Année 2010, Numéro 33

SOMMAIRE

Vie de I'association

- Cotisations 2010 et déduc-
tions fiscales (P. 1)

- LAM TOURS 2010(P.2,3,4)
- Composition du bureau de
Flam (P.5)

Michelle GONSALVES
Fondatrice de I'association FLAM

30 avril 2010

Association France Lymphangioléiomyomatose ( FLAM )
9, rue des Pommiers 86280 SAINT BENOIT
Tel - Fax: 0549 57 00 00 E-mail : cy.durand @ wanoefil
Directeur de la publication : Corine DURAND
http://www.asso.orpha.net/FLAM

Le mot de la présidente Foundation. A I'échelon européen,
Comme en atteste ce nouveau net la France est directement impli-
méro, l'actualité est tres riche. Normquée, c’est un essai thérapeutique
seulement celle de FLAM mais auspar I'Everolimus qui va étre lancé.
si, plus généralement, celle de I8ien évidemment, pour nous toutes,
LAM. Et nous tenons ici a féliciter patientes, affectées par la maladie,
et remercier la communauté scienties progres semblent parfois bien
figue — francaise, européenne et irtrop lents mais il faut garder a l'es-
ternationale — pour ses efforts et sgxit, qu’en comparaison a bien d’au-
démarches. Des informations encoures maladies rares, la connaissance
rageantes et prometteuses nowt la recherche progressent trés rapi-
viennent d’outre Atlantique ou s’estdement. Alors ... gardons espoir : les
tenue la Conférence Internationalehoses avancent.
sur la LAM, organisée par la LAM Bonne lecture !
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COTISATIONS 2010 et DEDUCTIONS FISCALES

Pour les patientes et les membres actifs qui pastencore réglé leur cotisa-
tion, un bulletin d’adhésion est joint a cet enWbdus vous invitons a nous
le retourner, accompagné de votre reglement.

Nous vous rappelons quetre soutien nous est indispensableCe n'es
gue grace a vos cotisations et dons que I'assoni&iLAM pourra poursui-

vre ses actions, notamment en organisant regul@rerdes rencontres
(nationales et régionales), en prenant a sa chargeartie des frais engen-
drés par ces déplacements, en diffusant les cormgnesis des réunions aux-
guelles certain(e)s ne peuvent pas assister.

L'envoi de 'ensemble de nos publications représérgn sir un certain colt
et c'est dans cet esprit decbureau a décidé que désormais il ne sera plus
possible de les adresser aux patientes et membras ge seraient pas
jour de leur_cotisation. Nous sommes toutefois a votre écoute si vou
contrez des difficultés. Des reglements écheloso@s possibles, n’hésitez
pas a nous contacter.

Pour les personnes imposables, nous vous rappglensos cotisations et
dons sont déductibles des impots, et ce a rais@bdé. Par exemple, pour
une cotisation ou un don d’un montant de 50 €, \mrgficierez d’'une re-
duction du montant de votre imp6t de 33 € ; voa de vous revient donc
qu'al7 €.

D’avance merci pour votre soutien !

Le présent bulletin fournit des informations nomauxstives sur la LAM, sur les patientes qui ert stteintes et sur FLAM. Les opinions personneljesy
sont exprimées ne reflétent pas nécessairemens @l I'association et n’engagent nullement saoresghilité. |l appartient impérativement a chapagente
de consulter son médecin traitant pour tout ceeqocerne la prise en charge spécifique de sa readadion traitement.

ren-
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LAM TOURS 2010

Les 12, 13 et 14 mars derniers, quelques 60 peesdipatientes, proches et médecins) se sont réuses
Pierre des Corps comme chaque année pour la désdrathtionnelle rencontre annuelle « LAM Tours ».

<
&) -

L’'apres-midi du vendredi était plus spécifiquemeggervé aux patientes et a Ie;'E‘

sonnes Handicapées d’Indre et Loire et, d’autrg pas rencontres informelles de &8
tientes pendant que leurs proches en profitaiemt gécouvrir la ville de Tours.

e i DS i

Le samedi fut la journée dite « médicale », aveeyr fil rouge
« Les recommandations internationales sur la LAMégem
ment publiées par 'ERS. Nous tenons a remercidrién vive-
ment les Docteurs COTTIN, LAZOR, LACRONIQUE, PL
BUREAU et MARCHAND-ADAM pour leurs présentatio
respectives ainsi que pour leur disponibilité paoondre a vo
guestions (les membres du bureau travaillent dégratrans
cription des présentations médicales et un congrtder de ce
présentations vous sera adressé des que possible).

De gauche a droite : Dr. Romain Lazor, Pr.
Vincent Cottin, Dr. Jacques Lacronique, Dr.
Geneviéve Plu-Bureau. En arriére plan :

Aprés une soirée placée sous le signe de la mygiguehant et surtout de la bonne humeur, le week-e
s’est terminé a l'issue de ’Assemblée Généraldichanche matin.

Merci encore a toutes et a tous pour tous cesgiehehaleureux moments de rencontres et d’échanges
Nous vous donnons d’ores et déja rendez vouslled?2 et 13 mars 201pour féter tous ensemble les 10
ans de l'association FLAM.

