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| - COURIR POUR CEUX QUI NOUS PLUS DE SOUFFLE

Soutenez une association déterminée a vaincre la maladie.

Vous pouvez faire beaucoup pour nous aider contre I'Hypertension Artérielle Pulmonaire : chaque année en Juin, nous
organisons, la matinée sportive « A Pleins Poumons » a Lyon. Grace a cet événement et aux autres programmations
nationales, HTAP France informe, sensibilise et leve des fonds. L’association attribue ainsi plusieurs bourses a la
recherche, des subventions qui doivent aider les scientifiques a découvrir un traitement curatif.

Dans ce document, vous pourrez découvrir les actions que nous mettons en place et tous les moyens de nous soutenir a
I’'occasion des journées « A Pleins Poumons ».

Il s‘agit d’événements solidaires, festifs et sportifs réunissant chaque année la famille au grand complet grace a des
animations adaptées.

Par exemple des course enfants, 5km, 10km et un relai mixte.

C’est I'occasion de faire un geste de soutient pour les malades et |'association.

HTAP France est une des rares associations de patients agrémentée pour la représentation des usagers dans les instances
hospitalieres. Son action depuis plus de 15 ans permet d’apporter une aide et un soutien important aux patients en
termes d’acces aux soins et d'intégration sociale mais aussi de sensibiliser le public sur une maladie méconnue.

Nous sommes déterminés a continuer aussi longtemps que nécessaire.

Au nom des patients enfants, adultes et de leur famille, je vous remercie de rejoindre cette aventure et de nous aider
dans ce combat contre I'HTAP.

Sylvain REYDELLET
Président I’association HTAP France

L'HTAP ou HyperTension Artérielle Pulmonaire une maladie rare et mortelle qui
obstrue progressivement la circulation pulmonaire.

Elle touche plus de 3 000 personnes en France, chaque année 200 patients sont nouvellement diagnostiqués. Une prise
en charge précoce permet d’influencer positivement I'évolution de la maladie.

Cette maladie perturbe la circulation du sang a l'intérieur des poumons.

L'HTAP se développe au niveau des poumons mais ses répercussions sont rapides au niveau de I'artere pulmonaire et du
coeur.

Dans environ 40 % des cas, 'HTAP est dite idiopathique (on ne retrouve pas de circonstances favorisantes, elle est
sporadique).

Dans 10 % des cas, on retrouve des antécédents de prise de coupe-faim (ISOMERIDE, MEDIATOR).

Une espérance de vie limitée

Grace aux récents progres de la recherche et des soins, 'espérance de vie pour ceux qui sont diagnostiqués en 2011 est
de 50% a 5 ans. La transplantation pulmonaire reste le seul moyen de guérir I'HTAP.

Cette maladie est incurable et évolutive. Trés invalidante, elle empéche de mener une vie normale proscrivant toute
activité physique. Aucun symptéme n’est apparent, pourtant, I’espérance de vie est fortement réduite.
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Il - LA COURSE

Pour faire connaitre cette maladie grave qui touche les artéres des poumons,
I'association HTAPFrance organise la 6éme édition de Courir « A PLEINS
POUMONS » Dimanche 5 Juin 2011 a partir de 8h au parc Gerland.

La matinée est un temps fort pour I'association car elle
permet de sensibiliser le public différemment.

La course est un point de rassemblement entre les sportifs et les malades qui ne
peuvent pas pratiquer.

Bonne humeur et convivialité sont les valeurs phares de I'événement mis en place
pour sensibiliser sur une maladie rare qui touche environ 2500 personnes en France.
Cette opération est importante car le diagnostic précoce permet d’influencer
favorablement I’'HTAP qui est incurable aujourd’hui.

Le deuxiéme objectif est la levé de fonds pour aider la recherche et ceux qui sont déja
touchés.

Les participants vont donner leur souffle pour des patients
gui en manquent cruellement.

Le format est classique pour permettre a toute personne qui le souhaite de se montrer
solidaire avec les malades.

Les inscriptions se font sur le blog HTAPFrance ou sur place en zone d’accueil a partir
de 8h le jour méme.

Les actions «A Pleins Poumons » ont du souffle.

En moyenne 150 coureurs sont présents et préts a s’investir et HTAPFrance diversifie
ses actions chaque année pour toucher le public le plus large possible.

La course permet de récolter 3000 euros qui sont reversés a la recherche mais elle
apporte surtout un fort soutient aux malades en leur montrant qu’ils ne sont pas seuls
dans leur combat.
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Il - INSCRIPTION

Documents nécessaires :

Un certificat médical datant de moins d’un an ou une licence sportive mentionnant I'absence de contre indication a la

pratique du sport en compétition.

Inscription préalable :

Il suffit ensuite de compléter le bulletin.

Un exemplaire et le reglement sont joints au dossier en annexe.

Des bulletins sont disponibles sur demande au 06 08 31 94 69

Par mail : reydellet.s@orange.fr

En téléchargement sur le blog HTAPFrance rubrique « Lyon »

Les inscriptions complétes doivent étre envoyées a I’adresse suivante avant le 1ler juin :

REYDELLET Sylvain
6, rue DANTON // 69003 LYON

Inscription sur place :

Les inscriptions sur place sont possibles le jour méme en zone d’accueil a partir de 8H

Programme de la matinée :

9 h 45 : Trophée Lise Anne. ................ Adultes mixte - 5 km/10 km
10h 45 : PioUPIOUS ...oceeevveeeereeeeeiieeeeaes 6 et 7 ans- 700 m

11h 00 : LUtins ..ooeeeeveeeceiee e, 8 et 9 ans- 700 m

11h 15 : Petits GOnes ......ccccccvveeecuveennn. 10et1lans-1380m

11h 30 : GONES ...ccvvveeeieeeeeeeee e, 12 et 13 ans - 2060 m

11h 50 : Relais 3 personnes .................. Famille mixte - 3 X700 m

12h 20 : Remise des prix

La participation est de 5 euros pour les enfants et la cours 5 km.
La participation est de 10 euros pour la course 10 km.

