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COUP DE PROJECTEUR e

Naissance de ["AIRG Maroc

L’idée de créer une association pour |’ informa-
tion et la recherche sur les maladies rénales gé-
nétiques (AIRG) au Maroc a germé lors d’une
réunion sur les maladies rénales génétiques
en marge des « Premicres confrontations cli-
niques Fés-Necker » qui se sont tenues a Fés
les 28 et 29 janvier 20113. Etaient présents le
Professeur Jean-Pierre Griinfeld et I’équipe de
néphrologie de I’hopital Necker, la présidente
et le secrétaire de I’ AIRG-France, des néphro-
logues et autres spécialistes marocains de tous
les secteurs d’exercice, ainsi que des patients et
leurs familles convaincus de I'intérét d’asso-
cier le savoir des uns et le vécu des autres.

A limage des AIRG frangaise, espagnole,
suisse et belge, les porteurs du projet AIRG-
Maroc ont ambitionné de regrouper une
grande communauté de patients qui ont les
mémes aspirations et les mémes valeurs, et qui
unissent leurs efforts.

Trois missions principales ont été définies :
Informer sur tous les aspects afférents aux ma-
ladies rénales génétiques et leurs conséquences
sur I’organisme et la vie des patients ; Aider
les patients et leurs familles ; Soutenir dans la
mesure du possible le développement de toute
forme de Recherche visant a lutter contre les
causes et les conséquences des maladies rénales
génétiques.

STRUCTURATION DE L’AIRG-MAROC

En quelques semaines, la premiere antenne
non européenne de I’ AIRG est née au Maroc
sous forme d’une association régie par les dis-
positions du dahir 15 novembre 1958 régle-
mentant le droit des associations. Le bureau de
I"association est composé de neuf personnes

L

Y Un2e AIRG au Maroc

sous la présidence de Mohamed Bennani, 4 la
fois patient et pharmacien.

La société marocaine de néphrologie a accepté
de parrainer ’association en désignant des
membres de sa commission scientifique et de
sa commission d’information et de communi-
cation pour siéger dans le conseil scientifique
de I’AIRG-Maroc. D’autres experts (néph-
rologues-pédiatres ; généticiens ; psycholo-
gues...) completeront ce conseil.

Enfin, des correspondants régionaux ont été
choisis parmi les bénévoles des associations
pour insuffisants rénaux a travers le royaume
dans plusieurs villes du Maroc (Rabat, Meknes,
Fes, Taza, Al Hoceima, Laayoune, Taroudant

et Oujda).

PREMIERES ACTIVITES

Le programme annuel de I’AIRG-Maroc a
été lancé le dimanche 5 juin 2011 4 Rabat par
une réunion de travail et de réflexion autour
du théme de la prise en charge des maladies
rénales génétiques au Maroc. Les propositions
des représentants des associations marocaines
d’insuffisants rénaux y ont été discutées.

Sur le modele des AIRG européennes, AIRG-
Maroc aura son site web (www.airg—maroc.
org) et sa journée annuelle nationale. Elle édi-
tera en arabe des livrets d’information desti-
nés aux patients atteints de maladies rénales
héréditaires et & leurs familles avec pour but
d’apporter des informations médicales sur
une maladie donnée, sur la génétique, et sur
les progres thérapeutiques. La traduction en
arabe du premier livret dédié a la polykystose
rénale autosomique dominante a ainsi déja éeé
validée par un linguiste, des médecins prati-
ciens et des patients en vue de sa publication.
Enfin, le développement de I’AIRG-Maroc,
notamment la promotion de la recherche
sur les maladies rénales héréditaires, ne peut
se concevoir sans une collaboration avec les
équipes de recherche au Maroc et 4 Iétranger
et une activité en réseau avec un partenariat
solide avec les autres AIRG en France et en
Europe.

e PR TARIK SQALLI HOUSSAINI
SERVICE DE NEPHROLOGIE
CHU HASSAN II - FES - MAROC

Au centre Pr Tarik Sqalli Houssaini, avec le président de 'AIRG
Maroc Mohammed Bennani et le conseil de association.
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Assemblée

generale

QUI S’EST TENUE LE 2 AVRIL 2011 A L’ASIEM
7 RUE ALBERT DE LAPPARENT 75017 PARIS

La présidente Ghislaine Vignaud

salue [ assitsance et présente

le rapport moral.

RAPPORT
MORAL

Bonjour a tous et merci de nous
avoir rejoints aujourd’hui. Je
vais faire le point de ’année
2010 et vous présenter nos pro-
jets pour cette année 2011.

L’ANNEE 2010

L’année derniére ici méme nous
nous donnions comme objectif :
1-La reconquéte des adhérents,
2 - La recherche de nouvelles
compétences,

3 - L’intensification de nos rap-
ports avec les autres associations,
fondations et organismes,

4 -I’ouverture internationale,

S - Le soutien 2 la recherche.

1. LA RECONQUETE
DES ADHERENTS

Pour les adhérents, voila un his-
togramme qui montre que la
perte des adhérents des années

précédentes a été non seulement
enrayée mais que I’on constate
une courbe intéressante de dé-
veloppement, ce qui nous en-
courage A poursuivre nos efforts,
car si les régions ou nous ne
sommes pas représentés sont ac-
tivées on peut espérer y recruter
un nombre important de nou-
veaux adhérents.

2. LES NOUVELLES
COMPETENCES

- Daniel Renault dont vous
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avez pu lire la présentation dans
Néphrogene 51 a bien voulu
s’attaquer au probleme des Ré-
gions et nous verrons que son
r6le va étre primordial en 2011.
- Catherine Mazé et Roger Pier-
ré nous ont également rejoint
pour prendre en charge la re-
cherche de fonds.

- Le secrétariat s’ est aussi enrichi
d’une nouvelle recrue Ingrid
Fejan. Le service compte main-
tenant 4 personnes.

3. L'AIRG PARTENAIRE
DES AUTRES ASSOCIATIONS
ET FONDATIONS

On a vu que notre travail avec
les centres de référence était
lancé et que nous avons inten-
sifié nos relations avec les autres
associations et fondations dans
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I'intention de fédérer les pe-
tites associations pour regrou-
per les énergies dans un souci
d’efficacité. Comme 1’union
fait la force, I’ AIRG-France qui
regroupe les maladies Rénales
Génétiques dont certaines sont
trés rares, représente un espoir
pour des petites associations. En
nous rejoignant, elles pourront
se faire entendre.

Comme les autres années, nous
avons essay¢ de faire en sorte que
I’association soit présente par-
tout ot il se passe quelque chose
d’utile a Pinformation des pa-
tients et des familles.

Rapprochement de plusieurs
associations, dont I’objet est
voisin du noétre, et actions
communes :

e Avec ’association «Don de
soi Don de vie» de Marie Berry,
ot Madame Bachelot, ministre
dela santé, a remis aux trois asso-
ciations partenaires les cheques
de 12 000 € qui représentaient le
bénéfice de la manifestation, en
présence du Dr Brigitte Lantz et
de Marie et Richard Berry.

e Travail en commun avec la
Ligue rein et Santé «LRS»
avec laquelle nous avons éla-
boré 'ECOLE DU REIN une
réponse a un appel d’offre de la
Fondation des Entreprises du
Médicament le LEEM, notre
projet commun n’a pas été rete-
nu mais il pourra peut-étre nous
servir dans |’avenir.

e Nous avons été partenaires de
Transforme dans la course du
cceur 2010.

e Lors de la Journée Mondiale
du Rein, La Fondation du rein,
I’AFM et I’AIRG-France ont
lancé un appel d’offres pour des
projets de recherche sur la thé-
rapie cellulaire ou génique des
maladies rénales. Quatre pro-
jets ont été soumis dont deux

ont été retenus, un de thérapie
cellulaire présenté par Andreas
Schedl de Nice, un de thérapie
génique présenté par Dil Sahali
de Créteil.

Nous avons resserré nos liens
avec les centres de références :
e A Paris en étant coorganisa-
teurs de la réunion du centre
MARHEA du 23 janvier 2010
sur le SHUa qui a rassemblé une
centaine de participants.

o A Toulouse le 5 juin 2010 au
Centre SORARE ou Nicole
Patin a tenu le stand de '’ AIRG-
France a une réunion sur I'In-
suffisance Rénale chez I’enfant.
e Notre journée annuelle a pu
se dérouler a peu pres norma-
lement en octobre, malgré le
contexte social de I'époque et
nous avons eu le plaisir d’ac-
cueillir pour la premicre fois
nos amis américains de I’ Alport
Syndrome Foundation.

Comme d’habitude nous avons
¢té présents :

-au congres de PAFIDTN qui
réunit les infirmicres de dialyse,
- aux actualités néphrologiques
de Nécker,

- aux 20 ans de la Société de
Néphrologie de Bruxelles ou
notre nouveau livret sur la PKD

a eu un franc succes.

4. L'OUVERTURE
INTERNATIONALE

Europe

Nous avons aussi vécu la journée
annuelle de I’ AIRG-Espagne et
la journée de I’ AIRG-Belgique
toujours dynamique.

Etats Unis

Nous sommes aussi sortis d’Eu-
rope avec Daniel Renault qui a
représenté |’AIRG-France au
congres mondial de Alport Re-
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search Foundation qui's’est tenu
a New York le 28 aotit 2010.

Autres actions

Comme chaque année Fran-
cois Couppey a représenté
I’ AIRG-France aux conférences
internationales sur la cystinose
d’Atlanta et d’ Ankara en parte-
nariat avec les associations amé-
ricaines.

Grace a Nicolas Mullier nous
avons pris contact avec des
communautés travaillant sur
le SHUa en Angleterre et aux

Etats Unis

5. LA RECHERCHE

En ce qui concerne ’aide 4 Ia re-
cherche, comme vous le montre-
ra Marianne Worbe, nous avons
encore pu soutenir la recherche
3 hauteur de 170 600 € malgré
une baisse importante des dons.
Les appels d’offres ont représen-
té 119 000 € et ont été attribués
a Régine Chambrey du CNRS
pour le role des prostaglandines
dans les syndromes polyuriques,
Fabiola Terzi de I'INSERM
pour Les mécanismes de pro-
gression de la PKD, Véronique
Frémeaux-Bacchi, de I’'Hopital
Européen G. Pompidou, pour
le SHUa, Laurence Heidet du
Centre Marhea Necker pour le
syndrome d’Alport
L’AIRG-France est fiere de
n’écarter aucune maladie rénale
génétique de ses préoccupations.
Nous avons soutenu des mala-
dies fréquentes et des maladies
rares dans un effort solidaire.
Comme le dit le Pr Chauveau
la fidélité et la générosité des
patients et de leurs familles de-
vraient y trouver leur compte.
Un million d’euro a pu étre
ainsi attribué a la recherche
médicale depuis 2003 grice es-
sentiellement & des patients et &
leurs familles qui se mobilisent
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et a des généreux donateurs, mais
il y a aussi des initiatives qui vien-
nent conforter nos possibilités.
A Montpellier Daniel et Marie
Renault organisent une foire a
tout : 1500 € sont collectés pour
la recherche.

A Vaucresson un concert en
souvenir de Marie Graftiaux
rapporte 5000 € pour le SHU

atypique.

Le travail de préparation de
2010 que je viens d’évoquer
nous a permis d’élaborer les
objectifs suivants pour cette
année.

Le conseil d’administration
du 15 janvier a permis de les
concrétiser comme une Véri-
table feuille de route pour les
9 mois qui viennent.

OBJECTIFS

POUR L'ANNEE 2011

Ces objectifs recoupent ce que je
viens d’évoquer pour 2010, ils se
retrouvent comme un fil rouge de
nos actions a travers les années.

Sur ma proposition, le Conseil
a élu Daniel Renault Vice-Pré-
sident avec comme mission : le
développement des régions, les
relations internationales, et le
soutien 2 la recherche.

Dans un premier temps cette
charge permettra & Daniel de
connaitre tous les rouages de
I’ Association, et & terme pourra
le préparer & d’autres responsa-
bilités.

En fait Daniel apporte un vent
nouveau et de nouvelles compé-
tences dans I’ Association et nous
nous en réjouissons tous.

Ainsi nous avons pu finaliser les
objectifs de 2011 :

1. Soutien accru au développe-
ment régional

2. La recherche de fonds

3. La communication

4. Le développement international
5. Le soutien a la recherche

1. UNE ACTION REGIONALE
REORGANISEE, ACCOMPAGNEE
ET ENCOURAGEE

Daniel Renault a proposé un
nouveau découpage des régions
défini par leur adéquation rela-
tive avec le rayon géographique
d’action des centres de référence

/:r_. J

et de compétences et les commo-
dités de temps proposées par les
lignes du TGV.

Le but est de regrouper les éner-
gies et de faire vivre des régions
oll nous ne sommes pas encore
implantés malgré la présence
d’adhérents, et de permettre
aux régions ol nous sommes
représentés de se relancer a la
conquéte des adhérents.

Daniel Renault a rencontré ou
rencontrera tous les néphrolo-
gues susceptibles de nous aider
et]’ensemble des Délégués et des
Correspondants pour apporter
les aménagements et améliora-
tions nécessaires a leur action.
Un plan de gestion plus fine au
niveau des régions sera mis en
place pour que les responsables
régionaux soient mis au courant
en temps réel des mouvements
concernant leur zone de respon-
sabilité.

Un budget sera alloué 4 cette ac-
tion.
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Mais pour nous, les adhérents ne
représentent pas que des adhé-
sions mais surtout un ensemble
de familles solidaires animées
par nos valeurs et capables de
peser sur les décisions qui les
concernent.

L’association n’oublie pas tous
ceux qui traversent des moments
douloureux et toutes les familles
qui ont perdu un étre cher au
cours de I’année.

2. LA RECHERCHE DE FONDS

Depuis longtemps nous cher-
chons des personnes qui puissent
remplir cette mission.

Catherine Mazé et Roger Pierré
ont accepté de mettre cette ac-
tion en mouvement qui visera
les collectivités locales, mairies,
conseils généraux, conseils régio-
naux, les entreprises, et des pro-
fessions comme les notaires.

Le dossier de demande de fonds
est en train d’étre remanié pour
gagner en efficacité.

Roger Pierré a déja fait inscrire
I’ AIRG-France au réseau Simpa
de la ville de Paris et nous es-
sayons de monter un projet
PICRI d’envergure avec la
Région Ile-de-France et I'IN-
SERM. Catherine Mazé se réser-
vant plutét les entreprises.

Sans oublier les laboratoires qui
sont les seules sociétés qui nous
aident en ce moment.

En résumé, nous avons une
équipe en ordre de marche
qui nous laisse espérer, avec le
temps nécessaire a de telles ac-
tions, de pouvoir construire nos
budgets prévisionnels avec plus
de certitude.
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3. LA COMMUNICATION

A. Le site : 2011 va voir re-
naitre notre site, rajeuni et mo-
dernisé. Je voudrais ici remer-
cier Catherine Cabantous pour
tout le travail qu’elle a fourni et
qu’elle fournira par la suite car
elle en est maintenant la Web-
mestre. ] associe 4 ces remercie-
ments Vincent Couppey, qui
malgré son travail a tenu le site
pendant de longues années de
fagon remarquable.

B. Nos publications : Néphro-
geéne qui est notre publication
de référence, parait maintenant
2 fois par an pour des raisons
d’économie. Pour ne pas laisser
les adhérents sans nouvelles trop
longtemps, I'INFO-Lettre re-
prendra son rythme bimestriel-
grice 4 Daniel qui a bien voulu
s’en charger.

C. Les livrets : La PKR est en
préparation. Il faut noter que le
syndrome d’Alport et la Cys-
tinose ont été traduits en espa-
gnol et le livret sur la PKD a été
traduit en arabe par les médecins
marocains. Nous leur avons de-
mandé le PDF pour le mettre en
ligne sur le site.

Et la nouveauté qui va ravir tout
le monde : I’AIRG-France a sa
page Facebook managée par Ni-
colas Mullier.

D. Les réunions : Les réunions
avec les centres de références se-
ront continuées et nous I’espé-
rons intensifiées.

Oxalose 4 Lyon, Barter et Gitel-
mann en mai avec MARHEA.
II est tres que
I’ AIRG-France soit présente

important
a tous les Congres médicaux
frangais et européens de la Sté

de Néphrologie, de ’AFIDTN

de la Fondation du Rein et tra-
vaille avec la Ligue Rein et Santé
dans une action commune dite
EGIRE.

Notre journée annuelle se dé-
roulera & Montpellier le 15 oc-
tobre prochain c’est le Pr Denis
Morin qui nous y accueillera.

La communication touchant
I'image de I’ Association, le be-
soin d’un responsable de la com-
munication apparait de plus en
plus indispensable pour que tous
ceux qui s’expriment au nom de
I’association, et ils seront de plus
en plus nombreux, soient en
possession d’outils cohérents.

4. L'ACTION INTERNATIONALE

A. Les AIRG- Soeurs
L’Espagne et la Belgique se
portent bien. La Suisse apres
quelques difficultés a repris de
Iallant et j’ai le plaisir de vous
annoncer la naissance prochaine
de I’AIRG-Maroc lancée par la
faculté de médecine de FES en
attendant celle de Tunisie deés
que ce sera possible.

B. Au-dela

Nous avions déja des relations
avec la Cystinosis Foundation
américaine et la Cystinosis
Network.

I est question maintenant d’or-
ganiser la réunion mondiale sur
la cystinose avec ces associations
a Paris en 2012.

Le Pr Gross et sa cohorte sur
le syndrome d’ Alport nous a
rapproché de I’association amé-
ricaine et il est peut-étre envi-
sageable de travailler ensemble
avec les canadiens et les alle-
mands.

Le SHUa nous a aussi rappro-
ché des organisations anglaises
et américaines.

assemblée générale .7

Plus le temps passe et plus I’as-
sociation prend une dimension
mondiale ce qui est une bonne
chose pour les adhérents.

En adhérant & EURORDIS
nous sommes sur le chemin de la
construction d’une Fédération
Européenne des AIRG.

5. LE SOUTIEN A LA RECHERCHE

Nous avons lancé pour 2011 un
appel d’offre global de 110 000€
sur les maladies rénales géné-
tiques qui sera clos le 1 mai et
examiné par le jury pour le 20
juin permettant ainsi au Conseil
d’administration d’avoir le
temps de se prononcer.

Les subventions totales s’éléve-
ront & 140 500€ ce qui est une
prévision plus prudente induite
par le résultat de 2010.
Cependant, si la recherche de
fonds s’avérait plus fructueuse
que prévue, le plafond des sub-
ventions pourrait étre revu a la
hausse.

Conclusion

En définitive vous I’avez com-
pris, I association bouge, un vent
de jeunesse souffle sur I’AIRG-
France, un vent de projets, d’ac-
tion et d’avenir !

Merci de votre attention.
o« GHISLAINE VIGNAUD
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Cotisations

Dons

! Produits financiers

Produits Excepionneis

NEPHROGENE N°53 # JUILLET 2011

Marianne Worbe prend ensuite la parole

pour présenter les comptes.

28 010,00 19
292,34

181 371,00 11401044

2239900 292412
1 998,50

20.00 9.90

211 700,00

RAPPORT
FINANCIER

Les produits sont en recul de
14% du fait de la non reconduc-

248 235,30

tion de certains dons exception-
nels dont avait bénéficié I’exer-
cice 2009. Les cotisations sont
en revanche en nette hausse ce
qui est un point trés positif qui
doit nous encourager a recher-
cher en permanence de nou-
veaux adhérents. La baisse des
produits financiers est parallele 4
la baisse des produits globaux et
cohérente avec la persistance de
taux d’intéréts bas.

Pour les charges, les postes ser-
vices extérieurs et autres services
relévent pour pres des 2/3 des

s Charpes o rRpnort BN Dbjecthy g VAR G-Fees

- i—

COMPTE DE RESULTAT

Lervices extérieurs
Autres serdic ey

Autres charged

Datations sus amortisements

Subvention i la Recherche

Total des charge

publications (et notamment du
livret sur la PKD et du journal
néphrogene). Aussi les deux
lignes sont donc 4 appréhender
globalement et leur augmen-
tation est le fruit de la création
de ce nouveau livret et d’une
amélioration de la périodicité de
notre journal en 2010.

Comme l'an passé, 5% des
charges relevent du fonction-
nement de [’association, qu’il
s’agisse des fournitures, assu-
rances, honoraires, frais de dé-
placement, frais postaux et télé-
phone.

- Plus de 80 % des charges sont
donc liées aux actions d’Infor-
mation sur les maladies, regrou-
pant pour ’essentiel les publi-
cations, également les frais de
réunions et de congres.

- La nécessaire maitrise des dé-
penses n’a pas permis de recon-
duire le montant des subven-
tions 4 la recherche 4 son niveau
exceptionnel de 2009. Nous
noterons que les subventions re-
présentent néanmoins 70 % des
budgets totaux de dépenses de
I”association.

Compte tenu du recul des re-
cettes que nous avons abordé

Liss CHARGES

auparavant, d’autre part de
dépenses sans augmentation,
I’exercice 2010 se solde par un
résultat négatif de 31 384 €.

Passons maintenantauxcomptes
de bilan

Nous noterons que les disponi-
bilités financiéress’éleventa pres
de 141 000 € (127 041+14 070)
alors que les engagements a payer
avoisinent les 56 000 € (il s’agit
en grande partie de subventions
alarecherche non encore décais-
sées A fin de |’ exercice).

Je vous remercie de votre atten-
tion et vous demanderai, par un
vote en fin de séance, de nous
donner quitus pour la gestion de
I’année 2010.

e MARIANNE WORBE
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BUDGET PREVISIONNEL 2011

Cotisations 35 000
Dons 170 OO0
P. Financiers 2 500

P. exceptionnels

Vente livrelts

TOTAL PRODUITS 207 700

Les produits : ce budget prévoit une augmentation des cotisations liée a I'action régionale et pour les dons tient compte d’une demande de

28 D10 Fournitures J00 5120
181 371 Services Exténeurs 25 000 20 483
2 299 Autres services 25 000 51 154
Dot investissements 1 000 176
20 Subventions 140 500 170 602
Recherche
211 700 TOTAL CHARGES 192 200 243 084
Résultat +15 S00
TOTAL 207 700

subvention adressée a la Mairie de Paris d’'un montant de 30 000 € dans le cadre d’une action engagée pour la recherche de Fonds
Les Charges : Les subventions se cantonnent par prudence au montant des liquidités a fin 2010.

