé par des symptomes identiques a ceux des
bronchiectasies, notamment une toux grasse/productive persistante et/ou chronique, pouvant étre
associé a des infections respiratoires récidivantes, mais sans signe de bronchiectasie a la TDM
thoracique (12). Les bronchiectasies et les CSLD chez ’enfant peuvent étre précédées de bronchite
bactérienne prolongée (Protracted Bacterial Bronchitis, PBB). La PBB est une entité pédiatrique (age
souvent < 5 ans) définie par 1) une toux grasse/productive chronique de plus de 4 semaines, 2)
’absence de symptdmes ou de signes suggérant d’autres causes de la toux, 3) disparition de la toux
apres une antibiothérapie orale adaptée de 2 a 4 semaines (13). Non traitée, la PBB peut évoluer vers
une CSLD, puis vers des bronchiectasies, initialement réversibles, puis irréversibles (14). Les facteurs
de risque de ’évolution d’'une PBB vers des bronchiectasies sont les PBB récurrentes, la non-
résolution des symptomes aprés antibiothérapie orale, et une culture bactérienne positive
(expectoration/lavage broncho-alvéolaire) (14).
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Bronchiectasies chez ’enfant : a la recherche d’une cause

Les bronchiectasies peuvent avoir de nombreuses étiologies qu’il faut rechercher et si possible
prendre en charge. La recherche systématique d’une étiologie est un point clé dans la prise en
charge. En effet, la reconnaissance des causes sous-jacentes peut entrainer un changement de
traitement (thérapie ciblée).

La mucoviscidose est la principale cause de bronchiectasie chez l'enfant. Concernant les
bronchiectasies non liées a la mucoviscidose, une revue systématique par Brower et al. portant sur
989 patients de moins de 22 ans, représentant un échantillon mondial (9 pays différents), a évalué
la fréquence des pathologies associées. Les infections (17%), les déficits immunitaires primaires
(16%), laspiration chronique/récurrente et les corps étrangers intra-bronchiques (10%), la
dyskinésie ciliaire primitive (DCP) (9%), les malformations congénitales (3%), et les déficits
immunitaires secondaires (3%) étaient les causes les plus fréquentes dans le monde (15) (Tableau
2).

Cependant, le diagnostic de ces causes sous-jacentes dépend de leur reconnaissance par les
professionnels de la santé, et des ressources diagnostiques locales. De nombreux patients sont ainsi
étiquetés de «bronchiectasies idiopathiques» (40% dans la revue systématique de Brower et al.) (15),
sans qu’un bilan étiologique systématique n’ait été réalisé.

La recherche d’une cause sous-jacente passe tout d’abord par une anamnése compléte: période
néonatale, age de début des symptomes, antécédent d’infection respiratoire, susceptibilité aux
infections d’autres organes, pathologie ORL associée (rhinite/rhinosinusite chronique, pathologie
otologique chronique...), pathologie gastro-intestinale associée (malabsorption, pancréatite
chronique...), recherche d’inhalation (histoire d’inhalation de corps étranger, toux apres
l’alimentation, troubles de déglutition...), malformation cardiaque, tabagisme passif, retard de
croissance, symptomatologie suggestive d’une maladie inflammatoire systémique (articulaire,
cutanée, musculaire...), histoire familiale... L’examen clinique complet recherche une anomalie
localisée ou diffuse de 'auscultation thoracique, une anomalie de [’auscultation cardiaque (souffle
cardiaque, tons cardiaques a droite), une déformation thoracique, une pathologie otologique ou
rhinosinusale, des signes suggérant une maladie inflammatoire systémique (examen des
articulations, des muscles, de la peau, des yeux...) et une anomalie de ’examen abdominal. Il est
aussi primordial d’évaluer la toux par I'analyse de vidéos apportées par les parents, et/ou en
demandant a l’enfant de tousser. L’évaluation des caractéristiques et la force de la toux et la
présence éventuelle d’expectorations et leur aspect sont des éléments trés informateurs pour
établir un diagnostic.

Lorsqu’un diagnostic de bronchiectasies est confirmé chez un enfant, un panel minimal de tests est
recommandé pour rechercher une étiologie, pouvant étre complété par des tests additionnels chez
certains patients, en fonction de la présentation clinique (1) (Tableau 3).
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Tableau 2: Bronchiectasies: principales causes et facteurs favorisants (liste non exhaustive).

