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La science pour la santé
From science to health

L’année 2018 aura été marquée par la construction d’un plan 
stratégique qui organise la convergence des forces dans  
la lutte pour la guérison.
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“ Nul doute que les réalisations 
de l’année 2018 
constituent le fondement 
des succès de demain.”

“ Plus que jamais, 
nos 250 experts sont dans 
les starting-blocks pour faire 
rayonner la Myologie !”

/// MESSAGE DU DIRECTEUR MÉDICAL 
ET SCIENTIFIQUE

L’année 2018 a été marquée par de 
nombreuses réalisations qui préfigurent la 
future Fondation de Myologie. 

Le centre de recherche a été évalué 
positivement par l ‘HCERES. Il sera recréé 
en 2019 avec 8 équipes et 2 groupes.  
Sa dynamique de découvertes se 
poursuit avec la publication d’articles de 
haut niveau et la maturation de brevets.  
La première cartographie cellulaire du 
muscle squelettique a été réalisée à l’Institut 
et nous en sommes fiers ! Les travaux de 
Martine Barkats sur la thérapie génique 
sur la SMA ont donné lieu à un accord 
de licence entre Avexis et Généthon. Les 
résultats sont spectaculaires pour les 
enfants (l’essai devrait démarrer en 2019 
en France à I-motion) notre plateforme 

d’essais pédiatriques située à l’hôpital 
Trousseau. Plus de 25 essais cliniques et 
histoires naturelles sont menés au sein de 
l’Institut de Myologie

Par ailleurs, des financements importants 
ont été obtenus pour des projets d’envergure 
sur la mesure de l’activité du diaphragme.  
Un travail sur la prise en charge des 
fluides par notre banque de tissus pour la 
recherche, la Myobank, a été amorcé. 
L’Institut est également fier de coordonner 
l’European Reference Network (ERN) 
sur les maladies neuromusculaires, une 
coordination assurée par le Dr Teresinha 
Evangelista. 

L’Institut de Myologie poursuit sa dynamique 
d’acteur majeur des soins et de l’innovation 
dans le traitement des maladies neuro-
myologiques capitalisant sur l’originalité de 
son organisation autour du patient.

“
Éditorial

/ MOT DE LA PRÉSIDENTE

Que de chemin parcouru depuis aux cotés 
de nos partenaires historiques que sont 
l’AP-HP, l’INSERM, Sorbonne Université et 
le CEA ! La Myologie, science et médecine 
du Muscle, est le fer de lance des thérapies 
innovantes et l’Institut de Myologie, grâce 
à son approche pluridisciplinaire est parmi 
les leaders mondiaux de la Myologie, 
tant au niveau de la recherche, que du 
diagnostic, de l’évaluation, du soin et du 
suivi de patients atteints de maladies 
neuromusculaires. 

Notre ambition aujourd’hui est de faire 
reconnaitre la Myologie comme une véritable 
discipline. Le Muscle est, en effet, au cœur de 
toute activité et son rôle est essentiel au bon 
fonctionnement de notre organisme. Mieux 
comprendre sa physiopathologie dans toutes 
les situations (pathologiques, entraînement, 
vieillissement) est indispensable pour 
prévenir mais aussi combattre des maladies 
fréquentes ainsi que la perte musculaire qui 
touche nos aînés, de plus en plus nombreux.  

Alors que notre pays accueillera les Jeux 
Olympiques à Paris en 2024, nous devons 
redoubler d’audace et d’énergie pour 

porter le Muscle comme un enjeu de santé 
publique pour tous. C’est pourquoi, demain, 
notre Institut de Myologie doit se transformer 
en Fondation. La Fondation de Myologie 
permettra de démultiplier nos forces, de 
renforcer les collaborations internationales 
et donner un nouvel élan à la Myologie  
au bénéfice du plus grand nombre. 

M 

”

// MESSAGE DE LA SECRÉTAIRE 
GÉNÉRALE

2018, c’est, pour l’Institut de Myologie, 
l’année de l’élaboration de son plan 
stratégique pour les cinq années à venir.
 
Désormais, l’Institut dispose d’une feuille 
de route permettant de faire converger 
toutes les forces vers des objectifs 
communs élaborés ensemble et au 
bénéfice des patients atteints de maladies 
neuromusculaires et de leurs familles. 
Cette démarche a pris plusieurs mois, 
mais il était nécessaire d’y associer 
toutes les forces de l’Institut pour 
permettre l’éclosion des meilleures idées.
 
L’objectif de ce plan est fixé à 2024 car 
les Jeux Olympiques qui se tiendront à 

Paris représentent une opportunité 
exceptionnelle pour la Myologie d’être 
reconnue comme une discipline à part 
entière… un héritage pour la santé de tous.   