Merci également pour les témoignages que vous aves adresseés et que nous reproduisons ci-apres.

Corine Durand
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Bonjour et merci a toute I'équipe pour ce week-end, en particulier a Corine trés présente et at-
tentive a tous. Voila 6 ans que je viens aux réunions ; a chaque fois, je me demande si je vais
en apprendre plus sur cette maladie. Et bien oui! Mais surtout, quel bonheur de revoir les copi-
nes. On se comprend, on peut parler de tout sans tabou ; les rires ,les larmes,nous libérent.
Avoir son conjoint avec soi pour ce week-end. est un plus et nous rapproche dans la maladie.
Quelle ambiance lors de la soirée de samedi!! Malades ? Difficile de le croire en nous voyant

J'avais des questions a poser sur le Sirolimus le matin, mais I'apres-midi, en raison du déca-
lage et de la fatigue, rien ne venait. J'aurais préféré que les présentations des intervenants et
les questions se suivent. Mes amitiés et encore merci

Christiane

Week-end tres intéressant. Je me suis sentie reeuis avec cette maladie, surtout apres toutearces
nées sans réponse. Merci encore a vous toutes.
Patricia

Félicitations pour |'organisation de ce week-end dédié a la LAM. J'espére que tous les partici-
pants ont apprécié autant que moi ces journées d'information et de partage. Je pense que certai-
nes doivent se sentir moins seules dans la gestion de leur maladie. Il est certain que |'évolution de
la LAM est propre a chaque patiente et je congois tres bien qu'il soit assez difficile pour les
scientifiques de pouvoir déterminer un cadre et un modeéle d‘évolution.
Au regard, de ce que j'ai entendu lors des présentations, bien que beaucoup d'efforts aient été
réalisés par la communauté scientifique sur le diagnostic de la maladie, elle reste une maladie dite
rare, dont le traitement reste encore a trouver. Pour I'instant la seule thérapeutique proposée
est la transplantation lorsque la maladie a atteint un stade critique pour la patiente. L'oxygéno-
thérapie n'étant qu'un palliatif améliorant pour un peu la qualité de vie de la patiente.
D'ailleurs, cette année ce point est le seul qui n'a pas été abordé lors du week-end par un spécia-
liste. C'est mon seul regret car c'est une éventualité qui doit €tre envisagée et réfléchie par cha-
cune des patientes, étant donné le peu de progres fait par les laboratoires sur la mise au point
d'un traitement médicamenteux. Je ne suis pas restée |'ensemble du samedi apres-midi, car les
mémes thémes avaient été abordés de maniere tres spécifique par les spécialistes présents, et
les questions prennent toujours un axe plus "personnel". Mais, malgré cela, il n'en demeure pas
moins, que ce week-end fut tres intéressant et encore toutes mes félicitations pour tous les ef-
forts et pour l'organisation de cet événement.

Marie-Jeanne

Note aux conjoints des «Lamies ».

A ceux qui penseraient que les réunions de FLAM sont ennuyeuses, dénuées de tout intérét, fatigantes,
tristes, démoralisantes, je voudrais dire ceci. Si comme moi, vous avez ou avez eu des difficultés a vivre
avec la maladie de votre conjoint, si comme moi, participer a des réunions sur cette maladie est syno-
nyme de perte de temps, de ressasser des problémes vécus au quotidien, de témoignages qui ne fe-
ront qu'augmenter votre propre angoisse, sachez ceci.

Deux facons de vivre ces journées : Premiérement, vous restez seuls a la maison avec le ménage, les
enfants, les devoirs, la cuisine, une soirée seul, avec dans la téte "vraiment, avait-elle besoin d'aller a
cette réunion de ..... « avous de choisir le terme exact.

Deuxiémement, vous venez, sans connaitre personne, avec une appréhension vis-a-vis de la maladie
d'une part, et des participants d'autre part. Mais qu'importe, vous étes la et c'est le plus important
pour votre conjoint. C'est en quelque sorte I'acceptation de "sa" maladie. Il faut savoir qu'elle est por-
teuse d'angoisse, de questions, d'interrogation pour I'avenir, pour la génération a venir etc.
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Le constat immédiat, c'est un groupe sympa, homogene, baignant dans la méme problématique : la
LAM. On prend conscience de la maladie d'une fagon différente de ce qu'elle est a la maison. Vous co-
toyez des gens ayant plus ou moins de handicap que votre conjoint, des gens greffés ou pas, des gens
avec une histoire. Vous pouvez, ce qui n'a pas été mon cas, mais je le ferai a la prochaine rencontre,
participer aux échanges entre malades, aux conférences de différents intervenants spécialistes de
cette maladie. J'ai lu tous les documents se rapportant a ces journées, notamment le fascicule parlant
de "la" maladie. Bien s(r, je pensais savoir ; en fait je ne savais presque rien, et surtout j'avais oublié
I'essentiel, c'est que mon conjoint en était atteint. Dans la vie quotidienne, on ne retient que les
contraintes, les plaintes, la douleur, la bouteille d'oxygene qu'il faut sans arrét approvisionner, ce ou
ces maudits tuyaux qu'il faut intégrer et dans lesquels on se prend les pieds, les déplacements qu'il
faut planifier, bref, parfois un vrai cauchemar !
On peut donc aller aux réunions, mais on peut aussi en profiter pour se reposer, réfléchir, faire un
point ou aller se promener avec d'autres conjoints ou accompagnants qui préferent décompresser.
C'est ce que j'ai fait et j'ai apprécié la bonne humeur, la simplicité des participants qui vivent la méme
vie. Les repas sont pris en commun, sans chichi, c'est un moment de proximité, ou nos expériences,
parfois des confidences, peuvent étre échangées sans tabous. Tous les sujets peuvent étre abordés
spontanément, on baigne enfin dans le méme jus. Une soirée, généralement celle du samedi est un
moment de relachement ou tous les talents s'expriment. Cette année, c'était KARAOKE ! Bravo aux
participants et a I'animation. C'est donc un WE de rencontres, d'échanges, de partages, de convivialité
que je vous invite a venir partager sans modération.