Un tee-shirt est offert a chaque participant et une médaille sera remise a tous les enfants de moins del6 ans en signe de

leur engagement.

Pour ceux qui souhaitent simplement participer, une marche libre aura lieu de 9h a 12h sur la petite boucle.

L'intégralité des bénéfices sera reversée a I'association HTAP France.

Le don est libre.
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IV - PARCOURS

Le parcours suit un tracé dans le parc Gerland
afin de fournir un cadre naturel et agréable.
Propice a la rencontre sportive il est adapté a
chaque catégorie de coureurs.

PARC DE GERLAND
405 avenue Jean Jaures
69007 LYON

GRANDE BOUCLE de 3.8 km
BOUCLE JAUNE de 2.45 km

DEPART

ARRIVE

ing.

APP Lyon 2011
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V - LES BENEVOLES « A PLEINS POUMONS » LYON

Une équipe de bénévoles soudés organise la course et gere la logistique pour que la
course dans les meilleures conditions.

Bertrand Issartel Franck Issartel Julien Borne

Contact presse :
Sylvain REYDELLET

06 08 31 94 69
reydellet.s@orange.fr

Contact organisation :
Jean Pierre REYDELLET
0674427802
jean.pierre-reydellet@orange.fr

Fanny Désideri Erlc Nallet Sylvain Reydellet

Et les nombreux participants le jour de la course
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VI - L’ASSOCIATION

Informer et soutenir, deux valeurs clés de I’association.

Pour accompagner les patients, I'association met en place un secrétariat national qui répond aux questions, aide a
compléter les dossiers administratifs et fourni des conseils de vie. Ce soutien est aussi relayé par les correspondants
régionaux qui visitent les personnes atteintes.

Titulaire de I'agrément national de représentation des usagers dans les instances hospitalieres et de santé publique,
HTAPFrance participe aux conseils ou commissions de surveillance des hopitaux.

Pour HTAPFrance, I’échange s’envisage de plusieurs fagons.

Par exemple permettre aux personnes qui souhaitent s’informer de se réunir dans une ambiance conviviale lors des
Rencontres Régionales qui ont lieu 4 fois par an.

Rompre I'isolement et vivre pleinement de nouvelles expériences grace au Week-end enfant famille (weef) organisé une
fois par an pour les plus jeunes atteints d’HTAP accompagnés de leurs parents.

Donner accés a un forum dédié a la maladie pour pouvoir poser des questions, apporter des réponses et des témoignages
via le site Internet.

Des actions de sensibilisation grand public.

Mais le travail ne s’arréte pas la : le diagnostic précoce de I'HTAP est primordial afin de définir une prise en charge rapide
et d’influencer favorablement I’évolution de la maladie.

HTAPFrance organise régulierement des événements culturels et sportifs a but informatif par le biais d’"HTAP Events
comme les courses « A pleins poumons ».

Cette partition permet de répartir les fonctions au sein de I'association pour plus de transparence et d’efficacité dans la
sensibilisation du public et la récolte des fonds au profit d’"HTAPFrance.

Toutes les actions organisées visent un objectif commun.

Communiquer sur la maladie et diffuser un maximum d’informations sur ses symptémes et traitements pour promouvoir
la solidarité avec patients.

Ces moments doivent étre une occasion de partage et de rencontre.

L'information et la sensibilisation du grand public sont une étape importante dans le combat contre la maladie.

Patients : | e Cap Yers S

Témoignages, vecus, .. L — nif
—— ———— sou'e
—— uter e S on e
Bé&név ‘ Eco votidien __—,
S i Association vl /

4

C e ==y ) Sm— P
N M%(’j:cp: Mé&dical ; / HTAPFIGHCQ;E Se réunir etédé‘h
—— i 4 m

Ps chgfns' INfirmigre r —
JUe S ;5;(,‘/ Malades, enfourage, corps = |ci;.__'____:~_-_—.-:;-_-_-:_-,._»_- ;;
ﬁ(}( = e _-_.-_;__'__._. - t é\fllr
fien 4
— = v,-/‘ 4}; Représenter les-rudtions f".rr:{r
— V4 auprés des insti _ 4

s

; HTAP HTAP events // htap-events.blogspot.com
" % i ™ Siege social : 33 cours André Philip - 69100 Villeurbanne
S A A MIREY  SIRET 5275840560016 - APE 94991




VIl - CONTACTS NATIONNAUX
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Secrétariat m Correspondant local
A votre disposition pour répondre a vos questions ~ " Pour rencontrer votre correspondant local,
du lundi au vendredi de 9h & 12h. appelez le secrétariat d'HTAPFrance.
Tél. 03 87 72 34 64.

Centres de référence @ Centres de compétence
Hoépital Antoine Béclére

Service de Pneumologie du Pr. Gérald Simonneau

157 rue de la Porte deTrivaux - 92141 CLAMART Cedex

Hopital Necker

Pr. Damien Bonnet - service de cardiologie pédiatrique du Pr. Sidi
149 rue de Sévres - 75015 PARIS
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VIIi- LA RECHERCHE

Le groupement d’intérét scientifique est capital pour les patients, il représente les
meilleures chances de trouver un traitement a la maladie.

La recherche Frangaise sur I’'HTAP est organisée au sein d’un Groupement d’Intérét Scientifique (GIS) spécifique, dont les
objectifs sont d’analyser la physiopathologie et la prise en charge thérapeutique de la maladie.
Le GIS HTAP a été créé en 2007 pour 4 ans, un financement de 750 000 € lui a été attribué.

Ses activités concernent I’évaluation diagnostique et pronostic de I’'HTAP ainsi que la constitution d’'un réseau de
centres cliniques et un enseignement dédié aux maladies vasculaires pulmonaires.

