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Informations générales 
Les pourcentages peuvent ne pas sommer exactement à 100 du fait des arrondis. 
Sont considérés comme enfants les patients de moins de 18 ans, et comme adultes les patients de 18 ans et plus. 
Le test statistique du Khi² d’adéquation a été utilisé dans ce rapport. 
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7DEOHDX����5pSDUWLWLRQ�GHV�FHQWUHV�SDUWLFLSDQWV� 
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&HQWUHV�3pGLDWULTXHV � 

&HQWUHV�0L[WHV � 

7RXV�QRQ�&5&0 � 

7RWDO �� 
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7DEOHDX����5pSDUWLWLRQ�UpJLRQDOH�GHV�FDV�GH�FRORQLVDWLRQ�SDU�%XUNKROGHULD�FRPSOH[H�
FHSDFLD��%FF�� 

 /HV� UpJLRQV� ILJXUDQW�GDQV� OH� WDEOHDX�FL-GHVVXV�FRUUHVSRQGHQW�DX�GpFRXSDJH� UpJLRQDO�HQ�YLJXHXU�HQ�������/H�QRXYHDX�
GpFRXSDJH�UpJLRQDO�VHUD�SULV�HQ�FRPSWH�GDQV�OH�UDSSRUW������ 

/HV�GpFODUDWLRQV�GH�FDV�j�O¶2EVHUYDWRLUH�FHSDFLD�HW�OHV�UpVXOWDWV�PLFURELRORJLTXHV�VDLVLV�GDQV�OH�UHJLVWUH�RQW�pWp�FRPSDUpV�
DILQ�G¶DVVXUHU�XQH�H[KDXVWLYLWp�RSWLPDOH� 

7UHQWH-KXLW�GHV����&HQWUHV�SDUWLFLSDQWV�������RQW�GpFODUp�DX�PRLQV�XQ�FDV�GH�FRORQLVDWLRQ�SDU�%FF��/D�GRFXPHQ�
WDWLRQ�GHV�FDV�SDU�O¶DQDO\VH�GH�OD�VRXFKH�FRQFHUQH�����GHV�SDWLHQWV ��j�QRWHU�TXH�O¶2EVHUYDWRLUH�Q¶D�SDV�UHoX�GH�VRXFKH�
SRXU���GHV����QRXYHDX[�FDV�� 

/¶HQVHPEOH�GHV�DQDO\VHV�TXL�VXLYHQW�HVW�EDVp�VXU�OHV�����FDV��GRQW����QRXYHDX[�FDV�� 

GRFXPHQWpV�SDU�O¶DQDO\VH�GH�OD�VRXFKH� 

 1. Colonisations par Burkholderia complexe cepacia (Bcc) 
              Répartition régionale 

5pJLRQ 
&HQWUHV�%FF�
SRVLWLIV��1� 

1E�GH�FDV�
GpFODUpV 

3UpYDOHQFH�
�SRXU�����
SDWLHQWV� 

1E�GH�QRXYHDX[�
FDV����� 

,QFLGHQFH�
�SRXU�����
SDWLHQWV� 

$OVDFH � � ��� � � 

$TXLWDLQH � � ��� � � 

$XYHUJQH � � ��� � � 

%RXUJRJQH � � ��� � � 

%UHWDJQH � �� ��� � ���� 

&HQWUH � � ��� � � 

)UDQFKH-&RPWp � � ��� � � 

,OH�GH�)UDQFH � �� ��� � ���� 

,OH�GH�OD�5pXQLRQ � � ��� � ���� 

/DQJXHGRF � � ��� � � 

/LPRXVLQ � � ��� � � 

/RUUDLQH � � ��� � ���� 

0LGL-3\UpQpHV � � ��� � � 

1RUG-3DV-GH-&DODLV � � ��� � � 

1RUPDQGLH � � ��� � � 

3$&$ � � ��� � ���� 

3D\V�GH�/RLUH � � ��� � ���� 

3RLWRX-&KDUHQWHV � � ��� � � 

5K{QH-$OSHV � �� ��� � ���� 

7RWDO�EUXW �� ��� � ��   

7RWDO��DSUqV�pOLPLQDWLRQ�
GHV�GRXEORQV� 

� 
��� ��� �� ���� 

&DV�GRFXPHQWpV�SDU�
O
pWXGH�GH�OD�VRXFKH 

� 
��� ��� �� ���� 

Observatoire cepacia 2015 / Registre français de la mucoviscidose  



6 

2EVHUYDWRLUH�&HSDFLD�-�5DSSRUW�pSLGpPLRORJLTXH����� 

����)LJXUH���-�(YROXWLRQ�GX�QRPEUH�GH�FDV�GH�FRORQLVDWLRQ�SDU�%FF�GH������j����� 

7DEOHDX����3UpYDOHQFH�HW�LQFLGHQFH�GH�%FF��SpULRGH�����-������ 
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-�GRQW�QRXYHDX[�
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1RPEUH�GH�SDWLHQWV�
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3UpYDOHQFH� 

�SRXU�����SDWLHQWV� ��� ��� ��� ��� ��� ��� ��� ��� ��� ��� 

,QFLGHQFH� 

�SRXU�����SDWLHQWV� ���� ���� ���� ���� ���� ���� ���� ���� ���� ���� 

���� 

��� 

��  

����� �� 

���� 

��� 
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 1. Colonisations par Burkholderia complexe cepacia (Bcc) 
            Evolution de la prévalence et de l’incidence de Bcc (cas documentés par l’étude de la 
 souche) depuis 2005 
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8QH�GLPLQXWLRQ�QRWDEOH�GH�O¶LQFLGHQFH�D�pWp�REVHUYpH�HQ������SDU�UDSSRUW�j�������QRXYHDX[�FDV�����YHUVXV�����LQFLGHQFH��
�����YHUVXV��������/¶DQDO\VH������SHUPHWWUD�GH�FRQILUPHU�RX�G¶LQILUPHU�FHWWH�WHQGDQFH��/HV�GRQQpHV������RQW�pWp�DFWXDOL�
VpHV�HQ�UDLVRQ�GH�OD�GRFXPHQWDWLRQ�G¶XQ�FDV�VXSSOpPHQWDLUH�SDU�O¶pWXGH�GH�OD�VRXFKH��UHoXH�HQ������ 
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7DEOHDX����6XLYL�GHV�SULPRFRORQLVDWLRQV�VXUYHQXHV�HQWUH������HW����� 

$QQpH 1RXYHDX[�FDV 'pFqV 3DV�GH�VXLYL�HQ����� 6XLYL�HQ����� 3RVLWLI�HQ����� 

���� �� � � �� � 

���� �� � � � � 

���� �� � � �� � 

���� �� � � �� �� 

���� �� � � �� � 

7RWDO ���������
 ��� �� �������
 �������
 

���� �� � � �� � 
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 1. Colonisations par Burkholderia complexe cepacia (Bcc) 
            Suivi des primocolonisations de la période 2008-2013  


XQ�SDWLHQW��FRORQLVp�SDU�XQH�HVSqFH�GH�%FF�HQ������HW�XQH�DXWUH�HVSqFH�HQ�������HVW�FRPSWDELOLVp���IRLV�GDQV�OHV�FDV 

3DUPL�OHV�����SDWLHQWV�SULPRFRORQLVpV�HQWUH������HW����������VRQW�YLYDQWV�HW�WRXMRXUV�VXLYLV�HQ������ 

· 4XDUDQWH�GH�FHV����SDWLHQWV�VRQW�WRXMRXUV�FRORQLVpV�HQ�������GRQW����������RQW�SUpVHQWp�XQH�FRORQLVDWLRQ�SHU�
VLVWDQWH�VXU�XQH�GXUpH�GH�VXLYL�GH���j���DQV��/H�SDWLHQW�FRORQLVp�SDU�GHX[�VRXFKHV�GLIIpUHQWHV�HQ������HW�������D�
pWp�FRORQLVp�SDU�XQH�WURLVLqPH�HVSqFH�HQ�������HW�GHX[�SDWLHQWV�RQW�SUpVHQWp�GHV�SpULRGHV�GH�QpJDWLYDWLRQ�UHV�
SHFWLYHPHQW�G¶��HW�GH���DQV�� 