Mais si les dons sont plus importants il sera également possible d’augmenter le montant des subventions a la Recherche médicale pour

revenir au niveau de 2010.

Le résultat est sensé combler la moitié du résultat de 2010.

Association A.LR.G-France

Rﬂppwts du commissaire aux comptes

Exercice clos le 31 12 2010

Stephane Brami 10 rue Madeleine Michelis, 92200 Neuilly sur Seine

RAPPORT GENERAL

Mesdames, Messieurs,

En exécution de la mission qui

m’a été confiée, Je vous présente

mon rapport relatif & I’exercice

closle 31 décembre 2010 sur :

-le contréle des comptes an-
nuels de 'association AIRG-
France, tels qu’ils sont joints
au présent rapport,

-la justification des apprécia-
tions,

- les vérifications spécifiques et
les informations prévues par la
loi.

Il m’appartient sur les bases de

mon audit, d’exprimer une opi-

nion sur ces comptes.

OPINION SUR LES COMPTES
ANNUELS

Jai effectué mon audit selon
les normes de la profession ; ces

normes requicrent la mise en
ceuvre de diligences permettant
d’obtenir [’assurance raison-
nable que les comptes annuels
ne comportent pas d’anomalies
significatives. Un audit consiste
A examiner par sondage, les ¢l¢é-
ments probants justifiant les
données contenues dans ces
comptes. Il consiste également
A apprécier les principes comp-
tables suivis et les estimations
significatives retenues pour I’ar-
rété des comptes et & apprécier
leur présentation d’ensemble.
J estime que mes contréles four-
nissent une base raisonnable a
I’ opinion exprimée ci aprés.

Le total du bilan s’éleve a
153 510 euros et le compte de
résultat fait apparaitre une perte
de 31 384 euros.

Je certifie que les comptes an-
nuels établis conformément aux

regles et principes comptables
applicables en France, sont régu-
liers et sincéres et donnent une
image fid¢le du résultat des opé-
rations de I’exercice écoulé ainsi
que de la situation financiere et
du patrimoine de la société a la
fin de cet exercice.

[. JUSTIFICATION

DES APPRECIATIONS

En application des dispositions
de larticle L. 255-235 1 alinéa
du code de commerce relatives a
la justification de mes apprécia-
tions, introduites par la loi de
sécurité financiére du 1 aofit
2003, je vous informe que les
appréciations auxquelles nous
avons procédé pour émettre
I'opinion  ci-dessus, portant
notamment sur les principes
comptables suivis et les estima-

tions signiﬁcativcs retenues pour
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Parrété des comptes, ainsi que
leur présentation d’ensemble,
n’appellent pas de commentaire
particulier.

Il. VERIFICATIONS ET INFORMA-
TIONS SPECIFIQUES.

J ai également procédé, confor-
mément aux normes de la pro-
fession, aux vérifications spéci-
fiques prévues par la loi.

Je n’ai pas d’observation a
formuler sur la sincérité et la
concordance avec les comptes
annuels des informations don-
nées dans le rapport de gestion

dans les documents adressés aux
actionnaires sur la situation fi-
nanciere et les comptes annuels.

RAPPORT SPECIAL

Mesdames, Messieurs,

En ma qualité¢ de commissaires
aux comptes de votre associa-
tion, je dois vous présenter un
rapport sur les conventions ré-
glementées.

Il n’entre pas dans ma mission
de rechercher I’existence éven-
tuelles de telles conventions,

NEPHROGENE N°53 # JUILLET 2011

sur la base des informations qui
m’ont été données, les carac-
téristiques et les modalités es-
sentielles de celles dont j’ai été
avisées, sans avoir a me pronon-
cer sur leur utilité et leur bien
fondé. 1l vous appartient d’ap-
précier ’intérét qui s’attachait a
la conclusion de ces conventions
en vue de leur approbation.

T ai effectué mes travaux selon les
normes professionnelles appli-
cables en France. Je n’ai pas été
avisé de la conclusion de conven-
tions pouvant relever de la régle-
mentation, le 15 mars 2011.

du conseil d’administration et  mais de vous communiquer, «STEPHANEBRAMI
QUORUM

Le quorum s’établit comme suit :

présents 35 + représentés : 171 = 206 /2 =103.

RESULTATS DES VOTES

(Votes exprimés 175)

RESOLUTIONS [ ]1]] NON ABSTENTION
RapportMoral 174 0 !
Comptes 2010 . 174 0 ]
_Compte Prévisionqgl 0 175 0 0
’.Bgél.gc.ﬁon (theri.q.e (ubanioug ......... 165 0 10
Redlecion Fruncis Couppey 7S 0 0

Réélection (qude.ghevulier 175 0 0

Le Rapport Moral est adopté, les Comptes 2010 obtiennent le Quitus, le compte prévisionnel de 2011 est
adopté. Les administrateurs sortants sont réélus. Vous trouverez dans les pages suivantes les comptes détaillés
tels qu’ils ont été remis aux participants le 2 avril 2011.

Notre site internet a fait peau neuve, n’hésitez pas a venir le visiter sur www.airg-france.org et Facebook : airg-france.fr
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AIRG -
COMPTE DE RESULTAT

Période du 01/01/2010 au 31/12/2010 Présenté en Euros

. Exercice clos le Exercice précédent Variation
COMPTE DE RESULTAT 31/12/2010 31/12/2009 absolue | %
(12 mois) (12 mois) 12 mois)
[ France Exportation | Total %] Total % | Variation | % ]

PRODUITS D'EXPLOITATION:
Ventes de marchandises
Production vendue de biens
Frestations de services 20 20 | 10000 10 | 10000 0| 1000

Montants nets produits d'expl.' 20 2010000 10| 100,00 1d 100,00
AUTRES PRODUITS D'EXPLOITATION:
Production stockée
Production immaobilisée
Subventions d'exploitation
Dons
Cotisations 28010 ws 19292 | ws 8716 asim

Legs et donation

Produits liés a des financements réglementaires

{+)Report des ressources non utilisees des exercices antérieurs
Autres produits 181371 | ws 224010 | ws 42 639 | 1902
Reprise de provisions
Transfert de charges

Sous-total des autres produits d'exploitation | 209 381| ws| 243303| ws|  -33922

Total des produits d'exploitation ()| 209 401 | ws| 243313 ws| -33912 .em

Quotes-parts d'elements du fonds assaciatif virees au compte de résultat |

PRODUITS FINANCIERS:
De participations

D'autres valeurs mobiligres et créances d'actif 2299 | ws 2924 ns 625 | 1as
Autres intéréts et produits assimilés

Reprises sur provisions et transferts de charges
Différences positives de change

Produits nets sur cessions valeurs mobiligéres placement

Total des produits financiers (/lf)| 2299| ws 2924| s -625| 213

PRODUITS EXCEPTIONNELS:
Sur opérations de gestion 1999 ws 1999 | -1c000
Sur opérations en capital

Reprises sur provisions et transterts de charges

Total des produits exceptionnels (IV)| | 1999 s -1 999 10000
TOTAL DES PRODUITS (1 + 1l + Il +1V)| ~ 211700| ws| 248235 ws|  -36 535 -1un
SOLDE DEBITEUR = DEFICIT | -31384| ws| -31384 s

TOTAL GENERAL| 243084 ns|  248235| ws|  -5151| 20

CHARGES D'EXPLOITATION:
Achats de marchandises et de matiéres premiéres
Variation de stock marchandises et matieres premieres

Autres achats nan stockes B69 | wns B26 | ws 43 68T
Services extérieurs 20 483 | ws 25841 ws 5358 | a0
Autres services exlérieurs 51154 | ws 22619| ws 28 535 | 126,16

Impots, taxes et versements assimilés
Salaires et traitements

Charges sociales

Autres charges de personnel
Subventions accordees par l'association 170802 | ws 196 700 | ws -26 098 | -13.28

ACCESS CONSULTANTS
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AIRG

Période du 01/01/2010 au 31/12/2010

COMPTE DE RESULTAT

Présenté en Euros

. . Exercice clos le Exercice précédent Variation
COMPTE DE RESULTAT ( suite) 31/12/2010 31/12/2009 absolue | %
(12 mois) (12 mois) 12 mois)
Dotations aux amortissements 176 [os0co 722 ws 546 | 756
Dotations aux provisions
(-)Engagements a réaliser sur ressources affectées
Autres charges
Total des charges d'exploitation (1) | 243 084 | ws 246 508| ws -3 424]
Quote-part de résultat sur opérations communes (11)
CHARGES FINANCIERES:
Dotations financieres aux amortissements et provisions
Intéréts et charges assimilées
Différences negatives de change
Charges nettes sur cessions de valeurs mobiléres placements
Total des charges financiéres (/i) |
CHARGES EXCEPTIONNELLES:
Sur opérations de gestion 30| ws -310 | 10000
Sur opérations en capital
Dotations exceptionnelles aux amartissements et provisions
Total des charges exceptionnelles (J'V)| 310| ws -314 100,00
Participation des salariés aux résultats (V)
Impdts sur les sociétés (V)
TOTAL DES CHARGES (1 + 1l + Il + IV + V + VI)| 243 084 | ws 246 818| ws -3 734| 1,50
SOLDE CREDITEUR = EXCEDENT | 1418| ws -1 418| 100,00
TOTAL GENEH'AL| 243 084 | ws 248 235| ws -5 151| 207
EVALUATION DES CONTRIBUTIONS VOLONTAIRES EN NATURE
PRODUITS :
Bénevclat
Prestations en nature
Dons en nature
TOTAL
CHARGES :
Secours en nature
Mise a disposition gratuite de biens et services 4938 4731
Personnel bénévole
TOTAL 4 938 4 731

ACCESS CONSULTANTS
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AIRG
BILAN ACTIF

Période du 01/01/2010 au 31/12/2010 Présenté en Euros

Exercice clos le Exercice précédent

ACTIF 31/12/2010 31/12/2009
(12 mois) (12 mois)
[ Brut [ Amort. & Prov Net Y% Net [ e ]

IMMOBILISATIONS INCORPORELLES:
Frais d'etablissement

Frais de recherche et développement
Concessions, brevets, droits similaires Q24 699 2251 a-s 225 210
Fonds commercial

Autres immobilisations incorporelles

Immobilisations incorparelles en cours

Avances & acomptes sur immobilisations incorporelles

IMMOBILISATIONS CORPORELLES:

Terrains

Constructions

Installations techniques, matériel & outillage industriels
Autres immobilisations corporelles 1530 1203 327 oa 503 oz
Immabilisations greveées de droit

Immabilisations corporelles en cours

Avances & acomptes sur immobilisations carparelles

IMMOBILISATIONS FINANCIERES:

Farticipations

Creances rattachées a des participations

Titres immobilisés de |'activité de portefeuille

Autres titres immaobilisés

Préts

Autres immobilisations financiéres

TOTAL (i)

2454 1902 552| o 728 om

STOCKS ET EN COURS:

Matiéres premiéres, approvisionnements
En cours de production de biens et services
Produits intermédiaires et finis
Marchandises

Avances & acomptes versés sur commandes
Créances usagers et comptes rattachés
Autres créances

. Fournisseurs débiteurs

. Personnel

. Organismes sociaux

. Etat, impdts sur les bénéfices

. Etat, taxes sur le chiffre d'affaires

. Autres

Valeurs mobilieres de placement
Disponibilités

Charges constatées d'avance

TOTAL ()

Charges a répartir sur plusieurs exarcices (ll1)
Primes de remboursement des emprunts (IV)
Ecarts de conversion actif (V)

TOTAL ACTIF

11740
14 070

127 041
107

152 958

155 412

1902

11740 785

14 070
127 041
107

152 958

153 510

817
8276

59,64

100,00

18 385 £,3%
14070 gaz

185961 cam2
a1 0,04

218 507 | cos7

219 235/ 10000

ACCESS CONSULTANTS
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AIRG
BILAN PASSIF

Période du 01/01/2010 au 31/12/2010 Présenté en Euros

Exercice clos le Exercice précédent
PASSIF 31/12/2010 31/12/2009
(12 mois) (12 mois)

FONDS ASSOCIATIFS ET RESERVES:
FONDS PROPRES

Fonds associatifs sans droit de reprise 74 558 | ass7 74558 |
Ecarts de réévaluation
Réserves 46 958 | snse 45541 | s
Report a nouveau
Résultat de I'exercice -31 384 | 2043 1418 oes

AUTRES FONDS ASSOCIATIFS

-Fonds associatifs avec droit de reprise

. Apports

. Legs et donation

. Résultats sous cantréle de tiers financeurs

-Ecarts de réévaluation

-Subventions d'investissement sur biens non rencuvelables
-Provisions réglementées

-Droits des propriétaires (commodat)

TOTAL(1) 90 132| son 121 516

n

55,43

PROVISIONS POUR RISQUES ET CHARGES

TOTAL (ll) | |
FONDS DEDIES

. Sur subventions de fonctionnement
. Sur autres ressources

TOTAL(IN)
DETTES

Emprunts et dettes assimilées

Avances & acomptes regus sur commandes en cours
Fournisseurs et comptes rattachés 6840  aus 4181 190
Altres H6 538 saes 93 538 azsv
Produits constates d'avance

TOTAL(IV) 63 378| 12 97 719| s
Ecarts de conversion passif (V)

TOTAL PASSIF 153 510 10000 219 235| 10000

ENGAGEMENTS RECUS

Legs nets a réaliser :

- acceptes par les organes statutairement competents
- autorisés par 'organisme de tutelle

Dons en nature restant a vendre

ENGAGEMENTS DONNES

ACCESS CONSULTANTS
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journée MoNDIALE du rein . 15

Gala de 13

FONDATION DU REIN

MERCREDI 9 MARS 2011
GRAND AMPHITHEATRE DE LA SORBONNE

Une tres nombreuse assistance se pressait dans
les salons de la Sorbonne pour assister aux diffé-
rentes manifestations plus brillantes les unes que
les autres qui les attendaient dans cette soirée du
9 mars dédiée A la Journée Mondiale du Rein.
par la remise de la Concerts, tombola au profit de
la Fondation, discours des ministres; remise des
allocations de recherche se sont terminés par le
buffet habituel.

Mais cette année la soirée avait débuté par une
cérémonie tres émouvante qui récompensait les
éminents mérites du Dr Brigitte Lantz, ’ame de
la fondation du rein.

Jean-Pierre Raffarin, ancien premier ministre,
a ¢levé Brigitte Lantz au rang de Chevalier de la
Légion d’Honneur apres un discours qui a rap-
pelé avec beaucoup d’humanité et d’humour,
les qualités et les engagements de toute une vie
consacrée a la médecine.

Brigitte, trés émue a remercié le Premier ministre,
sous les acclamations de I’ assistance.

DISCOURS DE XAVIER BERTRAND

Ministre, ministre du Travail, de ’Emploi et de
la santé,

Mesdames et Messieurs,

Je ne voudrais pas prolonger davantage cette soi-
rée, mais je suis venu personnellement présenter
mes excuses de n’avoir pu étre présent tout a
I’heure — je n’étais pas tres loin d’ici, j’étais re-
tenu au Sénat pour I’examen d’un texte qui a
duré plus longtemps que prévu — mais je sais qu’il
y avait nombre de ministres qui étaient présents,
il y avait aussi un Premier ministre, qu’il y avait

aussi des Altesses Royales, des Parlementaires, le
Recteur qui m’a accueilli, ainsi que le Président
et le Secrétaire perpétuel de I’Académie de mé-
decine, le Président d’honneur de la Fondation
du Rein et la Secrétaire générale — ma Chere Bri-
gitte, je n’ai pas pu participer tout a ’heure d une
cérémonie particuliere.

Méme si je n’ai pas pu participer au début, il était
important pour moi en tant que ministre de la
Santé de saluer I’engagement de la Fondation du
Rein dans la lutte contre les maladies rénales.
Vous avez su montrer que ¢’ est un véritable enjeu
de santé publique, et pas seulement ce soir, méme
si ce rendez-vous est un moment traditionnel,
attendu — et j’ai la preuve avec cette assemblée
particuli¢rement nombreuse — que vous étes en-
tourés et accompagnés, et je voudrais aussi saluer
tous les membres de votre fondation qui s’en-
gagent bénévolement, avec les partenaires, avec
les généreux donateurs qui répondent présents
chaque année.

La Fondation du Rein, c’est est une belle aven-

ture, je ne vais pas revenir sur sa genese. Je voudrais

Thierry Dassault,
Brigitte Lantz,
et Jean-Piere Raffarin.




16. journée MONDIALE du rein

Stéphane Bern,
Chantal de France,
Thierry Dassault,
Nora Berra,

Michel Chevalet,
Brigitte Lantz,
Richard Berry et
Xavier Bertrand.

simplement me réjouir avec vous des résultats qui
ont pu étre obtenus dans tous les domaines de la
prise en charge des maladies rénales : la recherche
en néphrologie, le dépistage et la prévention -
parce que le patient ne sait pas toujours qu’il a
une maladie rénale —, I’aide aux malades, I’éduca-
tion et I'information du public et le soutien aux
chercheurs.

Le chemin parcouru est considérable, et j’ai la
chance dans mes précédentes responsabilités
d’avoir pu déja vous accompagner. Je voudrais
vous dire aussi avec Nora Berra que le ministére
est complétement engagé a vos cotés.

En France, ce sont prés de 3 millions de personnes
qui souffrent d’une maladie rénale et 9 000 nou-
veaux patients doivent étre traités chaque année
en dialyse, avec un nombre, hélas, qui ne ne fait
que progresser.

Est-ce une fatalité cette progression, je ne le pense
pas. Gréce a votre action, grice peut-étre 4 nos ef-
forts conjugués. Voila pourquoi la mobilisation doit
se poursuivre, aussi bien dans le domaine de I’infor-
mation que de la prise en charge des patients.

Je me souviens notamment — sur ’insistance de
Brigitte Lantz notamment — que lors de mon
précédent passage au ministere de la Santé, une
carte « maladie rénale » a été réalisée pour mieux
informer les médecins chargés des structures de
dialyse et assurer la liaison entre les médecins et

le néphrologue.
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Cette carte va étre prochainement numérisée, et
elle va permettre d’étre en lien avec le réseau rein
et le dossier médical personnalisé, ainsi qu’avec
tous les autres spécialistes concernés.

Quant 2 la recherche, je suis sensible au fait que
vous valorisiez aussi bien la recherche clinique
que la recherche plus fondamentale, avec I’ Asso-
ciation Francaise contre les myopathies, la Fon-
dation de la recherche médicale et les sociétés
savantes de néphrologie.

Je voudrais saluer en particulier le succes obtenu
dans le cadre de I’appel d’offres « Investisse-
ments d’Avenir » par le réseau coordonné par
Bénédicte Stengel. Cest un réseau qui va mettre
en ceuvre la plus grande étude de cohorte de pa-
tients jamais réalisée sur la maladie rénale chro-
nique dans notre pays, en suivant plus de 3 000
patients pendant 5 ans — et ces chiffres, ce n’est
pas pour battre des records, ¢’est tout simple-
ment pour avoir le maximum d’informations et
d’améliorer la prise en charge. Cela va permettre
de mieux identifier les facteurs de risque de la ma-
ladie, de mieux prévoir son évolution et d’évaluer
les modes de prise en charge, et aussi de position-
ner la France au plus haut niveau de la recherche
internationale.

Je voudrais revenir enfin avec vous sur un sujet qui
me tient particulicrement & cceur, dont j’ai dé-
couvert aussi une dimension non pas médiatique,
mais la dimension familiale, intime, personnelle



JUILLET 2011 # NEPHROGENE N°53

avec Richard et Marie Berry. Je voudrais revenir
sur la greffe rénale et sur I'insuffisance de dons
d’organes : 3 500 patients sont greffés chaque an-
née ; c’est beaucoup peut-étre ? Non parce que
7 000 patients sont en attente de greffe et on ne
peut pas accepter cette situation. J ai pris des en-
gagement devant |’ Assemblée Nationale dans le
cadre de la loi Bioéthique en indiquant que avant
I’été, je veux faire de nouvelles propositions pour
que la loi Caillavet que nous connaissons, qui est
certainement la plus belle loi qui soit, soit vérita-
blement appliquée, partout et par tous.

Voila pourquoi j’ai souhaité que sous I’égide du
ministére, de nouvelles campagnes d’informa-
tion soient lancées 4 destination du grand public.
Un rapport sur ces campagnes d’information sur
I’évolution des différents types de greffes réalisés
me sera remis avant juin 2011, comme je vous |ai
indiqué a I’instant.

Etje sais aussi que vous organisez des campagnes de
sensibilisation au don d’organes, en lien avec I’ As-
sociation « Don de soi... Don de vie » que préside
Marie Berry, sceur de votre président d’honneur.
Par ailleurs, comme vous le savez, j’ai soutenu, en
premicre lecture le texte sur la bioéthique a1’ As-
semblée Nationale, qui vise 3 autoriser les dons
croisés d’organes afin d’augmenter le nombre
de greffes. Je pense aussi que nous ne devons pas
avoir peur d’aborder, dans nos conversations, en
famille, entre amis, cette solution du don d’or-
gane, parce que cela peut conduire  une véritable
renaissance pour le patient dans sa vie person-
nelle, familiale, amicale et sociale.

Mesdames et Messieurs, la Journée Mondiale
du Rein qui s’ouvre dans quelques heures — elle
s’ouvre demain — elle est spécialement dédiée aux
liens entre I’insuflisance rénale et les pathologies
cardiovasculaires, et ce sera I’occasion de faire
un bilan de toutes vos actions en France et dans
le monde sous la présidence du Professeur Ray-
mond Ardaillou.