Les patients souffrant de la forme idiopathique ont vu une réelle amélioration de leur
survie depuis lI'arrivée de nouveaux médicaments et d’innovations thérapeutiques
apparues depuis les années 1990.

L'HTAP, n’est plus orpheline de traitements, il existe aujourd’hui trois classes de médicaments qui permettent de mieux
prendre en charge les malades, mais le traitement n’est pas curatif.

La survie avec les traitements modernes est améliorée de 10 a 15 %.

Les travaux a venir vont tenter d’intégrer les informations recueillies au diagnostic, mais aussi les réponses aux
différentes lignes de traitement.

Les malades répondent en effet différemment aux traitements et il faut tenir compte de ces données pour établir un
pronostic et juger du meilleur moment pour une éventuelle adaptation du traitement ou envisager la transplantation
pulmonaire.

Au plan de la recherche plus fondamentale, les nouvelles pistes thérapeutiques explorent les facteurs de croissance,
notamment le PDGF, qui est un des nombreux médiateurs impliqués dans la maladie.

Elle doit préciser les mécanismes cellulaires et moléculaires du remodelage vasculaire pulmonaire afin d’identifier de
nouvelles cibles thérapeutiques de ’'HTAP et tenter de guérir cette maladie grave.

Pr. Marc Humbert, service pneumologie, Hopital
Béclere, Directeur du GIS
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IX - BOURSES A LA RECHERCHE

L’association HTAPFrance Soutient la recherche médicale Frangaise, reconnue
comme une des meilleures du monde pour ces travaux sur I’'HTAP.

L’argent de ces bourses provient des dons faits a I’association les années précédentes.
Devant l'importance de ces recherches pour notre avenir, nous essayerons de
renouveler ces aides chaque année.

L'association HTAPFrance a déja remis :

La somme de 3 000 euros en 2006, a Frédéric Perros
(HTAP et phénomeénes d'inflammation)

La somme de 2 500 euros en 2006, a Mathieu Tamby
La somme de 2 500 euros en 2006, 3 Azzédine Yaici David Montani

Bourse 2009

Le 7 Janvier 2009, HTAPFrance remet une bourse de recherche d’'un montant de 15
000 euros a David Montani afin de le soutenir dans ses travaux.
Le sujet de son travail :

"I’évaluation du Masitinib dans I’'HTAP expérimentale et humaine"

En paralléle de la bourse HTAPFrance, une deuxieme bourse est attribuée a Peter
Dorfmuller par le Centre National de Référence pour un travail sur :
"le remodelage veineux dans I'HTAP sévere"

Peter Dorfmuller

Bourse 2010

Le 13 mars 2010, HTAPFrance remet une bourse de recherche d’un montant de 15
000 euros a Sven Gunther afin de le soutenir dans ces travaux sur la consultation
génétique et HTAP. Le sujet de son travail :

"Le Dépistage et I'évaluation des facteurs prédictifs de la survenue d'une HTAP chez
les sujets asymptomatiques, porteurs de mutation du gene BMPR2"

Bourse 2011

Sven Giinther
Le 13 mars 2010 HTAPFrance remet une bourse de recherche d’'un montant de 15
000 euros au Docteur Fréderic Labor (Hbpital Antoine Béclére) pour ses travaux sur
« L'HTAP du sujet agé: données du registre frangais »

Une autre bourse d’un montant de 10 000 euros est remise a Natacha Gambaryan
(biologiste, Inserm) pour ses travaux sur « les fibrocytes circulantes dans 'HTAP »

Fréderic Labor et Natacha
Gambaryan
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X - HTAP ET MEDIATOR

Une enquéte de la CNAM recense au moins 500 morts pour
2,9 millions d’utilisateurs en 30 ans de commercialisation.

Elle fait suite a la publication de «Médiator, 150mg» qui rend la dangerosité du
médicament publique grace au relais du député Gérard Bapt.

Le risque est qu’une fois ingéré, le Mediator est métabolisé en norfenfluramine, une
substance toxique. Ce mécanisme est le méme que pour I'lsoméride, retirée du
marché en 1997 apres avoir été mis en cause dans de nombreuses HTAP. Le Médiator
avait échappé a la restriction jusqu’a la publication de travaux d’lréne Frachon,
pneumologue au centre de compétences pour I'HTAP sévére de Brest. Apprenant que
des personnes souffrant d'HTAP consommaient régulierement du Médiator,
notamment pour perdre du poids, l'auteur se lance dans une enquéte sur le
médicament.

Il est bien a 'origine de certains cas de la maladie rare qui
touche les valves du coeur et peut étre mortelle.

En dépit de la résistance du laboratoire qui le commercialise (Servier) et des lenteurs
de I'Agence francaise des médicaments (Afssaps), le Médiator est suspendu en
novembre 2009. Une action en justice est en cours.

Pour ceux qui ont utilisé le Médiator, la recommandation est de consulter un
cardiologue afin de dépister une éventuelle valvulopathie (atteinte des valves
cardiaques, cas le plus fréquent et qui peut justifier une opération) ou une HTAP.
Naturellement, tous les malades suivis pour une HTAP doivent signaler cette
exposition a leur médecin référent au méme titre qu’'une consommation antérieure
d’Isoméride.

Iréne Frachon auteur de « MEDIATOR, 150 mg » édition dialogues // 152 p //15,90€
et "L'HTAP en questions"
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XI- ANNEXES
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Lyon Parc de Gerland
Dimanche 5 juin 2011
a partir de 8h

Renseignements et
inscription :

Sylvain Reydellet

6 rue Danton

69003 Lyon
Reydellet.s@orange.fr
T 06 08 31 94 69

www.htapfrance.com
rubrique bloglyon

Reglement

Courses / Les courses sont mixtes H/F

Tarifs / Enfants et 5 km : 5 euros / 10 km : 10 euros

Inscriptions

Les bulletins d'inscription sont a envoyer par courrier a Mr
REYDELLET Sylvain (6rue Danton 69003 Lyon) avant le 1 juin
2011. Apres cette date, les inscriptions se tiendront sur place sur
I'esplanade de départ et d’arrivée.