Irritants bromchigues

Tabac
Follution
Fneumanie bactérienne

Infection respiratore sevine: coqueluche, oredlans,
mycaplasme, varicelle

Infectan virake: adenowirus, RSY

Infection & mycobactirie

Bronchites bactériennes profongies etfou ricurremntes
Frimaire: hypogammaglobulinémis

Secandaire: WIH, snmunosuppression induite par une grefe
de moelle osseuse

Maladies inflammatires avto-immunes

Maladses inflammatoires intestinales
Arthrite rhumatoide

Amomalios congénitales de strecture de la paroi brenchique
Syndrame de Wilkams-Camphell

Syndrame de Mounier-Kuhn

Maladie de Marfan

Syndrame d'Ehler-Danlos
Asthme

Bronchiolite oblibérams
Déficit en alpha-1 antitrypsine

Deificit congenital de la clairamoe mucocilinire

Dyskingsie ciliaire primitiee
Mucoviscidose
Syndrame de Yaunp

Imhalation chronigue

Anamalie congénitale des voies aémennes proximales

Trouble neuralogique

RGO sévire

Obstruction localisee des voies agriennes

Corps étranger
Adénapathie médiastinale
Malformation des gros vaisseaux

ion bronchopul ire congénitale:

— kyste bronchogénigue

— emphysime lohaire congénital

= CRARMAKF imalfiormation pulmonaire congénitale des
woans aérigrmes]
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Tableau 3: Diagnostic étiologique des bronchiectasies chez ’enfant: panel de tests recommandés.

Panel minimal de tests

Tomodensitométrie thoracigue (pour diagnostiquer
les bronchiectasies)

Test a la sueur
Exploration fonctionnelle respiratoire
Hémogramme comple

Tests immunologiques (1gG totales, IgA, lgM, IgEet anticorps
spécifigues aux antigénes vaccinaux)

Bactériologie des voies respiratoires inférieures

Evaluation du VIH ou de la tuberculose (en cas de
prévalence élevée ou d'antécédents de contact étroit avec la
tuberculose)

Chez certains enfants, tests basés sur le tableau clinique,

ou en I'absence d'étiologie évidente
Evaluation immunologique approfondie
Bronchoscopie et lavage broncho-alvéolaire

Tests a la recherche de pathologie d'inhalation
et de reflux gastro-oesophagie

Tests a la recherche de DCP

Bilan génétique:

* Mucoviscidose (séquencage du CFTR)

» Bilan génétique DCP et ciliopathies

» Mutations ENaC (SCNN1A, SCNN1B, SCNN1G)
= Alpha-1 antitrypsine (SERPINAT1)

» Causes génétiques de deficits immunitaires (>350 mutations
génétigues décrites)
« Ataxietélangiectasia (screening: 1 a-fetoproteine;
géeneATM)

« Syndrome Hyper-lgE(STAT3, DOCKS, PGM3)
= Syndrome de Di George (deletion 22q11.2)

Recherche de maladies inflammatoires/auto-immunes
{polyarthrite rhumatoide, maladies inflammatoires chroniques
de I'intestin, vascularites, maladies du tissue conjonctif, etc.)

Une cause congénitale de bronchiectasie: la dyskinésie
ciliaire primitive
La DCP est une des étiologies des bronchiectasies, correspondant a une anomalie d’origine

génétique du battement et/ou ou de l'ultrastructure des cils mobiles présents a la surface des
cellules épithéliales respiratoires, entrainant un déficit de la clairance mucociliaire, des infections
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respiratoires répétées et/ou chroniques, une toux grasse chronique avec bronchorrhée, et
également une pathologie ORL chronique avec obstruction nasale et/ou rhinite chronique,
sinusopathie chronique, et pathologie otologique chronique. On retrouve fréquemment dans
Uhistoire clinique une détresse respiratoire néonatale, souvent avec oxygénothérapie prolongée.
Les patients peuvent également présenter des troubles de la latéralité de type situs inversus, des
malformations cardiaques, des troubles de fertilité et parfois des problémes d’hydrocéphalie, en
lien avec les troubles des cils moteurs qui peuvent qui sont également présents au niveau d’autres
organes (16-19) (Figure 3).

La DCP est une maladie rare, dont la prévalence est de 1:7.500 dans le monde (20). Son diagnostic
est difficile et souvent retardé, en raison du manque de suspicion clinique, mais aussi de la difficulté
diagnostique. En effet, le diagnostic de la DCP nécessite un ensemble de tests: I'’étude du battement
ciliaire par vidéomicroscopie a haute vitesse, ’évaluation de 'ultrastructure ciliaire par microscopie
électronique etimmunofluorescence, la mesure de 'oxyde nitrique (NO) nasal et le bilan génétique.
Un test unique ne permet malheureusement pas de diagnostiquer I’ensemble des cas de DCP, en
raison de ’hétérogénéité de la pathologie. En outre, chaque test peut étre faussement positif ou
négatif (20).