Notre Institut y œuvre dès maintenant. 
En 2019, le plan va être déployé avec une 
méthodologie favorisant la co-construction 
avec les équipes et la transversalité 
et multidisciplinarité qui caractérisent 
l’Institut de Myologie. 

	 Il y a plus de 20 ans l’Institut de Myologie était créé  
sous l’impulsion de l’AFM-Téléthon. L’Objectif des familles 
était alors de disposer en France d’un lieu d’expertise  
et d’excellence  pour les maladies neuromusculaires.  

“ L’année 2018 a été marquée par 
l’émergence des thérapies innovantes 
pour les maladies neuromusculaires.  
Notre combat pour vaincre ces 
maladies qui déciment nos familles 
depuis des générations remporte ses 
premières victoires. Une révolution 
médicale est en cours et  l’Institut  
de Myologie doit plus que jamais  
marquer de son empreinte  
les avancées à venir, tant dans  
la recherche sur le muscle dans tous ses 
états que dans l’accès aux traitements 
innovants pour les malades. ”
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Parce que la connaissance du Muscle est  
aujourd’hui un véritable enjeu de santé  
publique, depuis plus de 20 ans, l’Institut  
de Myologie rassemble chercheurs,  
enseignants, médecins et malades au  
service de la science et de la médecine 
du Muscle dans tous ses états.

Mieux 
nous 
connaître

01
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/ 
01 / UNE FUTURE FONDATION, AU 
SERVICE D’UNE DISCIPLINE MAJEURE : 
LA MYOLOGIE

En moins de 30 ans, la Myologie, science 
et médecine du Muscle, est passée d’une 
science balbutiante à une discipline foi-
sonnante. 
La multiplication des pistes de recherche  
et des avancées thérapeutiques a pro-
pulsé le Muscle au rang de modèle  
d’innovation pour la recherche scienti-
fique et médicale. 
Son étude profite au plus grand nombre :  
le muscle malade mais aussi le muscle 
sain, le muscle accidenté, le muscle 
sportif et le muscle vieillissant.

Désormais reconnue par tous comme 
essentielle à l’avancée de la science et 
de la médecine et véritable enjeu de 

santé publique, du fait notamment de 
l’expertise de l’Institut de Myologie, la 
Myologie doit aujourd’hui se doter de 
moyens supplémentaires indispensables 
à la poursuite de son développement.  
La future Fondation de Myologie en 
étendant son champ d’activité sur le 
Muscle dans tous ses états, se fixe pour 
mission d’accompagner cette nouvelle 
phase décisive tout en offrant à la France 
une nouvelle opportunité de consolider 
son leadership dans le domaine porteur 
des biothérapies innovantes.

02 / SES PRINCIPALES MISSIONS

• Favoriser une recherche translationnelle 
innovante et d’excellence au bénéfice  
du patient. 
• Enrichir les connaissances fondamentales 
et physiopathologiques dans les maladies 
neuromusculaires
• Développer l’expertise clinique et favo-
riser l’accès au diagnostic des maladies  
du muscle
• Favoriser la multiplication des essais 
cl iniques, notamment en thérapies 
innovantes
• Développer l’enseignement transversal 
• Développer les collaborations interna-
tionales en Myologie
• Favoriser l’existence et la reconnaissance 
de la Myologie comme discipline scienti-
fique et spécialité médicale
• Enrichir la compréhension des fonctions 
du muscle pour lutter contre la perte d’au-
tonomie et améliorer son fonctionnement 
par l’exercice

03 / UNE APPROCHE PLURIDISCIPLI-
NAIRE DU MALADE AUTOUR DE 8 PÔLES 
ET D’UNE ACTIVITÉ D’ENSEIGNEMENT

• Un centre de référence de pathologies 
neuromusculaires assurant une prise en 
charge médicale globale des patients.
• Un laboratoire d’histopathologie pour 
l’identification et la caractérisation des 
maladies neuromusculaires d’origine 
génétique, de l’enfant et de l’adulte
• Un centre de recherche en Myologie,  
multidisciplinaire composé d’une centaine 
d’experts de l’INSERM, de Sorbonne 
Université et de l’Association Institut de 
Myologie et du CNRS
• Un centre investigateur de premier 
plan pour les essais cliniques internatio-
naux innovants
• Un service spécialisé dans la recherche 
non interventionnelle, en charge des 
bases de données et des registres
• Un laboratoire de physiologie et  
d’évaluation neuromusculaire dévelop-
pant des outils et méthodes d’évaluation 
de la force, du mouvement et de la fonction 
neuromusculaire pour les essais et le 
suivi clinique
• Un laboratoire de Résonance Magné-
tique Nucléaire (RMN) mixte Association 
Institut de Myologie et CEA pour étudier 
l’anatomie, la biochimie et la physiologie 
du muscle dans le cadre du suivi clinique, 
des essais et de la recherche
• Myobank-AFM, une banque de tissus 
à visée de recherche pour collecter, 
conserver et mettre à disposition des 
échantillons biologiques
• Une activité transversale d’enseignement : 
École d’été de Myologie, École doctorale 
complexité du vivant, DIU de Myologie…