Les concurrents ne disposant pas d’une licence sportive F.F.A
devront fournir un certificat médical autorisant la pratique de la
course a pied en compétition de moins d’un an.

Retrait de dossard / Sur I'esplanade de départ et d’arrivée.
Récompense / Des lots seront remis aux trois premiers de chaque
course.

Sécurité / La sécurité sur le parcours sera assurée par les
secouristes des PTT du Rhone. Les organisateurs ont souscrit une
assurance de responsabilité civile: organisation et participants
aupres des assurances MACIF.

CNIL / Conformément a la «loi informatique et liberté » du 6
janvier 1978, vous disposez d’un droit d’acces et de rectification des
données personnelles vous concernant.

Images / Les participants autorisent les organisateurs ainsi que
leurs ayants droits tels que partenaires et médias a utiliser les
images fixes ou audiovisuelles sur lesquelles ils pourraient
apparaitre, prises a 'occasion de leur participation a la course, sur
tout supports y compris les documents promotionnels et/ou
publicitaires, dans le monde.

Litige / Les cas litigieux seront tranchés par le juge-arbitre désigné
par le conseil du Rhone ou de la ligue d’Athlétisme Rhone Alpes.

Réglement des relais / Les équipes seront composées de trois
participants.

Déroulement de la course / L’ordre de départ des participants est
laissé libre. Le relais entre les deux participants d'une méme équipe
se fera a la main. Au premier relais, seul le participant suivant se
tiendra sur le parcours, le troisieme coureur devra rester a I’écart.
Classement / Selon I'ordre d’arrivée.

Récompenses / Un lot et une coupe seront remis aux trois
premieres équipes.

Marche libre / A partir de 9 heures jusqu’a 12 heures, une marche
libre aura lieu a l'initiative des personnes volontaires sur la petite

boucle afin de reverser un don a l’association.

Chaque participant se verra remettre un maillot « APP »

[ HTAP.
~“~) events
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Inscription

Dimanche 5 juin 2011 Relais - 3 x 700m par équipes de trois coureurs H/F

] Relais famille (au moins 1 coureur de moins de 16 ans)

[1 Relais mixte
Courses

Les courses sont mixtes H/F

Coureurn® 1
1100 13 R Prénom : ...cneeenneeeonens DDN: / / Sexe:H/F
AdTeSSe : e .
CP e VILLE 1 ooreeereetreeeteeeressesssesessssess s sssssss s ssssssesssassssssasens Signature :
Licencié FFA : ............. et —————

Non licencié : je joins un certificat médical de moins d’un an.

Tarifs :
Enfants et 5 Km : 5 euros
10 Km : 10 euros

Coureur n° 2
Cocher les cases : NOI : coovvvvevsssssssssssssssennns Prénom : ... DDN: / / Sexe:H/F
AdIreSSe : .. .
CP et VILLE & ereeeereeerreeermsreserssesesssesessssssssssesssssesesssesessssessanens Signature :
Licencié FFA : ............. e bbb
Non licencié : je joins un certificat médical de moins d’'un an.

8h : Inscription

& 9h 45 : Trophée Lise Anne
5 km/10 km

[e]
ADULTES mixte Coureur n° 3

J\\10) 33 EE Prénom : ... DDN: / / Sexe:H/F
Adresse: ......... ettt e e R Ree s ]
CP €t VILLE : s Signature
LICENCIE FFA © .ot ssss s s s sssssssssssees

Non licencié : je joins un certificat médical de moins d’un an.

& 10h 45 : Pioupious
700 métres
6 et 7 ans (2004 / 2005)

> 11h 00 : Lutins

700 metres Course individuelle - licenciés et non licenciés
8 et 9 ans (2002 / 2003)

© 11h 15 - Petits Gones J\\10) ' R Prénom : ... DDN: / / Sexe:H/F

1380 métres Adress?: ........................ e S

10 et 11 ans (2000 / 2001) C-P et ‘,-l/lle . ' PTTTIT I IR LRI NI I £ N
LiCENCIE FEA i s ssssssssssssssssssssss s

© 11h 30 - Gones Non licencié : je joins un certificat médical de moins d'un an.

2060 metres
12 et 13 ans (1998 / 1999)

Autorisation parentale pour les mineurs

> 11h 50 : Relais Famille Mixte
3 boucles de 700 m

3 personnes J'autorise mon fils ou ma fille a participer a la course prévue pour son age et
reconnais avoir pris connaissance du reglement de ces courses.
12h 20 : REMISE DES PRIX Date: / / Signature :
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LE QUATIDIEN OF L"ECONODMIE

RECHERCHE _ Cherchewrs at ins ot su tiner porti du ph L rares pour améioner es iraitements.

e 28 février dernier, les pou-

voirs publics annongaient un

dewdéme plan maladies rares
pour les cing ans a venir. La déci-
sion venait aprés des mois de tergi-
versations, alors que le bilan du
premier plan (2004-2009) était
sans ambiguité : il a permis de réa-
liser des progrés trés importants en
matiére d'organisation et de finan-
cement de la recherche, de dia-
gnostic et de prise en charge des
malades. Mais beaucoup reste 2
faire pour mettre au point des trai-
tements.

Le cas de I'hypertension arté-
rielle pulmonaire (HTAP) est
exemplaire de 'impact qu'a pu
avoir le premier plan. Cette mala-
die, dont I'issue est fatale dans les
trois ans suivant son diagnostic, a
étéidentifiée dans lesannées 1950.
Elle a refait parler d'elle récem-
ment, car 'une de ses formes est
liée & 'absorption de médicaments
anorexigénes : 5 cas liés au Média-
tor ont été identifiés, mais déja des

Py ientété déclenchées

dans les années 1960 par 'Amino-
rex, puis dans les années 1980 par
I'lsoméride de Servier.