Philippe (alias Said le temps d’un week-end !)

Bonjour mes amis de Tours. Avant tout, quand je revois ces photos du week-end, je
me dis que j'ai vraiment eu de la chance de passer ces moments inoubliables avec des
gens formidables. Je ne citerai pas de nom car j'ai partagé des bons moments avec
tout le monde. J'ai beaucoup appris sur cette maladie qui est la notre mais j'ai com-
pris surtout qu'il y avait des réponses « mystere». Heureusement je dirais ,car sinon
on ne pourrait plus rien échanger mais j’ai compris aussi que derriére les patientes at-
teintes de la maladie, il y avait des personnes qui voulaient sortir de la, comme par la
chanson, les rires et la, je vous ai toutes regardées et j'ai vu que vous ne vouliez
qu'une chose : ETRE HEUREUSE et le mot heureux, personne ne peut nous l'enlever.
Soyons solidaires pour que I'Association FLAM ne s'éteigne pas et que nous puissions
nous rassembler pour partager ces moments. Et peut-étre qu'un jour, les docteurs et
les professeurs qui nous suivent pourront nous dire : « Mesdames, nous avons trouvé
un meédicament pour la LAM et surtout dans votre combat qui est aussi le nbtre, ne
vous laissez pas abattre.»

L'association fait que nous puissions nous parler par Internet et par téléphone.
Soyons solidaires pour qu’aucune d’entre nous ne soit seule face a l'inconnu qui est
notre maladie. Je voudrais remercier Corine pour son dévouement pour cette associa-
tion. Je sais qu'elle le fait aussi par solidarité pour son amie Michelle afin de continuer
le combat mais cela n’a pas été facile avec le chagrin. Elle nous a prouvé a toutes que
quand on veut on peut. Je voudrais revenir sur tous les membres du bureau a qui on
n'a pas fait assez de remerciements car en plus de la maladie, elles travaillent dur
pour que nous soyons toutes ensemble. Alors moi mesdames, je vous remercie car je
sais bien ce que vous faites. Je vous embrasse toutes bien fort et vous dit a bientot.

Myriam
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COMPOSITION DU BUREAU DE FLAM

Suite a 'assemblée générale du 14 mars et atdardde bureau du 3 avril, le bureau de I'asscmiati
FLAM a été renouvelé. Nous vous présentons icisasbres :

Véronique Wahle Annie Simon Francoise Gauduchon
Vice-Présidente Trésoriere Secrétaire

Catherine Avanzini Cécile Constant Marie-José Gissot
Correspondante Paris / lle de France Correspondante Midi-Pyrénées

A

[ -

Alain Gauduchon Muriel Cacheux Claire Gonsalves Jacques Lacronique
Correspondante Nord

BROCHURE LAM TOURS 2009

Comme vous avez pu le constater, nous avons tetmneéranscription des présenta-
tions médicales faites lors de « LAM TOURS 2009 ereavons publié une brochure
récapitulative. Cette brochure a été remise ausgoeres présentes a St Pierre des
Corps en mars dernier, et expédiée aux patientesmbres actifs*, et médecins des
patientes il y a quelques semaines.

L =2

LAM TOURS 2009

N

Compte rendu des interventions médicales
du 14 mars 2009

Nous travaillons d’ores et déja a la retranscripties présentations meédicales faites
cette année a LAM TOURS 2010 et espérons étreptchainement en mesure de
vous diffuser la brochure correspondante

* . adhérents a jour de leur cotisation 2009.

sur la
Lymphangioléiomyomatose (LAM)

REUNION FRANCO-BELGE DE PATIENTES

A l'initiative de Muriel Cacheux, notre représenianégionale « Nord », une
nouvelle réunion locale de patientes aura lieu le :

SAMEDI 29 Mai 2010, de 14 & 17 heures
a Villeneuve d’Ascq (59)
Hotel Ibis, Rue des Victoires (Quartier Hotel déld)i

Nous espérons avoir le plaisir de vous revoir teastcasion !
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MALADIES RARES

CONSEIL NATIONAL DE L'ALLIANCE MALADIES RARES

A la suite de 'Assemblée Générale du 27 mars 2&E. Qonseil national de I'Alliance Maladies rares
s’est réuni et a élViviane VIOLLET en qualité de Présidente.