· 4XDUDQWH-TXDWUH�SDWLHQWV�������QH�VRQW�SOXV�FRORQLVpV��HW�SDUPL�FHV����SDWLHQWV��OD�SRVLWLYLWp�D�pWp�GpFODUpH�XQH�
DQQpH�������� ��GHX[�DQQpHV������� ��WURLV�DQQpHV������� ��TXDWUH�DQQpHV��������� 
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&DUDFWpULVWLTXHV 
3RSXODWLRQ�FRORQLVpH�

j�%FF��1 ���� 

(QVHPEOH�GH�OD�
SRSXODWLRQ�
�1 ����� 

$JH   

(QIDQWV��PRLQV�GH����DQV� �� ����� �� ���� ����� �� 

$GXOWHV�����DQV�HW�SOXV� �� ����� �� ���� ����� �� 

$JH�PR\HQ��DQQpHV� ���� ���� 

$JH�PpGLDQ��DQQpHV� ���� ���� 

([WUrPHV��DQQpHV� ����-������ ��-����� 

6H[H   

+RPPHV �� ���� 

)HPPHV �� ���� 

1RPEUH�G
KRPPHV�SRXU�����IHPPHV ��� ��� 

3UpYDOHQFH�FKH]�OHV�KRPPHV��SRXU�����SDWLHQWV� ���   

3UpYDOHQFH�FKH]�OHV�IHPPHV��SRXU�����SDWLHQWV� ���   

$JH�j�OD�SULPRFRORQLVDWLRQ   

$JH�PR\HQ��DQQpHV� ����  

$JH�PpGLDQ��DQQpHV� ��  

([WUrPHV��DQQpHV� ��-���  
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'DQV�OD�SRSXODWLRQ�FRORQLVpH�SDU�%FF��O¶kJH�PR\HQ�j�OD�SULPRFRORQLVDWLRQ�HVW�SDVVp�GH������DQV�j������DQV�HW�O¶kJH�
PpGLDQ�GH����j����DQV�HQWUH������HW������� /D�SURSRUWLRQ�G¶DGXOWHV�D�SURJUHVVp�GH�������j�������SHQGDQW�OD�PrPH�
SpULRGH� 
 
/D�SUpGRPLQDQFH�PDVFXOLQH�HVW�SOXV�PDUTXpH�FKH]�OHV�SDWLHQWV�FRORQLVpV�SDU�%FF�TXH�GDQV�OD�SRSXODWLRQ�JpQpUDOH 
DWWHLQWH�GH�PXFRYLVFLGRVH��FHSHQGDQW�FHWWH�GLIIpUHQFH�Q¶HVW�SDV�VLJQLILFDWLYH��S ��������� 

 1. Colonisations par Burkholderia complexe cepacia (Bcc) 
            Caractéristiques de la population 

����7DEOHDX����&DUDFWpULVWLTXHV�GH�OD�SRSXODWLRQ�FRORQLVpH�SDU�%FF�YHUVXV�O¶HQVHPEOH�GH�
 OD�SRSXODWLRQ�GX�5HJLVWUH�IUDQoDLV�GH�OD�PXFRYLVFLGRVH� 
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2EVHUYDWRLUH�&HSDFLD�-�5DSSRUW�pSLGpPLRORJLTXH����� 

)LJXUH����'LVWULEXWLRQ�GHV�DQQpHV�GH�SULPRFRORQLVDWLRQ�SDUPL�OD�SRSXODWLRQ�FRORQLVpH�����
SDU�%FF��1 ���� 

 1. Colonisations par Burkholderia complexe cepacia (Bcc) 
            Caractéristiques de la population 
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2EVHUYDWRLUH�&HSDFLD�-�5DSSRUW�pSLGpPLRORJLTXH����� 

)LJXUH����'LVWULEXWLRQ�GHV�DQQpHV�G
LVROHPHQW�GH�OD�VRXFKH�DQDO\VpH�SDUPL�OD�SRSXODWLRQ�����
FRORQLVpH�SDU�%FF��1 ����� 

 1. Colonisations par Burkholderia complexe cepacia (Bcc) 
            Analyse moléculaire des souches  
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/H�QRPEUH�WRWDO�GH�VRXFKHV�ILJXUDQW�GDQV�FH�JUDSKLTXH�HVW�GH�����SRXU�����SDWLHQWV�HQ�UDLVRQ�G¶XQH�GDWH�G¶LVROHPHQW�
QRQ�UHQVHLJQpH�SRXU�XQ�SDWLHQW��'DQV�XQ�SHX�SOXV�GH�OD�PRLWLp�GHV�FDV��������OD�VRXFKH�DQDO\VpH�GDWH�GH��������DQ��
DORUV�TXH�OD�VRXFKH�OD�SOXV�UpFHQWH�UHoXH�SDU�O¶2EVHUYDWRLUH�D�pWp�LVROpH�HQWUH������HW������GDQV����FDV��������HW�
HQWUH������HW������GDQV����FDV��������FH�TXL�Q¶HVW�SDV�VDWLVIDLVDQW��&KH]�OHV�SDWLHQWV�FRORQLVpV�FKURQLTXHV��XQ�HQYRL�
DQQXHO SHUPHWWUDLW�GH�V¶DVVXUHU�TX¶LO�Q¶\�D�SDV�HX�UHPSODFHPHQW�GH�VRXFKH� 
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2EVHUYDWRLUH�&HSDFLD�-�5DSSRUW�pSLGpPLRORJLTXH����� 

(VSqFH &DV�GpFODUpV 
��SDU�UDSSRUW�

DX�WRWDO 
1RXYHDX[�

FDV 

7RWDO ��� � �� 

%��PXOWLYRUDQV �� ���� � 

%��FHQRFHSDFLD �� ���� � 

-�GRQW�%��FHQRFHSDFLD�,,,$ �� ���� � 

-�GRQW�%��FHQRFHSDFLD�,,,% �� ���� � 

-�GRQW�%��FHQRFHSDFLD�,,,'
 � ��� � 

%��FHSDFLD � ��� � 

%��VWDELOLV � ��� � 

%��YLHWQDPLHQVLV � ��� � 

%��GRORVD� � ��� � 

%��FRQWDPLQDQV � ��� � 

%FF� � ��� � 

$XWUH�HVSqFH�GX�%FF�

 � ��� � 

 1. Colonisations par Burkholderia complexe cepacia (Bcc) 
            Analyse moléculaire des souches  

7DEOHDX����'LVWULEXWLRQ�GHV�HVSqFHV�GX�%FF�GDQV�OD�SRSXODWLRQ�FRORQLVpH�� 


�&I�2EVHUYDWRLUH�FHSDFLD�-�5DSSRUW�pSLGpPLRORJLTXH����� 



�6RXFKH�DSSDUWHQDQW�DX�%FF��PDLV�j�XQH�HVSqFH�QRQ�LQGLYLGXDOLVpH�j�FH�MRXU 

Observatoire cepacia 2015 / Registre français de la mucoviscidose  

)LJXUH����(YROXWLRQ�GHV�SRXUFHQWDJHV�GH�%��PXOWLYRUDQV�HW�GH�%��FHQRFHSDFLD�SDUPL�OHV��
HVSqFHV�GX�%FF�GHSXLV������� 

/¶pYROXWLRQ�GH�OD�SURSRUWLRQ�UHVSHFWLYH�GH�%��PXOWLYRUDQV�HW�GH�%��FHQRFHSDFLD�GHSXLV������HVW�UHSUpVHQWpH�GDQV�OD�ILJXUH���
HW�PRQWUH�XQH�QHWWH�WHQGDQFH�j�OD�GLPLQXWLRQ�GH�%��FHQRFHSDFLD�SDU�UDSSRUW�j�%��PXOWLYRUDQV� 
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2EVHUYDWRLUH�&HSDFLD�-�5DSSRUW�pSLGpPLRORJLTXH����� 

 1. Colonisations par Burkholderia complexe cepacia (Bcc) 
            Analyse moléculaire des souches  

7DEOHDX����'LVWULEXWLRQ�GHV�JpQRW\SHV�SDUPL�OHV�LVRODWV�GH�%��PXOWLYRUDQV�HW� 
%��FHQRFHSDFLD� 

$X�WRWDO�����SDWLHQWV��VRLW�������GH�O¶HQVHPEOH�GHV�SDWLHQWV�FRORQLVpV�HW�������GHV�SDWLHQWV�FRORQLVpV�SDU�%��PXOWLYR�
UDQV�RX�%��FHQRFHSDFLD�VRQW�FRORQLVpV�SDU�GHV�JpQRW\SHV�pSLGpPLTXHV��/H�SRXUFHQWDJH�GH�JpQRW\SHV�pSLGpPLTXHV�
HVW� VWDEOH� SDU� UDSSRUW� j� ������ FHSHQGDQW� �� QRXYHDX[� FDV� ����� VRQW� LPSXWDEOHV� j� XQH� VRXFKH� pSLGpPLTXH� GH�������������������
%��FHQRFHSDFLD�,,,$�HW�,,,%��UHVSHFWLYHPHQW��4XDQW�j�OD�SDWLHQWH�LWDOLHQQH�FRORQLVpH�SDU�XQH�VRXFKH�GH�%��FHQRFHSDFLD�
,,,'��LO�Q¶HVW�SDV�H[FOX�TX¶LO�V¶DJLVVH�G¶XQ�JpQRW\SH�pSLGpPLTXH�DFTXLV�HQ�,WDOLH�FRPPH�VLJQDOp�GDQV�OH�UDSSRUW������ 
 