04 / UNE PRIORITÉ : L’INNOVATION

> Une plateforme intégrée de la recherche 
fondamentale au soin, autour du patient 

> Une recherche fondamentale et clinique 
à la pointe des biothérapies innovantes 
(thérapie génique, thérapie cellulaire, 
pharmaco-génétique…)

> Des partenariats internationaux (indus-
triels, académiques, réseaux…)

> Des outils novateurs conçus pour me-
surer la force et le mouvement : Myogrip, 
Gripball, Myopinch, Actimyo, Moviplate…

> Plus de 20 innovations brevetées

05 / I-MOTION : UNE PLATEFORME 
POUR LES ESSAIS PÉDIATRIQUES  
INNOVANTS

Située à l’hôpital Trousseau à Paris,  
I-motion (Institute of Muscle-Oriented 
Translational Innovation) est une plate-
forme d’essais cliniques pédiatriques  
innovants dont l’objectif est de développer 
les thérapeutiques pour les enfants  
atteints de maladies neuromusculaires. 

I-motion assure la prise en charge clinique 
et mène une vingtaine d’essais sponsorisés 
par des laboratoires soutenus par l’AFM- 
Téléthon, des académiques ou des  
industriels. Cette plateforme a été créée 
en partenariat avec l’AP-HP, Sorbonne  
Université, l’AFM-Téléthon et l’Association 
Institut de Myologie.

Qui 
sommes 
nous ? 

Créé en 1996 sous l’impulsion  
de l’AFM-Téléthon au cœur
du plus grand centre hospitalier 
européen, la Pitié-Salpêtrière, 
l’Institut de Myologie regroupe 
250 experts du Muscle et de ses 
maladies. Ce centre d’expertise 
international coordonne, 
autour du malade, des activités 
d’évaluation, de diagnostic 
et de soins, de recherche 
fondamentale, de recherche 
appliquée, de recherche clinique 
et d’enseignement, en partenariat 
avec cinq institutions publiques : 
AP-HP, Inserm, université Pierre 
et Marie Curie (UPMC), 
CNRS, CEA.
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1868
Le Dr Duchenne de Boulogne décrit à la 
Pitié-Salpétrière la première myopathie 
qui portera son nom.

1987
Créer un 
institut du Muscle  
le 1er Téléthon donne à l’AFM-Téléthon  
les moyens de lancer un projet ambitieux 
imaginé de longue date : créer un institut  
de recherche et de soins dédié au Muscle  
et à ses maladies. 

928
biopsies
réalisées 
(dont 433 nouvelles 
et 495 ré-analysées)

2004
L’ Institut de 
Myologie est  
labellisé 
Centre de référence 

2015
Ouverture 
d’I-motion
Centre clinique dédié 
aux essais pédiatriques de 
thérapies innovantes

2018
L’institut de Myologie 
coordonne le réseau 
européen de référence 
Euro-NMD

1996
Création 
de l’Institut 
de Myologie 
par l’AFM-Téléthon, l’Inserm, 
l’APHP le CEA et PAris VI

// 20 ans de progrès 

Un mouvement simple
n’est pas un simple mouvement

2018

1987
2003/Ouverture du labora-
toire d’histopathologie.

2004/L’ IDM est  labellisé centre 
de référence des maladies neu-
romusculaires  dans le cadre du  
1er plan national maladies rares.

2005/Ouverture de l’UMR 787 
dédiée à la Myologie.

2011/Création d’un service dédié 
aux essais cliniques.

2012/1er résultats encourageants 
de la thérapie génique pour la 
gamma-sarcoglycanopathie, 
une essai mené en collabora-
tion avec Généthon.

2014/Création du Centre de  
Recherche en Myologie.

2015/Ouverture d’I-motion, 
centre clinique dédié aux es-
sais pédiatriques de thérapies 
innovantes.

2016/ Labellisation du centre 
de référence maladies neu-
romusculaires dans le cadre 

des filières européennes de  
référence (ERN).

2017/L’équipe de Maria Grazia 
Biferi récompensée par la  
Fondation Prize4Life pour ses 
travaux sur la sclérose latérale 
amyotrophique (SLA).

2018/ L’institut de Myologie  
coordonne le réseau européen 
de référence Euro-NMD

1988/Lancement du concours 
architectural pour la construc-
tion du bâtiment Babinski des-
tiné à accueillir notamment 
l’Institut de Myologie.

1990/En attendant la fin des 
travaux, installation dans le 
pavillon Risler d’une consultation 
pluridisciplinaire consacrée aux 
maladies neuromusculaires.

