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SANTE. A UInstitut du thorax, le centre de prise en charge de la mort subite

La genétique lui

A 38 ans, Jéréme aurait pu
mourir d'une mort subite car-
diaque. La génétique permet
de prévenir les risques.

1 a une vie tout fait nor-
male. Hormis la plon-
gée sous-marine et les
sauts en parachute que
son cardiologue lui conseille
d'oublier, Jéréme Groussaud
est'archétype du monsieur
tout le monde.
A38 ans, il est heureux avec
sa compagne Marie-Laure
qui lui a donné deux beaux
garcons : Charly, 8 ans et
Nino, 4 ans. Et il devrait les
voir grandir normalement,
assister a leur mariage et
s'occuper plus tard des petits
enfants a venir.
Dit comme c¢a, tout semble
étre normal. Pourtant, Jé-
rome Groussaud, salarié de
la MATF a Niort, a une grave
maladie cardiaque génétique
connue sous le terme géné-
rique du « syndrome Bru-
gada ». Les spécialistes du
ceeur le lui ont diagnostiqué
en 2000, quelques mois
apres le déces de son frére
Nicolas. « Il avait 23 ans »,
se souvient Jérdme.

Il porteun
défibrillateur gros
comme

une boite de Tic-Tac

« Il était étudiant en musique
a Poitiers. Avant de passer un
examen, il avait dit a un de
ses copains : « J'ai le cceur

Gréce a la recherche génétique, Jéréme a allongé d'une maniére
considérable son espérance de vie. ph Benoit Felace

qui bat vite », tapant le rythme
avec sa main sur I'épaule de
son ami. Il a passé I'épreuve
normalement. Mais en sortant
de la salle, il s’est effondré
dans le couloir... » Les se-
cours sont arrivés trop tard.
Comme ils étaient arrivés
trop tard pour son pére mort

deux ans plus tét. Et pour
ses grands-péres, tous morts
a la cinquantaine tout juste
passée,

Cette maladie génétique
n‘épargne quasiment per-
sonne dans sa famille. Son
fils Charly devra étre suivi.
Il est comme son papa et sa

grand-meére, porteur de la
mutation du « géne SCN5A »
découvert au début des an-
nées 1990. Mais cette mala-
die cardiaque n’est au-
jourd’hui plus une fatalité. A
I'instar de quatre autres
membres de sa famille, Jé-
réme s’est vu implanter un
défibrillateur dans la cage
thoracique. L'appareil gros
comme une boite de Tic Tac
suit en permanence le
rythme cardiaque...

Espérance de vie allongée
Et en cas de « tachycardie
ventriculaire, suivie d'une fi-
brillation et d'une syncope »,
la machine envoie une dé-
charge électrique qui permet
au cceur de retrouver un
battement normal. Cet appa-
reillage a changé la vie de
cethomme. Il sait que grace
ala science, aux professeurs
qui le suivent depuis douze
ans au centre de référence
«maladies rythmiques héreé-
ditaires » de l'Institut du
Thorax du CHU de Nantes,
il a allongé d'une maniére
considérable son espérance
de vie.

Enquéte
E. Marteav et J.-D.Fresneau
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cardiaque du jeune va fonctionner grace a un séquenceur de génes haut-débit unique dans la région

a eévite la mort subite

La solution est
en partie dans
les génes

Recherche. Vingt ans aprés
ses débuts, la recherche en
génetique nantaise sur les
troubles du rythme et la mort
subite cardiaque franchit donc
une nouvelle étape avec I'inau-
guration conjointe du centre
de prise en charge de la mort
subite du sujet jeune et du
séquenceur haut débit. En
l'occurrence, la recherche
génétique peut servir étroite-
ment la prévention et le trai-
tement des maladies. Depuis
cing ans, les nouvelles tech-
nologies permettent en effet
de reéaliser rapidement un
séquengage complet du gé-
nome humain, donc la lecture
compléte des quelque 25 000
geénes dont nous sommes tous
porteurs. Ces technologies,
mises en place a I'Institut du
thorax de Nantes, devraient
servir la prévention et le trai-
tement de plusieurs maladies.

