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Chers amis

Une nouvelle année commence et nous profitons de cette Alphanews pour vous souhaiter tous nos meilleurs vaeux pour
cette nouvelle année.

Nous espérons que cette année verra, de nouveau, de nombreuses et nouvelles manifestations qui nous permetterons
de continuer a financer les programmes de recherche sur le déficit en Alpha-1 antitrypsine. Le week end d’information
des familles sera encore un des temps forts de I’année et sera, nous I'espérons I’'occasion de nous rencontrer ou de nous
revoir.

En route pour une nouvelle année riche en émotions au sein de I’association !

Attention, la prochaine alphanews ne sera envoyées qu’aux adhérents a jour de leur cotisation 2016 !
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Nos partenaires, le LFB, Alpha-1 Global, Alliance Maladies Rares et CSL Behring vous présentent leurs meilleurs
veeux pour I'‘année 2016.
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vec vous, allons plua loin !

Merry Christmas
Les élus et Péquipe de PAlliance Maladies Rares nd HavpmyNew.Yea
vous adressent leurs meilleurs voeux.
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Face aux difficultés que les alphas rencontraient dans I'approvisionnement de leur traitement, nous avons contacté,
en milieu d’année 2015, ’Agence Nationale de la Sécurité du Médicament (ANSM) pour tenter de résoudre le
probleme ou tout du moins accélérer le retour a la normale.

L’ANSM nous a donc contacté pour prendre

connaissance de nos difficultés. Visiblement ils g
n’avaient qu’une vision partielle de la situation -y
malgré un compte rendu du LFB sur la situation

et la demande de ce dernier demandant | Agence nationale de sécurité du médicament
I'autorisation d’acheter les lots de Prolastin au et des produits de sante
laboratoire espagnol Griffols.

En effet, grdce a nos différents rendez-vous téléphoniques '’ANSM a pris la pleine mesure de nos difficultés :

_ llIs ne connaissaient pas les réelles conséquences d’un arrét de traitement sur la santé du patient (Baisse de la
VEMS, baisse du taux résiduel ...)

_ lIs n’avaient pas non plus connaissance de la non inclusion des nouveaux patients

_llIs ne savaient pas que le réapprovisionnement de I’Alfalastin se faisait seulement au coup par coup, souvent
partiellement et uniquement aux patients déja traités dans un premier temps.

_ llIs ignoraient également que le stock tampon du LFB était insuffisant face aux rappels de lots et incidents que
rencontrait le LFB.

L’ANSM a donc pris aussitét contact avec le LFB pour une mise au point de la situation.

Il ressort de ce recadrement que désormais la production et I’approvisionnement d’Alfalastin par le laboratoire LFB
sera étroitement contrélé. De plus si le LFB rencontre de nouveau des problémes d’approvisionnement, ’ANSM
interviendra pour accélérer la mise sur le marché de Respreeza, Le médicament substitutif de la protéine d’alpha-1
antitrypsine du laboratoire CSL Behring.

Autre bonne nouvelle, aprés de nombreuses années de demandes et de procédures le LFB avec I'appui de ’ANSM a
obtenu qu’il n’y ait plus de rappels de lots d’Alfalastin en cas de suspicion de Creutzfeldt Jacob sporadique dans les
poches de sang utilisées pour extraire celui-ci.

Pour rappel, la France était le seul pays au monde a faire ce genre de rappel de lot. L’Association des Hémophiles qui
utilise, comme les déficitaires en AAT des médicaments issus du plasma, a levé le véto qu’elle imposait sur la
nécessité de ne pas utiliser les poches de sang avec suspicion de Creutzfeldt Jacob sporadique.

Malgré ces bonnes nouvelles nous restons vigilants quant a la possibilité de nouvelles tensions méme si le LFB fourni
tous les efforts nécessaires pour que ¢a n’arrive plus et nous ne manquerons pas d’alerter les autorités compétentes
(ANSM et Ministére de la Santé) pour que la situation, le cas échéant, ne s’aggrave pas.

N’hésitez donc pas a nous faire part de tout disfonctionnement, de tout retard ou de toute anomalie lors de vos

traitements.
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Merci pour
Marion !

e Un grand bravo a la famille BESSIERES qui, une nouvelle fois, a fait de la tombola de Sainte Eulalie une formidable

e Essai magistralement transformé par la famille BORDET qui organisait pour la premieére fois une tombola dans leur
village de Missillac.

e Comme d’habitude Sandrine BREMOND a régalé Olby avec ses macarons et son superbe gdteau aux couleurs de
I'’ADAAT !

e Merci a Edith GAUTHIER et son association de sculpture qui a I’'occasion du marché de Noél de Vern sur Seiche
représentait notre association.
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L’association a décidé de soutenir cette année le Club de chercheurs
Francophone de I’AuTophaGie qui organisera du 12 au 14 octobre a
Bordeaux son 6™ meeting annuel.