Cette maladic avait done déja
suscité beaucoup d'intérét, mais le
plan maladies rares a joué un rile
d'accélérateur : aujourd’hui, la
survie moyenne des patients a
trois ans est de 75 % (contre 25 %
avant 1990) et de 60 % & cing ans
(20 % avant 1990). Ils disposent de
différents traiternents (non cura-
tifs, certes) ou de solutions chirur-
gicales, et les malades peuvent
désormais avoir des enfants.

Bangque de tissus
Dés le lancement du premier plan
mazladies rares, en 2004, I'hdpital
Antoine-Béclére de Clamart
(Hauts-de-Seine) associé au Cen-
tre chirurgical Marie-Lannelon-
gue, a obtenu le label de centre de
référence national pour I'HTAP,
« La présence sur un méme site de
différentes disciplines médicales,
dont des chirurgiens, et notre capa-
cité & drainer une masse critique de
patients - 70 % des patients consul-
tent pour une HTAP - en faisair le
candidat idéal », explique Gérald
Simonneau, chef du service de
pneumologie.

Des moyens supplémentaires
ont pu étre mobilisés grice a la
labellisation : embauche d'un pra-

ticien hospitalier et d'une infir-

mikre spécialisés dans 'HTAP,

ainsi que d'un gestionnaire de

~ ATERME, (_ HTAP ENTRAINE
NE DEFAILLANCE CARDIAQUE

données. Ce qui a permis la créa-
tion d'un registre national de
I'hyper ion artérielle pul

naire qui a enregistré plus de

LA COMBINAISON DE CES TROIS
PHENOHENES PROVOQUE A LONG.
TERME UN REMODELAGE

Al
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Lhypertension artérielle
pulmonaire, un cas d’école

~UNE MALADIE GRAVE AUX ORIGINES DIVERSES.

Lhypertension artérielle
pulmonaire touche au mini-
mum 25 personnes par million
d'habitant. Elle se caractérise
par une prolifération des cellu-
les de 1a parol des petites artéres
pulmonaires et par leur remo-
delage jusqu'a obstruction
complite. Tl en résulte une

essoufflement qui n'évoque pas
spontanément une maladie
grave,

On classe les cas d'HTAP en

4 groupes selon l'origine de la
maladie : spontanée, hérédi-
taire, associée & certaines mala-
dies (sclérodermie, sida, drépa-
noCYtnse.. .Jou liée & la prise de

symptdmes sont un banal

ion delap Les ar
artérielle pulmnnnirc menant dérivés des amphéramincﬁ,
& une défaillance du ventricule l:mnme I'!\m{nnm ou de type
droit du ceeur, fi aune I'lsome-
résistance trop importante, ride, ont été responsables dans
Sans soin, la survic moyenne les années 1960 puis 1990
des malades n'atteint pas « d'épidémies d"HTAP ».
les trois ans aprés le dlagnostic.  L'histoire semble se répéter avec
Celui-ci est, il est vrai, souvent le Mediator, pour lequel cing
tardif puisque les premiers cas ont déjh été déteetés.

C.0.

J

inhibiteurs de facteurs de crois-

5 000 cas depuis 2005, En accord

dc tissus a aussi été p

chirurg une sance laire, vasodil
lants... Les a
ment constituée, en lien avec un dexclusivité attachés aux médica-

de d A Adical; et
des échantillons 2

ments déclarés « orphelins » ont
t contribué & con-

Enfin, outre ces nouveaux
mayens humains et matériels, c'est
larecherche elle-méme quia puse
structurer, aboutissant & la créa-
tion l'an demier d'une unité mixte
de recherche Inserm - AP-HP
- université Paris-Sud intitulée
« Physiopathologie de I'HTAP et
innovation thérapeutique », que

3 ANS

Lo durée moyenne de survie
sans soins des patients
atteints d'HTAP & partir

du diognostic.

vaincre les Iabnrar.oims de danner
une sec

les qui avaient dégu dans leur indi-
cation initiale.

Greffe ceeur-poumon

Cependant, ces méd per-
mettent seulement de freiner
I"évonlution de la maladie avec
comme derniére solution une
greffe copur-poumon. D'oii la
nécessité de poursuivre la recher-
che. Un nouvel espoir se porte sur
les molécules anticancéreuses. La
prolifération de la parol vasculaire
n'est pas, en effer, sans analogie
avec celle d'une tumeur. « Cepen-
dam abutm'l: Mare Humbert, nous

dirige Marc Humberl. « Je tiens
beaucoup a la seconde partie de
lintirulé, explique-t-il. Car nous
rrans]érons en permanence les

ltats de nos vers le ser-

dents car flsagit

de molécules i‘rb toxigues. »
Lidentification en 2000 d'un
gene incriminé dans 75 % des cas
héréditaires d"HTAP avait attiré
l'attention sur cet aspect de la

vice de pneumaologie pour qu'ils
sodent validés. C'est le sens méme
de mon travail de chercheur et

. médecin, »

" Mouveoux traitements

ladie. Il suffit qu'un des parents
soit porteur de Ia mutation pour
quelamaladi ise, mais

elle ne sexprimera pas forcément
& d1 A,

pomur%. Tlyadonc seulement ris-
que de transmission, une situation

l.idemiﬂcallon de trols mécanis- complexs pou: les familles qui
mes i ans I'évolution de ins avoir des
a maladi (I"'r issi des fants. Un illére en généti-

parois vasculaires, la contraction
du vaisseau et la présence de

- microcaillots sanguins) a conduita

tester, puis & adopter des molécu-

. les qui avaient déja été dévelop-

pées pour contrer de tels mécani:

que a donc été formée pour leur
accompagnement, avec une note
d'espoir : le premier enfant sain
issu d'une famille malade a vu le
jnur cette année, apr&s recours au

mes dﬂll! d autres Imlnwﬂw
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L'hypertension artérielle pulmonaire imputable au
Mediator?