Pharchives N. Bourreau

Le séquenceur d’ADN, permet de
décrypter tous les génes d'vn individu

Quand I'ADN explique beaucoup de choses

Outil. La création a Nantes d'un centre
de prise en charge de la mort subite
unique en France est en grande partie
le résultat de la mise en ceuvre des
technologies de séquengage d’ADN
haut deébit qui sont devenues incon-
tournables dans la course vers une
meilleure compréhension des mala-
dies. A Nantes, l'outil inauguré ce
vendredi permet d'accélérer la décou-
verte des génes responsables des
maladies rares qui atteignent la plupart

du temps les patients dés leur nais-
sance. La technique offre encore la
possibilité d'identifier les génes qui
sont, ou non, actifs dans un type de
tissu donné qu'il soit sain (la peau par
exemple) ou malade (comme un méla-
nome). Elle présente enfin l'avantage
de suivre l'activité des génes au cours
du développement d'un tissu normal
ou cancéreux. C'est dire combien ce
séquenceur d’ADN haut débit ouvre
de grandes perspectives.

Presse Océan, 21 septembre 2012




I'institut du thorax

Dix fois plus de morts que sur la route

Le professeur Vincent Probst
est a l'initiative du centre de
prise en charge de la mort
subite du sujet jeune.

Presse Océan : pourquol
s'intéresser a la mort subite
cardiaque du sujet jeune 7
Pr Vincent Probst : « En
France, la mort subite, c’est
prés de 40 000 déces par an,
soit dix fois plus que les
accidents de la route.

Chez les jeunes de moins de
22 ans, elle représente un
décés sur dix.

Malgré les campagnes de
sensibilisation aux gestes
qui sauvent et la mise en
place de défibrillateurs auto-
matiques dans les lieux pu-
blics, la mortalité en cas
d’arrét cardiaque reste supé-
rieure & 95 %. Et jusqu’a
récemment, aucune prise en

PrProbst : « 40% des cas de mort subite sont héréditaires».phro

charge ne pouvait étre pro-
posée aux familles qui res-
taient dans l'incompréhen-
sion ».

Etlarecherche aavancé ?

«« Des études récentes ont
en effet montré qu’environ
40 % des morts subites inex-

pliquées du sujet jeune
éraient liées a des causes
héréditaires et génétiques.
Grace a une évaluation cli-
nique approfondie des
membres de la famille et,
éventuellement, une analyse
genétique autopsique de la
personne decedee, il devient
possible d'établir un dia-
gnostic méme a posteriori ».

Oui, mais peut-on prévenir
cetyped'accident 7

« Etablir le diagnostic et faire
le dépistage de la maladie
au sein de la famille est déci-
sif car cela permet la mise
en place d'une prévention
qui peut faire disparaitre le
risque de mortalité. Des
enquétes familiales et des
analyses immédiates pour-
raient aider a prévenir la
survenue de nouvelles morts
subites »,

L’INFO EN PLUS

Reconnaissance
mondiale

Dirigé par le Professeur
Hervé Le Marec, l'institut du
thorax est un des leaders
mondiaux de la recherche
sur la mort subite cardiaque.
Caté sain, il fait partie des
premiers centres de
référence « maladies rares »
créés en France en 2004.

Il coordonne a ce titre un
réseau de centres de ‘
compétences et a développé
des bases de données
cliniques et génétiques
parmi les plus importantes
au monde.

Les équipes de l'institut du
thorax, labellisées par
l'Inserm et le CNRS, qui
travaillent depuis vingt ans,
ont pu faire un pas de géant
grice a l'arrivée des
nouvelles technologies de
séquencage génétique.
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