2Q]H�SDWLHQWV�VRQW�FRORQLVpV�SDU�XQH�VRXFKH�GH�JpQRW\SH�SDUWDJp�QRQ�pSLGpPLTXH�� 

· 7URLV�SDWLHQWV�VRQW�FRORQLVpV�SDU�XQ�JpQRW\SH�LGHQWLILp�GDQV�OD�IUDWULH����%��FHQRFHSDFLD�,,,$����%��PXOWLYRUDQV� 
· 7URLV�SDWLHQWV�VRQW�FRORQLVpV�SDU�GHV�JpQRW\SHV� LGHQWLILpV�FKH]�GHV�SDWLHQWV�pSLGpPLRORJLTXHPHQW� UHOLpV�KRUV�

IUDWULH 
· 'HX[�SDWLHQWV�pSLGpPLRORJLTXHPHQW�UHOLpV�HW�XQ�SDWLHQW�QRQ�UHOLp�SDUWDJHQW�OH�PrPH�JpQRW\SH 
· 'HX[�SDWLHQWV�VRQW�FRORQLVpV�SDU�GHV�JpQRW\SHV�LGHQWLILpV�XQLTXHPHQW�FKH]�GHV�SDWLHQWV�QRQ�UHOLpV 

(VSqFH 
1RPEUH�GH�FDV�

GpFODUpV��QRXYHDX[�
FDV� 

1RPEUH�GH�FDV�j�
JpQRW\SH�XQLTXH�
�QRXYHDX[�FDV� 

1RPEUH�GH�FDV�j�
JpQRW\SH�pSLGpPLTXH�

�QRXYHDX[�FDV� 

1RPEUH�GH�FDV�j�JpQR�
W\SH�QRQ�pSLGpPLTXH�

SDUWDJp��QRXYHDX[�FDV� 

%��PXOWLYRUDQV �� ��� �� ��� �� ��� � ��� 

%��FHQRFHSDFLD�,,,$ �� ��� � ��� � ��� � ��� 

%��FHQRFHSDFLD�,,,' � ��� � ��� � ��� � ��� 

7RWDO �� ��� �� ��� �� ��� �� ��� 

%��FHQRFHSDFLD�,,,% �� ��� � ��� � ��� � ��� 

Observatoire cepacia 2015 / Registre français de la mucoviscidose  
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2EVHUYDWRLUH�&HSDFLD�-�5DSSRUW�pSLGpPLRORJLTXH����� 

 1. Colonisations par Burkholderia complexe cepacia (Bcc) 
            Analyse moléculaire des souches  

6L[�JpQRW\SHV�pSLGpPLTXHV�RQW�pWp�LGHQWLILpV�HQ�)UDQFH�SDUPL�OHV�VRXFKHV�GH�%��PXOWLYRUDQV�HW�GH�%��FHQRFHSDFLD���FHU�
WDLQV� G¶HQWUH� HX[� RQW� pJDOHPHQW� pWp� LVROpV� GDQV� G¶DXWUHV�SD\V�� ,OV� VRQW� UpIpUHQFpV� SDU� OHXU� JpQRW\SDJH� �3&5-ULERW\SH�
ULERW\SH�SXOVRW\SH��HW�OHXU�67��VHTXHQFH-W\SH��VHORQ�OH�VFKpPD�0/67�YDOLGp�SRXU�OH�FRPSOH[H�FHSDFLD���KWWS���SXEPOVW�RUJ�
EFF����/HV�VRXFKHV�GH�%��FHQRFHSDFLD�VRQW�DXVVL�FDUDFWpULVpHV�GHSXLV������SDU�OHXU�VLJQDWXUH�0/9$��PXOWLORFXV�YDULDEOH-
QXPEHU�WDQGHP-UHSHDW��9175��DQDO\VLV��FI�6HJRQGV�&��HW�DO��'HYHORSPHQW�RI�D�PXOWLSOH-ORFXV�YDULDEOH-QXPEHU�WDQGHP-
UHSHDW�W\SLQJ�VFKHPH�IRU�JHQHWLF�ILQJHUSULQWLQJ�RI�%XUNKROGHULD�FHQRFHSDFLD�DQG�DSSOLFDWLRQ�WR�QDWLRQZLGH�HSLGHPLRORJLFDO�
DQDO\VLV�� -�&OLQ�0LFURELRO�� ������ ���������-����� KWWS���G[�GRL�RUJ���������-&0������-����8QH� GpPDUFKH� VLPLODLUH� HVW� HQ�
FRXUV�SRXU�%��PXOWLYRUDQV� �SURMHWV�GH� UHFKHUFKH�5&������������ �9/0��HW�5)������������ �9/0��DVVRFLDWLRQ�*UpJRU\�
/HPDUFKDO���� 

 

%��PXOWLYRUDQV��%0� 

-�;�5�$%���67����GLVWULEXWLRQ�PRQGLDOH 

ā��)UDQFH���GHSXLV�DX�PRLQV�������pSLGpPLHV�,OH-GH-)UDQFH��&HQWUH��GHUQLHU�QRXYHDX�FDV�HQ����� 

ā��86$��&DQDGD��%HOJLTXH��1RXYHOOH-=pODQGH��$XVWUDOLH 

ā��&)�QRQ�&) 

-�)�$�6���67������������EDVH���OHS$�������� 

ā��)UDQFH��GHSXLV�DX�PRLQV�������pSLGpPLH�3$&$��GHUQLHU�QRXYHDX�FDV�HQ����� 

ā��67�������7FKHFRVORYDTXLH��&)�QRQ�&)���8.��HQYLURQQHPHQW� 

-�+9��*&��67���� 

ā��)UDQFH���SUHPLHU�FDV�������GLIIXVLRQ�GDQV�OH�1RUG�����-������GHUQLHU�QRXYHDX�FDV�HQ����� 

ā��%HOJLTXH�����LVRODW�&)��j�QRWHU�TX¶XQ�GHV�SDWLHQWV�FRORQLVpV�SDU�FH�JpQRW\SH�HQ�)UDQFH�HVW�Qp�HQ�%HO�
JLTXH� 

 

%��FHQRFHSDFLD�,,,$ 

-�$�'�$���67����GLVWULEXWLRQ�PRQGLDOH 

  ā��)UDQFH�GHSXLV�DX�PRLQV�������pSLGpPLHV�%UHWDJQH���/RUUDLQH��SDWLHQWV�&)�HW�QRQ�&)��SDV�GH�QRXYHDX�
  ����FDV�GHSXLV�������XQ�QRXYHDX�FDV�HQ�������DYHF�XQ�VHXO�(&%&�SRVLWLI�� 

ā��86$��&DQDGD��8.��,WDOLH��7FKHFRVORYDTXLH��%HOJLTXH��&)�QRQ�&) ����VRXFKH�HQYLURQQHPHQWDOH�
�0H[LFR� 

 

%��FHQRFHSDFLD�,,,% 

-�/�4�0���67����VRXFKH�3+'&�,6��������UHVSRQVDEOH�G¶pSLGpPLHV�DX[�86$� 

ā��)UDQFH�GHSXLV�DX�PRLQV�������pSLGpPLH�$XYHUJQH��SDV�GH�QRXYHDX�FDV�GHSXLV�������XQ�QRXYHDX�FDV�
HQ������j�3DULV��DYHF�SRVVLEOH�FRQWDPLQDWLRQ�ORUV�GH�GpSODFHPHQWV�HQ�$XYHUJQH� 

ā��86$��&DQDGD��&)�QRQ�&)��HQYLURQQHPHQW 

-�'�%�&���67������)UDQFH 

ā��)UDQFH�GHSXLV�DX�PRLQV�������pSLGpPLH�/RUUDLQH��GHUQLHU�QRXYHDX�FDV�HQ����� 

(VSqFH *pQRW\SH 1RPEUH�GH�FDV� 'RQW�QRXYHDX[�FDV 

7RWDO  �� ����� �� � ����� �� 

%��PXOWLYRUDQV 

;�5�$%��67���� �� � 

+9��*&��67����� � � 

)�$�6��67�������� � � 

%��FHQRFHSDFLD�,,,$ $�'�$��67���� � � 

%��FHQRFHSDFLD�,,,% 
/�4�0��67����� � � 

'�%�&��67����� � � 

Observatoire cepacia 2015 / Registre français de la mucoviscidose  

7DEOHDX����'LVWULEXWLRQ�GHV�JpQRW\SHV�pSLGpPLTXHV� 
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2EVHUYDWRLUH�&HSDFLD�-�5DSSRUW�pSLGpPLRORJLTXH����� 