C’est grice 4 vous que nous pouvons informer le
public sur les maladies rénales et donner aux pa-
tients des soins de meilleure qualité, une prise en
charge a la fois plus humaine et plus efficace, mais
en définitive, que donnons-nous aux patients ?
Avant tout de 'espoir, de I'espoir pour eux-
mémes, de I’espoir pour leurs familles, et c’est
bien en vous voyant tous rassemblés ici & eux que
je pense, a ces patients qui grice a vous se sentent
moins seuls, beaucoup moins seuls.

Je vous remercie.
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INTERVENTION DU DR BRIGITTE LANTZ ET
DU PR MICHEL GODIN

Monsieur le Premier Ministre,
Mesdames et Messieurs les Ministres,
Monseigneur, Madame,

Vos Altesses Royales,

Chére Marraine, Chére Chantal,
Cher Richard, notre talentueux
Président d’honneur,

Chers Amis,

Bonsoir.

Vous aviez pris ’habitude d’écouter le Pr Ray-
mond Ardaillou ouvrir ce gala devenu tradition-
nel. Cette année, vous avez pour certains d’entre
vous la surprise de constater que le Pr Ardaillou a
une chevelure plus abondante et blonde. Et bien
oui, nous avons un nouveau Président de la Fon-
dation du Rein, le Pr Michel Godin, qui est le chef
du service de Néphrologie du CHU de Rouen et
qui a présidé avec un grand talent la Société de
Néphrologie il y a quelques années. C’est pour
cette raison que le Conseil de Fondation Ia élu.
En effet, le Pr Raymond Ardaillou, dans le droit

p e -
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La rencontre de
Laurence
Tiennot-Herment,
présidente de PAFM
et du Téléthon.

fil des Prs Jean Hamburger et Gabriel Richet,
pionniers de la néphrologie francaise, et méme
internationale, a été élu Secréraire perpétuel de
I’ Académie nationale de médecine, ce qui honore
notre Fondation, et tout simplement la néphro-
logie francaise. Maintenant, je laisse maintenant

la parole & notre nouveau président, le Pr Michel
Godin.

PR MICHEL GODIN

Merci Brigitte. Comme d’habitude, Brigitte a
donné ses ordres et j’ai donc la lourde tAche d’oc-
cuper le moins possible la parole et de remercier le
maximum de personnes. Je voudrais tout d’abord
remercier le Président de la République, qui nous
a fait le grand honneur d’accorder son haut pa-
tronage a cette soirée et aux manifestations scien-
tifiques qui entourent la Journée Mondiale du
Rein, ce qui témoigne une nouvelle fois de I'at-
tention qu’il porte a la lutte contre les maladies
rénales.

Je voudrais dire aussi notre gratitude & Monsieur
le Ministre du Travail, de 'Emploi et de la Santé,
Monsieur Xavier Bertrand, et 8 Madame Roselyne
Bachelot-Narquin, Ministre des Solidarités et de la
Cohésion sociale, a leurs Secrétaires d’Etat, Mes-
dames Nora Berra et Marie-Anne Montchamp,
qui nous honorent ce soir de leur présence, sans
oublier Monsieur Jean-Pierre Raffarin.

Je voudrais enfin remercier Monsieur Patrick
Gérard, Recteur de I’ Académie, Chancelier des
Universités de Paris, de nous accueillir encore
une fois dans ce lieu toujours aussi prestigieux et
magique, a |’occasion de cette nouvelle Journée
Mondiale du Rein.

Comme vous le savez, la Fondation du Rein a
comme objectif de lutter contre les maladies ré-
nales, qui touchent 3 millions de nos concitoyens.
Je ne vais pas vous raconter sa genése dans ses
moindres détails puisqu’elle est amplement dé-
crite dans le programme de la soirée, mais je vou-
drais pourtant insister sur un point important.
Ce point important, c’est celui de la recherche,
pour lequel la Fondation investit chaque année
entre 250 et 300 000 €.

Cette année, nous avons souhaité que cing des
prix qu’elle subventionne soient remis aux lau-
réats devant vous, & ’occasion de la Journée
Mondiale du Rein, car ce gala, qui fait appel a
votre générosité, finance en grande partie nos
projets de recherche. Vous ne serez pas surpris,
la Fondation a besoin d’argent ; ¢’est pourquoi
nous vous pouvez faire une promesse de don qui
se transformera en une promesse de recherche,
comme vous |’a expliqué avec beaucoup de talent
notre ami Michel Chevalet.

Je ne vous dirais pas davantage sur la Fondation
du Rein d’autant plus que les témoignages que
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vous entendrez dans le petit film qui sera projeté
apres la Misa Criolla sont beaucoup plus parlants.
J en profite d’ailleurs pour remercier Agnés Vin-
cent-Deray qui a réalisé ce court métrage avec
toute la sensibilité et la générosité qu’on lui
connait.

Permettez-moi également de remercier chaleu-
reusement, au nom de la Fondation du Rein, le
comédien et réalisateur Richard Berry, qui depuis
maintenant quatre ans est le président d’honneur
de la Journée Mondiale pour la France. Son enga-
gement personnel pour mieux faire connaitre les
maladies rénales et faire progresser le don d’or-
gane est un atout irremplagable.

Je voudrais aussi remercier notre marraine, Son
Altesse Royale la Princesse Chantal de France,
qui accompagne la Fondation du Rein depuis sa
création avec toujours la méme générosité et dis-
ponibilité.

Permettez-moi également de dire toute notre
reconnaissance a deux personnes en particulier a
Michel Chevalet, notre grand témoin, qui met-
tra de nouveau demain ses talents de journaliste
scientifique au service de la Fondation pour ani-
mer le colloque de la Journée Mondiale du Rein,
et bien str a notre vice-président, Thierry Das-
sault, dont la générosité, la force de propositions

et ’enthousiasme sont autant d’atouts précieux
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pour notre Fondation. Merci enfin 4 notre nou-
veau responsable de la Communication et du
Mécénat, Hilaire qui a eu Iexcellente idée de de-
mander 4 son ami Karol Beffa d’offrir ce concert
ala Fondation. Merci 2 Monsieur Stéphane Bern
qui va animer cette soirée avec le brio qu’on lui
connait, merci a tous ceux qui sont a I’origine de
cette soirée, a tous les bénévoles qui sont ici et les
mécenes qui sont cités dans votre programme, et
enfin merci a Brigitte. Brigitte, j’ai vécu effecti-
vement cette préparation dans les dernieres se-
maines et les derniers mois dans une ambiance
assez inhabituelle pour moi. Des mails - je me
demande si ton ordinateur d’ailleurs — n’est pas
trafiqué, car des mails qui partent & 3 heures du
matin ou a 5 heures du matin, ¢’est un peu sur-
prenant. Bref, je sais que tu y as passé des nuits
avec une organisation et un enthousiasme extra-

Le Choeur Frangais
d’Oratorio
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ordinaire, et je souhaiterais que tous ici nous puis-
sions I’applaudir un instant.

DR BRIGITTE LANTZ

La Fondation est en plein essor, vous I’avez
constaté. Nous devenons de plus en plus profes-
sionnels tout en restant des amateurs, mais ¢’est
comme pour les Jeux Olympiques, les amateurs
sont les meilleurs. La Fondation est en plein es-
sor, et elle vient de rejoindre la prestigieuse Fon-
dation pour la Recherche Médicale qui I’abrite
désormais. Nous remercions son Président,
Monsieur Jacques Bouriez, Madame Catherine
Euvrard, membre de son Conseil d’Orientation
et ni¢ce du grand Pr Jean Bernard, et Monsieur
Denis Le Squer, Président du directoire de la
Fondation pour la Recherche Médicale, qui ont
facilité avec notre vice-président Thierry Dassault
le franchissement de cette étape. Je profite aussi
de ce moment pour remercier I'Institut eu-
ropéen de coopération et de développement,
M. Xavier Boutin son président en particulier,
pour nous avoir abrités toutes ces dernieres années.
Mais si la Fondation s’est vite développée, c’est
en grande partie grice 4 la fantastique énergie
qu’a déployée, depuis 2006, le Pr Raymond
Ardaillou poury parvenir, qui est devenue comme
je vous Iai dit Secrétaire perpétuel de I’ Académie
de médecine. Sa rigueur, son dynamisme, son ou-

verture d’esprit et son exceptionnelle capacité
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de travail, ont permis a cette jeune Fondation
de grandir tout en gardant le souci constant de
se mettre au service des patients souffrant d’une
maladie rénale et de leur famille.

Je crois qu’il est juste de lui rendre maintenant
hommage. Aussi, pour lui rendre cette hommage,
je demande au Pr Raymond Ardaillou de venir
nous rejoindre sur cette estrade, ainsi qu’a tous
les membres du Conseil de Fondation actuel
et passé. Je pense en particulier aussi au Pr Eric
Rondeau, ancien secrétaire général et membre
fondateur de la Fondation du rein, qui vient de
quitter cette fonction car il a été élu & la Com-
mission médicale d’établissement de I’ Assistance
Publique — Hopitaux de Paris. Ce serait bien que
notre Président d’Honneur et notre Marraine
nous rejoignent aussi.

Alors avons fait un livre qui relate la plupart
des moments forts de la Fondation, ot il y a des
photos de chacun d’entre vous, et qui est, Cher
Raymond Ardaillou, un témoignage de notre res-
pectueuse et fidele amitié, et méme plus, de notre
affection.
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Avant de vous le remettre, je vais demander que
chacun des membres du Conseil de la Fondation
vienne signer ce livre, en commengant par notre
Président d’Honneur et notre Marraine.

SO . gt
]
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JoUimeée mondiale
AU reIN Sooontregenat

La rencontre-débat « Journée Mondiale du rein » était
organisée par la Fondation du rein, Aviesan, la Mission
Inserm Associations et les associations de patients atteints
de maladies des reins, le 10 mars 2011, a [’Académie
Nationale de Médecine (Paris). Pour préparer cette
Journée, un blog avait été mis en place par l'lnserm pour
recueillir vos interrogations a propos des deux grands
thémes abordés lors de cette rencontre, maladies rénales,
coeur et vaisseaux et la polykystose rénale. Ce blog permet
de revenir vers les internautes intéressés pour leur
proposer trois des présentations de cette journée.
o Epidémiologie et complications cardiovasculaires dans
la maladie rénale Bénédicte Stengel (Inserm U 1018,
Villejuif).
o Accidents cardiovasculaires et rigidité artérielle dans
fhair A RG Uinsuffisance rénale chronique Gérard London
e f " (Inserm U970, Hopital Européen Georges Pompidoun,
Foly Ky ; .\:; b})} Paris et Service de Néphrologie, Centre Hospitalier
u a  Manhés, Fleury Mérogis).

1l ¢
0 o Atteinte vasculaire de la polykystose rénale

Fabrice Duprat (CNRS UMR 6097, Institut de Phar-
macologie Moléculaire et Cellulaire, Sophia Antipolis)



JUILLET 2011 # NEPHROGENE N°53

journée moNDIALE du rein .23

ACADEMIE DE MEDECINE

Journeée mondiale du rein

Sous lo haut patronage.de Monsieur Nicolas SarkoTy

Rencontre-déba

PROGRAMME

t avec les associati

Rencontre modéraa par Pigme Ronco
(Fondation du Rein) et Renato Monleiro

(Inslitut thématique mulli-organismes
Circulation métabolisme nutrition)

9h
Accueil café

9h15 - 9h30

OQuverture par Raymond Ardaillon,
Secrétaire perpétuel de I'Académie
nationale de médecing

9h30 - 10h00

Epidémiclogie et complications
cardiovasculaires dans la maladie
rénale par Bénddicle Stengel (inserm U
1018, Vilajuif)

10h00 - 10h30

Accidents cardiovasculaires et
rigidité artérielle dans l'insuffisance
rénale chronique par Gérard Londan
(Insarm USTO, Hépilal Européen
Georges Pompidou, Paris el Service de
Nephrologie, Centre Hospitalier Manhés,
Fleury Mérogis)

10h30 - 10h50
Pause

10h50 - 11h20

Meécanismes des complications
cardiovasculaires et stratégies
thérapeutiques par Ziad Massy (Inserm

ERI-12/EA4292 ef Service de néphrofogie et

pharmacologie clinigue, CHU o' Amiens)
11h20 - 11h50

Atteinte vasculaire de la polykystose
rénale par Fabrice Duprat (CNRS

UMR G037, Institut de Pharmacologie
Moléculaire et Cellilaire, Sophia Antipolis)
11h50 - 12h15

Discussion générale

12h15 - 12h30

Conclusion

Président de la Républigle

ons de malades

EDITO

En 2011, comme les années
precedentes,  Awviesan, et
en particuber l'Insttul Theé-
matigue  Multi-Qrganismes
Circulation, Matabolisme, Mutrition (ITMO CRM),
et la Fondalion du Rein organisent une rencontre
dibal avec les associations de patenis atteints de
maladies des reins dans le cadre prestigieux de
I'Académie Nationale de Meadecina,

l& reprennent a cette accasion le théme choisi
pour la Jourmée Mendiale du Rein qui est @ « Pro
ger ses reins. cest sauvar son creur v Cetle
farmule volontarament percutante fraduit una rea-
lité : le fait d'étre malade des reins est un facteur
de risque cardiovasculaire important gui s'ajoute
aux autres facteurs bien connus (hypertension
arténielle, vieilissemenl, tabagisme, obésité, dia-
béte, mangue desercice physique.. ) €1 cela, de
fagon indépendante. Toutes les etudes épidémio-
lagiquas cansacrées a la question sonl unanimes
dans centa obsarvation.

Jne meilleure compréhension des mécan smes
biologiques du syndrome cardio-rénal permetira
didenther de nouvelles slratégies thérapeuligues
et ainsi diminuer | nsque cardiovasculaire encou-
ru par [es patients souffrant de maladies rénales
Cet enjau représente acluellemant une part impaor-
tante de la recherche app iguée en néphraloge.
Les objectifs de la rencontre sont. d'une part, de
faire un point sur les connaissances actuelles et
les pnncipaux axes de recherche et, daulre part,
de favenser le cialogue entre les chercheurs et les
malades

Le Blog mis en place par la Mission Associations
de l'Inserm parmet aux membres des associa-
tians parlenaires de poser leurs questions sur les
thémes des presentations des chercheurs, ceux-ci
y repondront lors de la rencontre.

Renato Monteiro
(ITMO Circulation Métabolisme Nutrition,
Aviesan)

oo AIRG
e

Qviesan

alliance nationale
pour bes sciences de |a vie of de L santé

FEARCT

oM
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Bénédicte
STENGEL

Benedicle Stengel est directrnice de recherche a 'lnserm au Cenire
de recharcha en Epidéminlogie ef Santé des Populations de Villejuif,
dans 'équipe d Epidéminiogie de |'Obésite, du Diabétle el des Mala-
dies Rénales dirigée par Marie-Aline Charles. Ses travaux porlent sur
I'epidemiclogie el l'évaluation de la maladie rénale chronique et de
ses complications aux différents stades de son évolution Son projet
de cohorte de pabents porteurs d'une maladie chromogue du rern (CKD-ren) g sera prlotés
par I'Unversité Pans-Sud vienl d'élre sélecionne comme « Investissement &' Avenir = par
le ministére de la recherche et béreficiera d'un financement d'enviren 4 millions d'euros

Gérard
LONDON

Dr Gérard M. London est dipléme de 'école de médecing de
I'Université Charles a4 Prague en Jullel 1966, 1| s'est spécialisé en
néphrologie (1967-1971) 4 Paris Medical School et est devenu le chef
du service de néphrologie-hémaodialyse de 'Hapital Manhas (Fleury-
Mérogis/Faris), posie qu'il occupe toujours.

De 1981 a 19488 il a &té membre du Conseil de la Soceéte frangaise de néphrologie et de
1594 & 1998 du Conseil de la Société Frangaise d Hyperlension, Membre du Conseail de
I'European Renal Association (ERA-EDTA) de 2002 a 2006, il est actuellement Président de
IERA-EDTA et membre du Conseil scientifique de l'international Society of Hyperensian.
Son intérét principal concerne la physiologie et la physiopathologie cardiovasculaire.

Ziad
MASSY

Le professeer Ziad Massy est PU-PH au CHL Amiens et Universite
de Picardie, 3éme Vice-Prasiden! — Recherche du Directoire du CHL
Amiens, Coordinateur du cenire de recherche clinique - CHU Amiens
el Directeur de 'equipe INSERM ERI-12, UFJV, Amiens. Ses objectifs
de recherche clinigue et fondamentale en nephrologe sont de com-
prendre la physiopathologie et de déterminer les stratégies thérapeutigues en lien avec
les complications cardiovasculaires chear les patients ayant une maladie rénale chronigue,

Fabrice
DUPRAT

Fabrice Duprat a réalise sa thése sur les canaux ionigues du systéme
nerveux. || est chargd de recherche Inserm depuis 2000 et travaille
dans un laborateire du CHNRS (IPMC a Valbonne Scphia-Antipolis). Le
Dr Duprat travaille actuellement sur les ancmales du systéme vascu
laire observees lors de la polykystose rénale autosomigue dominante,
Il s'intéresse & la délection de la pression sanguine par les canaux
ioniques, au centrale du calcium intraceliulaire et les conséquances sur la contraction des
anéres.
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daﬁ“ﬂ Rein

La Fondation du Rein a été
créée en 2002 A linitiative de
la Socigté de Néphrologie, la
Société francophone de dia-
lyse, la Société de néphrologie
pédiatrique, la Société suisse
de néphrologie et la Fédération
nationale d'aide aux insuffi-
sants rénaux.

Elle a pour objectif de maobili-
ser des ressources financiéres
et humaines afin de soutenir
la recherche en néphrologie
(notamment épidémioclogique,
translationnelle et génétique)
et de developper des actions
dans les domaines de la pré-
vention des maladies rénales,
de l'éducation et de linforma-
tion du public. Elle vise ainsi a
aider les malades et a soutenir
les travaux des etudiants, des
médecins et des chercheurs
impliqués en néphrologie.

Depuis 2007, la Fondation
décerne le Prix de la Jour-
née Mondiale du Rein qui ré-
compense unie) candidat(e)
francophone dont les travaux
constituent une avancée im-
portante dans la recherche en
Méphrologie.
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questions a I'l'TMO CMN (Aviesan) et la Fondation du Rein

25

L LS

Dans les pays industrizlises dent la
France, les maladies cardiovasculaires
reprasentent la  premiére  cause de
martalite, a égalte avec la cancer Les
etudes epdemizlogiques ont bien evi-
demment recharcha tous les facteurs de
risque  foutes demontrent que les ma-
ladies renales sont un facteur de nisgue
imporiant lie a celte meralite

Nous gouvons en cifer guelques-unes

1- En comparaison des sujets sains
du méme age. le risgue de moralilg
cardipvasculaire est augmente d'un
factewr 15 & 30 chez l2 patient en in-
suffisance rénzle traite par hemodia-
yse et dun facteur 2 & 2 chez ceux
atteints d'une maladie renale avec
nsuffisance rénale modarée ;

Z- La découverte d'une comgzlication ra-
nale chez un sujet atteint d'une affec-
tien cardiovasculaire préexistante est
un facteur pronosticue péjaratif. Ainsi
chez des sujets hyperdendus, I'élé-
vation de la créatinine plasmatique
qui mesure la séventé de l'altération
des fonclions rénales s'associe 3 une
augmentation du risque de décés au
cours de I'évelutizn 3 long terme de la
ma'adie ;

3- De maniére encore plus spectacu-
aire, I'élémeant predictif de déces le
olus significatif chez des insuffisants
cardiagues sous ftraitement efficace
s'est révéls ére l'allération de la
fonction rénale. Des abservations si-
milaires ont &té failes lors de la sur-
veilllance de patients dans les suites
d'un infarcius du myocarde |

4- La présence anormale de prataines
dans les urines, guelle que soit laur
concentration, elevee ou faibla, pos-
sene une valeur pronostique vis a vis
da I'evalution des maladies cardiovas-
culaires, Ainsi, la microalbuminurie
paut-glle &tre utilisée comme un mar-
quaur du nsque cardipvasculare, car
5a diminution sous traitement comme
son gggravation spontanee modifient
ce nsque dans le méma sens

FELUT-0ON

TERVENTION DE LA N
DANS LETAT CARDIA
YASCULAIRE 7

Flusieurs theones sant avancees ei cha-
cung possede une part de verite. Une
des consequences de l'alteinte des reins
estl'aliération ce leurs vaisseaus et, glus
specialement, des cellules endotheliales
qui sent au contact du sang. Ces cellues
se mettent alors a synthétiser des subs-
tances nocwes pour le coeur et les ar-
téres comme les dérives réactifs de 'oxy-
géne et FADMA (« asymmetric dimeinyl
argining »), un analogue d'acide aming
empéchart la preduction du monoxyde
d'azote qui est un protecteur endogéne
des waisseaux. [Dautres hypolhéses
sont & retenir, en particulier le dérégle-
ment de |a fenclion endocrine des reins
Parmi las substances gu'ils synthétisent
narmalemeant, figure un dérivé actif de la
vitaming D. Le defaut de métabalisme de
la vitamine D chez l'insuffisant rénal, en
altérant les concentrations de calcium et
de phosphates dans le plasma, favonse
les calcifications vasculaires en regard
des plagues dathérome et en aggrave
les conségquencas

S ou proteger ses reins », cest bien
4 @pArgner son coeur », le medecin ge-
neraliste et le cardiolague doivent porter
une attention partculiers a l'exploration
de la fenction réna’e chez leurs malades
par la recherche d'albumine dans les
Jrines el le dosage de la créatinine plas-
matigue
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L'lnstitut  Thématique  Multi-Orga-

nismes Circulation, Matabolisme et

Mutrition (ITMO CMN), dirigé par e

Pr Chrstian Boldard, a plusigurs mis-

Sions
Coordonner, au sein ¢'Aviesan, la
recherche instifulicnnelle dans  les
domaines du coeur et des vaisseaux,
des glandes endocnnes, du foie, du
rein, des os et des arliculations, et de
l'ensemble des organes mis en |j2u
par l'alimentation,

- Aszurerla programmaton scigntifique
dans les thématiques qu'il couvre

- Reépondre & la compléementarité
anlre  recherche eshitulicrnels el
recherche biotechnologizue et indus
relle,

- Assyrer le lien avec les sociétés sa-
vanles el les assaciations de patients

Le domaine de I'Uro-Nephrologie
Linsuffizsance rénale chronigue (IRC)
représente un enjew majeur de sante
publique. Le nombre de palients aciuel-
lement traités en France par dialyse ou
ransplantation est de 80 000 (35 GO0
dialyses et 25 000 transplantés), corres-
pondant 4 2% du folal des dépenses de
'assurance maladie. L'épidémiologie des
maladies rénales reste mal connue

Une éwde publiée en 2008 par l'Agence
de la Biomadecing (Reéseau d'Epidemio-
logie et Information en Néphralogie). in-
digquait fin 2006 que, 22 6% des maladies
renzgles elaient dues & Fhyperaension ar-
térielle, 22,3% au diabéte et environ 55%
a des r1-;—}ph'u;;'¢sth:e5 anmtives [symp-
1&mes qui apparaissent les premiers).