 

1993/Signature du protocole 
d’accord AFM/AP-HP.

1995/Livraison des locaux.
1996/Crétaion de l’Institut de 
Myologie (IDM) par l’AFM-Té-
léthon, l’Inserm, CEA, AP-HP, 
Paris VI. Première leçon de 
Myologie par Michel Fardeau,  
directeur médical et scienti-
fique de l’Institut en ouverture 
du diplôme universitaire de 
pathologies neuromusculaires. 
Installation de l’U153 de l’Inserm
« Développement pathologie et

régénération du système neu-
romusculaire » dirigée par le Dr 
Ketty Schwartz.

1997/Inauguration de l’IDM par 
François d’Aubert, ministre de la 
recherche, et Claudie Haigneré, 
l’astronaute française marraine 
de l’Institut.

2000/Création du Diplôme 
Universitaire (DU) de Myologie.  
Démarrage du 1er essai de  
thérapie génique au monde 
pour la myopathie de Duchenne 
mené à l’Institut de Myologie 
par Transgene.



12  // RAPPORT ANNUEL 2018 MIEUX NOUS CONNAÎTRE // 13 

///chiffres clés

15 720
échantillons 
stockés en 
banques 
(hors hébergement et 
essais cliniques)

32 595
dossiers 
de patients 
(depuis sa création)

250
experts du 
muscles
et de ses 
pathologies

928
biopsies
réalisées 
(dont 433 nouvelles 
et 495 ré-analysées)

4 054
consultations 
de génétique 
neuromusculaire 
annuelles 

05
innovations : 
Moviplate,
Myogrip, Myopinch, 
MyoQuad et ActiMyo

28
brevets 
dans 
le portefeuille

167
publications 
internationales 

1 735
hospitalisations 
de jour

12  // RAPPORT ANNUEL 2018

Un institut de référence 
centré sur le patient

Bases 
de données Laboratoire 

d’histopathologie

MyobankEssais 
cliniques

Evaluations 
physiologie,
IRM

Centre 
de recherche 
en myologie

Consultation neuromusculaire

PATIENT

Enseignement
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//// Faits        
marquants 
2018

04 / EFFORTS RÉCOMPENSÉS

> Bruno Cadot a reçu le « Elsevier Big 
Prize » au congrès de la World Muscle 
Society qui s’est déroulé du 2 au 6  
octobre 2018 à Mendoza en Argentine, 
pour sa communication orale portant 
sur la connexion noyau-cytosquelette et 
le positionnement du noyau au cours de 
la formation du muscle.

05 / RENCONTRES ÉTHIQUES DE 
L’INSTITUT DE MYOLOGIE 

Après des premières rencontres fructueuses 
en 2017, la Cellule de Réflexion d’Ethique 
Appliquée (CREA) de l’Institut de Myologie, 
a organisé une nouvelle rencontre le 29 
mai 2018 sur les tests génétiques et leurs 
conséquences à l’heure du séquençage  
à haut débit. 

Le professeur Laurence Faivre a présenté 
cette thématique suivi d’un débat animé 
par Nadine Le Forestier. 

La rencontre CREA suivante s’est tenue 
le 25  septembre  2018 sur le thème 
innovation et Progrès, « Nos discours sur 
l’innovation rendent-ils justice à l’idée 
de progrès ? » animée par Etienne Klein, 
philosophe et directeur de recherche  
au CEA. 

06 / 11 e WORKSHOP FRANCO- 
JAPONAIS À TOKYO : 

“NEW INSIGHTS IN PERSONALIZED 
MEDICINE FOR NEUROMUSCULAR 
DISEASES: FROM BASIC TO APPLIED 
MYOLOGY”. 

> Depuis 1996 existe cette belle colla-
boration entre l’Institut de Myologie 
et le centre national de neurologie et 
de psychiatrie de Tokyo. Tous les deux 
ans sont organisés des workshops, 
alternativement au Japon et en France. 
Cette année, le workshop s’est déroulé 
du 14 au 16 juin à Tokyo.

07 / NOMINATIONS

> Dr Teresinha Evangelista neurologue 
et neuro-pathologue myologue de New-
castle et coordinatrice de l’executive 
commitee de l’ERN EURO-NMD (Euro-
pean Reseach Network Neuromuscular 
Diseases) est arrivée le 3 septembre.

> Bertrand Fontaine est nommé le 3  
septembre directeur médical et scientifique 
de l’Institut de Myologie. 

08 / AU CŒUR DE LA RESPIRATION

Une première dans le domaine de la   
respiration avec l’obtention d’un important 
financement pour le projet Respimyo 
de Damien Bachasson, Jean-Yves Hogrel. 
Ce projet a vu le jour grâce au soutien de 
la Fondation EDF.