Viviane a fait partie des premieres personnes d'@uidoit la création de I'association ; elle étdéja
membre du Conseil national ou elle avait été désgrar son association "X fragile - le Goéland".

Lors de cette journée, le remplacant de FrancolNE@@NINI a été présent@dymeric AUDIAU de-
vient le nouveau Directeur Général de I'Allianceldhes rares. Juriste de formation, il a un longspa
associatif, notamment au sein de 'UNAPEI.
L’équipe salariée de I'Alliance Maladies Rares coerp personnes.

Catherine Avanzini

DES PATIENTES PARLENT AUX PATIENTES

VIVENT LES VACANCES! partir, ce serait trop dur. Cela fait 2 mois mainte

nant que je réve de ce voyage, de la plage de sable

Cg y est, on s’est_enfin Iancé§. Voila plusieurs 9h, de la mer, de la chaleur, du soleil (et avet ¢
nées, que nous faisons le projet, avec mon mari,fi¢er tout gris et trés froid, ca met un peu degai

partir en vacances dans un autre pays. Nous feyilhg |e cceur), des chameaux et surtout de notre
letons les catalogues, nous nous imaginons la mier vrai moment d'évasion avec mon mari
mais jusque Ia, nous ne concretisions  jamais [g8is chouette, les résultats sont bons, les traite-
réve. Je crois que nous avions peur de partir 19t mis en place sont efficaces. Pour eux non
des medecins et que nous laissions trop de pIafes pas de soucis. Bon, aprés quelques recom-
a la maladie. Et puis nous etions persuades gyendations tout de méme (ne pas faire d’exposi-
cela se passerait mal, alors l'idee de depenserydg o\, soleil, faire attention a I'eau et a la mibu

largent pour ne pas en profiter nous freinait. &fre) me voici presque un pied dans I'avion.
puis jai pris une grande résolution en ce début

d’année : je vais profiter de la vie et mettre la-m
ladie de c6té. Et donc, ¢a y est, nous partons ! Le
voyage est réservé, nous ne pouvons plus faire
marche arriere (bon, on a quand méme pris une as-
surance annulation, il faut quand méme garder les
pieds sur terre, c’'est plus sérieux).

Dans quoi ??? L’AVION, c’est le truc qui décolle,
qui atterrit et qui ressemble a « Space moun-
tain » ? Oh la la mais moi je n'ai jamais pris
I'avion. Bon, apres tout, plein de gens prennent
I'avion et ils vont bien, alors cela va aller. Jeis
gue je vais faire comme Barracuda, un coup de
massue et tout ira bien !! Bon il me reste a feage

valises, une avec les médicaments (eh oui ! méme

Restait encore un petit detail qui a quand mergeqyn eyt mettre la maladie de coté, il faut quand
son importance : I'accord du pneumologue et dgfsme penser a elle : elle vient aussi) et une
medecins transplanteurs. Alors direction le pneya xiame avec les maillots de bain

mo. Pour lui aucune contre indication, la maladie

est stable, je vais bien alors Go !! Bon restaief \oys raconterai mon voyage a mon retour dans
les t(:flnspllapteurs e't la rien n’fetqlt sar. Lors‘mte un prochain FLAM Infos.

derniere visite les résultats n’étaient pas trasbo

Une petite angoisse montait a I'approche du ren- Véronique

dez vous. Et si eux disaient que je ne pouvais pas
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INFORMATIONS MEDICALES

THE LAM FOUNBATION
19 5-2010

\ W COMPTE-RENDU ment hormonal n’influencait pas la durée de vie

E -4 dans cette étude (aprés ajustement sur la graeité d

y ﬁ LAMPOSIUM 2010 la maladie), mais la perte de poids était un élémen
d S

défavorable.

'.!L.L‘ I .'!| tH AT f YTESY ) Z . - - . s z z
é‘“ ol “;}"""‘“'""m o o LAMDOS: cuni 1o £auipe de Cincinnati a présenté une étude repo-
omme chaque annee, le posium a reuni 10g3t yr des calculs mathématiques et économiques,

I;sl prmmpa:jux acl:telérs d? Iadrecihelrchehcllnlqlfg_ ur déterminer dans quels cas un scanner thoraci-
lologique dans 1e domaine de 1a lymphanglol€igy,e serait utile pour rechercher une LAM apres un

myomatose (LAM)' !_e regroupement de cIinicie_n neumothorax. Selon les prédictions mathémati-
de chercheurs, ainsi que de scientifiques travaillg, o 5 3 30 % des femmes agées de 25 & 54 ans

dans d'autres domaines medicaux, a permis des {8y, f;meuses, et présentant un premier pneumotho-
tgractlons tres frug:tueu'se's entre [es dlffere'ntB-paTaX, pourraient étre atteintes de LAM et la réalisa
cipants. Le congres a eté l'occasion de présemtefig, qyn scanner thoracique serait alors utile (et
c_llscuter de nombre'ug travgyx récents, o!ont une pariotable » sur le plan économique). Il n'est pas
tie n'a pas encl:_ore cte publiee. %n paralléle ddutLAl\éﬁrtain que ces résultats soient transposables en
posium a €u lieu une reunion du groupe a€ travglynee oy les modalités de prise en charge du pneu-

sur les recommandations deierican Thoracic ., qrax et surtout les codts médicaux sont diffé-
Societypour la LAM, auquel le Centre de referencpems

participe.