Ce club a été créé en janvier 2011 afin de promouvoir la recherche
scientifique dans le domaine de I'autophagie, de stimuler les échanges j
entre les chercheurs francophones en favorisant les collaborations et c F ATG '
d’assurer la diffusion des connaissances dans ce domaine.

Mais qu’est-ce que I'autophagie ?

L’autophagie est un processus qui se produit dans les cellules. Elle sert a Club Francophone

éliminer certaines régions toxiques contenues dans la cellule voire la de I'AuTo ph aGie

conduire a la mort pour éviter de propager une infection.

Marion Bouchecareilh, « notre » chercheuse, croit beaucoup en ce

processus pour ses recherches sur le déficit en alpha-1 antitrypsine.

Marion, en tant que co-organisatrice de ce meeting s’est tout naturellement tournée vers nous pour solliciter un
soutien de I’association et espére a cette occasion sensibiliser d’autres chercheurs a la rejoindre dans son programme
de recherche.

Chaque année environs 200 chercheurs issus de 7 pays européens se réunissent a I'occasion de ce meeting.

Un soutien de 1000€ a été attribué par 'ADAAT pour I'organisation de ce meeting.

(?\%3/6—()

Soutien a la recherche.

Le week-end d’information des familles 2016.

Cette année, le week-end d’information famille aura lieu du 5 au 8 mai non loin de Poitier.

Il est réservé aux membres de I'association a jour de leur cotisation 2016 (bulletin + chéque) et adhérent depuis au
moins 1 an.

Pour une question d’organisation et de moyens financiers ce week-end est limité a 60 personnes et ne concerne
que :

e Les parents ayant 1 ou plusieurs enfants déficitaires (22, SZ
ou MZ avec symptomes avérés) et leurs enfants mineurs.

e Les adultes déficitaires (ZZ, SZ ou MZ avec une atteinte
avérée) et leur conjoint uniquement. Nous ne pouvons pas
accueillir les enfants non malades afin de pouvoir recevoir un
maximum de personnes concernées directement par la
maladie.

Les dossiers seront prochainement envoyés uniquement aux
familles concernées et a jour de leur adhésion 2016.
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En partenariat avec le laboratoire CSL Behring, 6 adhérents vont courir pour ’ADAAT a I'occasion du semi-marathon
de Paris le 06 mars 2016.

Tous les ans, les employés de CSL Behring participent a une épreuve de course a
pied pour soutenir une association. Cette année le laboraoire a décidé de dédier
cette course a notre association.

CSL Behring a ainsi décidé de donner a notre association 25€ par participant
ainsi que 10€ par kilometre parcouru.

Pour I'occasion, Christelle et Stéphane Bessiéres, Olivier et Thomas Losq,
Olivier Teyssier et Olivier Lefrancois participeront a cette course et donneront le
meilleur d’eux méme pour '’ADAAT.

Nous devrions étre, en tout, une bonne dizaine a courir les 21 kilométres de

cette belle course.

Un grand merci donc a nos courageux sportifs et leur team de supporters ainsi qu’au laboratoire CSL Behring pour
leurs implications dans notre association.

Les résultats de chacun, un résumé de la course et quelques photos seront publiés dans la prochaine alphanews !!

T3 oo

Louison Lefrancgois participera cette année aux 24emes Jeux Nationaux des Transplantés et
des Dialysées qui se tiendront a Saint Priest non loin de Lyon.

Cette épreuve qui a pour but de sensibiliser a la nécessité du don d’organe a travers I'image

positive du sport ou de I’activité physique aura lieu du 12 au 16 mai. éiﬂiﬁsﬁﬁf!ﬁ,'!ﬁﬂiﬁ
Louison est trés fier et tres motivé de représenter notre association a cette occasion.

Il concourra dans plusieurs disciplines : Pathlétisme (60m, 100m, 400m, saut en hauteur et
relais 4 fois 400m) et les sports de raquette (Badminton, tennis et tennis de table et tir a la
carabine) :
Louison espére bien, comme en 2014, ramener de ce week-end plusieurs médailles et la bise UUSIAE B L S
de Marine Lorphelin (miss France 2013) marraine de cette épreuve depuis 3ans. Ils se e

contentera d’une bonne poignée du grand Sébastien Chabal qui sera également présent tout

au long de ce week-end sportif.