01 / PROJET DU CENTRE DE  RECHERCHE 
2019-2023

Les 7 & 8 février, le centre de recherche a 
reçu la visite de 8 experts internationaux. 
Le jury est venu entendre les équipes et le  
projet du centre pour les 5 années  
à venir. Le jury a fait part de sa satisfac-
tion quant à la qualité scientifique des 
travaux réalisés et des projets. 

02 / JOURNÉES DE L’EXERCICE  
MUSCULAIRE

Après une première journée organisée 
le 27 juin 2017, la 2e journée de l’exercice 
musculaire : muscle squelettique malade 
et exercice, s’est tenue le 21 mars 2018  
à l’Institut de Myologie.  

03 / LES VISITES DES AMBASSADEURS

•10  janvier , visite des ambassadeurs de  
l’Alliance des Champions : Céline Géraud,  
Medhi Balaa,  Arnaud di Pasquale.
•11 décembre, visite de Vincent Clerc,  
ambassadeur Alliance des Champions.

L’année 2018 aura 
été jalonnée 
d’événements qui 
témoignent du 
dynamisme de 
l’Institut de Myologie 
 et de l’engagement 
de ses experts du 
Muscle.
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Nos forces 
en 
action 

02
Les 250 experts du Muscle et de ses  
pathologies qui animent au quotidien  
l’Institut de Myologie sont répartis en  
9 équipes scientifiques et 8 pôles de  
recherche et de coordination qui,  
conjointement, œuvrent à faire progresser 
la connaissance du Muscle et à faire  
reculer la maladie.
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#02

Physiopathologie et  
thérapie de la myopathie 
centronucléaire 
autosomique dominante

équipe

 

/ PRÉSENTATION DU CHEF D’ÉQUIPE

GISÈLE BONNE, PhD, DR1 Inserm 
De janvier 2014 à décembre 2018, l’équipe a 
été composée de 3 sous-groupes, chacun 
dirigé par un chercheur principal :  
V. Allamand (DR2 Inserm), C. Coirault 
(DR2 Inserm) et G. Bonne (DR1 Inserm). 
Dans ce dernier groupe, A. Bertrand (CR 
AIM) et A. Muchir (CR1 Inserm) ont chacun 
coordonné leurs propres projets. De plus,  
G. Bonne coordonne les activités trans-
versales de l’équipe, en étroite interaction 
avec les cliniciens associés à l’équipe dont 
l’expertise est un atout important.

// PRÉSENTATION DE L’ÉQUIPE 

Les thèmes de recherche de l’équipe se 
sont concentrés sur 2 groupes de maladies 
neuromusculaires (MNM) : les maladies 
musculaires liées à la matrice extracel-
lulaire (ECM) dues à des mutations dans 
les gènes COL6A et gènes associés 
(Groupe V. Allamand) et les dystrophies 
musculaires Emery-Dreifuss (EDMD) et 
autres laminopathies du muscle strié 
(SML) dues aux mutations du gène 
LMNA codant pour les lamines du type A,  
composants de l’enveloppe nucléaire 
(Groupe G. Bonne). 

Ces myopathies  présentant des rétractions 
importantes (ou myopathies dites ‘ré-
tractiles’) partagent certains symptômes 
et peuvent faire l’objet d’un diagnostic 
différentiel. Un domaine de recherche 
complémentaire est centré sur les défauts 
mécanobiologiques de ces atteintes  
musculaires (Groupe C. Coirault), caracté-
ristique importante de nos MNM d’intérêt. 

Ces maladies sont très hétérogènes, tant 
sur le plan clinique que génétique, et  
aucun traitement n’est encore disponible. 

/// LES PROJETS EN COURS

Le projet de l’équipe s’articule autour de 
3 axes : 1) définir le spectre génétique  
et clinique et l’histoire naturelle de ces 
MNM ; 2) étudier les mécanismes physio-
pathologiques des mutations génétiques 
qui induisent ces affections des muscles 
cardiaques et/ou squelettiques dans  
le but de 3) identifier et tester les  
approches thérapeutiques pour ces  
maladies. Plusieurs points communs 
(dysfonctionnement contractile, défauts 
mécanobiologiques, fibrose...) sont 
abordés transversalement par la mise en 
commun de nos expertises spécifiques 
(enveloppe nucléaire, matrice extracel-
lulaire, protéines contractiles...) à partir 
du matériel biologique des patients 
(biopsies et cellules en culture) ainsi que 
de divers modèles cellulaires et animaux 
(souris, poisson zèbre, culture 3D) que 
nous avons développés.

//// PRINCIPAUX RÉSULTATS DE 2018

1. Azibani et al. Mol Ther Nucleic Acids. 2018 Mar 
2;10:376-386.
2. Chatzifrangkeskou et al. Hum Mol Genet. 2018 Sep 
1;27(17):3060-3078.
3. Schwartz / Fischer et al. Sci Rep. 2017 Apr 
28;7(1):125
4.Guiraud et al. Am J Pathol. 2017 Mar;187(3):505-516.