) 3 . . , Trajtement
Plusieurs présentations ont aussi été consacrées a

d'autres maladies, afin de pouvoir appliquer au depncernant les aspects thérapeutiques, aucune avan-
maine de la LAM des progres récents survenus da@ag majeure n'a été présentée au LAMposium cette
le domaine de la biologie de I'emphyseme pghnge. L'essai MILES (sirolimus) va s'achever a
exemple ; de modeles animaux utilisés pour €tudigftomne 2010, et ses résultats devraient étre
la fibrose pulmonaire ou la mucoviscidose (chez @nnus avant la fin de 'année et présentés au LAM-
cochon) ; ou sur I'organisation des soins au cdarsposium 2011. Il a été rappelé que les données
la mucoviscidose ou de la neurofiboromatose. concernant l'efficacité et la tolérance du sirolsnu

au cours de la LAM sont encore trop mal connues
pour proposer ce traitement en routine, et la @arti
_Bation des patientes aux essais thérapeutiques en
cours est vivement encouragee.

Diagnostic et évolution de la maladie

L’intérét diagnostigue du dosage de VEGF
(vascular endothelial growth factpa été confirmé,

et Idevral_t cor:_tnbuer alllmtlter Iedrec\;/oEuCr;sFaDlagme Une équipe brésilienne a présenté les résultalis pré
puimonaire. Lorsque le taux de -b dans lﬂinaires d'un essai thérapeutique par la doxycy-

sr?ng est superieur a 832&)9{“&3 et que le scanpgte et antibiotique de la famille des tétraoyes
thoracique evoque une , 1 diagnostic est SUMll: g« ytilis¢ chez une guarantaine de patientes dan

samment probable pour éviter dans la majorité essai thérapeutique ouvert (cC'est-a-dire sams pl

cas le recours a la biopsie pulmonaire. A noter qb'é’bo) pendant un an. On dispose des résultats pour

le dosage de VEGF-D est maintenant disponible gile rentaine de patientes ; chez la moitié des pa-

Centre de référence des maladies pulmonaires "Y&Stes traitées, une aggravation importante de la

(Lyon). maladie malgré le traitement a été observée
Une étude conduite dans le registre américain éﬂllmlnu.tlon du1VEMS en mqyenne_ de 140 mL en
N an) ; chez l'autre moitié, I'évolution du VEMS a

une population de plus de 500 patientes a mongi?t! stable (+ 60 ml). Mais I'absence de données

que la survie médiane estimee chez les patientes ncernant I'évolution de la maladie avant traite-
teintes de LAM aux Etats-Unis est actuellement d& , :
nt, et 'absence de groupe comparateur vont vrai-

29 ans, avec 86 % de personnes vivantes (et emblablement rendre cet essai thérapeutique diffi-
transplantées) 10 ans aprés le diagnostic. Lestratc 0" ! peutiq
Cile a interpréter.
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ambitieux qui débute aux Etats-Unis (« LAM ge-
Un autre essai thérapeutique conduit a Nottinghadme atlas ») consiste en un programme de séquen-
(Dr S. Johnson) avec le méme médicament devigdige & grande échelle du génome de patientes at-
permettre de connaitre plus précisement I'effefadeteintes de LAM (E. Henske, D. Kwiatkowski).
doxycycline, car il s’agit d’'un essai randomisé
(comparaison de la doxycycline et du placebo). Plusieurs équipes notamment a I'Université de Har-

vard s'intéressent aux techniques de métabolomi-
D’autres voies thérapeutiques possibles émergenigi@, qui permettent d’évaluer sur une grande éehell
la recherche biopathologique. La cathepsine K gt trés grand nombre de voies métaboliques pou-
une protéase (protéine qui dégrade d'autres proigint étre perturbées dans les cellules de LAM. Plu-
nes), qui semble impliquée dans la formation deiurs équipes s'intéressent aux phénoménes d’auto-
kystes pulmonaires au cours de la LAM, et vis-a-Vighagie au cours de la LAM ; il s’agit de I'une des
de laquelle des inhibiteurs utilisables comme medcons qu’a une cellule de s’adapter & une diminu-
cament sont déja en cours de développement daps des apports métaboliques, qui conduit padois
I'ostéoporose ; cette voie prometteuse nécessiemort de la cellule ; s'il est maintenant bienmo
d’étre encore étudiée dans la LAM pour détermingg que le phénomene d’autophagie (qui n'est pas
si un essai thérapeutique est éventuellementigustifspécifique de la LAM) survient au cours de la