Iy aurait en France environ 3 millions
de patients en insuffisance rénale chro-
nique, L'eficacite des traitemenis pré-
venlifs et la recherche sur les traitements
de suppléance restent insuffisantes

La France est un des leaders mandiaux
dans [a recherche en néphrologie. Les
equipes frangaises dans ce domaina onl
développé une recherche translationnelle
allant des é&fudes les plus fondamen-
tales jusgu'aux essais cliniques. Elles
menent des recherches therapeutiques
irnovantes notamment de malécules
immunosupgressives en transplantation
rénale, De plus, elles bénélicienl de co-
hores adulles et pediatriques de patients
atteints de maladies rénales et du réseau
REIMN

Four l'nstitut, il st nécessaire de ca-

pitaliser les « niches » et le savoir-faire

frangais. Ainsi dans ses orientations
stratégiques, les priorites de I'N'TMO

CMN dans le champ de 'uro-néphro-

logic sont

- Mener les @ludes épdémiclogiques
et atendre les grandes cohortes
d'adulles et d'enfants avec la consti-
fution de bicthéques (collections de
prelevements biologigues conserves
A des fins de recherche),

- Elucider et dissequer les mecanismes
physiopathologigues de chague mala-
die rénale et ains: mieux comprendre
les lerrains favorables, les slades pre-
coces, la progression el la régression
des maladies,

- lderntifier des biomargueors  (ndi-
cateurs  biologiques  signalant la
presence ou la progression dune
maladie) permettant d'abtenir un dia-
gnostic ou un pronostic de fagon non
IMYASIVE,

Développer de nouvelles approches
therapeuliques en nephrologie el en
transplantaticn,

- Amaharar les raitements de substitu-
tion {dialyse) vers le développement
d'un systeme de rein artificiel d'epura-
tion continue ou semi-continue

Pour plus de délails, vor les onentalions
stratégiques de I'TKMO CMN sur |2 site
d'Aviesan (wewaw aviesan fr)

Pour atteindre ces cbjectifz, il est néces-
saire dinciter les jeunes chercheurs a
s'engager dans la recherche en urc-néph-
relogie, de favanser le regroupemeant des
équipes autour de plateaux techrigues
competitifs, de stimuler les interactions
enlre lanoratores de recherche el depar-
tements cliniques et d'établir des réseaux
1:|.;ru;:s':|;r1:5.

Parmi ses pricrités, [1TMO CMN souligne
lmportance des lens avec les associa-
ticns de malades et leur réle déterminant
dans la senshbilisation du public sur la
nécessité de la recherche, linformation
des malades sur les projels scientifiques
et les progrés réalisés leur participation
aux eludes et leur soutien financier
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ACCIDENTS CARDIOVASCULAIRES ET RIGIDITE ARTERIELLE
DANS L'INSUFFISANCE RENALE CHRONIQUE (IR()

Depuis que I’équipe de Foley en 1998 a mis en
évidence la surmortalité cardiovasculaire chez
les personnes souffrant d’insuffisance rénale
chronique (voir présentation de B. Stengel), la
question est de savoir comment on peut préve-
nir les risques dans cette population. A coté des
facteurs de risques non modifiables (4ge, sexe, gé-
nétique, ...), des facteurs classiques et modifiables
des maladies cardiovasculaires (hypertension,
dyslipidémie, tabagisme, ...), il faut rechercher les
facteurs de risque spécifiques dans I'IRC. Pour
cela, il est essentiel d’étudier les mécanismes phy-
siopathologiques spécifiques au niveau de la cir-
culation sanguine.

Athérosclérose et artériosclérose sont les deux
principales pathologies artérielles

ATHEROSCLEROSE ARTERIOSCLEROSE

L’athérosclérose est un rétrécissement de la lu-
micre artérielle par une accumulation locale de
lipides, de glucides, de débris cellulaires et de dé-
pots de calcaire. Cette accumulation conduit a la
formation de plaques de lipides appelées plaques
d’athéromes. L’artériosclérose est un durcisse-
ment de la paroi des arteres da 4 la calcification
au niveau de la tunique intermédiaire (la média)
constituée de fibres musculaires. Ces 2 patholo-
gies sont souvent associées.

Prévalence des plaques athéromateuses dans la
population générale (PG) et 'IRC

PGIRC

Age (years) 48.5+ 1651 + 16 NS

Plaques (%) 17.8% 56.3% < 0.01

Type de plaques

o Calcifides 23.1% 91.5% <0.01

o Soft/lipides 77% 9% <0.01

London et al Sem Dial 1999

L’athérosclérose est liée au vieillissement normal
des vaisseaux et n’est pas spécifiquement liée a
I’IRC.

On observe cependant chez les patients souffrants
d’IRC, des plaques d’athérome plus nombreuses
et beaucoup plus calcifiées.

EVOLUTION DE LA GEOMETRIE ARTERIELLE AU COURS
DU VIEILLISSEMENT

Avec I’age, les arteres se dilatent et deviennent
plus rigides. Chez les patients souffrant d’IRC

(stade > 5) on observe que ce vieillissement est
accéléré. Pour mesurer I'impact de cette rigidité
artérielle dans le systeme cardiovasculaire des
personnes atteintes d’IRC, Bernard London pré-
sente les travaux de son équipe sur la contrainte
circonférentielle des artéres et la vitesse de I’onde
de pouls. La contrainte circonférentielle est la
pression exercée sur les parois artérielles par le
flux sanguin qui reflete I’adaptation de ces parois
artérielles a la pression sanguine (contrainte circ
onférentielle=PressionXRayon/Epaisseur, for-
mule dérivée de la loi de Laplace). Briet M. e t al
Kidney Int 2006

EVOLUTION DES CONTRAINTES CIRCONFERENTIELLES
AU COURS DE LA PROGRESSION DE L'IRC

L’équipe a montré que la contrainte circon-
férentielle augmente avec la sévérité de 'IRC
(diminution du GFR, débit de filtration glomé-
rulaire en Anglais). L’adaptation des parois arté-
rielles a la pression sanguine ne se fait pas effica-
cement en raison de leurrigidité induite par leur
calcification.

La propagation du sang du coeur vers les artéres
génere des ondes de pression et de flux qui se pro-
pagent le long des parois. La vitesse de ’onde de
pouls (VOP) représente la vitesse de ces ondes
au sein d’un segment artériel. Cette vitesse per-
met d’évaluer la rigidité des parois artérielles in-
duite par diverses pathologies. En effet, plus la
vitesse d’onde de pouls est élevée, plus la rigidité
artérielle est grande. L’équipe a montré que, chez
les patients IRC, une VOP est augmentée dans
’aorte mais non dans I’artére brachiale. La calcifi-
cation artérielle anormale chez les patients atteints
d’IRC concerne spécifiquement |’aorte. Pourquoi
I’aorte? Une des hypotheses est basée sur le carac-
tere embryonnaire particulier du tissu aortique.
Quelles sont les causes de cette calcification ?
Elles peuvent étre tres nombreuses : déséqui-
libre phosphocalcique, présence du la Protéine C
Réactive indiquant un processus I’inflammation
notamment.

Quelles sont les conséquences ? la calcification
aortique chez les personnes atteinte d’IRC
conduit a une hypertrophie ventriculaire gauche
et une hypo perfusion des artéres coronaires, ce
qui se manifeste par une pression systolique ¢le-
vée et une pression diastolique basse.

GERARD
M.LONDON
INSERM U970
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CALCIFICATION CARDIOVASCULAIRE ET DIALYSE

Chez les personnes dialysées, on observe que la
calcification cardiovasculaire est extrémement
augmentée.

Mortalité annuelle des patients en hémodialyse
en fonction de leur pression différentielle La dif-
férence entre pression systolique et pression dias-
tolique est un indicateur de risque de mortalité
cardiovasculaire dans la maladie rénale.

La différence de référence étant de 50-60 mmHg,
plus cette valeur augmente, plus le risque de mor-
talité cardiovasculaire augmente. En résumé :
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PATHOLOGIES ARTERIELLES ET COMPLICATIONS CVS
DANS L'IRC

Artériosclerose Atherosclerose

Insuffisance coronaire Systolique ; Diastolique,
HVG «physiologique», HVG pathologique,
dysfonction systoliqueet diastolique, Insuffi-
sance. Cardiaque, mort subite, Artériopathies
périphériques et cérébro vasculaires

perfusion coronaire Réserve coronaire

(HVG = Hypertrophie Ventriculaire Gauche)

CENTRE D’EPIDEM]OLOGIE ET SANTE DES POPULATIONS
EQUIPE 10 « EPIDEMIOLOGIE DU DIABETE, DE L"OBESITE ET

DES MALADIES RENALES »

Epidémiologie et complications cardiovascu-
laires dans la maladie rénale chronique Béné-
dicte Stengel a présenté les principales études
de cohorte qui établissent le lien entre maladies
rénales et maladies cardio vasculaires et qui per-
mettent d’identifier les facteurs de risque sous-
jacents. A partir d’une étude fondatrice publiée
par I’équipe américaine de RN Foley en 1998, de
grandes cohortes ont été développées pour servir
de supports a de trés nombreuses recherches ré-
pondant étape par étape aux nombreuses ques-
tions que ce lien rein-coeur souléve. En voici les
principales.

L'ETUDE FONDATRICE DE RN FOLEY

Mortalité cardiovasculaire en dialyse comparée a
la population générale par 4ge

From Foley RN Am ] Kidney Dis 1998;32:853-
905.

Les résultats de cette étude ont été trés impor-
tants parce qu’ils ont montré que les personnes
dialysée présentaient une mortalité par maladie
cardiovasculaire nettement plus importante que
dans la population générale, le risque relatif étant
d’autant plus élevé que les patients sont plus
jeunes.

Qu’en est-il chez les personnes atteintes de ma-
ladies rénales chroniques (MRC) ne nécessitant
pas dedialyse ?

C’est une population plus diffuse. Pour pouvoir
Iétudier, les épidémiologistes doivent s’appuyer
sur une définition et un classement des atteintes
rénales.

La définition de la maladie rénale chronique est
indépendante de la cause. Elle considére les va-
leurs de 2 marqueurs :

- Le niveau d’albumine urinaire. Une valeur su-
périeure 430mg/jour est un marqueur de lésion
rénale

- Le débit de filtration glomérulaire (DFG ex-
primé en ml/mn/1,73m2).Une valeur inféricure
a 60indique une insuffisance rénale chronique
modérée, et une valeur inférieure 4 15 une insuffi-
sance rénale au stade terminal.

CLASSIFICATION EN STADE DE SEVERITE

La classification actuelle en stade de sévérité est ba-
sée principalement sur le niveau de fonction rénale
évaluée par le DFG. La prévalence de la maladie
rénale quelle que soit sa sévérité est d’environ 10%
chez I’adulte ; elle est de 0.1% pour 'insufhisance
rénale traitée par dialyse ou greffe rénale.

Le niveau de fonction rénale(DFG) est-il éga-
lement un facteur de risque d’événements car-
diovasculaires ?

Cette immense cohorte américaine (Kaiser Per-
manente Renal Registry) a pu suivre pendant 3
ans plus d’un million d’hommes et de femmes.
Elle a montré chez ces personnes que la baisse du
DEFG est un facteur de risque de maladies cardio-
vasculaires indépendant des autres facteurs de
risque classiques.

Une autre étude américaine publiée la méme an-
née (AnavekarNS . N Eng ] Med 2004;351:1285-
95) a complété cette information en montrant
que la baisse du DFG avait un impact important
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sur le pronostic apres un infarctus, notamment
sur le risque de récidive et de mortalité.

Le marqueur de lésions rénales (albuminurie )
est-il également un facteur de risque d’événe-
ments cardiovasculaires ?

Albuminurie et mortalité. Cohorte PREVEND -
40 000 habitants de Groningen. From Hillege .
Circulation 2002; 106(14): 1777- 1782

La cohorte néerlandaise Prevend (Prevention of
Renal and Vascular End-Stage Disease) a suivi
pendant pres de 3 ans plus de 40 000 habitants
de la ville de Groningen : chez ces personnes une
albuminurie a été réalisée.

Les causes de mortalité ont été enregistrées et
étudiées par rapport aux taux d’albuminurie. Ils
concluent que la présence d’albumine dans les
urines est un prédicteur de mortalité dans la po-
pulation générale, et ce quelle que soit la cause de
déces. Ils notent néanmoins que cette présence,
méme 2 tres faible taux, est associée & un risque
augmenté de déces par pathologies cardiovascu-
laires, indépendamment des autres facteurs de
risque classiques.

Quel est I’intérét de suivre ces deux marqueurs
ensemble, DFG et albuminurie, pour évaluer
le risque de complications séveres cardiovascu-
lairesou rénales ?

Risque d’infarctus du myocarde. Cohorte Alber-
ta- 100 000 suivis 4 ans

La encore, une grande cohorte de 100 000 per-
sonnes suivies , la cohorte canadienne Alberta a
permis d’y répondre.

L’étude conclut que pour un niveau donné de
DFG, les risques de mortalité, d’infarctus et de
progression vers I’insuffisance rénale augmentent
chez les patients avec I’augmentation du niveau
d’albuminurie. Le niveau d’albuminurie, méme
faible, augmente le risque indépendamment du
niveau de DFG.

Les auteurs recommandent d’intégrer le niveau
d’albuminurie dans la classification des maladies
rénales en stade de sévérité pour permettre une
¢évaluation et un suivi plus pertinents de I’état du
patient et une prise en charge plus adaptée. Une
nouvelle classification est proposée :

MALADIE RENALE CHRONIQUE

Classification actuelle Classification alternative
eGFR = Débit de filtration glomérulaire estimé
par équation Tonelli et al . Ann Int Med 2011
Linitiative internationale KDIGO (KidneyDi-

journée MoNDIALE du rein .29

sease: Improving Global Outcomes) a pour ob-
jectif d’améliorer la prise en charge des patients
atteints de maladies rénales grice a la collabo-
ration internationale des experts du domaine.
Elle a effectué une méta-analyse a partir de 45
études montrant les risques relatifs selon les ni-
veaux de fonction rénale et d’albuminurie. On a
pu déterminer une notion de seuil pour le mar-
queur DFG : sa décroissance a partir de 60 ml/
mn/1.73m2 augmente le risque de mortalité car-
diovasculaire. Pour I’albuminurie, il n’y a pas de
seuil identifié. Plus le niveau d’albumine dans les
urines est élevé, plus le risque cardiovasculaire est
élevé. Les maladies ou événements cardiovascu-
laires sont ils différents chez les patients atteints
de MRC de ceux des personnes non atteintes?
Doit-on adopter des stratégies thérapeutiques
différentes 2 KDIGO a organisé¢ une grande
conférence (Controversies Conference) fin 2009
pour débattre de ces questions etdégager des axes
d’études pour, a terme, élaborer des recomman-

dations pour la pratique clinique.

Quel est I’objectif de la nouvelle cohorte fran-
caise CKD-REIN ?

Le projet CKD-REIN « Chronic Kidney Di-
sease -Réseau Epidémiologie et Information en
Néphrologie » coordonné par Bénédicte Stengel
a été sélectionné dans le cadre de 'appel d’offres
« Cohortes » des Investissements d’Avenir du
Ministere de la Recherche. Son objectif est de
permettre |’exploration des différentes causes de
I’apparition d’une insuffisance rénale : facteurs
sociaux, environnementaux, comportementaux,
génétiques ainsi que I’étude des biomarqueurs
prédictifs de Iévolution de la maladie et de sur-
venue des diverses complications.

Projet pluridisciplinaire

12 équipes institutionnelles

Mieux connaitre les déterminants et les biomar-
queurs liés 4 la progressionde la MRC et ses com-
plications. Améliorer les pratiques dans la MR «
avancée » 3600 patients avec MRC stade 3 ou plus
suivis 5 ans. Sur la question des liens entre coeur et
rein, théme de cette journée, des études pourront
étre menées pour connaitre notamment le role
des facteurs de risques cardiovasculaires non tra-
ditionnels (anémie, inflammation, stress oxyda-
tif, anomalies du métabolisme minéral, facteurs
thrombogéniques, dysfonctionnement endothé-
lial, ...) dans la maladie rénale chronique.
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Atteintes Vasculares de la Polykystose

Renale Autosomigue Dominante
«Un voyage dans les
cellules de nos arteres

La polykystose rénale autosomique dominante

est une maladie caractérisée par des kystes rénaux
et extrarénaux associés a des anomalies cardiovas-
culaires dont les anévrismes intracraniens. Cette
forme de polykystose est provoquée par la muta-
tion des genes Pkd1 ou Pkd2 codant pour les pro-
téines PC1 (polycystine 1) et PC2 (polycystine
2). PC1 est une protéine transmembranaire de
grande taille comportant 11 segments transmem-
branaires. La PC1 pourrait jouer le réle de récep-
teur membranaire, ¢’est-a-dire une protéine sur la-
quelle vient se fixer des molécules de signalisation.
PC2 est un canal ionique qui permet le passage
d’ions (calcium, sodium, potassium) au travers de
la membrane cellulaire. PC1 et PC2 interagissent
et forment un complexe moléculaire dont la fonc-
tion est encore mal connue. Ce complexe PC1/
PC2 est présent au niveau du cil primaire, petite
structure en forme de poil présente sur les cellules
épithéliales des tubules rénaux. Le cil primaire est
impliqué dans la détection du flux urinaire.

Les polycystines sont présentes au niveau des
artéres, que ce soit les grosses artéres (aorte) ou
les artéres de résistance de petit diamétre (par
exemple les artéres cérébrales). Une artére est
composée de plusieurs couches de cellules. Les

Docteur Fabrice Duprat

cellules endothéliales constituent la face interne,
appelée intima, celle qui est en contact avec le
sang. Cette mono-couche cellulaire possede éga-
lement des cils primaires avec un role de détection
du flux sanguin. L’autre composante majeure de
la structure des artéres est la couche de cellules
musculaires lisses, ou media. Les cellules muscu-
laires lisses permettent la contraction des arteres
et donc le contréle de leur diametre. La pression
sanguine est une force qui s’exerce perpendicu-
lairement a la paroi de Iartere, elle se traduit par
une contrainte, appclée tension, dans cette paroi.
Le Marquis de Laplace (1749-1827) est un ma-
thématicien francais qui a formulé une loi de la
mécanique des fluides qui porte son nom. La loi
de Laplace explique comment la tension dans la
paroi d’un cylindre est proportionnelle 4 la pres-
sion et au rayon de ce cylindre, et inversement
proportionnel 4 I’épaisseur de la paroi :

TENSION = PRESSION X RAYON / EPAISSEUR
Cette loi nous permet de comprendre comment
réagit une artere lorsque la pression artérielle aug-
mente. Afin de maintenir une tension constante,
artere se contracte afin de diminuer son rayon.
Les canaux ioniques sont des complexes de pro-
téines qui forment des «pores» dans la mem-

La PKRAD est caractérisée par 'apparition de kystes, mais
pourquoi ces manifestations cardiovasculaires ? C’est au
niveau des cellules et des molécules que I'équipe a la-
quelle appartient Fabrice Duprat cherche des explications...

Ancvrismes intracriniens
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brane cellulaire. Ces «pores» sont pourvus de
portes qui s’ouvrent et se ferment et laissent
passer des petites particules chargées électrique-
ment, les ions calcium (Ca2+), sodium (Na+),
ou potassium (K+). Le mouvement des ions va
modifier la polarisation électrique de la cellule
(la charge). Pour enregistrer les canaux ioniques,
nous utilisons la technique de «Patch clamp».
Cela consiste en une pipette en verre, dont la
pointe fait environ 1 micron (1 millieme de mil-
limétre), que 'on pose sur la membrane d’une
cellule isolée au fond d’une boite de culture, et
qui permet d’enregistrer des courants ioniques.
Ces courants sont minuscules, ils sont de I’ordre
de quelques picoamperes (1 millieme de milliar-
di¢me d’ampére). Les canaux ioniques qui nous
intéressent particuli¢rement sont les canaux
mécanosensibles, appelés SACs («Stretch Ac-
tivated Channels» ). Les SACs sont ouverts par
une augmentation de la tension membranaire et
laissent entrer des charges positives dans les cel-
lules. Ils sont présents sur la plupart des cellules
de notre organisme dont les cellules musculaires
lisses des arteres. Les SACs sont impliqués dans la
réponse des arteres a I’augmentation de pression
artérielle. En effet, une augmentation de pression
artérielle se traduit par un étirement des cellules
musculaires lisses, d’ot |’ouverture des canaux
SACs et I'entrée d’ions positifs. L’intérieur des
cellules devient plus positif (dépolarisation) que
I’extérieur et ce signal ouvre une autre famille
de canaux dépendant du potentiel et qui lais-
sent entrer des ions calcium, il y a amplification
du signal. Le calcium va se fixer sur les protéines
contractiles (protéines d’actine et de myosine) et
provoque la contraction de la cellule musculaire
lisse. Ce mécanisme, appelé tonus myogénique,
est assez bien compris mais les molécules permet-
tant la détection de la tension (canaux SACs et
autres) sont inconnues. Le tonus myogénique
serait un moyen de protéger les arteres des va-
riations de pression en maintenant une tension
constante dans les parois.