7DEOHDX����&RORQLVDWLRQ�SDU�%FF�DX�VHLQ�GHV�IUDWULHV�� 

Observatoire cepacia 2015 / Registre français de la mucoviscidose  

4XLQ]H�SDWLHQWV��SDUPL�FHX[�GpFODUpV�HQ�������DSSDUWLHQQHQW�j����IUDWULHV��$X�VHLQ�GH�FHV����IUDWULHV � 

· 7RXV�OHV�PHPEUHV�GH�OD�IUDWULH�VRQW�RX�RQW�pWp�FRORQLVpV�SDU�%FF����IUDWULHV��HW�SDU�XQH�VRXFKH�GH�PrPH�JpQR�
W\SH� 

· 8Q�VHXO�GHV�PHPEUHV�GH�OD�IUDWULH�HVW�FRORQLVp����IUDWULHV� 

1RPEUH�GH�IUDWULHV   
�� GRQW�DX�PRLQV�XQ�PHPEUH�HVW�%FF�SRVLWLI 

� GRQW����PHPEUHV�VRQW�RX�RQW�pWp�%FF�SRVLWLIV 

 1. Colonisations par Burkholderia complexe cepacia (Bcc) 
 Analyse moléculaire des souches  
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2EVHUYDWRLUH�&HSDFLD�-�5DSSRUW�pSLGpPLRORJLTXH����� 

  Chronicité de la colonisation 

7DEOHDX�����(YDOXDWLRQ�GH�OD�FKURQLFLWp�GH�OD�FRORQLVDWLRQ� 
�/D�FKURQLFLWp�GH�OD�FRORQLVDWLRQ�D�pWp�pYDOXpH�FKH]�OHV�SDWLHQWV�GRQW�OD�SULPRFRORQLVDWLRQ�pWDLW�DQWpULHXUH�j������ 

  1RPEUH�GH�SDWLHQWV���� 

3DWLHQWV�SULPRFRORQLVpV�DYDQW����� �� 

$\DQW�HX�DX�PRLQV���(&%&�HQ����� �� ����� �� 

HW�GRQW�OH�QRPEUH�G¶H[SHFWRUDWLRQV�SRVLWLYHV�j�FHSDFLD�HVW�GRFXPHQWp�HQ����� �� ����� �� 

3DWLHQWV�FRORQLVpV�FKURQLTXHV
�SDU�%FF �� ����� �� 


&RORQLVDWLRQ� FKURQLTXH �� SOXV� GH� ���� GHV� SUpOqYHPHQWV� SRVLWLIV� ORUV� GHV� ��� GHUQLHUV� PRLV� �DYHF� DX� PRLQV� ��������
SUpOqYHPHQWV�SHQGDQW�FHWWH�SpULRGH�� 

Observatoire cepacia 2015 / Registre français de la mucoviscidose  

 1. Colonisations par Burkholderia complexe cepacia (Bcc)� 



16 

2EVHUYDWRLUH�&HSDFLD�-�5DSSRUW�pSLGpPLRORJLTXH����� 

����7DEOHDX�����5pSDUWLWLRQ�GHV�JHUPHV�SRWHQWLHOOHPHQW�SDWKRJqQHV�GH�OD�SRSXODWLRQ� 
 FRORQLVpH�SDU�%FF�YHUVXV�O¶HQVHPEOH�GH�OD�SRSXODWLRQ�GX�5HJLVWUH�IUDQoDLV�GH�OD� 
 PXFRYLVFLGRVH��VHORQ�O
kJH� 

  &ODVVHV�G
kJH��DQQpHV� 
  

  ��-�� ��-�� ��-�� ��-�� ��-�� ��-�� ��-�� ��-�� ��� 7RWDO 

3RSXODWLRQ�%FF�
SRVLWLYH � � � � �� �� �� �� � � ��� 

5HJLVWUH ����� ��� ��� ��� ��� ��� ��� ��� ��� ��� ���� 

$FKURPREDFWHU�
VSS� 

� � � � � � � � � � 

�� �� �� �� �� �� �� �� �� ��� 

$VSHUJLOOXV� 
� � � � � � � � � �� 

�� ��� ��� ��� ��� ��� ��� �� ��� ���� 

+DHPRSKLOXV� 
LQIOXHQ]DH� 

� � � � � � � � � �� 

��� ��� ��� ��� ��� �� �� �� �� ���� 

3QHXPRFRTXH� 
� � � � � � � � � � 

�� �� �� �� � � � � � ��� 

3VHXGRPRQDV�
DHUXJLQRVD� 

� � � � �� � � � � �� 

��� ��� ��� ��� ��� ��� ��� ��� ��� ���� 

6WDSK\ORFRFFXV 
DXUHXV 

� � � � �� � � � � �� 

��� ��� ��� ��� ��� ��� ��� ��� ��� ���� 

6WHQRWURSKRPRQDV�
PDOWRSKLOLD� 

� � � � � � � � � � 

�� �� ��� ��� �� �� �� �� �� ��� 

 

% 

 

 

��� � 

��� � 

���� � 

���� � 

���� � 

���� � 

��� � 

��� � 

���� � 

���� �� 

���� � 

���� � 

��� � 

���� � 
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/HV�OLJQHV�JULVpHV�FRUUHVSRQGHQW�DX[�GRQQpHV�GH�O
HQVHPEOH�GH�OD�SRSXODWLRQ�DWWHLQWH�GH�PXFRYLVFLGRVH��H[WUDLWHV�GHV�
GRQQpHV������GX�5HJLVWUH�IUDQoDLV�GH�OD�PXFRYLVFLGRVH��HW�OHV�OLJQHV�EODQFKHV�j�OD�SRSXODWLRQ�%FF�SRVLWLYH� 

 1. Colonisations par Burkholderia complexe cepacia (Bcc) 
 Germes associés 
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2EVHUYDWRLUH�&HSDFLD�-�5DSSRUW�pSLGpPLRORJLTXH����� 

 1. Colonisations par Burkholderia complexe cepacia (Bcc) 
 Germes associés 

)LJXUH����*HUPHV�SRWHQWLHOOHPHQW�SDWKRJqQHV�GH�OD�SRSXODWLRQ�FRORQLVpH�SDU�%FF�� 
SDU�kJH� 

)LJXUH����*HUPHV�SRWHQWLHOOHPHQW�SDWKRJqQHV�GH�O¶HQVHPEOH�GH�OD�SRSXODWLRQ�GX� 
5HJLVWUH�IUDQoDLV�GH�OD�PXFRYLVFLGRVH��SDU�kJH� 

Observatoire cepacia 2015 / Registre français de la mucoviscidose  

Observatoire cepacia 2015 / Registre français de la mucoviscidose  

P
ou

rc
en

ta
g

e 
d

e 
p

at
ie

n
ts

0

10

20

30

40

50

60

70

80

90

Classes d'âge (années)

05-09 10-14 15-19 20-24 25-29 30-34 35-39 40+

P
ou

rc
en

ta
g

e 
d

e 
p

at
ie

n
ts

0

10

20

30

40

50

60

70

80

Classes d'âge (années)

00-04 05-09 10-14 15-19 20-24 25-29 30-34 35-39 40+



18 

2EVHUYDWRLUH�&HSDFLD�-�5DSSRUW�pSLGpPLRORJLTXH����� 

 1. Colonisations par Burkholderia complexe cepacia (Bcc) 
 Germes associés 

)LJXUH����&RPSDUDLVRQ�GHV�SULQFLSDX[�JHUPHV���SRSXODWLRQ�FRORQLVpH�%FF�YHUVXV����������������
O
HQVHPEOH�GH�OD�SRSXODWLRQ�GX�5HJLVWUH�IUDQoDLV�GH�OD�PXFRYLVFLGRVH 
/HV�SRXUFHQWDJHV�RQW�pWp�FDOFXOpV�SDU�UDSSRUW�j�FKDTXH�SRSXODWLRQ� 

