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QU'EST-CE QUE LA MALADIE POLYKYSTIQUE
DES REINS?

La maladie polykystique des reins (MPR) est une maladie
héréditaire qui entraine la formation de kystes remplis de
liquide dans les organes internes, et plus particulierement dans
les reins.

Aufil du temps, ces kystes grossissent et se multiplient, causant
une augmentation parfois importante du volume des reins.

LA MPR SE PRESENTE SOUS DEUX FORMES PRINCIPALES :

La maladie polykystique des reins autosomique dominante (MPRAD)
est I'une des maladies génétiques potentiellement mortelles les plus
répandues , puisqu’elle touche environ 1 personne sur 500 dans le
monde. Ses symptomes apparaissent généralement entre 30 et 40 ans,
mais ils peuvent aussi se manifester plus tot. Le risque qu’un parent
atteint de la MPRAD transmette la maladie a son enfant est de 50 %.
Cela dit, environ 10 % des cas résultent d'une nouvelle mutation du
gene responsable de la MPR.

La maladie polykystique des reins autosomique récessive (MPRAR)
est un trouble génétique relativement rare qui touche environ 1
personne sur 25 000. Ses symptomes apparaissent généralement

au cours des premiers mois de vie, parfois méme dans I'utérus.
Lorsque les deux parents sont porteurs du géne de la MPRAR, sans
nécessairement avoir la maladie, le risque qu’ils la transmettent a leur
enfant est de 25 %.

0U SONT SITUES MES REINS ET QUE FONT-ILS?

Les reins, au nombre de deux, sont de la taille d'un poing et ont
une forme qui rappelle celle d'un haricot. Situés au milieu du dos,
juste sous la cage thoracique, ils remplissent plusieurs fonctions
essentielles :

ils éliminent les déchets de I'organisme;

ils équilibrent les liquides organiques;

ils liberent I'normone qui régule la tension artérielle (rénine);
ils produisent une forme active de la vitamine D (calcitriol) qui
contribue a la solidité et a la santé des os;

= jls régulent la production de globules rouges (érythropoiése).

COMMENT EVALUE-T-ON LE BON FONCTIONNEMENT DES REINS?

La fagon la plus simple et la plus sire d'évaluer le bon fonctionnement
des reins est de mesurer la concentration de créatinine dans le sang.
La créatinine est un produit de dégradation. Lorsque les reins ne
fonctionnent pas bien, le taux de créatinine, qui se situe normalement
autour de 0,6 a 1,3 mg/dL, augmente. Votre médecin se fonde sur le
dosage de la créatinine et sur d'autres facteurs pour calculer le débit
de filtration glomérulaire (DFG), un indicateur de la fonction rénale.
Normalement, le DFG est de plus ou moins 100 mL/min. Méme s'il varie
selon I'dge et le sexe, un DFG inférieur a 80 mL/min révéle une atteinte
de la fonction rénale.



MIS A PART LES KYSTES, QUELS SONT LES SYMPTOMES DE LA
MPRAD?

Hypertension artérielle, la normale étant de 120/80 mmHg
Douleur constante ou intermittente au dos et a I'abdomen
Infections urinaires fréquentes

Présence de sang dans les urines (hématurie)

Calculs rénaux (pierres aux reins)

Problémes rénaux dans la famille

Problémes cardiaques ou accident vasculaire cérébral

SUR QUOI SE FONDE LE DIAGNOSTIC DE MPRAD?
Le diagnostic de MPRAD se fonde sur les indices suivants :

= |lyadesantécédents de MPRAD dans la famille;
= Le patient présente plusieurs signes et symptomes de MPRAD;
= Les examens d'imagerie des reins indiquent la présence de kystes :
= ['échographie, qui produit une image des reins a partir de
I'écho renvoyé par des ondes sonores dans le corps, est
la technique d’imagerie la plus utilisée. Comme elle ne
nécessite pas de produit de contraste ni d’irradiation, elle est
sans danger pour tous les patients, y compris les femmes
enceintes;
= Latomodensitométrie et I'imagerie par résonance
magnétique (IRM) peuvent également révéler la présence de
kystes, mais elles sont plus coliteuses et comportent
davantage de risques en raison notamment de I'irradiation.