L’étude du battement et de l'ultrastructure ciliaire peut étre réalisée a partir d’échantillons
d’épithélium cilié respiratoire obtenus par brossage nasal (Figure 4). Cependant, divers facteurs
(infection et inflammation chronique, médicaments, tabac...) peuvent entrainer des anomalies
secondaires (et non d’origine congénitale) du battement et/ou de l'ultrastructure ciliaire. Une
réévaluation aprés mise en culture de I’épithélium cilié respiratoire, permet de différencier les
anomies ciliaires primaires et secondaires. De plus, certains cas de DCP sont associés a une
ultrastructure et/ou un battement ciliaire normal/presque normal. La mesure du NO nasal est
généralement basse dans la DCP, mais un NO nasal bas peut aussi étre retrouvé dans d’autres
pathologies (déficit immunitaire, rhinosinusite chronique, infection respiratoire virale...), et
certains cas de DCP sont associés a une mesure de NO nasal normale. Sur le plan génétique, a ce
jour, plus de 55 génes liés a la DCP sont connus, relatifs a la structure et ou a la formation des cils
mobiles. D’autres genes sont encore a découvrir, les panels actuels ne permettant de diagnostiquer
que 70 a 80% des cas de DCP. De plus, la pathogénicité de nombreux variants de ces genes est encore
incertaine et reste a définir (18-20).

Les recommandations internationales préconisent donc de combiner une évaluation clinique
compléte, et de réaliser un ensemble de différents tests, pour permettre un diagnostic le plus fiable
possible de la DCP (Figure 5).

Cette difficulté diagnostique ne doit cependant pas décourager la recherche de la pathologie, car
un diagnostic précoce permet une optimalisation de la prise en charge, et de prévenir la progression
de la maladie, la détérioration de la fonction respiratoire, et les complications de type
bronchiectasie (21).
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Figure 3: Dyskinésie ciliaire primitive: une anomalie des cils mobiles (créé avec BioRender.com)
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La prise en charge des bronchiectasies et de la dyskinésie
ciliaire primitive chez U’enfant: multidisciplinaire et
personnalisée

Les objectifs de la prise en charge des bronchiectasies chez ’enfant et ’adolescent sont les suivants

e optimiser le développement pulmonaire,
e préserver lafonction pulmonaire,

e optimiser la qualité de vie,

e minimiser les exacerbations,

e prévenir les complications,

e prévenir les complications,

e sipossible, corriger les lésions pulmonaires structurelles.
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Figure 4: Les échantillons d’épithélium cilié respiratoire obtenus par brossage nasal permettent d’étudier
Pultrastructure ciliaire (microscopie électronique et immunofluorescence) et le battement ciligire
(vidéomicroscopie ciliaire a haute vitesse)
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La prise en charge des bronchiectasies chez l'enfant nécessite une prise en charge
multidisciplinaire, comprenant le drainage bronchique, une activité sportive permettant le drainage
des sécrétions, un monitoring régulier clinique, de la fonction respiratoire et de la flore respiratoire,
et un traitement agressif des exacerbations (22).
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Une exacerbation est définie comme une majoration (d’une durée = 3 jours) des symptomes
respiratoires chroniques, avec principalement majoration de la toux, avec ou sans majoration de la
quantité et/ou de la purulence des expectorations (22). Une exacerbation n’est pas toujours
accompagnée de modifications de lauscultation ou de 'image radiologique du thorax. D’autres
symptomes peuvent étre présents, mais de maniere non systématique : douleur thoracique,
sifflements, fievre, fatigue, modification du comportement et de appétit. Une dyspnée et/ou une
hypoxie indiquent une exacerbation sévére (22). La reconnaissance des exacerbations et leur prise
en charge appropriée et agressive est indispensable pour limiter la progression de la maladie. Elle
implique une antibiothérapie d’une durée minimale de 2 semaines par voie orale ou administrée
par voie intraveineuse en cas d’exacerbation sévére ou de non-réponse a I’antibiothérapie orale.
L’antibiotique empirique de choix est ’'amoxicilline-clavulanate, mais, si possible, 'antibiotique
choisi doit étre basé sur les cultures antérieures des voies respiratoires du patient. Lors des
exacerbations, une majoration du drainage bronchique est également nécessaire.