) o _ LAM, on ne sait pas encore s’il s’agit d’un proces-
La classe des statines, largement utilisees emeardys piologique qu'il faudrait favoriser ou au

logie, a fait 'objet de nombreuses études au &boggntrajre bloquer.

toire , mais avec pour l'instant des résultats @nt

dictoires selon le modéle qui est utilisé pour &ud Plusieurs études ont contribué & mieux connaitre
leur effet : effets synergiques avec la rapamycingffet de la rapamycine et (ou) de la doxycycline
sur la prolifération des cellules pour certainsur les cellules au laboratoire. Par exemple laydox
(cellules déficientes pour le ge&Cy ; absence cycline a un effet sur les métalloprotéases (dont o
de tout effet chez lanimal pour dautrepense qu'elles contribuent & la formation des kys-
(hémangiomes hépatiques ou cystadénomes réngigy, mais également sur la prolifération des tdlu
chez la souris hétérozygot&sC2+/-) ; voire effets (par une protéine appelée AKT), et sur l'effet des

délétéres dans wune étude rétrospective chggFmones féminines (oestrogenes).
'homme. Ces résultats contradictoires ne permet-

tent pas de dégager dans I'immédiat de propositioa principal obstacle a la recherche biologiquesdan

pour une recherche thérapeutique. la LAM persiste : il s’agit de I'absence de bon mo-
_ _ dele animal de LAM, puisqu’aucun des modéeles uti-
Recherche biologique lisés ne comporte de kyste pulmonaire. Un autre

. obstacle est lié au fait que la LAM comporte des
De nombreux progres dans la recherche fondamganmalies de plusieurs types de cellules (certaines
tale ont fait 'objet d'une presentation au LAMpOge|lyles apparentées a des cellules épithéliakes, e
sium. Méme s'il est difficile de les présenter &1 dyautres cellules apparentées a des cellules muscu-

tail ici, ils témoignent du dynamisme exceptionn@jres |isses). Or les modéles utilisés au lab@eato
de la recherche dans cette maladie rare. ne reflétent pas cette diversité.

Parmi les éléments importants, on note que la re-
cherche de mutations du gel&C2 (ou de la

« perte d’hétérozygotie ») dagns les ce(llules dygsan Professeur V COTTIN
circulant, du lavage broncho-alvéolaire, des urines _ Centre de référence des
ou des liquides chyleux, reste particulierement-com Maladies pulmonaires rares de Lyon
plexe et difficile, car il semble que seulement une

partie des cellules de LAM soient porteuses de ces

mutations, et peu de cellules de LAM sont en circu-

lation ; cette technique est donc encore tres dein

pouvoir étre appliquée en routine pour le diagmosti

non invasif de LAM par exemple. Un projet trés
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ESSAI THERAPEUTIOUE PAR L:gssal therapeuthu_e comporte une premiere visite
d’évaluation §creening puis une visite par mois
L'EVEROLIMUS pendant 6 mois, ainsi que des appels téléphoniques

Dans le cadre du Centre de référence des maladifgliers. La posologie du m(’edlcament est augmen-

pulmonaires rares, nous proposons aux patientesi@g- Progressivement pour s'assurer qu'l ,e?t,b'e_”

teintes de lymphangioléiomyomatose (LAM) gaupporté. Toutes les pat!entes re<;0|'v(.ent’. I everqll-

participer & un essai thérapeutique par l'évéraim(Pus (pas de placebo), qui est poursuivi s'il eshbi

(analogue du sirolimus ou rapamycine). supporté, et dont Ia} dose peut étre diminuée sl y
des effets secondaires.

Peu d'essais thérapeutiques ont été menés dans Ja _ ) i )
LAM du fait de sa rareté. Or il s'agit de la sefde L’évérolimus est habituellement bien supporté, mais

con de connaitre lefficacité d'un traitement, di€S €ffets secondaires peuvent comporter une erup-
s'assurer qu'il est bien toléré, et de faire preges tion cutanée, une augmentation des lipides sanguins

les connaissances pour traiter cette maladie. des aphtes, et une sensibilisation aux infectibas.
tolérance du traitement fait I'objet d’'une surveil-

L'essai que nous vous proposons déterminera I'effince particulierement précise dans le cadre de I'e

cacité et la tolérance de I'éverolimus (aussi app&lj thérapeutique. Une information trés détaillée e
RADOO1) chez 24 patientes atteintes de LAM, pefyyrnie avant de débuter 'essai.

dant 26 semaines. Cet essai est conduit par le labo

ratoire Novartis dans 4 centres en Europe, dont {i§St Prévu la prise en charge des frais de tramsp
aprés greffe rénale et semble un peu mieux tol@@iOn aux frais de transport ou d'hotel des
que le sirolimus. Il est aussi plus facile d’utilion conjoints qui le souhaiteraient. Bien entendu,de p

Les principaux critéres d’inclusion dans I’essatintsotidpatiorl a lessai ne remplace pas le suivi madic
les sFl)JivanFt)S: habituel, et chaque participante continuera d'étre