QUELLES SONT LES COMPLICATIONS DE LA MPRAD?
Voici une liste des complications possibles de la MPRAD, qui varient
selon les patients :

= formation de kystes au foie et au pancréas;

= prolapsus de la valve mitrale (trouble caractérisé par l'incapacité
d'une des valves cardiaques d'assurer I'étanchéité entre I'oreillette
gauche et le ventricule gauche, ce qui entraine le reflux du sang
dans la partie supérieure du ceeur);

= anévrisme (renflement formé par la dilatation des parois d'un
vaisseau sanguin) au cerveau;

= hypertrophie ventriculaire gauche (épaississement du muscle
cardiaque);

= hernie —souvent a I'aine (inguinale) ou au nombril (ombilicale);

= diverticulite (présence de petites poches faisant saillie hors
du cdlon).



QUELS SONT LES TRAITEMENTS POSSIBLES
POUR SOULAGER LES SYMPTOMES ET
PROLONGER LA VIE?

Médicaments, régime alimentaire et exercice pour
réguler la tension artérielle

Médicaments et chirurgie pour soulager la douleur
De saines habitudes de vie, y compris I'abandon du
tabagisme, un régime alimentaire équilibré,

la pratique réguliere de I'activité physique et le
maintien d’un poids santé

Antibiotiques pour traiter les infections

Dialyse pour compenser l'insuffisance rénale
Transplantation rénale

CHANGEMENTS DE REGIME ALIMENTAIRE
CHEZ LES ADULTES ATTEINTS DE LA
MALADIE POLYKYSTIQUE DES REINS

BUVEZ DE LEAU

* Buvez de I'eau tout au long de la journée, au
coucher et si vous vous réveillez la nuit;

e Limitez les boissons contenant de la caféine a
2 tasses par jour;

* Limitez les boissons riches en sucre telles que
les boissons gazeuses et les jus;

e Limitez votre consommation d'alcool a 1 ou 2
verre(s) par jour.

CONSOMMEZ MOINS DE PROTEINES

e Limitez votre consommation de protéines
animales;

* Privilégiez les haricots, les pois, les lentilles,
les noix, les beurres de noix, les graines, le
tofu, les féeves edamame, et le lait de soja;

e Limitez les produits laitiers a 2 portions par
jour.

CHOISISSEZ DES CEREALES COMPLETES

* Mangez du pain aux céréales completes et des
céréales;

» Consommez de I'orge, de I'avoine, du riz brun
et du riz sauvage.



CONSOMMEZ MOINS DE SODIUM

Choisissez des aliments frais;

Lisez les etiquettes nutritionnelles et
choisissez des aliments contenant moins de 10
% de sodium par portion;

Evitez les aliments en conserve et transformés;
Utilisez moins de sel et de sauces riches en
sodium lors de la cuisson;

Utilisez des assaisonnements, herbes et
épices sans sel ajouté;

Mangez moins de plats a emporter et de
nourriture de restaurant.

AUGMENTEZ VOS APPORTS EN FRUITS
ET LEGUMES

Remplissez la moitié de votre assiette avec des
légumes au diner et au souper;

Mangez des fruits tous les jours en en-cas ou
en dessert.

EVITEZ LES ADDITIFS A BASE DE PHOSPHORE

Recherchez PHOSPH dans la liste des
ingrédients



QUELLES SONT LES PROBABI,LITI'ES QUE JE
SOUFFRE D'INSUFFISANCE RENALE?

Environ 50 % des patients atteints de MPR développent une
insuffisance rénale ou une insuffisance rénale chronique
terminale (IRCT) pour lesquelles les seuls traitements
possibles sont la dialyse et la greffe.

VOICI QUELQUES-UNS DES SYMPTOMES D’ INSUFFISANCE
RENALE :
= Fatigue
Manque d'appétit, perte de poids
Nausées ou vomissements
Difficulté a se concentrer (confusion dans les cas graves)
Peau séche qui démange (surtout si le taux de
phosphate dans la sang est élevé)
= Golt bizarre dans la bouche — les aliments ont un goit
étrange, métallique
= Crampes musculaires pendant la nuit
= Enflure des pieds et des chevilles
= Dépression |égére a modérée

QU'EST-CE QUE LA DIALYSE?

