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Publications importantes

Efficacité du Modiodal dans I” hypersomnie dans le SPW
Efficacité d’ une administration d’ ocytocine intranasale
sur les épisodes disruptifs, les tendances a la tristesse,
et la confiance aux autres

Imagerie ceérébrale dans le SPW

En cours
Publication du PNDS

Article sur les hypotheses physiopathologiques
Article sur I’ imagerie cérébrale
Base de données adultes :cohorte d’ Hendaye

Base de données adultes: cohortes Paris-Toulouse
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Evaluation de I’ effet de I’ ocytocine administrée en pulvérisation nasale sur les
compétences sociales, le stress, I’ anxiété et le comportement alimentaire chez des
patients adultes présentant un syndrome de Prader-Willi : Etude pilote

- Etude pilote, randomisée, contrdlée, en double aveugle

- 24 patients séparés en 2 groupe (groupe Placebo et groupe OT) appariés selon le sexe et le Ql
- Traitements: 3 pulvérisations dans chaque narine (24 Ul d’ OT ou sérum physiologique)

- Observations cliniques avant et aprés administration du traitement

- Tests psychologiques aprés administration du traitement

Pulvérisation nasale

OT/ Placebo

45 min

V1

Inclusion des patients
appariés 2 par 2 sur le QI ¢ 7> |

V2 V3 V4 V3 V6

——
SN
——
s

i Tests
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T ADOS , (enwiron 1h30)
ECG TECG

F
4

Grilles d’observation du niveau de stress, d anxiété et du comportement alimentaire
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Effets sur le comportement

Tous les patients Patients avec deletions
(n=24) (n=19)

Effets Effets Effets Effets

Precoces Retardes Precoces Retardes

Tendances a I’isolement P=0.28 P=0.07 P=0.60 P=0.08
Tendances a la tristesse P=0.99 P=0.17 P=0.07
Tendances dépressives P=0.99 P=0.15 P=0.94 P=0.34
Mauvaise estime de soi P=0.32 P=0.32 P>0.99 P>0.99
Auto-mutilation P=0.99 P=0.48 P=0.29 P=0.40
Conflits inter-personnels P=0.07 P=0.93 P=0.29 P=0.96

Coleres P=0.62 P=0.61

Interét pour les relations P=0.68 P=0.09 P=0.61 P=0.05
Interét pour les relations P=0.63 P=071 P=0.17 P=0.14

amourcuses

Confiance aux autres P=0.54 P=0.02 P=0.34 < P=C.05 ?

Tauber et al sous presse 2011
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Effet sur le niveau de stress, d’ anxiété et le comportement alimentaire (1)

Le comportement alimentaire, le niveau de stress et d’ anxiété ont été évalués par des grilles d’ observation
standardisées mises au point par I’ équipe de I’ Hopital marin d’ Hendaye et utilisées en routine de maniére
quotidienne pour tous les patients.

» Observations réalisées en double aveugle pendant 5 jours (2 jours avant, le jour J et 2 jours apres
I” administration du traitement) notées sur des grilles.

» Cotation effectuée par la méme personne (P. Copet)

:> effet sur le comportement alimentaire

5/12 moins faim OT
112 P

Tauber et al sous presse 2011
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PET scan perfusion imaging in the Prader-Willi
syndrome: new insights into the psychiatric and
social disturbances

Carine Mantoulan®*”, Pierre Payvoux'**, Gwenaélle Diene”, Mélanie Glattard™”,
Bl‘!'nillll".?l‘.R.l.l‘L'l' ', Catherine Molinas'"", Annick St-\l'.)". Monica Zilbovicius"”,
Pierre Celsis"* ' and Marthé Tauber' "’

Joumal of Cerebral Blood Flow & Metabolsm (2010) 0,

Anterior cingulum TOM,
empathy, movements initiation

tFJ'gl Table 2 Hypoperfused brain regions in patients with PWS

bra

hyp Bruin region Brovimann's ama

unc

will Limbic lobe, ants neul I 6, 30, 30 i 4
Cingulate gyrus I 234 47
Superior tempaoral gyrus BAlS K 2 42 $..