/ PRÉSENTATION DU CHEF D’ÉQUIPE

MARC BITOUN,
Directeur de recherche (DR2-Inserm) 
Après une thèse de neurosciences, Marc 
Bitoun a rejoint l’Institut en 2004 comme 
chercheur post-doctorant. Il y a été recruté 
par l’Inserm en 2008, promu directeur de 
recherche (DR2) en 2018 et dirige l’équipe 
depuis 2014.

// PRÉSENTATION DE L’ÉQUIPE 

Renforcer les connaissances de la biologie 
du muscle est un défi pour comprendre 
les maladies de ce tissu et identifier des 
cibles thérapeutiques. C’est particuliè-
rement vrai pour la myopathie centro-
nucléaire dominante (CNM) causée par 
des mutations d’une protéine pléiotropique,  
la dynamine 2.

Dans ce contexte, l’équipe s’intéresse :  
> au rôle de la machinerie de l’endocy-
tose dans le muscle (S. Vassilopoulos),  
> aux connexions entre les cytosquelettes 
et le noyau (B. Cadot),
> aux mécanismes physiopathologiques 
et thérapies de la CNM (D. Trochet) et à 
l’optimisation de la transduction du muscle 
par des vecteurs viraux adéno-associés 
(S. Benkhelifa-Ziyyat). 

/// LES PROJETS EN COURS

2018 a vu la publication de la preuve de 
principe d’une thérapie par invalidation 
allèle-spécifique dans des modèles murins 
et cellulaires pour la CNM dominante 
(Trochet et al. 2018). Avec l’objectif 
d’identifier des pistes d’amélioration 
des thérapies utilisant les vecteurs AAV, 
nous avons décrit le rôle des facteurs de 

transcription cellulaires RFX1 et RFX3 
dans l’efficacité de transduction des 
vecteurs AAV (Julien et al. 2018). Enfin, 
grâce au développement d’une approche 
d’imagerie cellulaire unique en France, 
nous avons collaboré avec l’équipe du 
Dr Sotiropoulos (Institut Cochin) pour 
montrer l’importance de Srf dans la fusion 
des cellules musculaires (Randrianarison-
Huetz V et al. 2018).

//// PRINCIPAUX RÉSULTATS DE 2018

1. Trochet D et al. EMBO Mol Med. 2018, 10: 239-253.
2. Julien L et al. Sci Rep. 2018, 8: 210. 
3. Randrianarison-Huetz V et al. J Cell Biol. 2018, 217: 
685-700.

Génétique, 
physiopathologie 
et approches 
thérapeutiques 
des maladies du muscle

#01
équipe
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#04 
/ PRÉSENTATION DU CHEF D’ÉQUIPE

DENIS FURLING,
Directeur de recherche (PhD, DR – CNRS) 
Après un PhD en biologie moléculaire et 
cellulaire  à l’université Laval de Québec, 
Denis Furling a rejoint l’Institut en 2000 
comme chercheur post-doctorant. Il a 
été recruté en 2004 par le CNRS, promu 
directeur de recherche en 2010 et dirige 
l’équipe depuis 2014.
 

// PRÉSENTATION DE L’ÉQUIPE 

ARANDEL Ludovic, Msc, IE – AIM		
BAZINET Audrey, Msc, IE – CDD
BASSEZ Guillaume, MD/PhD, MCU/PH-SU	
DE DEA DINIZ Damily, doctorant
FERRY Arnaud, PhD, PU – UPD		
FRISON-ROCHE Charles, doctorant
KLEIN Arnaud, PhD, CR – INSERM
MATLOKA Magdalena, doctorant 
MARIE Joëlle, PhD, DR – Emerite		
MONCEAU Alexandra, doctorant
SUREAU Alain, PhD, CR – INSERM		
NAOUAR Naira, PhD, IR – CDD
RAU Frédérique, PhD, CR – INSERM		
NEY Michel, PhD, IR – CDD
SGARD Guillaume, stagiaire 

/// LES PROJETS EN COURS

Les thématiques de recherche de l’équipe 
sont centrées sur la dystrophie myotonique 
de type 1 (DM1) également appelée 
maladie de Steinert, une des maladies 
neuromusculaires les plus fréquentes 
chez l’adulte. La DM1 est caractérisée par 
une faiblesse et une atrophie musculaire 
progressive, une myotonie, des défauts du 
rythme et de la conduction cardiaque ainsi 
que des troubles endocriniens et cognitifs. 
Les projets s’articulent autour de 2 axes 
complémentaires : 1) la compréhension 
des mécanismes physiopathologiques 
altérés par des expansions de séquences 
CTG répétées, mutation à l’origine de cette 
maladie 2) le développement d’approches 
thérapeutiques pour la DM1.

