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Des structures de proximité
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e Coordination : structuration de

I'offre de soins

Expertise

Recherche : translationnelle,
clinigue ou organisationnelle
Enseignement et formation

Assurer une prise en charge et
un suivi de proximité pour les
patients (maillage territorial)
Participer a 'ensemble des
missions du Centre de
Référence

CENTRE DE COMPETENCE
HTAP
Dr Delphine HOREAU-
LANGLARD




Centre de référence de I'Ouest : troubles du rythme héréditaires

e Labellisé en 2004 —Plan maladies rares 2004

Derniere labellisation en 2017 pour une période de 5 ans

* Filiere de santé CARDIOGEN en 2014
e Réseau européen GUARD-HEART en 2016

Pathologies prises en charge

Syndrome de Brugada

Syndrome du QT long

Syndrome du QT court

Dysplasie arythmogene du ventricule droit
Tachycardies ventriculaires cathécolergiques
Troubles de la conduction familiaux

.. , o33\ European
Syndrome de repolarisation précoce = 9:i.ii Reference
0o0' Network

for rare or low prevalence
complex diseases

Mort subite o cases

(ERN GUARD-HEART)

Fibrillation auriculaire familiale

* Equipe de spécialistes

Nantes : 2 rythmologues, 1 pharmacienne responsable
des analyses moléculaires, 1 chef de projet, 7
infirmieres/attachés de recherche clinique, 1 secrétaire
médicale, 1 psychologue

* Et des chercheurs (unité INSERM,CNRS)
Nantes : Inserm UMR 1087/CNRS UMR 6291
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Centre de référence de I'Ouest : troubles du rythme héréditaires

e Un site coordinateur : Nantes
Pr Probst Vincent

e Un site constitutif : Bordeaux

Pr Frédéric Sacher

* Travail en réseau avec 15 centres de \ sond?
compétences associés

e Réunion d’expertise hebdomadaire

/#\ ® site coordonnateur

@ site constitutif ® CCMR
I'institut
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Centre de compétence de Nantes : Cardiomyopathie

* Rattaché au Centre de référence maladies cardiaques héréditaire — Pitié Salpétriere
Pr Philippe Charron
* Coordinateur : Pr Jean-Noél Trochu

Pathologies Organisation

* Cardiomyopathie hypertrophique * Equipe:

* Cardiomyopathie Dilatée 3 cardiologues experts :

« Amylose cardiaque Pr Jean-Noél Trochu / Pr Thierry Le Tourneau/

Dr Nicolas Piriou
2 IRC (ETP 0,5)

Non compaction du ventricule gauche

e Réunion d’expertise mensuelle
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Syndrome de Marfan et

abba raontac

Centre de compétence de Nantes :
M3C

e Rattaché au Centre de référence national sur les Rattaché au Centre de référence national M3C — Hopital
syndromes de Marfan et apparentés — Hopital Bichat Necker
* Coordinateur : Dr Laurianne LE GLOAN, Dr Bertrand ISIDOR ¢ Coordinateur : Dr Alban BARUTEAU

Pathologies Pathologies

* Syndrome de Marfan Cardiopathies congénitales foetales, pédiatriques et adultes

* Aortopathies génétiques

Centre de compétence de Nantes :
Hypertension Pulmonaire

Organisation

* Rattaché au Centre de référence national de 'HTAP — )
Hépital Bicétre Réunion d’expertise pluri-disciplinaire

* Coordinateur : Dr Delphine HOREAU-LANGLARD
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Nos activités en pratique

Prise en
charge des

patients
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Diagnostic

Evaluer le risque de mort subite

Choisir et mettre en ceuvre une prise en
charge adaptée

Bilan clinique initial

Information du patient

Recueil du consentement libre et éclairé
Dépistage génétique Prélevement sanguin

Analyse moléculaire a visée diagnostique

Rendu génétique

Enquéte et dépistage l Information des apparentés

familial Dépistage clinique et génétique




Dépistage familial

Enjeu
* Dépister les personnes les plus a risque de faire un évenement cardiaque grave

* Mise en place de mesures de prévention et de soins

Information des apparentés

Article L1131-1-2 du code de la santé publique
3 possibilités pour I'information des apparentés a risque d’étre porteurs
de I'anomalie génétique:

1) Directement par le patient

2) Par le médecin : envoi d’une lettre anonymisée

3) Refus d’informer
Présentation

Responsabilite civile engagee « Organisation locale du dépistage familial »

Le mentionner dans le dossier

Ateliers paramédicaux a 14h45
A. Rajalu / G. Coste

Dépistage clinique +/- génétique
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Nos activités en pratique

A

nique initial

CLINIQUE

Prise en ynsentement libre et éclairé
charge des \étique .t sanguin
patients .10léculaire a visée diagnostique
. génétique

k vostic
“le ricque de mort subite

.. et mettre en ceuvre une prise en
charge adaptée

RECHERCHE

Activité de recherche
Mettre en place ou participer a des études visant
a améliorer la compréhension et les stratégies  [JeEIGIIGCS
thérapeutiques dans ces pathologies » et génétique

I'institut
duthorax



Centre de référence des maladies
rythmiques héréditaires

CHU de Nantes
Hopital Nord Laennec
RDC bas

@ :(02401) 65714
@: cardio.genetique@chu-nantes.fr

Centre de compétence Maladies
Cardiaques Congénitales Complexes

(M3C)

CHU de Nantes
Hopital Nord Laennec et
Hopital Mere enfant

@ :(02400) 83490
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Service de génétique médicale

CHU de Nantes
Hopital Mere enfant

= : (02400) 83245

Centre de compétence HTAP

CHU de Nantes
Hopital Nord Laennec
& :(02400) 65235

Centre de compétence
Cardiomyopathie

CHU de Nantes
Hopital Nord Laennec
RDC bas

= : (02447) 68541
(02401) 65714

Centre de compétence Syndrome de

Marfan et apparentés

CHU de Nantes
Hopital Nord Laennec et
Hopital Mere enfant

= (02401) 65375
(02400) 83245