La dialyse est un procédé qui permet d'éliminer les liquides, les
électrolytes et les autres déchets que les reins ne parviennent plus
a évacuer efficacement. Il en existe deux types : I'hémodialyse et
la dialyse péritonéale. En hémodialyse, le sang circule a |'extérieur
du corps au travers d'une membrane qui retient les déchets et
les toxines, avant d'étre réinjecté au patient. En comparaison,
I'épuration du sang par dialyse péritonéale se fait dans I'abdomen,
ou un fluide est introduit pour absorber les déchets avant d'étre
évacue.

EN QUOI CONSISTE LA GREFFE?

La greffe consiste a implanter un rein sain dans la partie inférieure
de I'abdomen pour prendre le relais d’un rein défaillant. A long terme,
ce traitement se révele généralement préférable a la dialyse. Un rein
sain greffé a un patient atteint de MPR ne forme pas de kystes.

Evitez, si possible, de subir une transfusion sanguine, qui pourrait
stimuler la formation d'anticorps et vous empécher de recevoir le
rein de certains donneurs. |déalement, le donneur est un proche.
Cela dit, les proches d'un patient atteint de MPR peuvent aussi
souffrir de la méme maladie et ne I'apprendre qu’au terme des
tests de sélection effectués pour établir leur compatibilité avec le
receveur.

AVERTISSEMENT

La présente brochure a été rédigée a des fins éducatives
seulement. Si vous avez des questions précises
concernant vos soins de santé, veuillez consulter votre
néphrologue ou votre équipe soignante.



VOUS N'ETES PAS SEUL!

La Fondation canadienne de la MPR est le seul organisme au pays
qui combat la MPR par la recherche et I'éducation. Voici quelques-
uns des moyens qu’elle déploie afin d’offrir espoir et soutien :

SECTIONS REGIONALES

Les sections régionales de la Fondation canadienne de la MPR
offrent éducation, soutien et espoir aux patients touchés par la MPR
et aleurs proches. Grace a elles, vous pourriez tisser des liens avec
d'autres patients et familles de votre région et prendre part a une
foule d'activités. Les sections régionales proposent des séminaires
éducatifs de pointe, des programmes locaux de défense des intéréts
des patients, des occasions de contribuer a la sensibilisation a la
MPR ainsi que des activités passionnantes et amusantes pour toute
la famille.

SYMPOSIUM NATIONAL SUR LA MPR

La Fondation canadienne de la MPR organise tous les deux ans
un symposium qui réunit les meilleurs médecins et nutritionnistes
spécialisés en MPR du pays afin de discuter des plus récentes
percées de la recherche, mais aussi de nutrition, de greffe, de
dialyse et des aspects émotionnels de la MPR.

Le symposium national sur la MPR est le seul événement éducatif
du genre au Canada qui s’adresse aux patients et a leurs proches.

MARCHONS POUR VAINCRE LA MPR

Ne ratez pas I'occasion de lutter contre la maladie et d’amasser des
fonds pour financer la recherche et les efforts de sensibilisation a
la MPR. Lévénement Marchons pour VAINCRE LA MPR estla
seule activité de financement au pays dont I'objectif est de vaincre la
MPR. Son organisation reléve presque exclusivement de bénévoles
qui ceuvrent partout au Canada. En septembre, emboitez le pas aux
marcheurs de votre région dans I'espoir de vaincre la maladie.

DEFENSE DES INTERETS DES PATIENTS AUPRES DU
GOUVERNEMENT

Grace au programme de défense des intéréts des patients de la
Fondation canadienne de la MPR, il est facile pour les patients
et leurs proches de se tenir au courant et de prendre part aux
importants débats entourant la maladie aussi bien a Ottawa
qu’ailleurs. Vous pouvez contribuer a enrayer la discrimination
génétique et a faire en sorte que le gouvernement fédéral soutienne
davantage la recherche sur la MPR!
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