En 2018, notre participation à des travaux 
collaboratifs a contribué à mettre en 
évidence :
• un rôle de la voie de l’interféron dans le  
défaut de différenciation des myoblastes 
DM1 congénitaux 
• un nouveau mécanisme moléculaire 
asocié au phénotype moins sévère de la 
DM de type 2 

• l’effet bénéfice de l’exercice dans un 
modèle de souris dystrophique. 
• la possibilité d’éditer/corriger la mutation 
CTG dans des cellules DM1.
A noter également :
• l’arrivée au sein de l’Institut de l’équipe du 
Dr Bassez qui a réalisé un essai clinique pour 
évaluer les effets de la metformine chez des 
patients DM1,
• le travail du Dr Wahbi qui montre une 
incidence élevée de thrombose veineuse 
chez les patients DM1.

Enfin, cette année marque également une 
transition puisqu’avec l’accord de nos tutelles 
et de la direction de l’Institut de Myologie, 
le périmètre de notre équipe va évoluer 
en 2019 avec la fusion avec l’équipe de 
Geneviève Gourdon (Institut Imagine). Ainsi 
nous allons mettre en place une nouvelle 
équipe intitulée « Repeat Expansion & 
Myotonic Dystrophy - REDs » dont les 
objectifs restent centrés sur la dystrophie 
myotonique, maladie multisystémique pour 
laquelle il n’y a pas de traitement à l’heure 
actuelle.

//// PRINCIPAUX RÉSULTATS DE 2018

1. Rizzo M et al. Cell Death Dis. 2018 19;9(11):1071.
2. Sellier C et al. Nature Communications. 2018 
9(1):2009.
3. Dastidar S et al. Nucleic Acids Res. 2018 
46(16):8275-8298.

Physiopathologie et 
biothérapie de la 
dystrophie myotonique

équipe

/ PRÉSENTATION DES CHEFS D’ÉQUIPE

CAPUCINE TROLLET,  
Chargée de recherche (Inserm)
VINCENT MOULY,
Directeur de recherche (CNRS) 

L’équipe est co-dirigée par Vincent 
Mouly, DR CNRS et biologiste cellulaire, et 
Capucine Trollet, CR Inserm et experte en 
thérapie génique.

// PRÉSENTATION DE L’ÉQUIPE 

Nous nous intéressons à la régénération 
musculaire chez l’homme en situation 
normale, au cours du vieillissement et 
en pathologies, en utilisant  des outils 
cellulaires (immortalisation de myoblastes 
humains) et modèles in vivo (xénogreffes) 
originaux que nous avons développés. 

/// LES PROJETS EN COURS

Nous avons développé avec les cliniciens 
de l’hôpital Tenon des essais de thérapie 
cellulaire autologue, et avec G. Dickson 
(Royal Holloway London) une approche de 
thérapie génique par AAV pour la dystrophie 

oculopharyngée (OPMD). Nous continuons 
de développer des approches pharma-
cologiques, géniques et cellulaires. 

Nous travaillons également sur la fibrose 
musculaire (processus qui peut entraver 
ces stratégies thérapeutiques) en utili-
sant des approches innovantes (CyTOF, 
Hyperion, microdissection laser, omique) 
pour analyser la composition et les types 
cellulaires impliquées dans cette fibrose 
(OPMD mais aussi DMD). Enfin nous nous 
intéressons à la communication intercel-
lulaire dans le muscle plus précisément, 
nous recherchons les molécules sécrétées 
par les cellules souches musculaires pour 
en détecter les variations avec l’âge, mais 
aussi en situation pathologique (LGMD2B, 
DMD). Enfin, nous poursuivons des col-
laborations nationales et internationales 
basées sur les modèles originaux que 
nous avons mis au point. 

//// PRINCIPAUX RÉSULTATS DE 2018

1. Savino W et al. Methods Mol Biol.2018;1687:219-227.
2. Cordova G et al. Front Genet. 2018 Apr 10;9:114.
3. Vinel C et al. Nat Med. 2018 Sept;24(9) : 1369-1371

#03  

Orchestration cellulaire 
et moléculaire en 
régénération musculaire, 
pendant le vieillissement 
et en pathologies

équipe
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/ PRÉSENTATION DU CHEF D’ÉQUIPE 

MARIA GRAZIA BIFERI Chef de groupe 
au centre de recherche en Myologie.
Maria Grazia Biferi a obtenu son doctorat 
en biologie cellulaire et du développe-
ment à l’université de Rome « La Sapien-
za « (Italie). Elle développe actuellement 
des stratégies de thérapie génique pour 
l’amyotrophie spinale (SMA) et la sclérose 
latérale amyotrophique (SLA). En 2017, 
elle a reçu le prix «1M$ AVI Kremer ALS 
Treatment prize» conjointement avec M. 
Barkats, de l’association Prize4Life pour 
une approche de thérapie génique pour 
une forme familiale de SLA. Elle est la 
responsable scientifique des travaux 
pré-cliniques à visée clinique pour la SLA,  
en collaboration avec Généthon.

