
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Une str atégie de prévention audacieuse pour diminuer le nombre de mort  
subite chez les patients atteints de la maladie de Steinert. 
 
Le Dr Kar im Wahbi, Denis Duboc et son équipe (AP-HP, Inserm, Université Par is 
Diderot, Université Pierre et Mar ie Cur ie, Université Par is Descartes) ont démontré 

 es patients 
atteints de la maladie de Steinert et ayant un électrocardiogramme anormal diminue le 
nombre de mort  subite. donc cette str atégie invasive 
ch

 La maladie de Steinert est une 
maladie génétique rare qui touche une personne sur  20 000. Elle se caractérise par  de 
multiples symptômes, dont des problèmes cardiaques. Les résultats de cette étude sont 
publiés dans le Journal of the American Medical Association du 28 mars 2012. Des 

 
 
La maladie de Steinert ou dystrophie myotonique est la plus fréquente des dystrophies 

Son incidence est estimée à 1 cas sur 8000
génétique due à la multiplication d'un triplet de bases ADN (« CTG ») au niveau d un seul 
gène (« DMPK »). Le nombre de répétitions de ce triplet est associé à la sévérité de la 
maladie. Les symptômes peuvent être absents ou se révéler sous forme de troubles du rythme 
cardiaque ,  précoce anomalies 
endocriniennes, de troubles cognitifs  
 
Denis Duboc et son équipe ont  de 
asymptomatique au plan cardiaque atteints de la maladie de Steinert, mais présentant un 
électrocardiogramme anormal. Cette étude a été réalisée sur 914 patients pendant 10 ans. Les 
résultats montrent une diminution des cas de mort subite et de la mortalité globale de ces 
patients. stratégie médicale inhabituelle puisque les cardiologues ont choisi une 
méthode invasive et préventive,  et curative.  
 
« Normalement, nous ne prenons en charge  que les malades présentant des symptômes, afin 

 due à la chirurgie. Ici, nous avons choisi de traiter ces patients de 
manière préventive. Les résultats que nous avons obtenus nous permettent de recommander la 
pose systématique de pacemaker chez ces malades, explique Denis Duboc, professeur des 
universités raticien hospitalier  
AP-HP. Nous souhaiterions que cette stratégie invasive soit 
communauté internationale tes les personnes atteintes de la 



cardiaque ». 
 

soit par la suppléance du 
-à-dire son rôle de soit par la 

meill eure adaptation du traitement contre les arythmies, permise par l yse des événements 
cardiaques enregistrés par la mémoire du pacemaker. 
 
L étude de cette maladie génétique rare a permis de découvrir une nouvelle stratégie 
thérapeutique pour certains patients. Mais, « nous pouvons imaginer que dans le futur, des 
marqueurs fiables soient découverts et révèlent une prédisposition génétique pour la mort 
subite chez certains membres de la population générale. Peut-être, alors, que la stratégie que 
nous avons mise en place pour les patients atteints de la maladie de Steinert pourrait 

-population exposée au risque de mort subite », indique Denis Duboc. 
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