Observatoire cepacia 2015 / Registre français de la mucoviscidose  

,O�Q¶\�D�SDV�GH�GLIIpUHQFH�VLJQLILFDWLYH�HQWUH�OD�SRSXODWLRQ�FRORQLVpH�%FF�HW�O¶HQVHPEOH�GH�OD�SRSXODWLRQ�GX�5HJLVWUH�SRXU�
6WDSK\ORFRFFXV�DXUHXV��$VSHUJLOOXV�HW�3VHXGRPRQDV�DHUXJLQRVD��HW�XQH�GLIIpUHQFH�j�OD�OLPLWH�GH�OD�VLJQLILFDWLYLWp�SRXU�
+DHPRSKLOXV�LQIXHQ]DH��S �������� 
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2EVHUYDWRLUH�&HSDFLD�-�5DSSRUW�pSLGpPLRORJLTXH����� 

���7DEOHDX�����(WDW�FOLQLTXH�HQ�IRQFWLRQ�GH�O
DQQpH�GH�SULPRFRORQLVDWLRQ��������������������������
 ��1 ����GRQW����GRFXPHQWpV� 
 

$XFXQH�VHSWLFpPLH�QL�V\QGURPH�FHSDFLD�Q¶RQW�pWp�UDSSRUWpV�HQ������� 

  

3DWLHQWV�YLYDQWV�DX����GpFHPEUH�
������1 ��� 

3DWLHQWV�GpFpGpV�DX�
FRXUV�GH�������1 ��� 

$QQpH�GH�������������
SULPRFRORQLVDWLRQ 

7RWDO�GHV�
FDV 

(WDW�FOLQLTXH�
GRFXPHQWp 6WDEOH 'pWpULRUDWLRQ� 'pFqV 

7RWDO� ��� �� ����� �� �� ����� �� �� ����� �� �������� 

$QWpULHXUH�j����� �� � ����� �� � ����� �� � ����� ��  

�����j����� �� �� ����� �� �� ����� �� � ����� ��  

�����j����� �� �� ����� �� �� ����� �� � ����� ��  

�����j����� �� �� ����� �� �� ����� �� � ����� ��  

Observatoire cepacia 2015 / Registre français de la mucoviscidose  

 1. Colonisations par Burkholderia complexe cepacia (Bcc) 
 Etat clinique et mortalité 
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2EVHUYDWRLUH�&HSDFLD�-�5DSSRUW�pSLGpPLRORJLTXH����� 

 
%XUNKROGHULD�JODGLROL ,QTXLOLQXV�OLPRVXV 3DQGRUDHD�VSS� 5DOVWRQLD���&XSULDYLGXV�

VSS�� 

7RWDO�GHV�FDV� �� �� �� � 
-�GRQW�QRXYHDX[�FDV � � � � 

3UpYDOHQFH��SRXU�����SDWLHQWV� ���� ���� ���� ���� 

,QFLGHQFH��SRXU�����SDWLHQWV� ���� ���� ���� ���� 

-�GRQW�VRXFKH�UHoXH �� � � � 

7DEOHDX�����&DV�GH�FRORQLVDWLRQ�SDU�%XUNKROGHULD�JODGLROL��,QTXLOLQXV�OLPRVXV�� 
3DQGRUDHD�VSS��HW�5DOVWRQLD���&XSULDYLGXV�VSS��� 

Observatoire cepacia 2015 / Registre français de la mucoviscidose  

/¶H[KDXVWLYLWp�GH�O¶DQDO\VH�GHV�VRXFKHV�HVW�LQFRPSOqWH��HQ�SDUWLFXOLHU�SRXU�,QTXLOLQXV�OLPRVXV��GRQW�RQ�SHXW�FHSHQGDQW�FRQ�
VLGpUHU�TXH�O¶LGHQWLILFDWLRQ�QH�SRVH�SDV�GH�SUREOqPH�PDMHXU�HQ�UDLVRQ�GH�OD�PHLOOHXUH�FRQQDLVVDQFH�GH�FHWWH�EDFWpULH��WUqV�
FDUDFWpULVWLTXH��HW��JUkFH�j�OD�JpQpUDOLVDWLRQ�GH�OD�VSHFWURPpWULH�GH�PDVVH� 
 
3DUPL�OHV���VRXFKHV�GH�3DQGRUDHD�DQDO\VpHV����DSSDUWLHQQHQW�j�O¶HVSqFH�3��SXOPRQLFROD�GRQW���GH�PrPH�JpQRW\SH�LPSOL�
TXpHV�GDQV�XQH�pSLGpPLH��HW���j�O¶HVSqFH�3��VSXWRUXP� 
3DUPL�OHV���VRXFKHV�GH�5DOVWRQLD��&XSULDYLGXV�DQDO\VpHV��RQ�WURXYH���5DOVWRQLD�SLFNHWWLL����&XSULDYLGXV�SDXFXOXV����&X�
SULDYLGXV�UHVSLUDFXOL��HW���&XSULDYLGXV�VS� 
 
,O�HVW�j�QRWHU�TX¶XQH�VRXFKH�GH�%XUNKROGHULD�SVHXGRPDOOHL�D�pWp�LVROpH�HQ������FKH]�XQ�SDWLHQW�GH���DQV�DWWHLQW�GH�PXFR�
YLVFLGRVH��&HWWH�HVSqFH�Q¶DSSDUWLHQW�SDV�DX�FRPSOH[H�FHSDFLD��(OOH�HVW�UHVSRQVDEOH�GH�OD�PpOLRwGRVH��LQIHFWLRQ�SRO\�
PRUSKH�j�SUpGRPLQDQFH�SXOPRQDLUH�UHQFRQWUpH�GDQV�OHV�UpJLRQV�WURSLFDOHV�HW�VXEWURSLFDOHV��HQ�SDUWLFXOLHU�HQ�$VLH�GX�6XG-
(VW��FKH]�GHV�VXMHWV�QRQ�DWWHLQWV�GH�PXFRYLVFLGRVH��/D�FRORQLVDWLRQ�SDU�FHWWH�HVSqFH�GHV�SDWLHQWV�DWWHLQWV�GH�PXFRYLVFL�
GRVH�HVW�H[FHSWLRQQHOOH�HW�D�VXUWRXW�pWp�GpFULWH�HQ�$XVWUDOLH��RX�HQ�(XURSH�j�OD�VXLWH�GH�VpMRXUV�HQ�]RQH�G¶HQGpPLH��FH�TXL�
D�pWp�OH�FDV�GH�FH�SDWLHQW�TXL�D�YR\DJp�HQ�7KDwODQGH��� 

 2. Colonisations par d’autres espèces résistantes à la colistine  

Prévalence et incidence 

%LHQ�TX¶XQH�SURSRUWLRQ�LPSRUWDQWH�GHV�VRXFKHV�VRLHQW�VHQVLEOHV�j�OD�FROLVWLQH��OHV�&XSULDYLGXV�VRQW�LQFOXV�GDQV�O¶HQTXrWH�
HQ�UDLVRQ�GH�OHXU�SUR[LPLWp�DYHF�OHV�5DOVWRQLD� 

3RXU�FHV�EDFWpULHV�� OD�FRQIURQWDWLRQ�DYHF�OHV�GRQQpHV�VDLVLHV�GDQV�OH�5HJLVWUH�D�SHUPLV�GH�GpWHFWHU�TXHOTXHV�FDV�QRQ�
GpFODUpV�j�O¶2EVHUYDWRLUH����,QTXLOLQXV�OLPRVXV����&XSULDYLGXV�VS���� 
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2EVHUYDWRLUH�&HSDFLD�-�5DSSRUW�pSLGpPLRORJLTXH����� 

7DEOHDX�����(YDOXDWLRQ�GH�OD�FKURQLFLWp�GH�OD�FRORQLVDWLRQ� 
�/D�FKURQLFLWp�GH�OD�FRORQLVDWLRQ�D�pWp�pYDOXpH�FKH]�OHV�SDWLHQWV�GRQW�OD�SULPRFRORQLVDWLRQ�pWDLW�DQWpULHXUH�j������ 


&RORQLVDWLRQ� FKURQLTXH� �� SOXV� GH� ���� GHV� SUpOqYHPHQWV� SRVLWLIV� ORUV� GHV� ��� GHUQLHUV� PRLV� �DYHF� DX� PRLQV� ������������
SUpOqYHPHQWV�SHQGDQW�FHWWH�SpULRGH�� 
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%XUNKROGHULD�JODGLROL ,QTXLOLQXV�OLPRVXV 3DQGRUDHD�VSS� 5DOVWRQLD���&XSULDYLGXV�
VSS�� 