Les questions que nous nous posons dans notre
équipe de recherche sont les suivantes:

- Quelles sont les molécules impliquées dans la
mécanosensibilité ?

- Quel est le modele d’ouverture des canaux ?

- Quels sont leurs roles physiologiques 2

- Quelles sont les pathologies associées ?

Dans cet article nous nous concentrons sur deux
questions :
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Cil primaire ; Détection du flux urinaire
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A la base de leurs travaux, une découverte essentielle: les
protéines impliquées dans la PKRAD sont des constituants
du cil primaire situé a la surface des cellules tapissant les
tubules rénaux. Le cil primaire, grace a sa forme, détecte le
flux urinaire et informe la cellule de la présence de ce flux. Il
envoie un signal.

% Pl

Ce signal, c’est le complexe Polycystine 1/Polycystine 2
(PC1/PC2) qui s’en charge. Le cil se penche mécaniquement
sous I'effet du flux. PC1, grosse protéine, est un récepteur.
PC2, le canal ionique, permet I'entrée de différents ions tels
que le calcium (Ca2+) ou le sodium (Na+) dans la cellule. Le
signal est donc un changement de polarité dans la cellule.

e ADN)

Détection du flux sanguin

. Caflules endathéiiale

Mais pourquoi les artéres sont-elles fragilisées dans la
PKRAD ? Les chercheurs ont montré que les cellules en-
dothéliales comportent elles aussi un cil primaire. Ce cil
détecte également un flux, ici le flux sanguin. La encore
le complexe PC1/PC2 se charge d’informer la cellule
endothéliale sur ce qui se passe a I'extérieur. Un déficit
fonctionnel de PC1 ou PC2 empéche la cellule de

réagir normalement pour maintenir I'équilibre biologique.
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Détection de la pression sanguine

L’équipe de I'lPMC a mis en évidence la présence des protéines
PC1 et PC2 également dans les cellules musculaires lisses
artérielles et leur role dans la détection de la pression sanguine.
L&, Fabrice Duprat cite le Marquis de Laplace qui a élaboré sa
loi de la mécanique des fluides. Grace au Marquis, les cher-
cheurs ont pu comprendre les relations entre la pression, le
rayon de artére et la tension ressentie par la paroi artérielle.

Détection de la p on artérielle

Dhivrr it e et dbin s g sl
{* emirée Fions. pochit]

Quand la pression sanguine augmente, I'artére se gonfle
Iégérement (son rayon augmente). L’étirement des cellules
musculaires lisses, due a la pression, active I'ouverture des
canaux ioniques mécano-sensibles ou SACs (Stretch-Acti-
vated Channels). L’entrée d’ions positifs (Na+, Ca++, K+)
change la polarité intracellulaire et active les canaux calcium
sensibles au voltage. Les ions calcium stimulent les protéines
contractiles (actine, myosine) du cytosquelette et induisent

la contraction du vaisseau (son rayon diminue) permettant le
maintien de la tension ressentie par la paroi artérielle. C’est la
Loi de Laplace (Tension = Pression x Rayon / Epaisseur).
Cette capacité des artéres a se contracter est appelée le «
tonus myogénique ». Chez les souris transgéniques qui n’ex-
priment pas PKD1 dans leurs cellules musculaires lisses, le
tonus myogénique est fortement diminué.

- Quel est le role des polycystines dans les cellules
musculaires lisses vasculaires ?

- Sont-elles impliquées dans la détection de la
pression artérielle ?

Pour étudier le role physiologique d’un geéne et
de la protéine qu’il code, une approche classique
en biologie est de supprimer ce géne dans un mo-
dele transgénique de souris. L’observation des
organes et des cellules de cette souris permet de
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comprendre A quoi servait le géne. Néanmoins,
il n’est pas possible d’inactiver le géne Pkd1 dans
toutes les cellules d’une souris car elles meurent au
stade embryonnaire (notamment avec de grosses
hémorragies cérébrales). Nous avons donc élaboré
une souris dans laquelle le géne Pkd1 est supprimé
uniquement dans les cellules musculaires lisses.
Les courants des canaux SACs enregistrés en
Patch Clamp sur des cellules musculaires lisses
prélevées sur les souris transgéniques (sans PC1)
sont réduits par rapport a ceux des souris sauvages
(avec PC1). Cette observation montre que PC1
régule activité des SACs.

Nous avons utilisé la technique d’artériographie
isobarique pour étudier la contractilité des ar-
teres. Cette approche consiste a isoler une petite
artere (diamétre d’environ 150 microns) a I’aide
d’une loupe binoculaire, de I’enfiler sur deux ca-
nules en verre et de maintenir I’ensemble avec des
neceuds. Cela permet de contréler précisément la
pression dans |’artere et de mesurer les variations
de diamétre. Cette technique est parfaitement
adaptée pour ¢tudier le tonus myogénique, cette
contraction de I’artere en réponse a une aug-
mentation de pression. Nous avons montré que
le tonus myogénique est fortement diminué en
absence de PC1. De plus, ,nous avons démontré
que I'inactivation de PC2 en plus de PC1, per-
met de normaliser le tonus myogénique a sa va-
leur habituelle. Ces observations suggerent que
le ratio entre la quantité exprimée de PC1 et de
PC2 régule I’activité des canaux mécanosensibles
(SACs) des cellules musculaires lisses artérielles.
Une dérégulation du complexe PC1/PC2 se tra-
duit ainsi par une baisse du tonus myogénique.
Cette étude montre, pour la premiére fois, com-
ment les polycystines sont impliquées dans la
physiologie artérielle et donne une piste a explo-
rer pour expliquer la fragilité de la paroi vascu-
laire par défaut de ce mécanisme de protection.
Le Dr Fabrice Duprat est un chercheur appar-
tenant & 'INSERM. 1l travaille dans I’équipe
«Physiopathologie Rénovasculaire» dirigée par
le Dr Eric Honoré dans un centre de recherche
du CNRS, I'IPMC, a Sophia Antipolis (Alpes
Maritimes).

CNRS: Centre National de la Recherche Scientifique
INSERM: Institut National de la Santé Et de la Recher-
che Médical

IPMC: Institut de Pharmacologie Moléculaire et
Cellulaire
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Croteger Vos reins

c’est sauver votre coeur

«Protéger vos reins, ¢’est sauver votre coeur>,
tout un programme au service de la Journée
mondiale du rein.

Alors qu’un adulte sur 10 souffre d’affection
rénale, beaucoup ignorent les risques cardio-
vasculaires associés.

Selon le Pr Godin, président de la Fondation du
rein en France, «un patient atteint de maladie ré-
nale chronique risque beaucoup plus de mourir
d’un accident cardio-vasculaire que d’atteindre
le stade ultime de I’insuffisance rénale>.

Les reins, qui ont une fonction d’épuration, fil-
trent quelque 180 litres d’eau par jour dont la
quasi-totalité est réabsorbée par I’organisme, le
reste part dans les urines.

Hormis les crises de coliques néphrétiques -
calculs rénaux - qui, habituellement, ne sont pas
graves, les maladies rénales (plus de 500 millions
de personnes touchées dans le monde) ne font pas
mal. Une des explications de leur méconnaissance
par les malades : on ne les diagnostique souvent
que parce qu’un jour, on découvre de I’hyper-
tension artérielle, des oedémes ou encore parce
qu’on décele, a 'occasion d’un bilan de santé,
une augmentation dela créatinine sanguine, reflet
du mauvais fonctionnement des reins, explique
le Pr Godin qui précise qu’« en France, pres de
3 millions de personnes ont une maladie rénale>.
Parmi ceux-ci, tous ne vont pas évoluer vers une
insuffisance rénale terminale qui conduit a la
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dialyse ou a la greffe. Mais une grande partie va
mourir d’accidents cardio-vasculaires, car le fait
d’avoir une insuffisance rénale est un facteur de
risque vasculaire au méme titre que [’hyperten-
sion, le diabete, etc., détaille Michel Godin.

Ce lien rein-coeur repose sur des mécanismes
complexes, ainsi que sur la fréquence du diabéte,
mais il est aussi lié 2 des anomalies de la coagula-
tion, de I’inflammation, notamment.

UNE SURVEILLANCE A MENER

L’hypertension artérielle, connue pour étre une
source d’attaques cérébrales, détériore aussi les
arteres des reins. L'hypertension artérielle et le
diabete sont pour 40 4 50% en moyenne a |’ ori-
gine des mises en dialyse (pres de 60% au Pakistan
par exemple).

Une des conséquences de I’atteinte des reins est
Ialtération de leurs vaisseaux et plus spéciale-
ment de cellules directement au contact du sang,
Ces cellules synthétisent alors des substances no-
cives pour le coeur et les artéres. Il existe égale-
ment chez les insuffisants rénaux, un défaut du
métabolisme de la vitamine D qui favorise des d¢-
pots de calcium dans les coronaires, sur les valves
cardiaques et dans les vaisseaux en général.

La présence anormale de protéines (albumine) dans
les urines est un marqueur du risque vasculaire, son
aggravation spontanée est de mauvais augure, au
contraire, de sa diminution sous traitement.
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Le risque de mortalité cardio-vasculaire est aug-
menté d’un facteur 15 a 30 chez le patient hé-
modialysé et d’un facteur de 2 & 3 chez ceux at-
teints d’une insuffisance rénale modérée, selon
la Fondation du rein. « Lorsqu’il y a une petite
défaillance rénale, elle va continuer a s’aggraver,
mais on sait freiner la dégradation notamment en
normalisant la tension artérielle avec un traite-
ment adéquat », rassure le Pr Godin.

Et d’ajouter : « On prend vraiment en considéra-
tion le tabac, ’hypertension, le sucre sanguin, I’ex-
ces de cholestérol, de poids, le manque d’activité
physique... Bref, il faut resserrer les boulons sur les
autres facteurs de risque cardiovasculaire ». C’est
pourquoi il faut controler le dosage de la créatinine
dans le sang a partir de 60 ans, ce qui est prudent
lorsqu’on prend par ailleurs certains médica-
ments afin d’éviter les surdosages dangereux. En
cas d’anomalie, la recherche d’albumine dans les
urines (test bandelette) est également conseillée.
http://info.france2.fr/sante/proteger-vos-reins-c-est-
sauver-votre-coeur-67745456.html
http://info.france2.fr/sante/proteger-vos-reins-c-est-
sauver-votre-coeur-67745456.html
http:/info.france2.fr/sante/proteger-vos-reins-c-est-
sauver-votre-coeur-67745456.html

http://info.france2 fr/appftv/envoi_mail/?service=envo
yerAmi&url=http:/info.france2.fr/sante/proteger-vos-
reins-c-est-sauver-votre-coeur-67745456.html
http://www.addthis.com/bookmark.
php?v=10&url=http:/info.france2.fr/sante/proteger-
vos-reins-c-est-sauver-votre-coeur-67745456.html

Notre site internet a fait peau neuve, n'hésitez pas d venir le visiter sur www.airg-france.org et Facebook : airg-france.fr

Assaciation pour I'lnformation
1 et la Recherche sur les maladies
] Rénales Génétigues

France

Richard Berry
Parrain
de I'AIRG-France

Briser la terrible chaine de I'hérédité
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ADPEl Inserm

Le centre d’expertise collective de I'Institut na-
tional de la santé et la recherche médicale (In-
serm) en France réalise un bilan de connaissances
sur les handicaps rares dans le but d’aider 4 mieux
organiser la prise en charge des personnes at-
teintes de handicaps rares (meilleure évaluation
des déficiences et des compétences, diminuer
I’exclusion, améliorer la prise en charge et la qua-
lité de vie).

Les handicaps rares se définissent par une faible
prévalence, une combinaison de déficiences et
handicaps nécessitant une prise en charge com-
plexe (au niveau de la détection, de I’évaluation
fonctionnelle et de ’intervention). C’est le cas
pour des doubles déficiences sensorielles (par
exemple des surdi-cécités), d’une association
d’une déficience sensorielle associée 4 un trouble
du comportement (exemple autisme et trouble
auditif ou visuel) d’handicap associé¢ & une épi-
lepsie non stabilisée, des déficits intellectuels ou
encore de troubles du comportements associés a
d’autres déficiences, des dysphasies graves...Un
certain nombre de ces associations de déficiences
sont associées 3 des maladies rares.

Pour nous aider dans ce travail, nous recherchons
des données et documents traitant :

Instituts
thématiques

-de la prise en charge des personnes en situation
d’handicaps rares dans les différents pays d’Eu-
rope,

- de Iévaluation de leurs déficiences et aussi de
leurs capacités

- de I’organisation des institutions qui les pren-
nent en charge sur le plan médical, social, édu-
catif et familial.

Nous souhaitons recevoir des documents en fran-
cais ou en anglais, publié¢s ou non, par mail, aux
adresses suivantes :
marie-christine.lecomte@inserm.fr
chantal.grellier@inserm.fr
fabienne.bonnin@inserm.fr

ou par courrier :

Chantal Grellier

Centre d’expertise collective Inserm

Faculté de médecine Xavier Bichat

16 rue Henri Huchard BP 416

75890 Paris cedex 18 France

Merci beaucoup pour votre collaboration
Marie-Christine Lecomte, Directrice

Chantal Grellier, Documentaliste

Fabienne Bonnin, Chargée d’expertise

Centre d’expertise collective Inserm

1] !nserm

Institut national
de la santé et de la recherche médicale
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Deuxieme

Maladies rar

1. LES MALADIES RARES : CHIFFRES CLES

Une maladie est dite « rare » si moins d’une
personne sur 2 000 en est atteinte, soit en France,
moins de 30 000 personnes pour une maladie
donnée.

D’apres les projections actuelles, 4 & 6 % des indi-
vidus seraient atteints de maladies rares, ce qui re-
présente pres de 3 millions de malades en France
et 20 millions en Europe.

A T’heure actuelle, environ 7000 maladies rares
sont dénombrées, et il en apparait réguli¢rement
de nouvelles dans la littérature médicale.
La plupart, chroniques et graves, ont été décrites,
toutes spécialités confondues :

- 80 % sont d'origine génétique,

- 65 % des maladies rares sont graves et invalidantes,

- 50 % des maladies rares débutent avant |'dge de

2 ans (maladie de I'enfance) et sont responsables

d'un tiers des décés avant 1 an, de 10 % entre 1 et

5 ans et de 12 % entre 5 et 15 ans.

A titre d’exemples, on dénombre en France :

— 15 000 malades atteints de drépanocytose,

— 8 000 malades atteints de sclérose latérale
amyotrophique,

— 5000 a 6 000 malades atteints de mucovisci-
dose,

— 400 2 500 malades atteints de leucodystrophie,
— quelques cas de progéria ou vieillissement pré-
coce (moins de 100 cas dans le monde).

Q\aﬂ

2011-2014

2. LE PLAN NATIONAL MALADIES RARES
2005-2008 : LES ENSEIGNEMENTS

Le premier Plan Maladies rares « Assurer I’équi-
té pour I’acces au diagnostic, au traitement et a
la prise en charge », a été lancé le 20 novembre
2004, conjointement par le ministre de la Santé,
le ministre de la Recherche et le secrétariat d’Etat
aux Personnes handicapées.

Il a posé des principes qui restent d’actualité :

- LES MALADIES RARES ;
UNE PRIORITE DE SANTE PUBLIQUE

Les maladies rares ont été retenues comme ’une
des cinq priorités de la loi relative 4 la politique de
santé publique adoptée le 9 aotit 2004.

- LES MALADIES RARES :

L'IDENTIFICATION D"UN ENJEU SOCIAL

La préface du premier Plan rappelait qu’il s’agit
du probléme de la « prise en compte des plus
faibles et des moins nombreux », avec des enjeux
d’égalité d’acces aux soins et de meilleure qualité
de prise en charge et d’accompagnement.

- LES MALADIES RARES :
LA PLACE DES ASSOCIATIONS

Le premier Plan s’est appuyé, tant pour son ¢la-
boration que pour son suivi, sur les associations
représentant les patients, qui forment, avec les pro-
fessionnels de santé impliqués, une communauté.

Le premier Plan, structuré autour de 10 axes stra-
tégiques et doté d’un financement sur 4 ans de

Info Ministére Santé

RO N° lrldmu 082003 33 33
. 1z _.I n.
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plus de 100 millions d’euros, a permis des avan-
cées signiﬁcatives notamment pour :

- L’acces au diagnostic et a la prise en charge, avec
la mise en place de centres :

e 131 centres de références regroupant des
¢équipes  hospitalo-universitaires haute-
ment spécialisées, sont labellisés et finan-
cés a hauteur de 40 M€ dans le cadre des
missions d’intérét général (MIG).

¢ 501 centres de compétences sont égale-
ment actifs en matiere de prise en charge.

- L’information des professionnels de santé, des
malades et du grand public, avec le développe-
ment de la base de données Orphanet

- Larecherche, avec le financement de 241 projets
de recherche clinique et le renforcement des coo-
pérations, au sein, notamment, du « GIS Institut
des Maladies Rares ».

- Le développement des coopérations euro-
péennes, au travers des actions menées par la
France, dans le cadre du groupe de travail qu’elle
anime sur les « réseaux européens de référence »
et des manifestations qu’elle a organisées dans le

cadre de sa présidence de I’Union européenne.
p P

L’évaluation du premier Plan, réalisée par le
Haut Conseil de la Santé Publique, a souligné des
pistes d’amélioration dans son rapport d’avril
2009, telles que :

- Consolider trois réalisations phares du premier
Plan:

e Les centres de référence : revoir les procé-
dures et les critéres d’évaluation, mieux
répartir les financements, envisager une
tarification renouvelée, développer une
coordination et structurer les plateformes
biologiques expertes

e Orphanet : développer 'utilisation de sa
nomenclature, la lisibilité du portail et les
informations

e GIS maladies rares : faire évoluer la re-
cherche et créer une structure nationale
d’impulsion pour la recherche sur les ma-
ladies rares.

- Développer les actions suivantes :

e Progresser dans le recueil des données épi-
démiologiques relatives aux maladies rares
en s’appuyant sur une Banque nationale
de données.

o Simplifier, pour intensifier, la rédaction
des protocoles nationaux de diagnostic et
de soins.

e Développer les liens avec les acteurs du
champ médico-social, les Maisons Dépar-

tementales des Personnes Handicapées
(MDPH) notamment.

3. LE PLAN MALADIES RARES 2011-2014
3 axes, 15 mesures, 47 actions, 4 focus

AXE 1 ,
AMELIORER LA QUALITE DE LA PRISE
EN CHARGE DU PATIENT

8 mesures - 29 actions - 3 focus

La Banque nationale de données maladies rares
Prendre en compte les besoins spécifiques des pa-
tients d’Outre-mer.

Soutenir |’action des associations maladies rares

Des actions qui visent a :

- Améliorer I’acces au diagnostic et 4 la prise en
charge des patients atteints de maladie rare en
structurant les centres de référence en filiéres, en
donnant sa place a la biologie au coté de la cli-
nique, en favorisant le développement de la télé-
médecine et en améliorant le recueil de données
en faveur de I’¢pidémiologie avec notamment la
mise en place d’une Banque nationale de mala-
dies rares

- Optimiser les modalités d’évaluation et de fi-
nancement des centres de référence maladies
rares en faisant évoluer notamment le dispositif
d’évaluation et de labellisation

- Intensifier la rédaction de protocoles nationaux
de diagnostic et de soins pour en accroitre la dis-
ponibilité
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- Garantir la qualité de prise en charge médica-
menteuse adaptée a chaque patient atteint de
maladie rare, en prévenant notamment les ar-
réts de commercialisation et en améliorant la
connaissance sur I'utilisation des médicaments

spécifiques.

- Développer les liens entre les acteurs de la prise
en charge et 'accompagnement, notamment
ceux du médico-social, en améliorant les connais-
sances sur les conséquences des maladies rares
en termes de handicap, de retentissement sur la
scolarité et la qualité de vie, mais également en ré-
pondant aux besoins de répit des personnes ayant
une maladie rare et de leurs aidants.

- Améliorer les pratiques des professionnels de
santé, en renforcant leurs connaissances sur les
maladies rares.

- Rendre plus accessible I’information sur les ma-
ladies rares.

- Positionner Orphanet comme un outil de réfé-
rence pour |’information et la recherche.

AXE 2
DEVELOPPER LA RECHERCHE
SUR LES MALADIES RARES

4 mesures - 9 actions - 1 annexe Actualités -
1 focus
La Fondation maladies rares

Des actions qui visent a :

- Créer une structure nationale d’impulsion de la
recherche, en interface avec les acteurs publics et
privés, ayant pour objectif de structurer et d’har-
moniser les différentes actions engagées dans le
domaine de la recherche sur les maladies rares,
notamment les biothérapies, les thérapies inno-
vantes et les approches pharmacologiques.

- Promouvoir les outils permettant d’augmenter
les connaissances sur les maladies rares et inscrire
dans les programmes de I’ Agence Nationale de la
Recherche (ANR) un montant minimum dédié a
la recherche sur les maladies rares.

- Promouvoir le développement des essais théra-
peutiques.
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- Favoriser la recherche clinique et thérapeutique
translationnelle.

AXE 3 ,
AMPLIFIER LES COOPERATIONS
EUROPEENNES ET INTERNATIONALES

3 mesures - 8 actions
Des actions qui visent a :

- Promouvoir le partage de I’expertise au niveau
international via les réseaux européens de réfé-
rence

- Améliorer la capacité a conduire des essais cli-
niques multinationaux, ’accés aux tests dia-
gnostiques disponibles au niveau européen et le
contréle de qualité des tests

- Améliorer Iacces au diagnostic, aux soins et a la
prise en charge, la recherche et I’information sur
les maladies rares, en structurant les coopérations
européennes et internationales.