Les jeux sont ouverts a tous les greffés. Quelques membres sont concernés et pourraient y participer en 2017 !

(?%9/46

s I La campagne de récolte de dons bat son plein et @ mi-chemin nous
/7 Compteur des dons pour les programmes A \ . e |
1 Od : pouvons étre trés satisfaits !

512 ou 16 Ml 2016 5 §' Priest

de recherche sur le déficit

en Alpha-1 Antitrypsine I En effet, le mois de décembre est traditionnellement un moment fort
; R de cette récolte grdce a de nombreux dons et aux manifestations de
| ) V7C 5 Noél. Janvier est également un mois faste pour les dons, le
e - renouvellement des adhésions étant souvent accompagné d’un don.
m ighalfronce org Merci @ tous pour votre investissement !
A noter : ce compteur ne prend pas encore en compte les bénéfices de
la tombola organisée par Christelle et Stéphane Bessiéres, ceux-ci étant en cours de traitement. On peut toutefois les
estimer a plus de 6500€ !!!
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Ce mois-ci nous vous proposons, apres le témoignage de Jérome Bordet adulte déficitaire ZZ en attente de greffe
pulmonaire, le témoignage de Christelle et Stéphane Bessiéres, parents d’enfant déficitaire ZZ qui présente une
atteinte hépatique.

Nous sommes parents de deux enfants. Une fille, Camille Ggée de 9 ans qui est MM et un gargon, Gabin qui est né le 3
juillet 2012 a Aurillac dans le Cantal. Il est ZZ. Nous avons appris qu'il était atteint du déficit en alphal antitrypsine
environ 14 jours apres sa naissance. Il a fait une jaunisse néonatale. Aprés quelques heures sous les lampes, nous
sommes rentrés a la maison avec pour seule consigne de revenir faire un contréle deux jours plus tard. Le bilan
sanguin effectué lors de cette visite de contréle a montré que Gabin était atteint d'une infection urinaire. Dans ces
cas-la, c'est une hospitalisation de 10 jours pour traitement. Transféré en néonatalogie, les médecins ont tout de
méme été interpellés par cette jaunisse qui ne passait pas vraiment. Apres des jours d'analyses et d'examens, le
diagnostic est tombé : "Votre fils est atteint d'un déficit en alpha 1 antitrypsine. Nous ne connaissons pas cette
maladie, vous avez rendez-vous a Clermont Ferrand pour plus d'explications”.

Le rendez-vous a Clermont n'a pas été d'un grand éclaircissement. Gabin a été mis sous traitement Ursofalk et on
nous a fait faire des bilans hépatiques et une
échographie du foie. La gastro entérologue
nous a dit qu'elle ferait un suivi annuel et que
par conséquent elle ne verrait Gabin que dans
un an. Nous passons les détails sur les moments
de stress et d'angoisse...

Comme la plupart d'entre nous, nous avons
donc cherché sur internet des informations et
nous sommes arrivés sur le site de |'association
de Sandrine et Olivier. Je me suis empressée de
contacter la déléguée de ma région Auvergne,
Sandrine B. Nous avons parlé longuement au
téléphone. J'ai aussi contacté Sandrine, la
Présidente, qui a été aussi une oreille au combien attentive...

Entre temps pour des raisons personnelles, nous nous sommes dirigés vers Lyon, hépital Mére Enfant a Bron dans le
service du Professeur Lachaux. Il a vu Gabin en septembre 2012 alors qu'il avait 2 mois. Nous sommes désormais
suivis la-bas. Pour faire simple, son suivi est constitué de bilans sanguins, échographie du foie effectués une ou deux
fois par an et un fibroscan tous les 10 mois environ. Depuis 3 ans et demi maintenant, les résultats de Gabin ne se
stabilisent pas. Son foie cirrhose. La derniére visite de janvier a aussi montré qu'il faisait de I'hypertension portale et
que sa rate avait grossi. Le professeur a donc décidé de voir Gabin désormais deux fois par an avec des
hospitalisations pour programmer des examens de surveillance au niveau du cceur, des poumons. Il a aussi
programmé une endoscopie pour explorer les varices cesophagiennes entrainées par I'hypertension portale.

Gabin va trés bien au quotidien et ne souffre de rien. Il n'est pas plus fragile qu'un autre enfant et va a I'école depuis
le mois de septembre.

Christelle et Stéphane ont un compte Facebook sur la page MEMBRE ADAAT, vous pouvez les contacter pour partager
votre expérience de parents d’enfant malade ou témoigner simplement de votre sympathie envers eux.