  1RPEUH�GH�SDWLHQWV���� 

3DWLHQWV�SULPRFRORQLVpV�
DYDQW����� 

�� �� � � 

$\DQW�HX�DX�PRLQV���
(&%&�HQ����� 

�� ����� �� � ����� �� � ����� �� � ���� �� 

HW�GRQW�OH�QRPEUH�G¶H[�
SHFWRUDWLRQV�SRVLWLYHV�
HVW�GRFXPHQWp�HQ����� 

�� ����� �� � ����� �� � ����� �� � ���� �� 

3DWLHQWV�FRORQLVpV�FKUR�
QLTXHV
 

� ����� �� � ����� �� � ������ �� � ������� 

 2. Colonisations par d’autres espèces résistantes à la colistine  

(Q�UDLVRQ�GHV�SHWLWV�HIIHFWLIV�SRXU�3DQGRUDHD�VSS��HW�5DOVWRQLD���&XSULDYLGXV�VSS���OHV�UpVXOWDWV�REWHQXV�VRQW�j�LQWHU�
SUpWHU�DYHF�SUpFDXWLRQ� 

Observatoire cepacia 2015 / Registre français de la mucoviscidose  

&DUDFWpULVWLTXHV 

3RSXODWLRQ�FRORQLVpH�j 

%XUNKROGHULD�JODGLROL ,QTXLOLQXV�OLPRVXV 3DQGRUDHD�VSS� 5DOVWRQLD���&XSULDYLGXV�
VSS�� 

$JH�     

(QIDQWV��PRLQV�GH����DQV� � ����� �� � ����� �� � ����� �� � ����� �� 

$GXOWHV�����DQV�HW�SOXV� �� ����� �� � ����� �� � ����� �� � ����� �� 

$JH�PR\HQ��DQQpHV� ���� ���� ���� ���� 

$JH�PpGLDQ��DQQpHV� ���� ���� ���� ���� 

([WUrPHV��DQQpHV� ����-����� ����-����� �����-����� ����-����� 

6H[H     

+RPPHV �� �� � � 

)HPPHV � � � � 

$JH�j�OD�SULPRFRORQLVDWLRQ     

$JH�PR\HQ��DQQpHV� ���� ���� ���� ���� 

$JH�PpGLDQ��DQQpHV� ���� ���� ���� ���� 

([WUrPHV��DQQpHV� ��-��� ��-��� ����-��� ��-��� 

7DEOHDX�����&DUDFWpULVWLTXHV�GH�OD�SRSXODWLRQ�FRORQLVpH�SDU�%XUNKROGHULD�JODGLROL��,Q�
TXLOLQXV�OLPRVXV��3DQGRUDHD�VSS��HW�5DOVWRQLD���&XSULDYLGXV�VSS��� 

/HV�GLIIpUHQFHV�G¶kJH�PpGLDQ�j�OD�SULPRFRORQLVDWLRQ�REVHUYpHV�QH�VRQW�SDV�VWDWLVWLTXHPHQW�VLJQLILFDWLYHV� 

Chronicité de la colonisation
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2EVHUYDWRLUH�&HSDFLD�-�5DSSRUW�pSLGpPLRORJLTXH����� 

���7DEOHDX�����(WDW�FOLQLTXH� 

  7RWDO�GHV�FDV 
(WDW�FOLQLTXH�
GRFXPHQWp 

6WDEOH 'pWpULRUDWLRQ 'pFqV 

%XUNKROGHULD�JODGLROL �� �� ����� �� �� ����� �� � ����� �� � 

,QTXLOLQXV�OLPRVXV �� � ����� �� � ����� �� � ����� �� � 

3DQGRUDHD�VSS� �� � ����� �� � ������ ��   � 

5DOVWRQLD���&XSULDYLGXV�VSS�� � � ����� �� � ������ ��   � 

 2. Colonisations par d’autres espèces résistantes à la colistine  
       Etat clinique et mortalité� 

Observatoire cepacia 2015 / Registre français de la mucoviscidose  
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2EVHUYDWRLUH�&HSDFLD�-�5DSSRUW�pSLGpPLRORJLTXH����� 

 
7DEOHDX�����7UDQVSODQWDWLRQV�SXOPRQDLUHV�����-�������FDUDFWpULVWLTXHV�GH�OD�SRSXODWLRQ� 

 3. Transplantations pulmonaires : bilan 2003-2015 
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2QW�pWp�LQFOXV�OHV�SDWLHQWV�SUpVHQWDQW�XQH�FRORQLVDWLRQ�FKURQLTXH�SDU�%XUNKROGHULD�RX�EDFWpULHV�DSSDUHQWpHV�HW�WUDQVSODQWpV�
SHQGDQW�OD�SpULRGH�����-������1 �����/H�VXLYL�GHV�SDWLHQWV�WLHQW�FRPSWH�GHV�GRQQpHV�GpMj�GLVSRQLEOHV�SRXU�O¶DQQpH������ 
 

/HV�PpGLDQHV�RQW�pWp�FDOFXOpHV�SRXU�OHV�HIIHFWLIV����SDWLHQWV��HW�OHV�TXDUWLOHV��4�-4�����qPH�HW���qPH�SHUFHQWLOHV��RQW�pWp�
FDOFXOpV�SRXU�OHV�HIIHFWLIV����SDWLHQWV�� 

4XDUDQWH-KXLW�SDWLHQWV�����GH�VH[H�IpPLQLQ�HW����GH�VH[H�PDVFXOLQ��pWDLHQW�FRORQLVpV�SDU�XQH�HVSqFH�GX�FRPSOH[H�
FHSDFLD��%FF�����SDU�%XUNKROGHULD�JODGLROL�HW���SDU�%XUNKROGHULD�WKDLODQGHQVLV� 

/HV�SDWLHQWV�FRORQLVpV�SDU�%XUNKROGHULD��1 ����pWDLHQW�kJpV�HQ�PR\HQQH�GH������DQV�ORUV�GH�OD�JUHIIH��H[WUrPHV�
����-���DQV���/¶kJH�PR\HQ�ORUV�GH�OD�JUHIIH�FKH]�FHV�SDWLHQWV�pWDLW�VLJQLILFDWLYHPHQW�LQIpULHXU�j�FHOXL�GHV�SDWLHQWV�QRQ�
FRORQLVpV�SDU�%XUNKROGHULD������SDWLHQWV��kJH�PR\HQ�ORUV�GH�OD�JUHIIH��������DQV��H[WUrPHV����-�����DQV��S ��������
JUHIIpV�SHQGDQW�OD�PrPH�SpULRGH�� 

(VSqFH 1 

ÆJH�ORUV�GH�OD�JUHIIH 
�DQQpHV� 

0R\HQQH�6' 
�pWHQGXH� 

0pGLDQH��4�-4�� 

ÆJH�ORUV�GH�OD�SULPRFRORQLVDWLRQ�
�DQQpHV� 

0R\HQQH�6' 
�pWHQGXH� 

0pGLDQH��4�-4�� 

'pODL�HQWUH�JUHIIH��HW�SULPRFRORQLVDWLRQ�
�DQQpHV� 

�0R\HQQH�6' 
�pWHQGXH� 

0pGLDQH��4�-4�� 

%��PXOWLYRUDQV �� 

������  
�����-���  

 ���� �����-������ 
 

��������  
��-���  

�� ���-��� 
 

�������  
���-���  
� ��-��� 

 

%��FHQRFHSDFLD �� 

��������  
�����-����� 

 �� �����-����� 
 

��������  
��-��� 

�� �����-��� 
 

�������  
���-��� 

��� ����-��� 
 

%��YLHWQDPLHQVLV � 
��������  
�����-����� 

��������  
���-��� 

�������  
��-�� 

%��GRORVD � ���� ���� ��� 

%��S\UURFLQLD � ���� ���� ���� 

%��FHSDFLD� � ���� ���� ��� 

7RWDO�%FF �� 
��������  
�����-��� 

���� �����-����� 

������  
��-��� 

�� ���-��� 

�������  
���-��� 

��� ��-����� 

%��JODGLROL � 
��������  
�����-����� 

��������  
��-��� 

�������  
��-��� 

%��WKDLODQGHQVLV � ���� ���� ��� 

7RWDO� 
%XUNKROGHULD� 

�� 
��������  
�����-��� 

���� �����-����� 

��������  
��-���  

�� ���-��� 

�������  
���-��� 
� ��-��� 

,QTXLOLQXV� 
OLPRVXV 

� 
�������  
�����-����� 

�������  
���-��� 

�������  
��-��� 

3DQGRUDHD� 
SXOPRQLFROD� 

� 
�������  
���-����� 

�������  
���-��� 

�����  
��-�� 

5DOVWRQLD� 

PDQQLWROLO\WLFD� 
� 

��������  
�����-����� 

���� 

��������  
���-��� 
���� 

�������  
��-��� 
��� 
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2EVHUYDWRLUH�&HSDFLD�-�5DSSRUW�pSLGpPLRORJLTXH����� 

