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Le Prix de I’Académie Nationale de Médecine 2020
décerné au Pr Seiamak BAHRAM,

professeur de Médecine (Immunologie) a I'Université de Strasbourg,
directeur de 1'U1109 de I'INSERM, du LabEx Transplantex, porteur du projet
PACIFIC et chef du laboratoire d'immunologie aux Hopitaux Universitaires
de Strasbourg.

Le Prix de I’Académie Nationale de Médecine consacre plusieurs découvertes récentes réalisées au
sein du laboratoire d’'Immunologie des Hopitaux universitaires de Strasbourg et de I'Unité 1109 de
I'INSERM, grace a I'application des techniques de biologie de haut débit — de séquencage d’exomes
aux analyses multi-OMICS — dans la dissection moléculaire de diverses pathologies ayant affaire a

I'immunologie et a I'hématologie.

Internationalement reconnu pour sa découverte de nouveaux genes d’histocompatibilité chez
'homme dans le cadre des greffes d’organes, le Pr Seiamak Bahram a également orienté ses
recherches depuis plusieurs années vers la génétique des maladies immunitaires et hématologiques
en appliquant des approches haut-débit, notamment dans le séquencage des génomes, et des
approches dites multiomiques.

La complémentarité de ces techniques de biologie haut-débit a permis I'identification du défaut
génétique de certaines maladies comme les formes graves de neutropénie congénitale qui se
caractérisent par un déficit sévere en globules blancs.

Ses travaux concernent aussi bien les pathologies monogéniques que celles dites complexes. Ainsi,
pour les maladies auto-immunes dont les causes sont souvent multifactorielles et pour lesquelles le
séquengage du génome seul ne permet pas d’identifier systématiquement le géne défectueux,
I'application massive et inédite de ces technologies multiomiques, qui étudient la globalité d’un
systeme, s’est révélée essentielle pour réussir a en identifier le processus pathogéne.

« L’identification de cette nouvelle maladie immunitaire va aussi permettre de
progresser dans I’étude du déficit des globules blancs lors de chimiothérapie »

« En étudiant trois cas pédiatriques graves de déficit en globules blancs, nous avons réussi a décrire
une nouvelle maladie et son phénotype complet, précise le Pr Bahram. Nous avons en effet identifié
un géne, SRP54, dont les mutations provoquent une forme sévere de neutropénie congénitale. Cette
découverte ouvre une nouvelle voie pour étudier le déficit en globules blancs et pour essayer de trouver
un traitement qui permettrait de palier au déficit de ce géne. Mais il peut aussi étre intéressant pour
les patients atteints de cancer qui ont une chute du niveau de leurs globules blancs au cours d’un
traitement par chimiothérapie. »

L’identification d’un nouveau déficit immunitaire primitif causé par des mutations du géne NCKAP1L
a également permis d’expliquer I'état hyperinflammatoire qui peut étre associé a cette nouvelle
maladie. « Non seulement c’est important pour les parents de mettre un nom sur la maladie de leur
enfant mais cela ouvre aussi des champs pour la thérapeutique et le diagnostic prénatal. »
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Des centaines de cas du monde entier sont soumis chaque année au laboratoire du Pr Bahram qui
s’intéresse aussi au systéme immunitaire chez I'enfant et I'adulte et a lancé, a ce titre, le projet du
futur institut PACIFIC (http://www.ihu-pacific.org/) visant a amener ces approches multiomiques
aupres du patient individuel. « Nous souhaitons rassembler en un méme lieu les médecins qui suivent
les patients, le laboratoire qui réalise le diagnostic et les plateformes et unités de recherche, afin que
le patient ne subisse plus d’errances de diagnostics et profite des meilleures avancées de la recherche
en la matiére. Comme pour les cas pédiatriques pour lesquels nous avons appliqué les procédés
multiomiques, le dispositif clinique de PACIFIC permettra a la recherche d’étre utile et applicable a
chaque cas de patient. »
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A PROPOS DES HOPITAUX UNIVERSITAIRES

DE STRASBOURG (HUS) :
EXIGENCE ET INNOVATION
AU SERVICE DU PATIENT

Premier employeur d'Alsace, les HUS sont composés de
cing établissements. Ils assurent une mission de soin mais
également de recherche et d'enseignement.

Leur spécificité de Centre Hospitalier Régional Universitaire
(CHRU) leur permet dassurer aussi bien des soins courants
a la population de Strashourg et de ses environs, que de
prendre en charge des patients aux maladies complexes ou
rares issus de secteurs géographiques plus éloignés.

Les HUS en 2019, ce sont:

» 800 000 consultations

» 401 greffes

» 5 988 Accouchements

» 11 853 personnels, dont 2 948 médecins

» 1316 professionnels formés
dans les 7 écoles et instituts
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