Par Lisa Melia, publié le 12/03/2011 (LES ECHOS)

On l'appelle la maladie du Médiator, mais elle existait bien avant I'apparition du médicament. L'hypertension artérielle
pulmonaire (HTAP) est une maladie rare dont on ne guérit toujours pas.

L'affaire du Médiator a mis sur le devant de la scéne une maladie grave dont on ne sait pas grand chose. 85 nouveaux cas
d'hypertension artérielle pulmonaire (HTAP) seraient imputables au médicament, alors que I'on en trouve généralement
gu'une vingtaine chaque année. Si elle est rare, la maladie n'en est pas moins dramatique. Non traités, les malades
meurent en quelques mois ou quelques années. Trois ans apres la déclaration de la maladie, 30% des patients traités
décédent. L'une des principales difficulté réside dans le diagnostic. "Pendant trés longtemps, nous avons pensé que les
vaisseaux des patients atteints d'HTAP se contractaient, comme quand on monte en altitude, se souvient le Pr Marc
Humbert, pneumologue au Centre de Référence de |'Hypertension Pulmonaire Sévere. En fait, il y a un remodelage des
parois des vaisseaux. Tous les composants sont épaissis et rigides. En cas d'effort, le sang peine donc a atteindre les
poumons."

La combinaison démoniaque

Il existe plusieurs types d'HTAP: génétique et héréditaire, qui se déclenche suite a une embolie pulmonaire ou bien a cause
d'une maladie plus fréquente comme la sclérodermie, le VIH ou la drépanocytose. Et il y a celles provoquées par la
consommation d'anorexigenes, les fameux coupe-faim. Depuis I'Aminorex, commercialisé dans les années 1960, jusqu'au
Médiator, en passant par I'lsoméride et le benfluorex, molécule retirée du marché I'an dernier, les chercheurs du Centre de
référence de I'HTAP ont découverts la toxicité de ces médicaments sur les valves pulmonaires. "Pour chacun de ces coupe-
faim, on a constaté une corrélation entre leur utilisation et I'augmentation du nombre d'HTAP", asséne Gérald Simmoneau,
chef de service de pneumologie aux hépitaux universitaires de Paris-Sud. Marc Humbert renchérit: "C'est un facteur de
risque pour les personnes qui ont une prédisposition génétique. Nous sommes face a une combinaison démoniaque." Ainsi,
les scientifiques estiment que 10% des personnes atteintes d'HTAP ont été exposées a ce risque toxique.

85 nouveaux cas d'HTAP seraient imputables au Médiator

Les scientifiques redoutent I'effet Médiator pour d'autres médicaments. "On a découvert que des patients qui prenait du
dasatinib, un traitement contre la leucémie, avaient développé de I'HTAP, affirme Marc Humbert. C'est trés problématique,
parce qu'on est sur une complication potentielle d'un médicament essentiel."

Les traitements

La maladie touche environ 900 a 1600 Francais. Malgré ce petit nombre, "différents traitements chirurgicaux efficaces sont
proposés aux patients et il y a actuellement sept médicaments sur le marché, indique le professeur Simmoneau. Pour une
maladie orpheline, c'est exceptionnel." Le Plan maladies rares, lancé en 2004, a fortement dynamisé la recherche.

Parmi tous les traitements proposés, les médecins envisagent la transplantation du bloc coeur-poumons en derniers
recours. "Nous pratiquons cette opération depuis 1986, explique le chirurgien Philippe Dartevelle, de I'hopital Marie
Lannelongue. Mais un patient sur deux meurt avant d'avoir trouvé un donneur. Nous avons un taux de survie de 50% cing
ans apres l'opération et de 40% dix ans apres."

L'un des enjeux, c'est le diagnostic. Les spécialistes travaillent de concert avec les médecins généralistes pour repérer plus
facilement les personnes potentiellement atteintes d'HTAP. C'est d'autant plus difficile que les symptomes sont banals:
essoufflement au moindre effort physique, voire syncope, prise de poids, douleurs thoraciques ou encore palpitations. Des
indices que I'on ne relie pas automatiquement a une maladie rare. Et plus le diagnostic est réalisé t6t, plus les chances de
survie augmentent.

La recherche progresse régulierement et les signes d'espoirs se multiplient. Nombreuses sont les familles inquietes de
transmettre la malformation génétique responsable de la maladie a leurs enfants. Il y a quelques semaines, un enfant
indemne de cette mutation est né en Allemagne. Une premiére mondiale.

HTAP events // htap-events.blogspot.com
Siege social : 33 cours André Philip - 69100 Villeurbanne
SIRET 5275840560016 - APE 94991

14


http://www.lexpress.fr/actualite/sciences/sante/les-dessous-du-scandale-du-mediator_949994.html�
http://www.lexpress.fr/actualite/sciences/sante/quelle-suite-au-scandale-du-mediator_953091.html�
http://www.lexpress.fr/actualite/sciences/sante/mediator-servier-reconnait-65-morts_968515.html�
http://www.lexpress.fr/actualite/sciences/sante/chronique-du-scandale-du-mediator_943984.html�
http://www.lexpress.fr/actualite/sciences/sante/pourquoi-les-medicaments-vous-inquietent_957224.html�
http://www.lexpress.fr/actualite/sciences/sante/buflomedil-le-nouveau-medicament-polemique_949736.html�

/ REING] P

vest & bord du Galop |
C quie Franck saed, son
frisre Bertrand, dewx amis et
un skipper ont participd &
une fabaleuse aventure,
Pout rappel, i < agissait de o
25¢ édition de [Atantic Rally
for Crulsers (ARC). Lo bur de
cettn course anglaise éant
| de donner un cadre paur
| touis Jes amasers gul Fient
de rraverser FAtlantigue
{voir notre dditlon du
21 nevembre).