Figure 6. Le vortex vicieux des bronchiectasies avec les traitements évalués dans les recommandations 2025 de
UERS. La couleur verte indique les traitements qui font l'objet d’une recommandation favorable. Le rouge indique
les traitements qui font ['objet d'une recommandation défavorable. La certitude des preuves est indiquée par les
cercles croisés (1 croix = trés faible certitude, 2 croix = faible certitude, 3 croix = certitude modérée, 4 croix = forte
certitude). European Respiratory Society quidelines for the management of adult bronchiectasis
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Concernant le traitement de fond, un traitement antibiotique chronique par macrolides peut étre
proposé chez les patients présentant des exacerbations récurrentes (= 3 en un an, ou 1 nécessitant
une hospitalisation), et doit étre prescrit pour un minimum de 6 mois, avec évaluation réguliére de
son efficacité (22). Un traitement d’éradication doit étre proposé en cas de détection de
Pseumononas Aeruginosa, mais il n’y a actuellement pas de recommandations concernant une
éradication visa-vis des autres germes pathogénes, et ce traitement doit étre proposé au cas par cas
(22).
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Le drainage bronchique joue un role primordial dans la prise en charge chronique des patients, et
les techniques choisies doivent étre adaptées a I’age et au développement de U'enfant. Il peut étre
précédé de nébulisations de salbutamol et/ou de sérum salin hypertonique chez certains patients
sélectionnés, mais cela n’est pas recommandé de maniere systématique (22). Il n’y a pas de role en
routine pour une utilisation de corticoides inhalés (qui peuvent cependant étre utilisés en cas
d’asthme et/ou d’inflammation éosinophilique associée), ou une utilisation d’autres agents muco-
actifs.

La prise en charge des bronchiectasies chez I’enfant implique aussi une optimalisation de la
nutrition, éviction de ’exposition aux irritants bronchiques, la promotion de l'activité physique,
une immunisation contre le pneumocoque, la grippe, et éventuellement contre le Covid-19.
L’éducation thérapeutique et la prise en charge psychologique et sociale sont également
primordiales chez ces patients devant vivre et grandir avec une maladie chronique.
L’autonomisation des jeunes patients et la collaboration avec les intervenants en médecine adulte
au travers d’un programme de transition est indispensable pour garantir une prise en charge
optimale a ’adolescence et a ’age adulte.

La prise en charge des patients atteints de DCP implique également un monitoring ORL régulier,
avec suivi de laudition et des pathologies des voies aériennes supérieures, irrigations nasales
réguliéres, traitements des infections rhinosinusales et otites moyennes aigiies, et parfois prise en
charge chirurgicale. Les patients doivent également bénéficier d’un dépistage et d’une prise en
charge, le cas échéant, des malformations cardiaques, des troubles de la fertilité, ainsi que d’autres
associations avec des ciliopathies non motrices (23, 24).

La prise en charge des bronchiectasies était jusqu’a ce jour principalement symptomatique, mais de
nouveaux traitements agissant sur d’autres composants du vortex vicieux sous-tendant la
physiopathologie sont en cours de développement, visant a agir sur l'inflammation, Uinfection
chronique, les déficits de clairance mucociliaire, et les causes génétiques des bronchiectasies
(Figure 6). Ces nouvelles perspectives de traitement pourraient révolutionner la prise en charge des
bronchiectasies et de la DCP et apporter de I’espoir aux patients.

Les connaissances actuelles démontrent un réle important de l'inflammation, principalement
neutrophilique, dans la physiopathologie des bronchiectasies. Le brensocatib, un inhibiteur de la
dipeptidyl peptidase 1 (DPP1), médiateur de linflammation neutrophilique, a démontré une
diminution du nombre d’exacerbations, et du déclin du VEMS, dans une étude de phase 3 chez des
patients adultes et adolescents atteints de bronchiectasies (25), et vient d’étre approuvé aux USA.
D’autres classes thérapeutiques, comprenant des anti-IL33, ou des inhibiteurs des
phosphodiestérases, sont également en cours d’étude.

De nouveaux agents visant a améliorer I’hydratation du mucus et donc la clairance mucociliaire sont
a ’étude. Dans la DCP, I'ldrevloride (bloqueur du canal ENac), en association avec le sérum salin
hypertonique, a montré une amélioration du VEMS et de la qualité de vie dans une étude de phase 2
incluant des patients adultes et pédiatriques (26). Une étude évalue 'efficacité de I’erdostéine, un
agent mucolytique, seule ou en association avec l’azithromycine, sur la fonction respiratoire, la
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qualité de vie, et la charge bactérienne nasale, chez des patients adultes et pédiatriques atteints de
DCP (27).