7DEOHDX�����7UDQVSODQWDWLRQV�SXOPRQDLUHV�����-�������pYROXWLRQ�FOLQLTXH 

 3. Transplantations pulmonaires : bilan 2003-2015 
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GpFqV�DFFLGHQWHO��OH�GpODL�PR\HQ�GH�GpFqV�Q¶D�HQ�FRQVpTXHQFH�SDV�pWp�FDOFXOp��� 

 

 

 

(VSqFH 

 
 
 
1 

3DWLHQWV�GpFpGpV� 3DWLHQWV�YLYDQWV� 

1 
���0 
SRVW-
JUHIIH 

�-���0 
SRVW-
JUHIIH� 

���0-
��DQV 
SRVW-
JUHIIH 

!�DQV 
SRVW-
JUHIIH 

'pODL�SRVW-
JUHIIH��PRLV� 
0R\HQQH�6'�
�pWHQGXH� 
0pGLDQH 
�4�-4��� 

1 

'pODL�GH�VXLYL�
SRVW-JUHIIH��PRLV� 
0R\HQQH�6' 
�pWHQGXH� 
0pGLDQH� 
�4�-4��� 

%��PXOWLYRUDQV �� � � � � � 
���������  
���-���� 
���� 

�� 
���������  
�����-���� 

�� �����-����� 

%��FHQRFHSDFLD �� �� � � � � 
���������  
���-���� 
� ��-�� 

� 
��������� 
�����-������ 

���� 

%��YLHWQDPLHQVLV � � � � � � �����  
��-�� 

� ���� 

%��GRORVD � � � � � � �� �  - 

%��S\UURFLQLD � � � � � � �� � -  

%��FHSDFLD� � � � � � � ��� �  - 

7RWDO�%FF �� �� �� � � � 
���������  
���-���� 
� ���-��� 

�� 
���������  
�����-���� 

���� �����-����� 

%��JODGLROL � � � � � � ���������  
��-��� 

� ���� 

%��WKDLODQGHQVLV � � � � � � ���� �  - 

7RWDO� 
%XUNKROGHULD� 

�� �� �� � � � 
���������  
���-���� 
� ��-��� 

�� 
���������  
�����-���� 

���� �����-����� 

,QTXLOLQXV� 
OLPRVXV 

� � � � � � ���� � ���� 

3DQGRUDHD� 
SXOPRQLFROD� 

� � � � � � ��������  
���-��� 

� ���� 

5DOVWRQLD� 
PDQQLWROLO\WLFD� 

� � � � �
 �  - � ���������� 
���-������ 

6HSWLFpPLHV 
�GRQW����0�
DSUqV�
JUHIIH� 

����� 

����� 

����� 

� 

� 

� 

������� 

����� 

����� 

������� 

� 

����� 

����� 
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2EVHUYDWRLUH�&HSDFLD�-�5DSSRUW�pSLGpPLRORJLTXH����� 

 3. Transplantations pulmonaires : bilan 2003-2015 

6HL]H�VHSWLFpPLHV�RQW�pWp�REVHUYpHV�SDUPL�OHV����SDWLHQWV�FRORQLVpV�SDU�%XUNKROGHULD��GRQW����VRQW�VXUYHQXHV�SHQGDQW�OD�
SpULRGH�SHU-RSpUDWRLUH�RX�PRLQV�GH���PRLV�DSUqV�OD�JUHIIH��HW���SOXV�G¶XQ�DQ�DSUqV�OD�JUHIIH�� 

/H�QRPEUH�GH�VHSWLFpPLHV�SUpFRFHV�HVW�SOXV�LPSRUWDQW�FKH]�OHV�SDWLHQWV�FRORQLVpV�SDU�%��FHQRFHSDFLD�TXH�FKH]�FHX[�FROR�
QLVpV�SDU�%��PXOWLYRUDQV�������YHUVXV�������S ���������GH�PrPH�TXH�OHV�GpFqV�GDQV�OHV���PRLV�VXLYDQW�OD�WUDQVSODQWDWLRQ�
������YHUVXV�������S ��������� 

4XDWUH�GHV���SDWLHQWV�FRORQLVpV�SDU�G¶DXWUHV�HVSqFHV�GX�%FF�VRQW�pJDOHPHQW�GpFpGpV�GDQV�OHV���PRLV��DLQVL�TX¶XQ�GHV���
SDWLHQWV�FRORQLVpV�SDU�%��JODGLROL��� 

3DU�DLOOHXUV�����SDWLHQWV�FRORQLVpV�SDU�G¶DXWUHV�HVSqFHV�UpVLVWDQWHV�j�OD�FROLVWLQH�RQW�pJDOHPHQW�EpQpILFLp�G¶XQH�WUDQVSODQWD�
WLRQ��8QH�VHSWLFpPLH�SHU-RSpUDWRLUH�D�pWp�REVHUYpH�FKH]�����SDWLHQWV�FRORQLVpV�SDU�3DQGRUDHD�SXOPRQLFROD�HW�����SDWLHQWV�
FRORQLVpV�SDU�5DOVWRQLD�PDQQLWRO\OLWLFD� 

9LQJW-QHXI�GHV����SDWLHQWV�VRQW�YLYDQWV��DYHF�XQH�GXUpH�GH�VXLYL�V¶pWDODQW�HQWUH����HW�����PRLV� 



26 

2EVHUYDWRLUH�&HSDFLD�-�5DSSRUW�pSLGpPLRORJLTXH����� 

7DEOHDX�����6\QWKqVH�GHV�GRQQpHV����� 

  ���� 

5(35(6(17$7,9,7(�'(�/¶(148(7(�  

-�&HQWUHV�GH�VRLQV�� �� 

GRQW�&5&0� �� 

&2/21,6$7,216�3$5�%85.+2/'(5,$�&203/(;(�&(3$&,$��%&&��  

-�&HQWUHV�%FF�SRVLWLIV� �� 

3UpYDOHQFH�HW�LQFLGHQFH  

-�&DV�GpFODUpV���&DV�GRFXPHQWpV�SDU�O¶DQDO\VH�GH�OD�VRXFKH� ��������� 

-�1RXYHDX[�FDV���&DV�GRFXPHQWpV�SDU�O¶DQDO\VH�GH�OD�VRXFKH� ������� 

-�3UpYDOHQFH��SRXU�����SDWLHQWV��� ��� 

-�,QFLGHQFH��SRXU�����SDWLHQWV� ���� 

&DUDFWpULVWLTXHV�GH�OD�SRSXODWLRQ  

-�3DWLHQWV�kJpV�GH����DQV�RX�SOXV��HQ��� ���� 

-�5DSSRUW�GH�PDVFXOLQLWp ��� 

-�$JH�PR\HQ�GHV�SDWLHQWV�ORUV�GH�OD�SULPRFRORQLVDWLRQ��HQ�DQQpHV��H[WUrPHV� ��������-���� 

'LVWULEXWLRQ�GHV�HVSqFHV�GX�%FF��HQ����  

-�%��PXOWLYRUDQV� ���� 

-�%��FHQRFHSDFLD� ���� 

-�%��FHSDFLD ��� 

-�%��VWDELOLV� ��� 

-�%��YLHWQDPLHQVLV� ��� 

-�%��GRORVD� ��� 

-�%��FRQWDPLQDQV� ��� 

-�%FF�� ��� 

-�$XWUH�HVSqFH�GX�%FF� ��� 

-�3URSRUWLRQ�GH�JpQRW\SHV�pSLGpPLTXHV��HQ���� ���� 

&KURQLFLWp  

-�3DWLHQWV�FRORQLVpV�FKURQLTXHV�SDU�%FF���� ���� 

(WDW�FOLQLTXH�HW�PRUWDOLWp  

-�6HSWLFpPLHV�GDQV�O¶DQQpH��QRPEUH�� � 

-�'pFqV�GDQV�O¶DQQpH��QRPEUH� � 

-�(WDW�MXJp�VWDEOH���� ���� 

&2/21,6$7,216�3$5�'¶$875(6�(63(&(6�5(6,67$17(6�$�/$�&2/,67,1(  

-�%XUNKROGHULD�JODGLROL��QRPEUH� �� 

-�,QTXLOLQXV�OLPRVXV��QRPEUH� �� 

-�3DQGRUDHD�VSS���QRPEUH� �� 

-�5DOVWRQLD�&XSULDYLGXV�VSS���QRPEUH� � 

    4. Synthèse des données  
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2EVHUYDWRLUH�&HSDFLD�-�5DSSRUW�pSLGpPLRORJLTXH����� 