Ei co réve, I"équipags Tran-
satlantique & Plains Poi.
i i e rhaliser tout en
sErvant une cause ; celle de
faire pasler d'une maladie
Tare, Fhyperiension arténicl
e’ pulmorinire.

Franck Lesartel, Oullinais,
ekt SKIF CF VOYRRY ECEp-
Uonnel

» C'étalt un vieux réve pour
mol de praverser I'Atlanti-
ayx
wintes, o n'tals pas habitud
i fatre dela voile La derni-
re fois que jlen avals Tait
remontail &ma frunossd |
Mads il n'y & pas que ce iév

la traversée de I'espoir

d'enfant, il v avait aussl ba
volonié de donner un sens &
CETL Eversee, ¢n apportan
une visibilité b "association
HIAF France ot HTAP Beents
dont le sigge est i Villeus-
banne. Griice & cette course,
nous allons peuvoir remettne
un don d'au moins
5 000 euifos &,

La traveride dii catamaran &
dré yelativement blen sabvie,
motamrment par le blog erdd
b eotte pecasion.  Chagque
Jour, Viquipage tenalt uin
carnet de hord #lectimnique.
agrémentd d'une carte per-
mettant de géolocaliser ia
position et le parcours du
bateau par rapport aux
nutres congurrents, Ainsi,
plis de 16 000 connéxions,
et dies promesses de dons,
ot #i¢ enreglstries. Un sor-
whoe gratult permectialt dgale
ment denvoyer depuis le
blog un medsape iy -

eement 4 bord du eatama-
.

Bertrand Bsartel, le fréve de
Framck, témoigne : « Beau-
coup de maonde 8 sl notre
épapde, cu réchauffele
ereur, Cest un projel gqui &
fudt réwver, et des personnes
atteintes d’hiypertension
artérielle pulmonaire ont
mitne emvoyd des messages

Uarivde g i, vers 18 heres, s Galop 1 A Sakete-Lucle (Artes), part]des Canaries P

ot lubasé des commentsiios
sur le blog: une fagon
penirile, celte expirience a
permis de so fragiliser et de
& resitoer par rapport & la
tistune. La course nouws a fai
sentis trés vulndérables par

moments ot cela nous'a
donné b voir comment pew-
wvent se sentir les makades. »

L'équipage du Galop 1 a
conny quelques piripéties :
voiles dichirdes, axe de la
bame cassé, hublot brisé,

avaries.. Atant dire que Ta
course p'étal pas de bout

repok

Memes'il n'oubliers pas
cette fraversée de I'Atlanti-
que. Franck ne peut pas
assurer gu'll be roferait. En

Las Palmas/Sainte-Lucie en bateau :

Nous vous avions annoncé leur départ, le Oullinois Franck Issartel et son équipage sont revenus de leur course
de catamarans mi-décembre. Retour sur cette traversée de I'Atlantique inoubliable et pour la bonne cause

attendand, il ira courtr & Ger-
land en juin b la conrse = b
pledns powmons . Uoe aute
fagon de soutenir Jes mala-
des azteints d'hypertonaion
antéclelle pulmonaire.
Guillsume Bouvy

| M HTAP, une maladie

rare et peu connue

Uhypertension artéricllo
pulmonaire (TTAP

mabaddie mre,
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9 A Vige
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e
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Les athlétes ont répondu présent a I'appel de HTAP

Prés d'une centaine de coureurs et de nombreux

enfants ont participé ce dimanche a la 5éme édition
de la course « Courir a plein poumon », une épreuve organisée par Sylvain Reydellet et I'association
HTAP France dont les bénéfices sont reversés a l'association pour la lutte contre I'Hyper Tension
Artérielle Pulmonaire, une maladie orpheline.

« Le but de HTAP France est d'accompagner les malades, d'informer les gens sur la maladie et de
récolter des fonds pour aider la recherche.

C'est I'une des maladies orphelines qui est le mieux prise en charge avec en France 22 centres qui
accueillent les patients, dont un a Bron a I'hdpital Louis Pradel. Cette maladie touche les poumons et
fatigue le cceur et malgré les traitements et les greffes elle entraine encore la mort. » explique
Sylvain Reydellet, lui méme diagnostiqué il y a 6 ans maintenant et ancien athléte de Lyon
Athlétisme.

Pour cette 6éme édition, les organisateurs avaient innové en proposant un 10km en lieu et place du
7km des années précédentes.

« C'est un format plus apprécié par les coureurs et beaucoup plus académique dans I'univers de la
course a pied» confiait Sylvain Reydellet qui remerciait au passage son pere Jean-Pierre qui l'aide
beaucoup dans |'organisation. Sur le parcours sinueux du parc de Gerland, Samy Zengal a longtemps
attendu son oncle Jacques Marechet avant de s'envoler a 3 kilométres de l'arrivée « J'ai vu que
Mickaél Moissonnier revenait fort derriére nous deux et comme Jacques n'était pas au mieux et me
disait de faire ma course, j'ai accéléré sur la fin. J'avais fait le 7 kilomeétres I'an dernier mais je
revenais de blessure et je n'avais rien fait de terrible» explique Samy qui participera la semaine
prochaine aux championnats inter régionaux a Moirans sur 800m.

Quelques minutes plus tard, Camille Marechet, fille de Jacques et niece de Samy, I'emportait
aisément chez les filles devant la vétérane Nina Becanne.

« Je suis venue ici car c'est une course pour la bonne cause. Je I'ai pris un peu comme une séance
mais c'était tout de méme un peu plus dynamique et surtout plus sympa qu'un footing a Parilly. »
reconnaissait Camille qui sera également au rendez-vous la semaine prochaine @ Moirans sur 1500m.

