[image: image1.jpg]


[image: image2.png]


[image: image3.jpg]»
Y&\\anc o

Maladies Rares






cardiologie génétique, (Nantes).







Le syndrome du QT long congénital
est une pathologie cardiaque, génétique, grave, à l’origine de certains troubles du rythme pouvant entraîner

malaises et mort subite

chez des sujets jeunes  apparemment en bonne santé 

L’émotion, le stress, le bruit, l’effort, la prise de certains médicaments peuvent déclencher à eux seuls les malaises et pertes de connaissances.

Deux formes génétiques du syndrome sont connues :

- Une première forme, rare, le syndrome du QT Long de Jervell et Lange-Nielsen. Ce syndrome associé à des symptômes sévères tels que la surdité dès la naissance, est de type récessif autosomique.

-Une seconde forme, plus fréquente, le syndrome du QT Long de Romano-Ward qui est de transmission autosomique dominante.. 

Huit gènes différents peuvent être impliqués et donner des variantes de la maladie.

Le syndrome acquis du QT Long pourrait être en réalité une mise en évidence ou le révélateur de la maladie déclenchée par la prise médicamenteuse, (Forme frustre de la maladie). 

Un syndrome du QT long congénital 

NON Diagnostiqué
C’est :

· Une personne sur  2 dans une famille atteinte et une sur 4000 dans la population

· 5% des morts subites du nourrisson.

· Des malaises et des syncopes invalidants, pouvant être graves et même entraîner la mort, parfois sans signes précurseurs.

· Une moyenne d’age d’un premier accident cardiaque situé vers 12 ans.

· Des risques pris en faisant du sport, des compétitions, lors de la prise de certains médicaments, lors d’une émotion, d’un événement heureux ou malheureux, de certains bruits, réveils, sonneries de téléphone…..

· Des familles parfois décimées et dans la souffrance.
Un syndrome du QT long congénital 
Diagnostiqué

 
C’est :

· Une prise en charge familiale.

· Un traitement qui nous protège à 99% 

· Une surveillance médicale régulière.

· Une liste de médicaments à éviter.

· Une vie quasi-normale en prenant quelques précautions.

· La possibilité de faire du  sport dans certains cas, certaines conditions et selon l’avis médical.

· Une sécurité que l’on apprend à apprécier avec le temps.

· Des centres de références et de compétences des maladies du rythme cardiaque héréditaires, que médecins et patients peuvent consulter pour une meilleure prise en charge de la maladie.

Maladies rares info services : 0 810 63 19 20

Santé Info Droit : 0 810 004 333




L’association


 « Bien vivre avec le QT long »  a pour objectif de :


	- Faire connaître le syndrome du QT long congénital et sensibiliser les pouvoirs publics à l’importance de sa prise en charge.


	-Apporter une aide technique et morale aux familles confrontées au syndrome du QT long congénital.


	-Contribuer à l’effort de recherche médicale et à l’amélioration des pratiques de soins.


	-Mettre tout en œuvre pour affronter et lutter contre ce syndrome





Plus Particulièrement :


Convaincre les familles, les pouvoirs publics et les assurances qu’un patient diagnostiqué et traité court moins de risque que la moyenne de la population. 


Obtenir la reconnaissance du 100% pour toutes les personnes  porteuses du syndrome afin de faciliter la prévention 


Inciter à la mise en place des défibrillateurs automatisés dans les salles de sport et les établissements scolaires et à la formation pour leur utilisation


 Surveiller que la formation aux premiers  secours obligatoire dans les établissements scolaires ne soit pas négligée





CONSEIL SCIENTIFIQUE  ET MEDICAL :





 Pr Vincent Probst : 	Hôpital G &R Laënnec,


			Institut du thorax (Nantes)    


			02 40 16 57 00





 Dr Isabelle Denjoy : 	Hôpital Lariboisière (Paris)  


			01 49 95 81 84


			Hôpital Robert Debré  (Paris) 


			01 40 03 21 89	





Dr J-Marc Lupoglazoff : Hôpital Robert Debré (Paris)


 01 40 03 21 89


                                        Centre Cardiologique du Nord 			(CCN) Saint Denis–Porte de Paris 





 Dr Elisabeth Villain :	Hôpital Necker  (Paris)  


   			 01 44 49 43 42
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Les centres de référence


Ce sont des structures d’excellence médicale et scientifique pour le recours et l’expertise sur les maladies rares .Ils sont chargés d’identifier et de structurer une filière de soins spécialisée dans la prise en charge des pathologies concernées et doivent en outre faciliter l’amélioration des connaissances sur ces pathologies.(Dr Alexandra Fourcade, forum national AMR)


Centres de référence des troubles du rythme cardiaque génétiques :


Dr Isabelle Denjoy, Hôpital Lariboisière, 


2, rue Ambroise Paré –


 75010 PARIS   Tél : 01 49 95 81 84


Pr Hervé Le Marec, Pr Vincent Probst, 


CHU Guillaume et René Laennec. Clinique cardiologique – 


44000 NANTES. Tél : 02 40 16 57 00


Pr Chevalier : Hôpital cardiologique,


28, avenue du Doyen Lépine


69677 BRON CEDEX. Tél : 04 72 35 70 27


      Centre de référence des maladies cardiaques héréditaires


Dr Philippe Charon


Hôpital de la Pitié Salpêtrière. 


47 bd Hôpital 75013 PARIS 





Les centres de compétences représentent l’échelon de soin à proximité des patients. Ils ont  pour rôle d’établir le diagnostic, de mettre en œuvre la thérapie lorsqu’elle est disponible, d’organiser la prise en charge des patients, en lien avec les centres de références labellisés et les structures médico-sociales de proximité.(Guillaume Huart, forum national AMR) 


 


« Bien vivre avec le QT long » a pour mission de travailler avec ces différents centres et de diffuser l’information afin que médecins et patients puissent obtenir l’aide la mieux adaptée à la prise en charge du syndrome. Elle a un rôle de lien entre les patients, les médecins et les différents centres de prise en charge.





Merci d’adresser vos cotisations ou vos dons à l’ordre de  « Bien vivre avec le QT long »


                       249, rue d’en haut


60250   THURY SOUS CLERMONT





Mr, Mme, Melle …………………………………. 


Adresse ………………………………………………………………………………………………….


Tel :…………………..Mail………………………





Membre adhérent (appartenant à une famille atteinte par le QT long)       		15 €  minimum


Membre bienfaiteur.		     		


	Les dons donnent droit à réduction d’impôts de 66% 	


 

















            UN MALAISE





UN ELECTRO-CARDIOGRAMME





   UNE MESURE DU QT





     DES VIES SAUVEES





Bien vivre avec le QT long


249, rue d’en haut.


60250   THURY SOUS CLERMONT


03 44 26 09 92


Mail : � HYPERLINK "mailto:bienvivre.qtlong@wanadoo.fr" ��bienvivre.qtlong@wanadoo.fr�


� HYPERLINK "http://www.orpha.net/associations/QTlong/" �www.orpha.net/associations/QTlong/�














� INCLUDEPICTURE "http://www.qtsyndrome.ch/EKG2.GIF" \* MERGEFORMATINET ���





LE SYNDROME DU QT LONG CONGENITAL est une pathologie cardiaque, génétique, grave, à l’origine de certains troubles du rythme
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