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Une str atégie de prévention audacieuse pour diminuer le nombre de mort
subite chezles paients ateints de la maladie de Steinert.

Le Dr Karim Wahbi, Denis Duboc et son équipe (AP-HP, Inserm, Université Paris
Diderot, Université Pierre et Marie Curie, Université Paris Descartes) ont démontré
qu’aprés une sélection rigoureuse et précoce, la pose d’un pacemaker chez des paients
atteints de la maladie de Steinert et ayant un éectrocardiogramme anormal diminue le
nombre de mort subite. L’équipe de recherche préconise donc cette str atégie invasive
chez ces malades particuliers et souhaite la voir s’étendre aux recommandations
internationales pour qu’elle s’applique aux autre pays. La maladie de Steinert est une
maladie génétique rare qui touche une personre sur 20 000. Elé se caractérise par de
multiples sympomes, dort des problémes cardiaques. Les résultats de cette étude sort
publiés dans & Journal of the American Medical Association du 28 mas 2012. [@s
travaux soutenus par ’AFM grace aux dons du Téléthon.

La maladie de Stinert ou dystophie myotoniqwe est la plus fréquente des dystophies
musculaires de 1’adulte Son ircidence est estiméea 1 cas su 800Q Il s’agit d’une maladie
génétique due a la multiplication dun ftiplet de bases ADN («CTG » au niveau d’'un <ul
gene (« DMPK »). Le nomlre de répétitions ce ce triplet est assa@ié a la savéiité de la
maladie. Les symptonas peuvent étre absents ou & révéler sousforme de troubles durythme
cadiaque, d’une diminution de la force musculaire, d’une cataracte précoce d’anomelies
endacriniennes, ce troubles cognitifs...

Denis Duba@ et son équipe ont étudié I’effet de la pose d’un pacemaker chez des patients
asymptonatique au plan cadiague atteints e la maladie de Stinert, mais présentant un
éledrocadiogramme anormal. Cette éude a été rédiséesu 914 mtients gndant 10ans. Les
résultats montent ure diminution ds cas e mart subie et de la mortalité globale de ces
patients.Il s’agit d’une stratégie médicde inhabituell e puisque les cadiologues ontchoisi ure
méthocdke invasive et préventive, plutot que d’adopter une attitude classique €t curative.

« Normdement, nous B prenonsen charge gue les malaas présentant des ymptones, afin
d’éviter une surmortalité due a la chirurgie. Ici, nous aonschoisi ck traiter ces patents ce
mangre préveative Les résultats g nous aons obénus nous grmettent de recommaney la
poe systtmatiqe de pacemakea chez ces malads, explique Denis Duba@, professeur des
universités a I'université Paris Descartes et praticien hospitlier a 1’hopital Cochin,
AP-HP.Nous souhaérions qie cete stratégie invasive soit adoptée par l’'ensemble de la
communaug internationale afin d’en faire bénéficier toutes les personres ateintes ce la



maladie de Steinert et dont [’électrocardiogramme présente des anomalies du rythme
cardiague ».

Les résultats positifs de la chirurgie invasive s’expliquent soit par la suppé&axce du
pacemaker, c’est-a-dire sonréle de relais lorsque le coeur s’emballe ou s’arréte, Soit par la
meill eure adaptation du traitement contre les arythmies, permise par I’analyse des événements
cadiagques enregistrés par la mémoire du pacemaker.

L’é&ude de cette maladie génétique rare a pemis de démuwrir une nouwlle statégie
thérgpeutique pou cettains petients. Mais, «nous pouons imagier que dans € futur, des
marqgleurs fiables soent demuverts et révéent ure prédisposition gnétique pour la mort
subite chez certains membres ce la population g@nérale. Peut-étre, alors, g la straiégie que
nous aons mig en place pour les patents ateints de la malade de S&nert pourrait
s appliquer a cette sous-populationexpoeau risqie de mort subie », indiqe Denis Duba.
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