Transcription

Présentateur 1
Les podcasts de l'UA. 
Isaora BACQUET : 
Bonjour à toutes et à tous et bienvenue dans " À la découverte de vos mitochondries", une émission qui vous présente les chercheurs de l'équipe MitoLab à Angers et leurs recherches. Aujourd'hui, je suis en compagnie de Guy Leners. 
Bonjour Guy.
Guy LENAERS :
Bonjour Isaoura.
Isaora BACQUET :
Pouvez-vous vous présenter ?
Guy LENAERS :
Guy Lenaers, je suis directeur de recherche au CNRS et j'anime l'équipe MitoLab depuis maintenant huit ans, ici, à l'Université d'Angers.
Isaora BACQUET :
Quelle est votre thématique de recherche aujourd'hui ?
Guy LENAERS :
Alors, ma thématique de recherche depuis 25 ans, et qui continue aujourd'hui, concerne les neuropathies optiques héréditaires. Ce sont des maladies mitochondriales qui vont altérer la vision des patients.
Isaora BACQUET :
Avez-vous des exemples de maladies ?
Guy LENAERS :
Bien évidemment, on a deux maladies principales sur lesquelles on travaille au laboratoire, qui sont l’atrophie optique dominante ou la maladie de Kjer, et, la neuropathie optique héréditaire de Leber. Toutes les deux sont des maladies mitochondriales cécitantes. En l'occurrence, elles vont plonger les patients dans une altération profonde du champ visuel, et en particulier du champ visuel central qui permet de regarder.
Isaora BACQUET :
Mais alors, concrètement, quel est le rôle de nos mitochondries dans ces maladies ?
Guy LENAERS :
Alors, l'œil est l'organe qui va capter l'information lumineuse. Cette information, une fois qu'elle est captée par la rétine, doit être transmise au cerveau et ceci grâce au nerf optique. Le nerf optique est composé de nombreuses cellules nerveuses dont les axones, donc les fils, vont transduire l'information visuelle depuis la rétine jusqu'au cerveau. Il y a 1,2 million d'axones par nerf optique, donc, entre la rétine et le cerveau, qui vont transduire 15 informations par seconde. Cela veut dire que chaque nerf optique va transmettre 20 millions d'informations toutes les secondes entre un œil et le cerveau, 40 millions au total, puisqu'on a deux yeux. Et ce processus-là est extrêmement énergivore parce que transmettre une information, ça coûte de l'énergie. C'est 80% de l'information qui arrive au cerveau. Donc, je vous laisse imaginer ce que ça peut demander comme énergie pour transmettre jour et nuit, toutes les secondes de notre vie, une information depuis notre rétine vers le cerveau. Bien évidemment, lorsque les mitochondries qui fournissent cette énergie sont altérées, et bien c'est principalement la vision qui va être affectée.
Isaora BACQUET :
Quels sont les objectifs de vos travaux ?
Guy LENAERS :
Alors moi, j'ai eu la chance de découvrir le gène principal des neuropathies optiques héréditaires, responsable de cécité, il y a maintenant 25 ans. Donc, à partir de cette découverte, on a pu bien évidemment mettre un diagnostic génétique sur une certaine quantité de nos patients, pas tous. Depuis cette découverte, il y a maintenant 25 ans, nous avons découvert beaucoup d'autres gènes qui étaient responsables de cette maladie. C'est une maladie complexe qui va impliquer des mécanismes complexes affectant la mitochondrie, avec beaucoup de gènes qui sont impliqués dans la génération de cette maladie.
Isaora BACQUET :
Quelles sont les dernières grandes avancées dans le domaine ?
Guy LENAERS :
Alors évidemment, depuis ses 25 ans, on a essayé de comprendre cette maladie de savoir pourquoi, lorsque les mitochondries étaient affectées, eh bien, c'était principalement le nerf optique qui était touché et donc qui entraînait une cécité chez nos patients. Et ce qu'on a mis en évidence, c'est que la structure dynamique des mitochondries, puisqu'elles fusionnent, elles fissionnent, elles discutent entre elles, étaient altérées et que ça avait des conséquences néfastes pour le fonctionnement du nerf optique. Derrière ça, une fois qu'on a compris, nous avons travaillé sur la mise au point de solutions thérapeutiques pour ces maladies, à la fois par une approche pharmacologique, nutritionnelle et par une démarche de thérapie génique. Donc, ces deux approches sont maintenant brevetées en cours de transfert vers des sociétés privées, pour que d'ici quelques années, on puisse réaliser les premiers essais cliniques chez les patients et à moyen terme, imaginer que ces démarches thérapeutiques puissent s'appliquer à l'ensemble des patients atteints de neuropathie optique héréditaire.
Isaora BACQUET :
Que peut-on attendre des futures recherches dans le domaine ?
Guy LENAERS :
Concrètement, de pouvoir mieux comprendre encore cette maladie, mieux la diagnostiquer, définir des critères cliniques pertinents qui nous permettent d’évaluer les solutions thérapeutiques qu'on va appliquer aux patients et réaliser des essais cliniques qui, à moyen terme, j'espère, apporteront la preuve de principe que les solutions thérapeutiques que nous avons élaborées au niveau du laboratoire sont efficaces et puissent être appliqués à l'ensemble des patients qui ont été recrutés, qui ont été diagnostiqués en local au CHU d'Angers, mais aussi de manière nationale au sein des centres de référence maladies rares, qu'ils soient sensoriels ou mitochondriales.
Isaora BACQUET :
Et bien merci beaucoup Guy d'avoir été présent avec nous. 
Merci à vous de nous avoir écoutés. 
Rendez-vous la semaine prochaine pour un nouvel épisode.