Un peu plus tot dans la matinée, Fabien Couchot I'avait emporté en 15'26 sur le 5km tandis que
Maité Dupuis s'imposait chez les filles en 16'56.
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LA VOIE DU MIDI 18-05-2009

19 ET 20 JUIN ULTRA-MARATHON UNE BANDE DAMIS VA COURIR POUR LUTTER CONTRE UHYPERTENSION ARTERIELLE PULMONAIRE

Ils vont courir cing marathons en deux
jours pour combattre une maladie rare

Ils sappellent Patrice, Alain, Syl
wain, Manuel, Christine, Louis,
Aureline, Stéphane, Christo-
phe et Francis. Leur particula-
rité: des coureurs a pied aguer-
ris. Leur poirt commun: mettre
leur potentiel au service d'une
noble cause, celle de la solida-
rité qui ne defrale pas fa chro-
nigue, mais emporte adhésion
des corurs. Les1g et 20 juin, pour
1a 5*fois, i's vont sBlancer pour
205 kim sur les routes longeant
le Canal du Mid), entre Toulouse
et Port-la-Nouvelle, et courir pour
cew qul souffrent d'une maladie
rare:| hygerlension artérielle pul-
monaire [HTAP), qui perturbe la

{ibassion

circulation dusangdarslu pou-

mons. Fassociation HTAR, qul regroupe
Chaq seraassistedun  unec de patients en
sulveuren véloebde g1 coureurs  Midi

« Intermittefits s qui ont décide,
 leur rythme, de donnes de leur
souffle l'espace de quelques kilo-
métres, « Cest une course démo-
tion, Ces personines sont formida-
bles, car elfes dennent gueljue

Quand elle a été diagnosti-
quée en 198, le choc a été tar-
rible. « M'avals 28 ans a {épo-
que et jetais commerciale et
trés active, Mais | étals souvent
essauffiée et fatiguée. Une radio

chose d akix patients.
Clst unie befie lecon de moralt »,
sémervellle Maﬂ&m Ccu

des m'a révelé que la
taifle de mon caeur était anor-
malement grosse. £t quand les

édecins miont parle de I'HTAR,

Je nai pus voulu laccepter ».

« Dix ans plus tard,

je suis toujours la »
Apres une période délicate, ol
clle a dil se faire une raisen sur
son désir de maternite et une
crolx sur son travall, elle a fini
par faire revenir son naturel

au galop, soft la sp et

tard jesus pireaeteovows—— « Une maladie invisible »

16... », lBmoigne celle qui fut en

2007 |a marraine du Téléthon & Pour Syhvain let, le président national de lassociati

Toulouse. Pour elle, chaque geste HTAP, I'hyp ! é P  plutot une mala-

quotidien compte. Impossibiiite die rare qu'srphelis invisible en app Clest cel fepfus

de monter des marches, sur- a‘wamﬂpﬂ\r Lassociati 6 L dhé

wvelltance de | ges- dont300p Cette pathologle, 'une des B ladi
PR Jontifides 3 e} i

tion rigoureuse de lefforl, synco--

prés de125 emams' de m'mmde‘sm,wm

 I'hdpital - Rien n'est laissé au
hasard, en plus d'un traitement.
lourd. Sans compter 'apport dun
fautewil roulant pour les joumées
denses.
Aussi, cet ult@-marathon, clest
e qui [a « tient u, Cest son equi-
libre, avec les amitiés quielle a
tissées, et sa « raison pour me.
lever taus les matins » « Mal-
qré son handicap, efle est tou-
Jjours dispanible pour les autres.
Elle me fascine », dit delle Alain;
I'un des coureurs engagés dans
I'aventure, Le 20 juin, a la fin des
zogkm, il y aura un lacher de
ballons et des larmes de fatigue.
Mais tous seront inondeés par la
jote d'avoir accompli une perfor-
i et} i

la Joie de vivre. « i fe follait, car
mon espérance de vie élait, au
départ, de cing ans. Dix ams plus

du commun.

ANTHONY ASSRMAT

eﬂmastqsanldlup!nmd!mwpm!mdm
abnmmdedmarspwrlannlﬂids
cas. Ce

|a cause génétique mﬁg.nqued:ns
10 % des cas. nmgo % des patients,

clest |a cause

g menm incannue, ndif) », La nujv—

uheuse. fa_ﬂ-ﬁ-dlmmtmu Installé
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	Soutenez une association déterminée à vaincre la maladie.
	L’HTAP ou HyperTension Artérielle Pulmonaire une maladie rare et mortelle qui obstrue progressivement la circulation pulmonaire.
	La matinée est un temps fort pour l’association car elle permet de sensibiliser le public différemment.
	Les participants vont donner leur souffle pour des patients qui en manquent cruellement.
	Les actions «A Pleins Poumons »  ont du souffle.
	Documents nécessaires :
	Inscription préalable :
	Inscription sur place :
	Programme de la matinée :
	PARC DE GERLAND
	405 avenue Jean Jaurès
	69007 LYON
	Contact presse :
	Contact organisation :
	Une équipe de bénévoles soudés organise la course et gère la logistique pour que la course dans les meilleures conditions.
	Informer et soutenir, deux valeurs clés de l’association.
	Pour HTAPFrance, l’échange s’envisage de plusieurs façons.
	Des actions de sensibilisation grand public.
	Toutes les actions organisées visent un objectif commun.
	Le groupement d’intérêt scientifique est capital pour les patients, il représente les meilleures chances de trouver un traitement à la maladie.
	Les patients souffrant de la forme idiopathique ont vu une réelle amélioration de leur survie depuis l’arrivée de nouveaux médicaments et d’innovations thérapeutiques apparues depuis les années 1990.
	Une enquête de la CNAM recense au moins 500 morts pour 2,9 millions d’utilisateurs en 30 ans de commercialisation.
	Il est bien à l’origine de certains cas de la maladie rare qui touche les valves du cœur et peut être mortelle.