4. LE DISPOSITIF DE SUIVI ET D’EVALUATION
DU PLAN MALADIES RARES 2011-2014

Ce dispositif tient compte de I’évaluation du premier
Plan et, est principalement structuré autour de :

-un Comité de suivi et de prospective, présidé par
la Directrice Générale de I’ Offre de Soins, auquel
est confié le pilotage stratégique,

- deux vice-présidents scientifiques, respective-
ment « recherche » et « santé », qui sont les
garants de la coordination et de la cohérence des
actions menées dans leurs domaines respectifs,

- un secrétaire général, chargé de la mise en oeuvre
du Plan,

- les Agences Régionales de Santé (ARS).
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AIRG-Belgique
La vie ne s'arréte pas

n Il y a sept ans, la vie d’Anne-Sophie bas-

cule. Atteinte d’une insuffisance rénale géné-

tique sévére, elle doit étre placée d’urgence
sous dialyse. Un long combat commence...
«]’étais en route pour les sports d’hiver avec
mon mari et mes deux enfants lorsque j’ai com-
mencé & me sentir mal. Je n’ai pas pris tout de
suite conscience de la gravité de la situation. On a
d’abord pensé au mal de I’ altitude. Mais mon état
s’aggravait de plus en plus. Nous avons finalement
décidé de rentrer en Belgique. Et 13, ¢aa été une vé-
ritable escalade: j’ai été admise aux urgences, puis
transférée d’un hopital 3 un autre. Les médecins
m’ont diagnostiqué une insuffisance rénale sévére.
J ai été immédiatement placée sous dialyse, ce qui
m’a permis de rester en vie.»

COMPLICATIONS |
DE L’INSUFFISANCE RENALE

« Je ne me rendais pas compte de mon état tel-
lement j’étais mal en point. Apres un mois de
dialyse, j’ai fait un cedéme pulmonaire : j’étouf-
fais, j’avais I'impression de me noyer. J’ai été
placée dans un coma artificiel. Quand je me suis
réveillée, j’avais perdu 7 kilos. Tous mes muscles
avaient fondu. J’ai dt réapprendre & m’asseoir, a
marcher... J’ai été & deux doigts d’abandonner.
Cette épreuve a aussi été tres dure & surmon-
ter pour mes proches. Mon mari et mes enfants
avaient collé des petits mots et des photos sur les
murs de ma chambre, aux soins intensifs. Ce sont
eux qui m’ont donné la force de me battre. Je suis
de nature optimiste, fonceuse. ] ai décidé d’aller
de I’avant, de me fixer des objectifs, pour ne pas
laisser la maladie I’emporter. »

UN QUOTIDIEN RYTHME PAR LA DIALYSE

Depuis sept ans, ma vie est rythmée par la dialyse.
Un jour sur deux, je passe la matinée a I’hopital,
puis je rentre 4 la maison pour me reposer. J’ai
da arréter de travailler. Mon régime est aussi
tres strict: je ne peux presque pas boire et je dois

a la dialyse!

faire attention a tout ce que je mange. Impossible
de mettre la maladie de c6té, méme pour une jour-
née. Aller au restaurant ou prendre un verre avec
des amis est aussi devenu compliqué. Les gens ne
comprennent pas les contraintes imposées par
I’insuffisance rénale. Je suis atteinte d’une forme
génétique sévere: un syndrome hémolytique et
urémique atypique (SHUa). La maladie part de
mon foie et abime mes reins. Mon corps n’évacue
plus les liquides : plus je bois, plus je dois étre dia-
lysée, plus c’est dur.»

DES PROJETS POUR L’AVENIR

«Il'y aun peu plus d’un an, j’ai rejoint I’ AIRG*,
une association qui rassemble les patients at-
teints d’une maladie rénale génétique. Depuis,
tout ce cOté «social» qui me manquait est re-
venu. J’ai I'impression de retravailler et j essaie
de participer activement a la vie de I’association.
J’ai & nouveau des projets. Je me lance des petits
défis. Je veux montrer qu’il est possible de vivre
normalement malgré la maladie. Et puis il y a
I’espoir de la greffe... J”ai besoin d’un rein, mais
aussi d’un morceau de foie. Cette double opéra-
tion est encore trop lourde. Il existe depuis peu

=

-
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un médicament — toujours en test — qui, associé
aux médicaments anti-rejets, pourrait faciliter la
greffe. Les médecins ont besoin de plus de recul
par rapport a ce nouveau médicament. De mon
cOté, je ne suis pas encore préte a sauter le pas. Un
jour, peut-étre...»

ﬂ AIRG-Suisse
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Pour plus d’infos sur I'AIRG (Association pour
I'information et la recherche sur les maladies rénales
géniques): www.airg-belgique.org ou la page Facebo-
ok de I"AIRG.

Un projet scientifique prometteur !

"AIRG-Suisse a profité de la tenue & Lu-

gano du Congreés annuel de la Société

Suisse de Néphrologie (SSN), du 30.11
au 2.12.2010, pour annoncer sa mise au concours
d’un crédit de Frs 30°000.- destiné A financer un
projet de recherche sur les maladies rénales gé-
nétiques. La préférence, disait ’annonce, serait
donnée a un projet a connotation clinique. La ré-
ponse a été rapide, et quatre projets de qualité ont
été soumis au Comité scientifique composé de
8 membres de la SSN. Le choix de ce comité s’est
porté sur le projet commun du Dr Andreas Serra
de la Division de Néphrologie de 'Hopital Uni-
versitaire de Ziirich, et du Prof. Denis Hochstras-
ser du Département de Génétique de ’Hopital
Universitaire de Genéve.
Le projet, intitulé « Prognostic urinary proteome
for autosomal polycystic kidney disease » a pour

objectif primaire d’identifier les caractéristiques

du protéome urinaire « type » de jeunes patients
(18-45 ans) atteints de polykystose dominante
dont la fonction rénale est encore normale. Selon
I’hypothese de base du travail, I’analyse du pro-
téome urinaire de patients a risque de développer
une insuffisance rénale devrait permettre d’identi-
fier ces patients avant le développement significatif
des kystes et la détérioration progressive de la fonc-
tion rénale. Le but final du projet est bien stir de sé-
lectionner précocement les patients en situation de
bénéficier d’un traitement préventif par les nou-
veaux agents capables d’inhiber la formation des
kystes (inhibiteurs de la protéine mTOR1 comme
le sirolimus et ’everolimus ; inhibiteurs des récep-
teurs V2 de la vasopressine comme le tolvaptan ;
analogues de la somatostatine comme I’ octréotide
ou le lanréotide).

Les travaux antérieurs et les résultats prélimi-
naires prometteurs obtenus par les deux respon-
sables du projet sélectionné seront sans doute
confirmés grice au soutien de I’ AIRG-Suisse. Un
grand merci 4 nos donateurs !

A noter que le Dr Andreas Serra seral’un des ora-
teurs invités a I’ Assemblée générale de I’AIRG-
Suisse, le samedi 18 juin, 4 Vaux-sur-Morges.
JEAN-PIERRE GUIGNARD

PRESIDENT DU COMITE SCIENTIFIQUE

DE L’ AIRG-SUISSE, LAUSANNE

Le samedi 18 juin 2011 a 10h00 a eu lieu
I’Assemblée Générale 2010 de I’Association
Place du Village (Place Sutermeister)
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Nitiative Alport

au Royaume-Uni

) noter une initiative importante pour
Ale Syndrome d’Alport au Royaume-
Uni : Deborah Fielding a pris I’initia-
tive de lancer une campagne de levée de fonds
pour financer des projets de recherche sur
cette maladie rénale génétique (Action for Al-
port’s Campaign : voir le site www.actionforal-
portscampaign.org/). La campagne a été lancée
a la Chambre des Lords a Londres le 11 février
2011, sousI’égide de Kidney Research UK, leader
en mati¢re de financement de la recherche sur les
maladies rénales (http://www.kidneyresearchuk.
org/home.php).
L’ AIRG-France se réjouit de cette initiative et
Daniel Renault, son Vice président, a pu se rendre
récemment a Londres pour y rencontrer le 30
mars 2011, Deborah Fielding ainsi que Michael
Nation, Directeur Responsable de la collecte de
fonds pour Kidney Research UK. L’initiative de
Deborah Fielding en est a ses débuts mais devrait
se prolonger au dela de la campagne actuelle par
la consolidation d’un groupe Alport au sein de
Kidney Research UK.
L’ AIRG-france a pu faire part de sa longue ex-

Vos cotisations sont le support de notre
Merci d’y penser !

périence en tant qu’association, notamment
dans le domaine du soutien a la recherche. Nos
homologues anglais se sont en particulier mon-
trés tres intéressés par le projet conduit par le
Professeur Gross grice au soutien financier de
I’ AIRG-France. Les résultats significatifs obte-
nus lors de cette étude mettant en évidence I’ effet
retardateur des traitements angiotensine sur les
patients atteints du Syndrome Alport, semblent
ne pas étre connus Outre-Manche. On peut en
conclure qu’il reste peut-étre a I’AIRG-France a
mieux porter a la connaissance de la communauté
internationale des patients ces résultats, des lors
que ceux-ci sont publiés et validés par une revue
scientifique de haut niveau.

Il a été convenu dans un premier temps de pro-
céder 4 de simples échanges d’informations sur
les projets de recherches de part et d’autre du
« Channel » et de se tenir informés des initia-
tives respectives avec Action for Alport’s Cam-
paign et avec Kidney Research UK. Il va de soi
que cet axe d’échange deviendra rapidement in-
contournable lors de la construction de la fédéra-
tion européenne des MRG.
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ou en sont les
essais cliniques ?

I’appel du Professeur Dominique
Chauveau, du CHU Rangueil et en
liaison avec I’AIRG-France, une réu-
nion régionale s’est tenue le matin du 21 Mai
2011 a Toulouse sur le theme : « Polykystose
Rénale Dominante : le point sur les avancées de
la recherche clinique en 2011 ».
Cette réunion s’adressait en priorité aux patients
suivis par le CHU de Rangueil ainsi qu’a leurs
familles. 90 personnes, dont 45 patients ont ré-
pondu présents & cette matinée de présentation et
de dialogues ot furent abordés successivement :
-la PKD un demi-siecle de progres (Dr D.
CHAUVEAU),
-les essais achevés : les inhibiteurs de mTOR
(2005-2009), (Dr D. CHAUVEAU),
-1 essai en cours : le TOLVAPTAN (2005-
2012), (Dr. A. HUART),
- les essais & venir : I’exemple du BOSUTINIB
(2011-2016), (Dr. S. FAGUER).
Depuis la reconnaissance du caractére héréditaire
de la polykystose rénale (PKD, D pour domi-
nante) en 1957 par le Dr Dalgaard (Danemark),
les progres ont été significatifs en mati¢re de
diagnostic clinique ou d’imagerie. La maladie se
manifeste principalement sur les reins avec I’ap-
parition et le grossissement de kystes qui font
évoluer le rein vers 'insuffisance rénale apreés 50
ans ; dans 60 4 80% des cas s’y ajoutent des kystes
du foie (polykystose hépatique), et dans 7-8% des

cas des anévrismes cérébraux.

Les avancées considérables de I’imagerie ont per-
mis des progres dans le diagnostic et le suivi de
I’évolution des kystes avant I'insuffisance rénale.
Par exemple, on sait que le volume des kystes
(et des reins), mesuré par IRM augmente de
30 a2 50 ml/an (Essai CRISP, USA). Les avan-
cées de la génétique ont permis de comprendre

que deux genes PKD1 et PKD2 sont 4 la source
de la PKD avec les mémes effets nocifs mais une
vitesse d’apparition et une fréquence différentes.
PKD1 concerne environ 2/3 des cas avec un age
moyen de I'insuffisance rénale terminale proche
de 55 ans ; PKD2 concerne 1/3 des cas avec un
4ge moyen d’apparition de I'insuffisance rénale
terminale proche de 70 ans environ.
L’¢évaluation des traitements nécessite de dispo-
ser de marqueurs fiables et précis. Pour le suivi
d’une population, le meilleur marqueur de la
PKD est I’age de la dialyse ; pour I'individu il est
toutefois nécessaire de suivre la taille ou mieux, le
volume des reins, ainsi que la créatinine.

Les essais cliniques sur la PKD suivent le dévelop-
pement classique d’évaluation des médicaments,
souvent mis en place a la suite d’effets positifs
constatés sur des modéles animaux ou sur des
maladies avoisinantes. Ils visent & s’assurer des
effets sur ’homme tout en évaluant les effets se-
condaires.

Au chapitre des essais achevés avec résultats ren-
dus publics, il y a ceux portant sur les inhibiteurs
de mTOR (Everolimus, Sirolimus). Trés brieve-
ment il a été constaté que :

1) Le sirolimus n’empéche pas la progression de
la croissance du volume rénal

2) L’everolimus a ralenti la croissance du volume ré-
nal, mais pas la progression de I'insuffisance rénale.

LECONS TIREES DE CES ESSAIS

1) Augmentation du volume rénal et préserva-
tion de la fonction rénale sont des faits dissociés
2) Les effets chez I’animal et chez ’homme sont
différents, voire méme divergents.

Parmi les essais thérapeutiques en cours, I’étude
internationale Tempo-251 sur le Tolvaptan du
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laboratoire Otsuka,. Le Tolvaptan est un médica-
ment qui s’ oppose a I’effet rénal d’une hormone
appelée hormone anti-diurétique : ¢’est donc un
antagoniste de ’hormone antidiurétique (inhibi-
teur compétitif du récepteur de la vasopressine
V2).1l s’agit d’un essai international de 3 ans en
double aveugle sur 1445 patients (critere de sélec-
tion moins de 50 ans ; atteints d’une polykystose
rénale avec taille des reins > 750 ml ; Fonction
rénale > 60 ml/min). Dans le centre de Rangueil,
parmi les 34 patients sélectionnés, 28 ont été in-
clus dans I’essai et 23 ont poursuivi le protocole.
Les points testés : modification du volume des
reins ; survenue des complications liées a la po-
lykystose (insuffisance rénale, HTA, douleurs,...).

17 % des 1455 participants ont abandonné I’ essai
pour des raisons liées 2 :

e Une polyurie (augmentation du débit d’urine)
parfois trés importante

o La soif, la sécheresse de la bouche.

Les résultats complets et définitifs de I’ essai Tem-
po-251 seront publiés en 2012/2013. Ce qui est
acquis ¢’est qu’aucun effet indésirable justifiant
Parrét de I’étude n’a été constaté et que les pré-
¢tudes sont encourageantes.

Dans ['attente des résultats officiels, un proto-
cole complémentaire Tempo-271 a été initialisé
fin 2010 avec les conditions suivantes : étude ou-
verte ; pas de placebo ; durée : 2 2 5 ans ; points
testés : modification du volume des reins - surve-
nue des complications liées 4 la polykystose (in-
suffisance rénale, HTA, douleurs,...) ; population
concernée : patients inclus dans I’étude TEM-
PO-251 avec une fonction rénale > 30 ml/min.
Autre perspective, I’étude de phase I multicen-
trique sur le Bosutinib du laboratoire Pfizer. Le
Bosutinib est inhibiteur de Src/Abl utilisé dans le
traitement de la leucémie myéloide chronique et
le cancer du sein. 40 centres et 225 patients sont
invités A participer a cette étude de 38 mois (pé-
riode 1) puis de 46 mois (période 2). Les objec-
tifs primaires de ’essai sont 1) la diminution de la
progression du volume rénal; 2) I’identification
sur le long terme de la dose efficace et stire.

La deuxieme partie de la matinée fut consacrée
aux traitements et essais thérapeutiques dans la
polykystose hépatique invalidante, sous deux as-
pects : 1) les possibilités thérapeutiques, (Dr A.
HUART), et 2) I'intérét des analogues de la SO-
MATOSTATINE (Dr D. CHAUVEAU).
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La polykystose hépatique concerne 70 % des pa-
tients ayant une polykystose rénale, mais le plus
souvent elle est sans conséquence. Parfois le vo-
lume du foie est handicapant, notamment chez
les femmes car il comprime les organes voisins et
provoque une géne esthétique invalidante et bien
plus rarement une mauvaise tolérance de la dia-
lyse. L’usage post-ménopausique d’cestrogenes
est un facteur de risque de croissance du foie dans
la PKH. La croissance annuelle du foie polykys-
tique est de 1-3% mais 1 année d’cestrogene apres
la ménopause augmente le volume du foie de 7%,
alors que le volume rénal est inchanggé.

Deux essais portant sur les analogues de la soma-
tostatine [octréotide ou lanréotide] ont montré
une réduction de volume des gros foies polykys-
tiques a I’issue de 6 ou 12 mois de ce traitement.
Au vu de ces résultats, 11 patients de Midi-Py-
rénées recoivent I'un de ces traitements. Les
premiers résultats sont tres encourageants, aussi
bien pour la tolérance que sur la diminution du
volume.

L’AIRG-France était présente a cette demi-
journée d’information en la personne de Nicole
Patin, représentante régionale et de Daniel Re-
nault, vice-président. En fin de matinée, la parole
nous a été donnée afin de présenter notre asso-
ciation, ses actions nationales, internationales et
locales, ainsi que notre implication sur le volet
recherche. Ce fut I’occasion d’insister conjointe-
ment avec les médecins, sur le role de plus en plus
important des patients et de leurs associations en
tant qu acteurs des projets de recherches. La pré-
sence de représentants des patients est non seule-
ment nécessaire pour la mise en ceuvre des projets
mais aussi en amont, dans la recherche de finan-
cement. Cette participation des associations de
patients est maintenant souvent requise au stade
méme du montage du partenariat pour les appels

d’offres au niveau européen.
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Joumnée MARHEA et AIRG-France,

Les syndromes de Bartter
et de Gitelman

Hoépital Européen Georges Pompidou

LE PROGAMME ETAIT :

9h30 Accueil des participants. Introduction :

Dr Laurence Heidet, Mr Jacques Vignaud
10h00 Présentation du centre de référence, de
I’ AIRG-France et des intervenants

10h15 SESSION 1 Modérateurs : Dr Rosa Var-
gas-Poussou, Pr Patrick Niaudet. Le métabolisme
du sodium, le syndrome de Bartter

10h15 Le métabolisme du sodium : le sel, d oz
vient il, que devient il dans "organisme ? Dr Ma-
rion Vallet

10h30 Questions/Réponses Le syndrome de Bart-
ter : aspects cliniques, prise en charge thérapeutique
14h00 SESSION 3 Modérateurs : Dr Laurence
Heidet, Pr Rémi Salomon Conseil génétique,
recherche clinique et fondamentale

14h00 Le diagnostic moléculaire et le conseil géné-
tigue Dr Rosa Vargas-Poussou 14h15 Les bases de
données Mme Diana Kahila 14h30 Essais théra-
peutiques dans le syndrome de Gitelman Dr Anne
Blanchard 14h45 Expression des protéines mutées
dans le syndrome de Bartter Pr JacquesTeulon.
Session syndrome de Gitelman, modérateurs :
Dr Anne Blanchard, Pr Bertrand Knebelmann
15h00 Questions-Réponses

15h15 Session 4 : tables rondes vie quotidienne
Session syndrome de Bartter, modérateurs:

Pr Georges Deschénes, Dr Rosa Vargas Poussou

Discussion libre autour des questions soulevées
par les patients et familles et/ou les témoignages,
avec les médecins, les chercheurs, les psychiatres,
les assistantes sociales, les infirmiéres, les diététi-
ciens, les institutrices, les patients et les familles :
vie quotidienne, diététique, croissance, scolarité,
vie professionnelle, acces au diagnostic, situations
d’urgence, effets des médicaments, transmission
de la maladie, conseil génétique... Pause café.
12h00 SESSION 2 Modérateurs : Pr Bertrand
Knebelmann, Dr Anne Blanchard

11h40 Le syndrome de Gitelman, aspects cli-
niques, prise en charge thérapeutique

12h00 Le syndrome de Gitelman chez I’enfant
Dr Jean Luc Andre 12 :15:Le syndrome de Gitel-
man chez I’adulte Pr Olivier Devuyst 12:30 : Les
complications rhumatologiques du syndrome de
Gitelman Dr Karine Briot

12h45 Questions/Réponses

13h00 Déjeuner-Buffet

16h15 Conclusion générale

Devant une nombreuse assistance de prés de
160 personnes, Le Dr Laurence Heidet a ouvert
la réunion en souhaitant la bienvenue aux par-
ticipants, et a ensuite présenté le centre de Ré-
férence MARHEA et ses activités. Elle a donné
ensuite la parolea Jacques Vignaud quia évoqué
les objectifs et les actions de I’AIRG-France.
Toutes les interventions passionnantes ont
donné lieu i beau-
coup  d’échanges
et de questions et
les abstracts des
conférences seront
publiés et envoyés
aux  participants.
Beaucoup de réac-
tions ont été enre-
gistrées au terme de
la réunion. Vous en
trouvrez un exemple
significatif écrit par
M. Vital Tronet
page 55.
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a Sophia Antipolis

e 22 avril Réunion sur la PKD a Sophia

Antipolis, organisée par Dr. Eric Honoré

du laboratoire Institut de Pharmacolo-
gic Moléculaire et Cellulaire de Valbonne. (cf.
Nephrogene n°50 Janvier 2010). Cette journée
scientifique, a laquelle les organisations de pa-
tients étaient conviées, fut I’occasion de mettre
’accent sur le front de la recherche en matiére de
PKD dans le sud est de la France et dans le Pié-
mont voisin (Italie).
De cette journée émerge I'image d’un potentiel
fort dans le SUD-EST et le Piémont, s’appuyant
sur des capacités de recherche en pointe en ma-
tiere de génétique et de recherche moléculaire et
visant & une meilleure compréhension des méca-
nismes de la PKD. Cette image forte contraste
cependant avec la pauvreté des moyens alloués
a la recherche sur cette pathologie en regard du
nombre de patients concernés.
Le constat clinique fait par le professeur Domi-
nique Chauveau (CHU Toulouse) est sans ap-
pel : en 20 ans de pratique I’4ge d’apparition de
I’insuffisance rénale terminale dans la PKD n’a
pas reculé, contrairement a ce qui se passe sur bien
d’autres pathologies rénales. Ce constat clinique
rejoint et s’ explique par celui issu de la recherche
ot 'on ne peut que constater qu’aujourd’hui
les mécanismes cellulaires et moléculaires de la
PKD sont encore insuffisamment connus. Plu-
sieurs intervenants ont illustré ce point en pré-
sentant I’état d’avancement de leur recherche sur
la néphrogénese et la formation des kystes, mais
aussi en mesurant I’étendue des domaines non
explorés et/ou restés sans réponse. Sur la PKD,
on est donc loin de comprendre sans parler de
traiter, de ralentir sa progression, etc.
Alors « la PKD maladie, qui ne rentre pas dans
la catégorie des maladies rares serait-elle en défi-
cit manifeste de recherche par rapport a d’autres
maladies ? », nombreux sont les intervenants a
cette journée qui répondent a cette interrogation
par Iafirmative. Pourtant la qualité des exposés
scientifiques des chercheurs du SE et Piémont
lors de cette journée montrent, s’il en était be-
soin, que ce n’est pas faute de capacités. Alors

en filigrane 4 cette indéniable capacité apparait
la question de I’organisation en réseau qui seule
est, ou sera, capable de dégager les synergies et les
masses critiques qui feront bouger cette situation.
Et cela vaut aussi bien pour les chercheurs que
pour les associations de malades et leurs familles.
Au niveau de la recherche, a été signalé par le
Pr. Vincent Esnault (CHU Nice) la création ré-
cente du Nephropole 2N2M regroupant Nice,
Marseille, Nimes et Montpellier, groupement
pour l'instant relativement informel mais visant
4 pouvoir répondre conjointement et de ma-
ni¢re rapide et structurée aux appels d’offres de
recherches nationaux et internationaux. Au ni-
veau des associations, la création en avril 2011 de
« PKD International » est une forme de réponse
émanant des associations nationales de la PKD.
L’ AIRG-France depuis sa création est en pointe
sur I’organisation des patients atteints de mala-
dies rénales génétiques ; elle partage ce constat
et entend bien poursuivre, voire amplifier, son
role de fédérateur autour de ces maladies incluant
PKD et PKR. Daniel Renault qui représentait
I’ AIRG-France a cette réunion a rappelé I'impor-
tance de la PKD dans notre association aussi bien
en nombre de membres qu’en investissement re-
cherche. Ainsi sur environ 1 million d’euros que
I’ AIRG-France a financé en projets de recherche
ces dix derniéres années, 30 % (soit 300 000 Eu-
ros) ont été alloués a la PKD, et ce résultat, certes
modeste par rapport aux immenses besoins, est
important & notre échelle.