BA 0.8

Frontal lobe, right orbitofrontal gyrus I 1 B 4
Parietal lobe. postoontral gvrus BA 2 )

MNI, Montreal Neurclogcal Insteute; FWS, Prader- Wil syndrome
! ates in MNI space at height threshold
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Etude pilote
Evaluation de la tolérance d’ une administration intra-nasale d’ 1 UI
d’ Ocytocine chez des nourrissons présentant un syndrome de Prader-Willi
et de son effet sur la succion et |la prise alimentaire

v' Etude monocentrique (Toulouse)

v Inclusion de 6 nourrissons ageés de 15 jours a 5 mois,
avec diagnostic génétique confirmé

v' Administration intra-nasale de 1 UI d’ OT, une seule prise
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Study of early endocrine profile in infants with Prader-Willi syndrome
(PWS) in order to unravel the switch from early feeding difficulties
to obesity and hyperphagia.

Investigateur principal . Maithé TAUBER, Toulouse, FRANCE

Co-Investigateurs:

> Anita HOKKEN-KOELAGA, Rotterdam, NETHERLANDS
> Berthold HAUFFA, Essen, GERMANY

»Anthony GOLDSTONE, London, UNITED KINGDOM
»Véronique BEAULOYE, Brussels, BELGTUM

»>Ricard NERGARDH, Stockholm, SWEDEN

»Bourses de la Societe Européenne d'endocrinologie pediatrique
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Objectifs

vObjectif lare; description de I'évolution des taux circulants des
hormones impliquées dans la régulation de I'appétit et de le prise
alimentaire pendant les 4 premiéres années de vie.

v'Objectif 2¢%re: constituer une sérothéque qui pourra servir a d'autres
projest de recherche, par ex I'étude des hormones impliquées dans
I'hypogonadisme.

Design
Etude prospective multicentrique, a la fois longitudinale (période d'inclusion
2 ans) et transversale (comparaison avec des contrdles appariés sur I'age)

de constitution d'une sérotheque liée a une base de données médicales.
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Financements

v' Association Prader-Willi France 14 400 euros

v' European Society for Pediatric Endocrinology grant
v/ 20 000 euros 1¢e année
v 10 000 euros 2¢me année

Date de démarrage

Novembre 2011 pour les démarches administratives
Mars 2012 pour les inclusions
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Projets de recherche clinique

« -Etudes comparatives imagerie cérébrale des enfants autistes et
des enfants qui présentent un SPW

« -PHRC Effets de I’ OT en administration prolongée chez les adultes
(soutien prévu aussi de la fondation pour la recherche sur le SPW)

« -Analyse des résultats chez les nourrissons et écriture d” un
nouveau projet

 -PHRC Topiramate

« -PHRC traitement des prématures pubarches Dr Iréne Netchine
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Physiopathologie du syndrome de
Prader-Willi : dysfonctions et
sensibilites hormonales

Maithé TAUBER
INSERM UMR 1043
Centre de Référence du SPW
Hopital des enfants
CHU Toulouse
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Unité INSERM UMR1043 Equipe 12
Mécanismes moléculaires de la croissance, de I’ ostéogenése et
de I’ ostéolyse, biothérapies

Evaluation AERES Décembre 2009 et re-création en 2010 au sein du CPTP : Pr R Liblau

Responsable Pr JP Salles

- Hughes Chap, PU-PH

- Rémi Poupot, PU

- Jean Luc Davignon, DR

- Isabelle Gennero, MCU-PH
- Maithe Tauber, PU-PH

- Jean Pierre Salles, PU-PH

- Sanaa Eddiry, doctorante
(co-direction JP Salles et M Tauber)

Sensibilité hormonale, croissance, ostéogenése et Syndrome de Prader-Willi (SPW)
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