�7DEOHDX�����/LVWH�GHV�&5&0 

&5&0 &RUUHVSRQGDQW��V� 

&5&0�3pGLDWULTXHV   

$0,(16�3LFDUGLH�&+8�6XG 'U�5DPHV 

%25'($8;�*URXSH�3HOOHJULQ�+{SLWDO�G
(QIDQWV 3U�)D\RQ��'U�%UXQHDX[ 

*5(12%/(�+{SLWDO�GH�OD�7URQFKH�3pGLDWULH 'U�3LQ 

/,//(�+{SLWDO�-HDQQH�GH�)ODQGUHV�3pGLDWULH 'U�:L]OD 

/<21�+{SLWDO�0qUH-(QIDQW���*URXSW�+RVS��(VW 3U�5HL[��'U�9ULHO\QFN��'U�'ROpDQV--RUGKHLP 

1$1&<�+{SLWDO�G
(QIDQWV 'U�'HUHOOH 

1$17(6�+{SLWDO�0qUH-(QIDQW 'U�'DYLG 

3$5,6�+{SLWDO�1HFNHU 3U�6HUPHW��'U�)HUURQL 

3$5,6�+{SLWDO�5REHUW�'HEUp 'U�*pUDUGLQ 

5(11(6-67�%5,(8&�3pGLDWULH 'U�'HQHXYLOOH 

67�'(1,6�'(�/$�5(81,21�+{SLWDO�G
(QIDQWV 'U�'XPRQFHDX[��'U�7DVVHW��6��+RDUHDX 

728/286(�+{SLWDO�GHV�(QIDQWV 'U�%UpPRQW 

72856�+{SLWDO�GH�&ORFKHYLOOH�3pGLDWULH 'U�&RVVRQ��'U�0DUFKDQG 

&5&0�$GXOWHV   

%25'($8;-3(66$&�*URXSH�6XG�+RVSLWDOLHU 'U��)ORFK 

*5(12%/(�+RSLWDO�GH�OD�7URQFKH�3QHXPRORJLH 'U�4XHWDQW 

/,//(�+{SLWDO�&DOPHWWH�3QHXPRORJLH 'U�3UpYRWDW 

/<21�68'�&HQWUH�+RVSLWDOLHU 'U�1RYp--RVVHUDQG 

0$56(,//(�+{SLWDO�1RUG� 'U�'XIHX 

1$1&<�+{SLWDO�GH�%UDERLV�3QHXPRORJLH 'U�%LOORQ 

1$17(6�+{SLWDO�/DsQQHF 'U�+DORXQ��FRRUGLQDWLRQ�,'(��'U�&DLOORQ� 

3$5,6�+{SLWDO�&RFKLQ 'U�+XEHUW��'U�/RXELQRX[ 

5(11(6�+{SLWDO�3RQWFKDLOORX�3QHXPRORJLH 'U�%HOOHJXLF 

685(61(6�+{SLWDO�)RFK 'U�*UHQHW 

728/286(�+{SLWDO�/DUUH\�3QHXPRORJLH 'U�0XUULV� 

72856�+{SLWDO�%UHWRQQHDX�3QHXPRORJLH 'U�+HQULHW-*HUROW 

&5&0�0L[WHV   

$1*(56�-�/(�0$16 3U�8UEDQ��'U�+XEDXOW 

%(6$1&21�$GXOWHV�HW�3pGLDWULH 'U�'DOSKLQ�0-/���'U�5LFKDXG-7KLULH]��'U�3RWURQ 

&$(1�$GXOWHV�HW�3pGLDWULH 'U�/DXUDQV 

&/(50217�)(55$1'�&+8�G¶(VWDLQJ� 'U�+HUDXG��'U�0RQWFRXTXLRO 

&5(7(,/�&HQWUH�+RVSLWDOLHU�,QWHUFRPPXQDO 'U�5HPXV��'U�%DVVLQHW 

',-21�+{SLWDO�G¶(QIDQWV�GX�%RFDJH� 'U�)DQWRQ��3U�+XHW 

*,(16�+{SLWDO�5HQpH�6DEUDQ 'U�9DOOLHU 

/,02*(6�+{SLWDO�0qUH�(QIDQW 'U�/DQJXHSLQ��'U�'XSX\-*UDVVHW 

02173(//,(5�+{SLWDO�$UQDXG�GH�9LOOHQHXYH 'U�&KLURQ 

1,&(�&+8�/HQYDO�-�+{SLWDO�3DVWHXU 'U�/HUR\ 

5(,06�$PHULFDQ�0HPRULDO�+RVSLWDO 'U�5DYRQLQMDWRYR��'U�$EHO\��'U�%HVVDFL 

526&2))�&HQWUH�GH�3HUKDULG\ 'U�5DPHO��'U�/H�%LKDQ 

528(1�$GXOWHV�HW�3pGLDWULH %��0DVVHOLQH 

67�3,(55(�'(�/$�5(81,21�*URXSH�+RVS��6XG 'U�+XFKRW��$�%HJXH��'U�3LFRW 

675$6%285*�$GXOWHV�HW�3pGLDWULH &��3IULPPHU��'U�:HLVV� 
9$11(6-/25,(17 'U�+XJH��'U�0RXVVHW��'U�9LJQHURQ 

0$56(,//(�+{SLWDO�/D�7LPRQH 'U�6WUHPOHU 

9(56$,//(6�+{SLWDO�$QGUp�0LJQRW 6��/H�-DOOp 

����1RXV�WHQRQV�j�UHPHUFLHU�OHV�FRUUHVSRQGDQWV�GHV�&HQWUHV�TXL�QRXV�RQW�FRPPXQLTXp�OHXUV�GRQQpHV�SRXU�O¶HQTXrWH���������������������������� 
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Observatoire cepacia 2015 / Registre français de la mucoviscidose  



28 

2EVHUYDWRLUH�&HSDFLD�-�5DSSRUW�pSLGpPLRORJLTXH����� 

7DEOHDX�����/LVWH�GHV�FHQWUHV��KRUV�&5&0� 

&HQWUH &RUUHVSRQGDQW��V� 

&HQWUHV�3pGLDWULTXHV   

&2/0$5�&+*�/RXLV�3DVWHXU�3pGLDWULH 'U�.UHW] 

&HQWUHV�0L[WHV  

67�1$=$,5(�&HQWUH�+RVSLWDOLHU 'U�0DUW\ 

32,7,(56�+{SLWDO�/D�0LOpWULH� 'U�*DPEHUW 
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2EVHUYDWRLUH�&HSDFLD�-�5DSSRUW�pSLGpPLRORJLTXH����� 

7DEOHDX�����/LVWH�GHV�ELRORJLVWHV 

9LOOH %LRORJLVWH�V� 

$PLHQV� 'U�+DPGDG��'U�'HFURL[ 

%RUGHDX[ 3U�/HKRXUV��'U�3HXFKDQW 

%UHVW�5RVFRII 'U�+HU\-$UQDXG��'U�)DQJRXV��'U�7DQGp 

&UpWHLO 'U�$EHUUDQH 

/LOOH 'U�:DOOHW 

/RULHQW 'U�3UDGHV 

/\RQ 'U�'ROpDQV--RUGKHLP��'U�GH�0RQWFORV 

0RQWSHOOLHU 3U�0DUFKDQGLQ 

1DQF\ 'U�+DGRX 

1DQWHV 'U�&DLOORQ 

3DULV�1HFNHU 'U�*XHW-5HYLOOHW��$JQqV�)HUURQL 

3DULV�5REHUW-'HEUp 'U�0DULDQL��'U�%LGHW 

5HQQHV 'U�3LDX-&RXDSHO��3U�*RXJHRQ��'U�/H\HU��'U�&RUQLOOHW 

6DLQW-'HQLV�5HXQLRQ 'U�%HOPRQWH��'U�7UDYHUVLHU 

6DLQW-3LHUUH�5HXQLRQ 'U�3LFRW��'U�+RDUDX 

6WUDVERXUJ 'U�0XUEDFK��'U�'H�0DUWLQR��'U�0HQDUG 

7RXORQ�*LHQV 'U�6DQVRW 

7RXORXVH 'U�6HJRQGV 

7RXUV 'U�'H�*LDOOXO\ 

9DQQHV 'U�3RXHGUDV 

2UOpDQV�7RXUV 'U�3RLVVRQ 

3DULV�7URXVVHDX 'U�0RLVVHQHW 

6XUHVQHV 'U�&DUGRW-0DUWLQ 

9HUVDLOOHV 'U�3DQJRQ 
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2EVHUYDWRLUH�&HSDFLD�-�5DSSRUW�pSLGpPLRORJLTXH����� 
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