Dans la DCP, des traitements pour restaurer la fonction ciliaire sont également a ’étude, utilisant
des nébulisations d’ARN messager transporté par des nanoparticules lipidiques. Ces traitements ont
permis une restauration de la fonction ciliaire dans des modeles in vitro (28), et des études cliniques
de phase 1 et 2 sont en cours.

ET EN PRATIQUE EN WALLONIE ?

Le diagnostic et la prise en charge des bronchiectasies et de la DCP requierent des soins spécialisés
et multidisciplinaires

(20, 29). En Belgique, ces pathologies ne sont pas prises en charge par une convention, comme cela
est le cas par exemple pour la mucoviscidose, ce qui peut rendre 'accés a une prise en charge
multidisciplinaire, dont un suivi en kinésithérapie respiratoire, un soutien psychologique et social,
plus difficile pour les patients. La centralisation des soins facilite aussi la participation aux registres
nationaux et internationaux, ce qui offre aux patients un acces aux nouveaux traitements grace a la
participation aux essais cliniques et améliore la connaissance de la maladie.

En Wallonie, il n’existait pas encore de structure permettant la centralisation et la coordination de
ces soins pour ces enfants. Nous avons créé il y a deux ans un centre multidisciplinaire dédié aux
pathologies de la clairance mucociliaire (hors mucoviscidose), le centre MUCIC (Muco Clliary
Clearance disorders), au CHU de Liége. Ce centre permet une prise en charge intégrée des patients
souffrant de déficit de clairance mucociliaire, de bronchiectasie, et de dyskinésie ciliaire primitive,
avec une collaboration entre pneumopédiatres, pneumologues adultes, ORL et kinésithérapeutes
respiratoires.

Lors des consultations, les patients adultes et pédiatriques, bénéficient d’une séance de
kinésithérapie respiratoire qui permet d’évaluer leur état d’encombrement, de réaliser des
prélevements bactériologiques pour monitorings réguliers, de revoir les techniques de
kinésithérapie respiratoire autogene et de faire le lien avec les kinésithérapeutes du domicile. Les
patients bénéficient également d’une évaluation de leur fonction respiratoire appropriée a ’age,
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d’une évaluation pneumologique et ORL, et de la collaboration avec d’autres spécialistes en
fonction des besoins de chaque patient (généticien, cardiologue, gastro-entérologues...).

Au sein du centre MUCIC, les patients peuvent aussi bénéficier d’une mise au point diagnostique
pour rechercher I’étiologie de ’lencombrement respiratoire chronique et/ou des bronchiectasies,
d’un suivi régulier multidisciplinaire, et d’'une prise en charge des exacerbations et autres
dégradations aigués.

La collaboration avec le médecin traitant, le kinésithérapeute de proximité et les médecins référents
du patient est également au centre de la prise en charge, permettant de s’adapter aux besoins
spécifiques de chaque situation clinique.

Etant donné les difficultés de diagnostic de la dyskinésie ciliaire primitive, un centre de diagnostic
DCP a été développé au sein de cette structure, permettant un diagnostic complet de la dyskinésie
ciliaire primitive avec étude du battement ciliaire par vidéo microscopie ciliaire, de l'ultrastructure
ciliaire par microscopie électronique et immunofluorescence, et test de 'oxyde de nitrique nasal,
associé a un bilan génétique. Des réunions rassemblant ’ensemble de ’équipe sont organisées pour
discuter de chaque diagnostic et aboutir a une conclusion commune.

TAKE-HOME MESSAGES

= Les bronchiectasies et la dyskinésie ciliaire primitive (DCP) sont des pathologies rares
encore insuffisamment connues, mais pour lesquelles une prise en charge précoce est
indispensable.

= Améliorer leur connaissance chez les soignants et la population générale permettra
d’améliorer la qualité de vie de nos jeunes patients atteints de ces pathologies chroniques
et de ralentir la progression de la maladie.

= Les perspectives sont encourageantes:

= Nous sommes a un tournant dans la prise en charge de ces pathologies, de nouveaux
traitements arrivant dans notre arsenal thérapeutique.

= Un diagnostic étiologique, avec une recherche des causes des bronchiectasies, mais aussi
une évaluation phénotypique et endotypique de chaque patient, permettra une prise en
charge individualisée, agissant sur chaque composant du vortex vicieux de la maladie.
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