- Diagnostic de LAM (sporadique ou associée a TR'V€ parson pneumologue.

sclérose tubéreuse de Bourneville) ; Les patientes, médecins traitants, et pneumologues,
- VEMS compris entre 50 et 90 % de la valeur thémtéressés ou désirant obtenir plus d'informations,
rique a la spirometrie ; peuvent nous contacter a I'adresse suivante : ®rofe

- Absence de %rossesse, et contraception en cagigr Vincent COTTIN, Service de Pneumologie,
(ou meénopause) ; Centre de référence des maladies pulmonaires rares,
- Absence de prise d'cestrogénes, de doxycyclippital Louis Pradel, 28 avenue Doyen Lépine,

ou de sirolimus pendant étude ; 69677 Lyon (Bron) Cedex. Tel : 04 72 11 93 58.
- Absence d’anomalie importante a la prise de santlg, f

concernant notamment la numération sanguine, le Professeur V. COTTIN
bilan des lipides, du foie et des reins ; Professeur J.F. CORDIER

- Absence d’angine de poitrine ou d’accident vascu- Centre de référence des Maladies pulmonaires

laire cerebral_, N , rares de Lyon
- Ne pas avoir été transplanté.

LA LAM DE PAR LE MONDE

LAMPOSIUM 2010 vivre avec un hoéte non désire, I'impact de la LAM

. o sur les couples et les familles, etc.) mais bien si
93 patientes, 56 proches, 112 medecins et 11 pa¥&ment sur des aspects plus médicaux (rappel des
représentés, voici quelques chiffres concernantléss concernant la LAM, pneumothorax et chylo-
rencontre internationale annuelle de la Lam FOUQF‘@Fax, transplantation pulmonaire, etc.). Une ses-
tion a laquelle jai pu assister et representessia gjon ¢tajt également organisée sur le théme dé-la r
ciation FLAM les 8, 9 et 10 avril. - . colte de fonds afin non seulement d'inciter les pa-
Les sessions proposees aux patientes etaient-piiiGles mais aussi les aider a organiser des événe
palement axées sur la vie quotidienne (alimentafipihis pour récolter des fonds.
et regimes, les effets du soja, les medecinesalien ame sj certains thémes ne sont pas toujours trans-

ves, la gestion de la douleur, les benefices d@ayggsaples 4 la France, il reste néanmoins forteatér

etc.) ; sur des aspects plus psychologiques (@@ st de pouvoir assister a cette conférence.
aux challenges imposés par la maladie chronique, Corine Durand
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LA LAM FOUNDATION (Etats-Unis)
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EWorld Guides

La LAM Foundation a été créée par Fran et Sue National Heart, Lund and Blood Institutes
Byrnes en 1995 pour soutenir les patientes atte{hHLBI) aux Etats-Unis a créé un registre de la
tes de lymphangioléiomyomatose (LAM). LorsqueAM pour déterminer I'histoire naturelle de la
leur fille Andréa a été diagnostiquée en 1994, ndaladie et a lancé une étude longitudinale sur plu-
I'age de 22 ans, le manque d’informations médicsieurs années, exclusivement sur les patientes at-
les et de recherches scientifiques étaient towgi ausintes de LAM. Le NHLBI, en investissant plus
effrayants que le diagnostic lui-méme. de 20 millions de dollars dans la LAM, a égale-
ment lancé un programme qui a permis de collec-
ter les données de plus de 400 patientes.

