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Les maladies rythmiques héréditaires font parties des 
maladies rares
Peu d informations sont disponibles sur ces pathologies
Lambition de la recherche est multiple:

Mieux comprendre les bases physiopathologiques
Développer de nouveaux outils diagnostiques
Mieux évaluer le risque rythmique
Proposer des prises en charge thérapeutiques mieux adaptées



Nécessité de constitution de grandes bases de 
données pour mieux connaître ces pathologies
Travail collaboratif en réseau 
Collaboration étroite entre cliniciens et généticiens
Collaboration avec les patients et les associations



Organisation du réseau

Basée sur la participation des centres de 
compétences
Mise en réseau d un outil informatique commun 
sécurisé
Mise en place d une plateforme pour les 
biocollections



Lune des plus importantes biocollection au monde

Biocollection majeure

1066

673

1950

1685

1363

1009

0

500

1000

1500

2000

2500

Brugada QTL RAC

N
o

m
b

re
 d

'é
ch

n
at

il
lo

n
s

Cas index

Famille



Lune des plus importantes biocollection au monde

Biocollection ADN
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Genechoc: identification des marqueurs génétiques 
impliqués dans la survenue de choc

FASTER: identification des variants génétiques 
impliqués dans la mort subite extra-hospitalière



Identification des facteurs génétiques impliqués 
dans la modulation du risque rythmique chez les 
patients atteints d un syndrome du QT long

Valeur respective de l épreuve d effort et du test 
à l adrénaline chez les patients atteints d un 
syndrome du QT long de type 1 et 2



Étude QUIDAM: évaluation de l intérêt de la Quinidine
dans le syndrome de Brugada

Identification des variants fréquents impliqués dans le 
syndrome de Brugada

Evaluation des marqueurs électriques de pronostic 
dans le syndrome de Brugada



Identification des formes héréditaires de repolarisation 
précoce

Identification des facteurs génétiques impliqués dans le 
syndrome de repolarisation précoce

Evaluation des facteurs cliniques et électriques 
impliqués dans le syndrome de repolarisation précoce