Les intervenants du
colloque PKD 22 avril IPMC
Sophia Antipolis.

De gauche a droite :

Dr. Guillaume Fabre (CHU
Nice), Dr. Michael Clarkson
(Inserm Nice), Pr. Dominique
Chauveau (CHU Toulouse),
Tess Harris (PKD Internatio-
nal), Dr. Stephen Bradford
(Inserm Nice), Eric Honoré
(IPMC), Pr. Vincent Esnault
(CHU Nice), Daniel Renault
(AIRG-France), Dr. Alessandra
Boletta (Telethon, Milano) et
Corinne Lagrafeuil

(PKD France).
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a gauche M. Jean-
Louis Dannepond

et a droite

M.Y. Perrin,
Groupama Charentes
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(Groupama

et PAIRG-France

AIRG France, Association pour [’ Information et la Recherche sur
les maladlies Rénales Génétiques en Charente regoit un don gréce
a la mobilisation des élus de Groupama Centre-Atlantique.

e lundi 28 mars a 16h, salon de ’'Hoé-

I tel Campanile, 114 route de Royan a
Saint-Yrieix 16710, Monsieur Jean-

Louis Dannepond représentant I’ Association

AIRG-France en Charente a recu un cheque
de plus de 1 900 € des mains de Monsieur Yves

Perrin, Président Départemental de Groupama
en Charente.

L’association AIRG France, association de béné-
voles animés par des valeurs d’écoute, de solida-
rité et d’espoir ot chacun combat sa maladie et
aussi celle dont souffrent les autres, présidée par
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Mme Ghislaine Vignaud et parrainée par I’ac-
teur Richard Berry, a pour objectifs d’informer
sur tous les aspects afférents aux maladies rénales
génétiques, aider les patients et leurs familles,
soutenir le développement de toute forme de
recherches médicales (1 million d’euros d’aide
depuis 2004). Ces maladies graves et évolutives
nécessitent des traitements lourds et onéreux
(dialyse, greffe) touchent plus de 150 000 per-
sonnes en France.

AIRG France a été créée en 1988 sous I'impul-
sion du Pr Jean-Pierre Griinfeld et des familles de
patients convaincus d’associer le savoir des uns et
le vécu des autres, reconnue d’Utilité Publique
depuis 2007, elle compte 1500 membres.

Par définition, les maladies sont reconnues rares
quand elles touchent moins de 30 000 personnes
par maladie, pour la France. En 2010, prés de
7000 maladies rares sont répertoriées en France.
6 % de la population frangaise, soit prés de 4 mil-
lions de personnes, souffrent donc a ce jour de
I'une d’entre elles.

En tant qu’assureur mutualiste de proximité et
premier assureur santé¢ individuelle en France,
Groupama a souhaité s’engager aux cotés de
médecins, d’associations de malades et de cher-
cheurs en créant, 4 I’occasion de son centenaire
en 2000, la Fondation Groupama pour la Santé.
Cette derniére agit dans la lutte contre les ma-
ladies rares dites « orphelines » et poursuit un
triple objectif :

e encourager la diffusion de I'information dans le
cadre de ces maladies,

e contribuer & rompre I’isolement des malades
qui en sont atteints, et de leur famille,

o soutenir la recherche médicale sur ces pathologies.
En 10 ans, la Fondation Groupama pour lasanté a
consacré plus de 5 millions & cette lutte, a soutenu
plus de 200 projets, a noué des relations avec plus
de 102 associations et encouragé 24 chercheurs,
I'un d’entre eux ayant abouti dans sa recherche.
Les entreprises régionales et autres entités du
groupe, se mobilisent chaque année pour mener
des actions concretes sur leurs propres territoires.
Le don ainsi remis a I’association AIRG France
est le fruit d’une collecte organisée par les élus
des Caisses Locales de Groupama Centre-Atlan-
tique, dans le cadre des 10 ans de la Fondation
Groupama pour la Santé. En effet, depuis un an,
un peu plus de 4 000 « Bougies de I’espoir » ont
été proposées au public en échange de dons lors
de manifestations sur tous les départements de
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Groupama Centre-Atlantique (ex : Festival de

Confolens pour la Charente). Ce fit ’occasion
également de sensibiliser la population 2 la lutte
contre les maladies rares. Ce sont ainsi plus de 20
000 € qui ont été collectés et reversés a 11 associa-
tions, une par département.

Site internet AIRG France : www.airg-france.org

Contact
Jean-Louis Dannepond : jldannepon@aol.com
www.fondation-groupama.com

Je vous remercie, Monsieur le Président,

tout d’abord au nom des malades, des ma-
lades, de leur famille et de leurs enfants car ces
maladies sont transmises de parents d enfants ;

puis au nom de I'AIRG-France, Association pour
I'Information et la Recherche sur les maladies
Rénales Génétiques, qui s'est fixée comme
objectif de lutter contre ces maladies :

- en aidant les malades par I'information,

- en favorisant la recherche par I'atiribution
d'allocations et de bourses d'études.

La recherche se déroule en deux étapes :
une parfaite connaissance des mécanismes

de chaque maladie puis la prospecion et la
mesure des correctifs possibles.

La recherche de nouveaux fraitements contre
les maladies rénales génétiques est particulié-
rement longue, il faut compter une quinzaine
d’années pour espérer pouvoir obtenir un
résultat.

La Fondation Groupama pour la santé vient,
par ce geste, nous apporter une aide substan-
tielle et une reconnaissance supplémentaire.

Merci encore, d fous, qui avez par différentes
actions, permis ce don.




Provence-Alpes-Cote d'Azur
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LE ALL STAR GAME N3 2011

Quelle soiree

our sa toute 17 édition, le All Star Game
N3 fut tout simplement une immense
réussite.
Plus de 500 personnes ont assisté & une superbe
soirée basket ot tous les ingrédients furent réunis:
une ambiance de folie assurée parfaitement au mi-
cro par Gary et Jean-Guy qui se sont donnés a fond
pour mettre le feu au gymnase Allinéi !
Ajouté 4 cela de I'excellente musique américaine
mixée par Salomon Sami !
Des animations a couper le souffle comme I’ école
de Danse «Centre Art et Danse» qui a réalisé de
magnifiques chorégraphies avec de superbes cos-
tumes.
Le groupe de Free Running no limit nous a quant a
lui gratifié de spectaculaires sauts et acrobaties sous
les yeux émerveillés de tous !
Que dire également de ce concours de dunks de
trés trés haut niveau, remporté par Kévin Hémy,
I’homme volant !
Pour le concours des meneurs, ¢’est Thibault Agos-
tini de Mandelieu qui I’emporte avec un parcours
d’adresse et de rapidité. Pour les tirs & trois points,
c’est Thomas Laurent de Menton qui fut le plus
adroit avec 19 points marqués !
Enfin, le match des All Stars, trés serré quia vu la

Région

Il

HEOS ™

rrep JILN

victoire in extrémis de 'EST sur ’OUEST (106-
105), Olivier Lebrun ayant été élu MVP (meilleur
joueur du match) !

Hier soir, ¢’ était vraiment la féte du basket au gym-
nase Allinéi !

Un immense merci & tous les organisateurs qui ont
fait de ce show un véritable succes !!

EQUIPES DE L'EST

Robin Deblangy, Thibault Agostini, David Mo-
rabito, Jonathan Nadjimbaye, Jérome Lellouche,
Guillaume Planteau, Thomas Laurent, Ulrich
N’gomo, Olivier Lebrun, Jerome Ortega

EQUIPES DE L'OUEST

JB Blein, Thomas Mobisson, Paul-Miguel Régnier,
Rudy Fournier, Loic Doucende, Guy Kodijo, Da-
vid Darocha, Johan Macé, Benjamin Machet, Lau-
rent Bagou.

L’AIRG-France était bénéficiaire d’une partie
des profits de cette manifestation sportive se dé-
roulant le 13 avril a Golfe-Juan Alpes Maritimes.
Un grand Merci aux Organisateurs, a M. Menez
et a Aimé Verlaque qui ont assuré le lien avec
I’association.

T * |

CONSEIL GENERAL _ oA (il ommrin
DES ALPES-MARITIMES vy e

W Eh




JUILLET 2011 # NEPHROGENE N°53

AGIR ENSEMBLE » 49

Un collectif pour le DOﬂ du vivant

IL VOUS A REVEILLE LA NUIT
PENDAMT DES MOIS, VOMI OU
POISSON SUR L'EPAULE, DUBLIE
DES BOUTS DE PIZZA SUR L&
MOQUETTE, RAYE VOTRE VOITURE,
PERDU VOTRE CARTE BLEUE
ET LAISSE SYSTEMATIQUEMENT
LE CONGELATEUR OUVERT

POUR QUE GA
DONNEZ LI
L'UN OE VOS REINS.

jl

i

CONTINUE
LUl

L'AIRG-France a donné son accord pour

participer d un projet de I'ussociation RENALOO, qui vise
d développer la greffe rénale de donneur vivant. Celui-
i prendra la forme d'vne campagne d'information qui
pourra se décliner dans la presse, par voie d'affichage ou
encore sur le web. Contactée pour apporter son aide au
niveau de la conception du message sur la greffe rénale de
donneur vivant, I'agence BETC EuroRSCG s'est passionnée

devient une campagne grand public.
La mise en ceuvre est envisagée pour
le courant du mois de juin. La date du
22 juin est particuliérement ciblée, car
elle coincide avec la journée nationale
du don d'organes et elle correspond d
la période qui devrait voir |'adoption
de la loi de hioéthique. Pour donner d
ce sujet toute I'ampleur qu'il mérite, la
campagne d'information sera signée
de maniére collégiale par différentes
associations, et parmi celles-ci RENALOO, FNAIR, TRANS-
FORME, AIRG-France. Un prolongement d cette action est
envisagé a travers la mise en place d'un « collectif pour le
don du vivant », structure qui se propose de rassembler les
associations de patients, les sociétés savantes oeuvrant dans
le domaine des maladies rénales. Voici deux exemples de
messages d'information prévus dans la campagne.

pour le sujet et a décidé de réaliser gracieusement ce qui

L’Ordre national des pharmaciens et
Passociation « Don de Soi.. Don de Vie »
soutiennent la Journée nationale du 22 juin 2011

A compter de juin, les pharmaciens participeront d la 11éme journée nationale de réflexion sur le don d’organes et lu gre-
ffe, menée par |'Agence de la biomédecine et sensibiliseront le public au don d’organes. L'Ordre national des pharmaciens
et 'association « Don de soi. .. Don de vie » ont en effet conclu un partenariat permettant d tous les pharmaciens de jouer
pleinement leur role d'éducateur de santé. L'Association « Don de Soi... Don de Vie » dont la mission est la promotion du
don de vie (Organes, sang et moelle osseuse) en dehors du contexte médical, a sollicité le concours de I'Ordre national des
pharmaciens afin de sensibiliser le grand public au don d’organes. Ce partenariat a été conclu dans le cadre de la 11éme
journée nationale de réflexion sur le don d’organes et la greffe, menée par I'Agence de la hiomédecine. « Qu'il exerce en
officine, laboratoire de biologie médicale ou établissement de santé, le pharmacien a un contact privilégié avec les dlients/
patients. || développe une relation de confiance, apportant conseil et soutien dans leur parcours de santé et parfois plus
largement, dans leur parcours de vie. » Rapporte Isabelle Adenot, Président du Conseil national de I'Ordre des pharmaciens.
« Il contribue  I'information et @ |'éducation du public en mafiére sanitaire et sociale. C'est la raison pour laquelle notre
profession d son rle @ jouer dans cette campagne ». Aussi, dés le mois de juin, |'ensemble des pharmaciens sera informé de
la campagne via Le journal de I'Ordre national des pharmaciens et le site Internet du Cespharm (Comité d’Education Sanitai-
re et Sociale de la Pharmacie Francaise). Chague pharmacien aura la possibilité de commander en ligne (www.cespharm.fr)
les outils (affiches et guides) de cette opération afin de relayer auprés de ses clients/patients les informations disponibles
sur le don d’organes. Les chiffres clés du don d'organes en 2010 : 4 708 greffes d'organes contre 4 580 en 2009 soit une
|légére augmentation de + 2.7 %. Cependant en 2010, 15 614 malades ont eu besoin d'une greffe. Informations www.
dondesoidondevie.org www.dondorganes.fr www.ordre.pharmacien.fr www.cespharm.fr. Contacts :  dondesoidondevie@
gmail.com, presse@dondorganes.fr. L'AIRG-France soutient cette démarche en faveur du DON d’ORGANES
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Collectif AIRG France
Ligue Rein et santé

On est plus fort en
mMutualisant Nos actions

ALD 30, chroniques : foie-rein-pancréas, une pro-
blématique commune !'information, la préven-
tion.

3 millions d’insuflisants rénaux : 68 000 dialysés et
transplantés dont entre 30 et 40% de diabétiques,
+ diabétiques apres transplantation rénale.

3 Millions de diabétiques plus ou moins assujettis
aux maladies rénales chroniques, simple ou double
greffe.

Foie : hépatite C + polykystose rénale, transplan-
tation (assujettis au diabete).

Bas organes : rein, foie, pancréas Rein (maladies rénales) et généti- Bas organes : rein, foie, pancréas
Chroniques café rencontres ques AIRG France Chroniques café forum
Partenariat (Ecole du Rein)

Média papier : Ligue Rein et Santé (LRS)

Rein échos Revue papier Une information gracieuse pour : Médias Internet :

semestrielle VIVRE EN MAJUSCULE Sites Web Rein échos Newsletter
Plus de 15 000ex distribués La maladie on fait avec et on y semestrielle

centres de santé fait face !

Partenariat Pancréas (diabéte) Dextro en féte (tchat vidéo)
Transhépath (revue associative) Foie (Hépatite) Partenariat

Répondre a des besoins : s’informer, comprendre,
digérer, gérer, communiquer, bouger.

La gratuité pour toucher tout ceux qui ne sont pas
adhérents d’une association, soit la majorité.
Qualité de vie par I'intégration autour d’une pro-
blématique commune et d’échange de savoir.

el €in& "

Communication multimédias LRS et ses 4 parte-
naires, sur le dénominateur commun :

la régulation de la glycémie, qui intervient dans le
foie, le rein et le pancréas.
hetp://fr.wikipedia.org/wiki/R%C3%A9gulation_de_la_
glyc%C3%A9mie

PROJET EGIRE 2011

(Les Etats généraux de I’ insuffisance rénale)

COLLOQUE:
« La dialyse : ou, quand, comment ? Etat des
lieux et perspectives »

Lieu : Paris 7°™ ou 12

Jeudi ou vendredi aprés-midi octobre 2011
Début 13h30, fin 16h30 — 17h

Participants : invitations gratuites tout public
Organisation AIRG-France, LRS, Rénif,
Dextro en féte, Transhépat

Animation : Dr Xavier Bellenfant
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défendons

hormone de croissance

L’AIRG-France soutient la Société de Néphrologie pédiatrique
dans son opposition a la proposition de la Commission de
Transparence de la Haute Autorité de Santé de déremboursement
de [’hormone de croissance recombinante chez les enfants
insufffisants rénaux de petite taille sous prétexte que le service
médical rendu serait insufffisant. Ghislaine Vignand

e e
{ )
o =
= d‘? ,ai"_-'?
epad
Monséeur le Professeur Jean-Luc HAROUSSEAL
Président : Pr P, Niaudet Monsieur le Professeur Gilles BOUVENOT
Service de Néphrologie Pédiatrique Haute Autorité de Santé
Hopital Mecker-Enfants Malades 2, Avenue du Stade de France
149, rue de Sévres 93218 Sant-Denis La Plaine Cedex
75015 Paris

Paris, le 12 Mal 2011

Monsieur le Président,

Nous avens appris que la commission de transparence de |a Haute Autorité de Santé
avalt conclu & un service médical rendu Insuffisant de hormone de croissance recombinante
dans les indications autres que le déficit somatotrope.

Mous sommes particuliérement préoccupds par la remise en guestion du remboursement
de I'hormone de croissance recombinante pour les enfants atteints d’une insuffisance rénale
chronigue et nous ne comprenons pas les arguments scentifiques qui permettent de conclure &
un service médical rendu insuffisant dans cette indication.

Certains d'entre nous ont été impliqués dans des réunions de travail ayant abouti au
rapport de I'HAS dont la version finale ne nous a pas été transmise. Certaines de nos
remarques n'ont pas été entendues, en particulier la non prise en compte des principales
études démontrant I'effet bénéfique de I'hormaone de croissance recombinante chez les enfants
atteint dinsuffisance rénale chronique, études qui ont £té publiées avant 'année 2000. Par
exemple, chez les enfants pré-pubéres atteints dinsuffisance rénale chronigue, le score mayen
de déviations standard aprés 5 & & annédes de traitement est passé de -2,6 & 0,7 dans une
étude américaine, de -3,4 4 -1,9 dans une dtude allemande et de -3 & -0,5 dans une étude
hollandaise. Cet effet a &té observé sans accélération disproportionnée de Ige osseux, ce qui
permet de prédire une augmentation importante de la taille finale de 7 & 8 om. Un autre
élément doit également étre pris en compte dans I"Svaluation des résultats & savoir que dans
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les groupes contriles des enfants non traités, le retard de croissance augmente durant les
années d'observation, accentuant |a différence de taille finale entre les enfants traités et non
traités. La condusion d'une étude allemande publiée dans le New England Journal of Medecine
est que la majorité des patients traités par hormone de croissance recombinante ont une taille
adulte normale.

Or, plusieurs études ont montré que la taille finale était un facteur majeur dinsertion
sodiale. L'étude de Broyer et col portant sur 336 enfants transplantés rénaux avant 1985 3
I'mbpital Necker-Enfants Malades a montré que leur taille moyenne 4 Iige adulte étalt de 157
cm pour les hommes et de 148 cm pour les fermmes. En Fabsence de traitement par hormone
de croissance, la petite taille est la séquelle la plus importante de insuffisance rénale terminale
de l'enfant et elle conditionne la réhabilitation 3 I'4ge adulte (comélation entre taille et niveau
d'études, de réussite professionnelle et degré dindépendance dans la vie sociale).

Nous nous posons la question de savoir si 'avis de la commission n'a pas été Influencé
par un risque plus élevé de tumeurs chez les patients & Iige adulte. Une revue de 583 patients
atteints dinsuffisance rénale chronique ou dinsuffisance rénale terminale et traités par
harmene de croissance recombinante rapporte une tumeur solide et un lymphome B chez deux
patients en dialyse et un lymphome aprés transplantation. Nous sommes avertis d'une étude du
registre américain qui conclue & une augmentation discréte mais non significative du risque de
syndrome lymphoprolifératif  aprés transplantation rénale chez les enfants ayant regu un
traitement par hormone de croissance. Néanmalns ni les autorités de santé américaines ni
I'EMA n'ont pas remis en cause |'utilisation de |hormone de croissance chez les insuffisants
rénau,

A ce Jour, 2 notre connaissance, aucun pays n'a remis en cause le bénéfice de
I'hormone de croissance chez les enfants atteints dinsuffisance rénale chronique ou terminale
nil le rapport bénéfice - risque de ce traitement.