Depuis sa création, la LAM Foundation a collecté
plus de 13 millions de dollars et a consacré pees d
84 % de ces fonds a des programmes de soutien et
a la recherche sur la LAM. Au cours des cing pre-
mieres années pendant lesquelles la LAM Founda-
tion a financé la recherche, les scientifiques ont
fait trois découvertes majeures : la preuve que la
Sue et Andrea Byrnes LAM est une maladie génetique, l'identification
d'un géne de la LAM et une explication molécu-
Les Byrnes ont alors envoyé des courrierdNad laire concernant la prolifération anormale de cellu
tional Institutes of HealtiNIH) ainsi qu’a tous les les musculaires lisses. Ces données ont permis
pneumologues américains. Leur but était de rabBidentifier une thérapie moléculaire prometteuse
sembler toutes les patientes atteintes de LAM dppelée sirolimus (ou rapamycine) et ont conduit a
monde en un groupe unifié centré sur la recherdaemise en place de I'essai CASCirfcinnati An-
médicale. Ce qui s’est passé par la suite a permismyolipoma Sirolimus Trial L'essai CAST
de changer le statut de la LAM : d’'un astérisqueettait en évidence que le traitement par le siroli
dans la littérature médicale, elle est devenue omus était prometteur chez les patientes atteirdes d
modele en terme de progression dans le domaB®érose Tubéreuse ou de LABigsler et al. New
des maladies rares. Engl J Med 2008 ; 358 :140-1h2
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Les études biologiques et cliniques furent a I'onpour faire connaitre la LAM, soutenir les patientes
gine du développement de [Iessai MILES®t faciliter les futurs essais cliniques.
(Multicenter International Lymphangioleiomyo-
matosis Efficacy of Sirolimysun essai essentielLa LAM Foundation s’efforce d’étre efficace a
visant a déterminer si le sirolimus améliore Kous les niveaux afin de faire avancer la recherche
fonction pulmonaire chez les patientes atteintes lde vitesse a laquelle des progres ont été faits té-
LAM. Les inclusions pour cet essai MILES onmoigne de I'humanisme et du dévouement dont
commence en 2006. Ces essais, et beaucoup dfait-preuve la communauté scientifique de la LAM
tres qui résulteront de la recherche initiée par ¢ de la passion qu'ont suscité les eéchanges entre
LAM Foundation, sont le fruit d’'une décennigatientes et chercheurs. La LAM Foundation tra-
d’investissements judicieux. vaille de maniére intensive pour trouver un traite-
ment efficace et, au bout du compte, un remede.
En plus de financer la recherche scientifique, l& souhait de la LAM Foundation est d’avoir suf-
LAM Foundation soutient les collaborations et le€ssamment de patientes pour chaque essai mais
travaux afin de surmonter les obstacles. Alors gaassi que chaque patiente puisse accéder a un es-
les progres scientifigues se trouvaient dans uses.
impasse du fait de I'acces difficile a des échantil
lons de tissus de LAM, un contrat a été finalidey a actuellement 920 patientes identifiees aux
avec un histologiste pour qu’il puisse se rendre dtitats-Unis. La LAM Foundation maintient régulie-
chaque site de transplantation pulmonaire. kament les contacts avec les patientes, les prpches
LAM Foundation a également créé un groupe skas amis, les donneurs et la communauté meédicale
la gestion des manifestations pleurales afin de par le biais de courriers, de mailings, de son site
duire la souffrance des patientes qui font faceweb, de Facebook, d’'un forum de discussions sur
des pneumothorax et des chylothorax et améliotaternet et de beaucoup d’autres maniéeres dont la
leur qualité de vie. La LAM Foundation s’est égazonférence Internationale Annuelle sur la LAM
lement engagée a investir a long terme dans deAMposium). La majorité de nos ressources pro-
conférences annuelles sur la LAM pour offrir ugient directement des actions organisées par les
lieu pour les échanges scientifiques, améliorer lpatientes pour récolter des fonds.
pratiques cliniques et soutenir les patientes du
monde entier.

Le « Programme de recherche clinique sur la
LAM » comprend 14 sites cliniques associés aux
institutions médicales offrant une prise en charge
de qualité aux patientes par une équipe medicale
multidisciplinaire experte dans la LAM. Le

« Réseau de liaison des patientes » consiste en des
représentantes situées dans 15 régions de '’Ameri-
que du Nord, qui soutiennent les patientes, les

mettent en relation les unes avec les autres et leu Jill Raleigh
apportent informations et conseils. Une Directrice de la LAM Foundation
« Coalition Internationale des patientes atteidies (Traduit de I'anglais par Corine Durand)

LAM » rassemble les représentants des associa- :
Site Internet de la LAM Foundation :

tions du monde entier afin de créer des Synergl’ﬁ?p'//www thelamfoundation.org
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INFORMATIONS DIVERSES

HUILE LIPROCIL REMBOURSEE A 100 %

Plusieurs patientes suivant le régime sans gré@sear substitution par tri-
glycérides a chaine moyenne) nous ont informéd’quike LIPROCIL est dé-
sormais remboursée a 100 % par la Sécurité So8ale conditionnement est

passé a 50 cl (au lieu de un litre auparavant).

UN NOUVEAU CENTRE DE READAPTATION
RESPIRATOIRE A LA ROCHELLE (17)

Depuis le 8 mars dernier, le Poitou-Charentes dispisormais d’'une structure adaptée aux patients
ayant besoin d’'une réadaptation respiratoire. Gad&essociation des Insuffisants Respiratoire$dis
tou-Charentes, j'ai pu visiter les lieux et rencent’'un des deux médecins qui dirigent ce cerer®r.

Denis Le Roy.

Le centre Richelieu (Rue Philippe Vincent) dispdee30 places (28 en hospitalisation a temps complet
et 2 en hospitalisation de jour) et peut prendrelearge des personnes atteintes d’affections edepir

res chroniques et quelques autres se préparatiraosuayant subi une intervention chirurgicalerézo
cique.

La durée du séjour est fixée a 4 semaines. Lesipaux axe
du séjour sont les suivants :

- réentrainement a l'effort (activités physiques quotidie
nes : vélo d’exercice, marche, gymnastique, eAcllissue de
ce réentrainement, une large place est laissée qasumo:
ments de relaxation.
- diététique (gestion des deux principaux problémes que
I'excés de poids et la maigreur) 5
- soutien psychologiqgue et psychosocial
- éducation thérapeutique (il s’agit la d’apprendre a gér
son handicap au travers de séances collectivesiségs au
tour de sujets tres variés).

Corine Durand

Le présent numéro ddAM Tufos a été photocopié grace a I'lMT (Institut des métietrtechnologies des produits de santé) de Tours