Nous ne pouvons imaginer la remise en cause du remboursement des traiterments par
hormone de croissance chez les enfants insuffisants rénaux qui ont une maladie
particuliérement sévére nécessitant des traitements lourds comme la dialyse et la
transplantation. L'apport au cours des vingt dernitres anndes des dewx nouveaus traitements
que sont 'érythropoiétine et Ihormone de crolssance a totalement transforms la qualité de vie
de ces patients.

Mous sollicitons un entreten avec vous pour nous permettre de vous exposer les
arguments qui nous font conclure que ce traitement est justifié avec un réel béndfice pour ces

enfants et pour connaitre ceux qui ont amené la commission & la conclusion d'un service

médical rendu insuffisant .
Mous vous prions de croire, Monsieur le Président, en I'assurance de notre haute

considération.

Pr Patrick Niaudet Pr Georges Deschines Fr Denis Morin
Président de la SNP Vice-Président de la SNP Trésorier de la SNP

Pr Michel Tsimaratos Pr Pierre Cochat Pr Rémi Saloman Pr Stéphane Decramer
Secrétaire de la SNP Responsables des Centre de référence Maladies Rares

Néphrogones MARRHEA SORARE
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La nouvelle équipe de bénévoles de Paris

Se presente

CATHERINE MAZE Je suis originaire du Val de Marne et demeure

maintenant en Essonne.

Je suis adhérente a I'AIRG-France depuis plusieurs
années gréice au Pr. Griinfeld qui m'a suivie d Nec-
ker pour une Polykystose hépato rénale jusqu’a ma
greffe a Tours dans le service du Pr Lebranchu fin
aodt 2005. Mon pére était touché par cette maladie
et I'un de mes fils en a « hérité » lui aussi.

Je viens a I’AIRG-France en tant que bénévole pour
faire connaitre I'Association par I'intermédiaire des
Services de Dialyse, de Néphrologie, les Pharma-
cies, Laboratoires, efc, en Essonne pour commen-
cer, et amener ainsi des adhérents et donateurs
supplémentaires. J'essaierai aussi d'avoir du temps
pour aider Roger Pierré dans sa recherche de fonds
auprés des Administrations et Entreprises.

La recherche médicale a besoin dargent pour
avancer et trouver ainsi des solutions pour les
générations futures. Que chacun garde espoir !
Avec I'AIRG-France, nous allons y contribuer.
Catherine.

J'ai connu L'AIRG-France par I'intermédiaire du
Professeur J.-P. GRUNFELD, qui suit mon mari
depuis 1990.

J'habite en région parisienne et j'étais assistante de
direction aupreés d'un médecin de PMI.

Mon mari est atteint de la PKD et aprés 3 ans de
dialyses, il a subi en 2004 une double greffe foie
et reins. Aujourd’hui il est en pleine forme et il a
repris le travail et méme une activité sportive.
J'ai également une fille de 30 ans atteinte

de la maladie qui est actuellement suivie

par le Professeur Griinfeld.

Au départ j'étais seulement adhérente, et depuis

1 an que je suis d la refraite, j'ai décidé de m'inves-
tir dans la vie associative de I'AIRG-France en tant
que coordinatrice auprés des délégués de région
pour la mise d jour du fichier des adhérents.

Je vais tous les premiers jeudis du mois ¢ la
permanence de I'AIRG-France, d PARIS, pour faire
le point des nouveaux adhérents ou je retrouve
avec plaisir toute 'équipe de I'AIRG-France.

INGRID FEJAN

b
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ROGER PIERRE

&

Né le 24 mai 1955 dans la belle ville de Colmar, je
me suis installé dans la région parisienne au cours
de I'année 1984.

Pendant 27 ans j'ai travaillé dans le secteur de la
distribution de la presse (société NMPP devenue
ensuite PRESSTALIS), et a partir de 2008 j'ai exercé
|a fonction de responsable Invendus dans la filiale
parisienne. La situation économique de I'entreprise
étant de plus en plus dégradée (crise de la presse
oblige), j'ai accepté un plan de départ en préreraite
qui m’a été proposé a compter du 23 avril 2011.
('est ainsi que j'ai choisi de m'impliquer dans le
secteur associatif, et que j'ai contacté deux asso-
ciations : |'Epicerie solidaire de la ville de Yerres et
|'AIRG-France. Ma motivation pour rejoindre cette
derniére a été évidente, I'un de mes 3 enfants étant

NEPHROGENE N°53 # JUILLET 2011

touché par la maladie de Berger, heureusement
sans nécessité de traitement lourd pour 'instant.
Depuis le début 2011 je fréquente la permanence
AIRG-France du jeudi d lo mairie de Paris 6, oU
‘essaie d'apporter mon concours dans diverses
tiiches administrafives. Assez rapidement, mon
intérét s'est porté vers la collecte de fonds en vue
de financer la recherche médicale.

Une premiére action a consisté a monter un dossier
de demande de subvention (23 000 euros) auprés
de la Mairie de Paris. Pour I'heure celui-ci est en
attente de décision.

La méme démarche a ét inifiée en direction du
Conseil régional d'lle de France, mais faute davoir
pu trouver un projet de recherche consistant,
mobilisateur et porté par une équipe de chercheurs,
I'initiative n'a pas pu aboutir. Il faudra en firer les
lecons pour le futur.

Le prochain impératif consiste a trouver des finan-
cements pour la journée annuelle de I'AIRG-France
a Montpellier, en sollicitant les donateurs tradition-
nels que sont les laboratoires.

Par la suite, trés certainement aprés la période
estivale, il s'agira de s'attacher d développer la
collecte de fonds auprés des entreprises privées,
notamment par la mise en place de partenariats.

A cet effet, un document de communication est en
cours de préparation.

Comme vous le voyez, il y a du pain sur la planche.

Chers adhérents de Paris
ou d'lle de France,

Un jour, Catherine, Ingrid, Roger et enfin Vital sont
venus nous voir, on a parlé, sympathisé et ils ont
choisi des missions qui les intéressaient et qui sont
en rapport avec leurs compéfences.

IIs font partie maintenant de |'équipe Paris lle-de
France qui déhorde de projets.

('est prometteur pour I'avenir. Mais nous avons
besoin de beaucoup plus de bénévoles pour assurer
les reléves et s'occuper activement des nombreux
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Aprés la réunion organisée par 'AIRG-France et
MARHEA le 14 mai, j'ai pris la décision de rejoindre
'AIRG-France et de m'y investir pour représenter les
patients atteints des syndromes de Gitelman et Bartter.
Qui suis je ? Agé de 41 ans, marié et pére de
famille de 3 enfants, j'exerce la profession de cadre
dirigeant au sein d'une entreprise de matériel mé-
dical. Déja investi dans le milieu associatif en tant
que membre d'un Lions Club et Vice Président d'une
association locale, je sais ce que revét I'engagement
au service des causes d'intérét public.

Je suis touché de prés par le syndrome de Gitelman,
(est aussi une des raisons de mon engagement.
Pourquoi m’investir au sein de I’AIRG-
France? Nous avions évoqué de créer une
association Gitelman/Bartter, mais compte tenu des
nombreuses associations de patients déja existantes,
quel aurait té l'intérét de créer une éniéme
association alors que I'AIRG-France représente de
nombreux patients et familles de patients atteints
de maladies rénales génétiques?

L'union fait la force et rejoindre I'AIRG-France afin
de représenter les patients et familles Gitelman/
Bartter sous son seing me semble étre la solution

la plus rapide et efficace pour que nous soyons
entendus.

'incite vivement les patients Gitelman/Bartter

et leurs familles a adhérer a I'AIRG-France fout
comme moi, afin que nos différences et spécificités

adhérents de cette région.

Jusqu'd présent la permanence était le centre
administratif de I'Association, mais elle devient en
plus maintenant le centre de la Région capitale.
Nous recherchons donc des nouvelles bonnes
volontés dans de nombreux domaines :

- Dans I'animation des équipes de chaque dépar-
tement de la Région pour consiruire un maillage
opérationnel

- Dans le renforcement des équipes adminisira-
tives ; notamment informatiques

- Dans la représentation de I'Association en assis-
tant aux réunions et colloques relatifs aux maladies

NOUVELLES BONNES VOLONTES ¢ §5

VITAL TRONET

puissent étre mieux représentées.

Quels sont mes objectifs? Je souhaite éfre un
relais entre les patients/familles Gitelman/Bartter
et I'AIRG-France en tant que représentant de la
pathologie.

Avec I’AIRG-France , nous :

« Ferons mieux connaitre les syndromes de
Gitelman et Bartter auprés de la communauté
médicale. Notamment par I'édition d'un livret sur la
maladie, comme cela a déja été fait par 'AIRG pour
d'autres maladies rénales génétiques.

« Apporterons nofre écoute et la partage d'expé-
rience avec les patients ef leurs familles.

« Informerons les familles et patients sur les
programmes de recherche et fout ce qui peut
toucher d leur maladie.

Il'y a encore beaucoup d'autres choses d faire
ensemble afin de faire progresser I'information et
la recherche. Bien cordialement. Vital Tronet

rénales génétiques
- Dans la participation au comité de rédaction de
Néphrogéne.

L'AIRG-France, ses bénévoles, ses réalisations et ses
projets, devrait vous séduire...

A BIENTOT

Ecrivez a secrétariat AIRG-France
BP 78 75261 PARIS CEDEX 06
Ou : airgfrance.info@gmail.com



¢ SAVOIR OU SE RETROUVER

Permanence AIRG-France en
MIDI PYRENEES Maison des
usagers (CHU de Toulouse,
hdpital Rangueil, a droite de
'entrée principale)

(ette permanence aura lieu

chaque dernier lundi de cha-
que mois, si certains d’entre
vous sont disponibles, nous
pourrions nous y relayer...
Nicole Patin :
nicole.patin@ac-toulouse. fr

JEAN BERGER.

JANVIER 2011 # NEPHROGENE N°52

Nfos

Le Professeur Jean Berger est décédé en mai 2011. Il fiut un pionnier de I’étude en immu-
nofluorescence des biopsies rénales 4 la fin des années 60. Etudiant les biopsies de patients
suivis a I’hopital Necker-Enfants malades dans le service de néphrologie du Professeur
Jean Hamburger, il découvrit la Néphropathie a IgA (aussi appelée maladie de Berger).

Bien que sceptiques initialement, les néphrologues I’ont progressivement reconnue dans

tous les pays et montré que c¢’était la glomérulonéphrite chronique la plus répandue dans

le monde. Avec I’aide de cliniciens et immunologistes, Jean Berger s’attacha a décrire les

caractéristiques de la maladie. Il tenta, comme de nombreux autres chercheurs, de com-

prendre les mécanismes biologiques responsables de cette néphropathie particuli¢re.

Actuellement, de trés nombreux travaux de recherche lui sont consacrés.

lecture

Il existe de trés nombreux ouvrages consacrés a I’insufh-
sance rénale, a la dialyse, a la greffe et au don d’organes.
Qu’il s’agisse de témoignages, de romans, de documen-
taires ou de livres de références, ils permettent d’abor-
der ces thématiques sous différents angles. La boutique

de Renaloo vous propose une sélection de bouquins

chaudement recommandés.

Alport Syndrome Foundation est heureuse d’an-
noncer qu’elle a accordé 100 000 $ au Dr Laura
Perin, de I’ Institut de recherche de Saban Hospi-
tal a Los Angeles pour un projet de recherche de
deux ans intitulé « des cellules souches de liquide
amniotique (AFSC) et le Syndrome d’Alport ».
Le Projet de recherche du Dr Perin qui propose

Le projet de loi de bioéthique
a été examiné en deuxi¢me lec-
ture par les députés les 25 et 26
mai 2011 (voir notre dossier

sur la révision en cours de la loi

de bioéthique). écrit par Yva-
nie Caillé le 28 mai 2011.

d’utiliser des cellules souches de liquide amnio-
tique (AFSC) comme une nouvelle approche
pour inverser la fibrose en as AFSCs semble étre
une alternative précieuse a des cellules souches
embryonnaires et adultes, offrant une nouvelle
approche de la réparation des tissus et de la méde-
cine régénérative. A suivre......

RISISAR(@E

Agenda

2 14 juillet-16 juillet 2011,
San Francisco
Conférence Cystinose

2 4- 7 septembre 2011,
Dubrovnik, Croatie

Européan Society of Paediatric
Nephrology 1

2 4-7 octobre 2011, Bor-
deaux

13%me Réunion commune Société
de Néphrologie-Société Franco-
phone de Dialyse

2 14 octobre 2011
Nephropédies 2011

< 30-11 au 1-12 2011
Société de Néphrologie
Pédiatrique, Centre MARHEA HEGP

2 2- 10- 2012, Genéve,
Suisse

148 Réunion commune Société
de Néphrologie-Société Franco-
phone de Dialyse

< 15 octobre 2011,
Montpellier

AIRG-France : Journée annuelle

2 23 octobre 2011

AIRG- Belgique Journée annuelle
a Namur.

AIRG-Espana Jornada

a Barcelone

2 6 et 7 décembre 2011
Colloque Scientifique - Registres
et politiques de santé publique.
Le Comité National des

Registres, co-animé par IInsti-
tut de Veille Sanitaire (InVS) et
Finserm (représenté par ''TMO
Santé Publique d’AVIESAN a
PEspace Saint Martin a Paris
consacré a I'expérience des
registres dans les différentes pa-
thologies concernées. Pour tout
renseignement, contacter :
Denise Gmazel, assistante,
Département des maladies chro-
niques et traumatismes, InVS
(Tél. : 01 55 12 54 11) , Claudia
Patrizio, assistante du directeur,
ITMO Santé publique,

Inserm (Tél. : 01 44 23 67 47)
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la suite d’Aristote, de nombreux
auteurs ont considéré le rire comme
le propre de ’homme. De fait, on le
retrouve A toutes les époques, dans
toutes les cultures et les sociétés. Méme celles qui
se désintegrent en donnant libre cours aux incli-
nations les moins sociables, voire i la cruauté éri-
gée en mode de vie, ne renoncent pas pour autant
au rire (Turnbull). Cette dimension caractéris-
tique de ’humain attire en dispensant agrément,
divertissement, plaisir.
Mais, comme tout ce qui séduit, le rire n’est
simple qu’en apparence. Baudelaire nous pré-
vient : « le rire est ’expression d’un sentiment
double, ou contradictoire. » Il condense des si-
gnifications variées, voire opposées. Il charrie
conformisme et résistance, impuissance et subver-
sion, connivence et exclusion. Sa puissance vient
de ce qu’il tire parti de ces registres contraires et
les relie de maniere imprévue, déroutante et ins-
table. Il fait irruption dans ce qui paraissait établi
en le dissociant de lui-méme et en le faisant voir
sous un autre jour. Il met en rapport des pans de
réalité qui se trouvent déstabilisés par leur rap-
prochement. Il s’apparente ainsi a Iintelligence
qui, elle aussi, met en relation des aspects qui se
présentent séparément. Mais, alors que celle-ci
procede par la réflexion et fait faire un détour a
la pensée pour qu’elle découvre des voies inexplo-
rées, le rire fuse instantanément et joue sur I’effet
de surprise. Avec lui, le passage au second degré
est un court-circuit mettant soudain en évidence
un décalage ou un télescopage, notamment entre
’acte et son intention, entre la compétence et la
performance, entre la régle et son application.
Les vertus du rire tiennent a ce qu’il instaure un
raccourci dans la communication. Il représente
ainsi une dimension essentielle a la vie collective,
au méme titre par exemple que I’empathie ou le
conflit. Or cette ressource est particuli¢rement
précieuse dans des contextes ot les situations ap-
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paraissent figées, les relations inextricables, les
difficultés insolubles. Le rire témoigne alors de la
vivacité des aspirations humaines.

PASCAL HINTERMEYER, PROFESSEUR DE SOCIO-
LOGIE, DIRECTEURDU LABORATOIRE CULTURES
ET SOCIETES EN EUROPE (CNRS - UNIVERSITE DE
STRASBOURG). (la version longue de ce texte est pu-
bliée sous I'intitulé « Puissance du rire », Revue des scien-

ces sociales, Strasbourg, 2010, pp. 12-19.)

Michel Chevalet,
Gala de la Fondation
du Rein
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CONTACTS

L’AIRG-France peut essayer de vous mettre en relation avec des familles concernées par la
méme maladie que celle dont vous souffrez. Si vous le souhditez, renvoyez cette avtorisation
complétée a |’adresse suivante : AIRG-France Boite postale 78 - 75261 Paris cedex 06.

AUTORISATION

Je soussigné(e),

Nom : Prénom :
Adresse :

Code postal : Ville :
Courriel : Tél. :

Autorise I’Association pour I'lnformation et la Recherche sur les maladies
Rénales Génétiques “AIRG-France” a transmettre mes coordonnées aux
personnes qui souhaiteraient entrer en contact avec des familles concernées par la

méme maladie que celle dont je suis atteint(e).

Signature précédée de la mention “lu et approuvé”

Vous pouvez, sur ce document, outre le diagnostic de la maladie, préciser vos mofivations, vos
attentes, pour pouvoir rencontrer des personnes ou des familles atteintes de la méme affection,
ayant les mémes buts et les mémes préoccupations.

Pour étre plus nombreux,

parrainez vos amis, vos relations, vos parents
pour qu’ils rejoignent I’AIRG-France
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Envoyer vos idées, arficles,
témoignages @ :

Jacques Vignaud -

AIRG-France - B.P. 78 -

75261 Paris Cedex 06

E-mail : jacques.vignaud@noos.fr

Depuis sa création en 1988 sous [ impulsion du professeur J.-P. Griinfeld et du docteur Ginette Albouze, I’ AIRG-
France publie un magazine d’information destiné 4 ses adbérents en conformité avec les objectifs de [’association
qui veulent informer, aider les patients et soutenir la recherche. Cette publication rend compte de la vie et de [acti-
vité de I’ AIRG-France et informe ses lecteurs sur les sujets médicanx qui les préoccupent.

Elle onvre aussi largement ses colonnes aux témoignages de ceux qui ont besoin de s exprimer. Néphrogéne se veut

enfin un trait d union entre vous par ce que nous appelons les fiches contact. Bonne lecture 4 tous.

AIRG-FRANCE - ASSOCIATION POUR L’ INFORMATION
ET LA RECHERCHE SUR LES MALADIES RENALES GENETIQUES

CONSEIL D’ADMINSTRATION Marie RENAULT : Hérault 04 67 27 55 24
BUREAU Jacki ROUSTANG : Vaucluse 04 90 34 46 43
Présidente : Ghislaine VIGNAUD CONSEIL SCIENTIFIQUE
Vice président : Daniel RENAULT * Président
Trésoriére : Marianne WORBE Pr Dominique CHAUVEAU
Secrétaire : Jucques VIGNAUD Néphrologie, CHU Rangueil, Toulouse
Secrétaire adjointe : Frangoise COUPPEY

® Président d’honneur
DELEGATIONS REGIONALES Pr. Jean-Pierre GRUNFELD, Néphrologie,
Catherine CABANTOUS : Aquitaine 055809 27 43 Hapital Necker - Enfants malades, PARIS.
Claude CHEVALIER : PACA 04 90 33 39 80
Marylise CLANET : lle-de-France 0145426643 * Membres
Frangois COUPPEY : LanguedocRoussilon 04 66 7557 88 Pr. Eric ALAMARTINE CHU Nord Saint Efienne
Anne GRAFTIAUX : Bretagne 0618811528  Dr. Corinne ANTIGNAC Inserm U 423 Paris
Rémy GREBOT : Bourgogne 0380453563  Dr. Francois BOUISSOU Hapital Rangueil Toulouse
Nicolas MULLIER : Nord - Pas de Calais 0615082987  Dr. Georges BRILLET Centre d’Hémodialyse Chdteauroux
Valérie SLAMA : Bouches du Rhane 0603022306  Pr. Pierre COCHAT Hopital Edouard Herriot Lyon
Aimé VERLAQUE : P.A.CA. 0483440809  Pr. DESCHENES Hopital Debré, Paris
Raphagl VITE : Rhone-Alpes 0478270344  Pr. Michel FONTES Inserm U 491 Marseille

Pr. Thierry HANNEDOUCHE Hospices civils Strashourg
CORRESPONDANTS Dr. Laurence HEIDET Hatial Necker enfants Malades
Bemadette BAUDIN : Picardie 0323834620  Pr. Bertrand KNEBELMAN Hapital Necker -
Patrice BECU : lle de lo Réunion 0692 86 19 54 Enfants Malades Paris
Bénédicte BOURQUARD : Rhdne 04372407 37  Dr. Micheline LEVY Courbevoie
Nicole CABLAT : Seing-et-Marne 0160171698  Pr. Chantal LOIRAT Hopital Robert Debré Paris
Jean-Michel CHENEAU : Loire Atlanfique 06 30 76 07 68 Dr. LUITKUS Hopital Femme-Mére-Enfant Bron
Jean-Marie CORBEAU : Finistére 0298820782  Pr. Patrick NIAUDET Hopital Necker -
Jean-Louis DANNEPOND : Charente 0545397676 Enfants Malades Paris
Damien GABORIAU : Gironde 0685126812  Pr. Hubert NIVET Hopital Bretonneau Tours
Jean-Pierre GNEMMI : Alpes-Marifime 0683256185  Pr. Yves PIRSON Clinique Saint Luc Bruxelles
Emest LEBRUMAN : Bretagne 0298671421  Pr.RIEU CHU Reims
Laurence MATHIEU : Pays Basque 0559461173  Dr. Rémy SALOMON Hapital Necker -
Lucien MIKOLAICZAK : Gard 04 66754572 Enfants Malades Paris

Géraldine PARELADA : Calvados
Nicole PATIN : Midi-Pyrénées
Rose-Marie PAYROT : Pyrénées Orientales

02 31 32 92 89
0561350700
04 68 54 6586

Pr. Michel TSIMARATOS
Dr. Philippe VANHILLE

Hopital de La Timone Marseille
CHR Valenciennes
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