// PRÉSENTATION DE L’ÉQUIPE 

Initialement dirigé par M. Barkats, 
le groupe est aujourd’hui dirigé par Maria-
Grazia Biferi et est composé d’un post-doc : 
M. Cappella (modification du génome et

biologie de l’ARN) ; trois ingénieurs : 
T. Marais, S. Astord et M. Cohen-Tannoudji 
(pathophysiologie des maladies 
neuromusculaires, clonage et production 
de vecteurs AAV, bio-expérimentation  
in vivo) ; un technicien : B. Giroux (bio- 
expérimentation in vivo). 
Le groupe accueille régulièrement des 
étudiants de M2 et de doctorat. J. Mecca 
et A. Besse défendront leur thèse en 2019. 
Leurs travaux sont axés sur l’étude des 
tissus périphériques, comme le muscle 
squelettique, dans la pathogenèse de la 
SMA.

/// LES PROJETS EN COURS

>  Perspectives thérapeutiques pour la SMA : 
Objectif 1 : Déterminer l’expression 
spatio-temporelle du gène SMN pour 
l’optimisation de la thérapie génique - 
en 2018, nous avons finalisé un article 
scientifique décrivant l’utilisation d’un 
promoteur spécifique des neurones 
pour l’expression du gène SMN chez des 
souris SMA. 

Objectif 2 : Identifier de nouvelles cibles 
pour des approches thérapeutiques 
combinées - en 2018, nous avons réalisé 
le séquençage de l’ARN et de l’ADN  
de moelle épinière de souris SMA.

>  Thérapie génique pour la SLA :
Objectif 1 : Développement préclinique de 
la thérapie AAV10-U7 pour la SLA SOD1- 
en 2018 nous avons établi un plan de 
développement et nous avons produit un 
vecteur modifié. Nous avons commencé 
la collaboration avec Généthon pour  
la production virale du produit préclinique. 

Objectif 2 : Optimiser la thérapie génique 
AAV-U7 pour la SLA SOD1 - en 2018, nous 
avons commencé à étudier un nouveau 
vecteur chez des souris SOD1 adultes 
(effets sur la survie et la force musculaire). 

Objectif 3 : Tester une approche AAV-U7 
pour la SLA C9 (>40% des cas familiaux) 
- en 2018, nous avons conçu et testé 
différentes constructions potentiellement 
thérapeutiques dans des cellules dérivées 
de patients.

//// PRINCIPAUX RÉSULTATS DE 2018

1. T1. Chatzifrangkeskou M et al. Hum Mol Genet. 2018 
Sep 1;27(17):3060-3078.
2. Puzzo F et al. Sci Transl Med. 2017 Nov 29;9(418). 
3. Biferi MG et al. Mol Ther. 2017 Sep 6;25(9): 
2038-2052.

Groupe BOND : 
biothérapies des 
maladies du motoneurone 
(SLA & SMA)

#06  
équipe

/ PRÉSENTATION DU CHEF D’ÉQUIPE 

FRANCE PIETRI-ROUXEL, 
Directrice de recherche (CNRS) 
Dans le centre de recherche de l’Institut de 
Myologie  depuis 2007, France Pietri-Rouxel 
est responsable d’équipe depuis 2013. 

// PRÉSENTATION DE L’ÉQUIPE

L’équipe est composée de 10 personnes : 
3 chercheurs, 1 ingénieur de recherche, 2 
ingénieurs d’étude, 1 étudiante en thèse, 
1 étudiante en M2, 1 étudiante en M1 en 
alternance et 1 étudiante en école ESTBA 
en alternance.

/// LES PROJETS EN COURS

>  Optimisation de l’approche thérapeutique 
pour traiter la DMD. La dystrophie 
musculaire de Duchenne (DMD) est une 
myopathie létale causée par l’absence de 
la protéine dystrophine. Une des stratégies 
thérapeutiques développées, l'approche 
saut d'exon, utilise soit des séquences 
antisens comme les PPMO, soit l’ARN-U7 
porté par un vecteur AAV. Nous avons 
évalué l'association de la thérapie avec 
PPMO et AAV dans un modèle murin 
sévère de DMD. Nous avons démontré un 
bénéfice remarquable de cette thérapie 
combinée avec une durée de survie sans 
pareille, ouvrant de nouvelles perspectives 
thérapeutiques aux patients.

>  Caractérisation phénotype/génotype 
de patients Becker del45-55. La dystrophie 
musculaire de Becker (DMB) se caractérise 
par une dystrophie musculaire progressive 
avec ou sans cardiomyopathie. Nous 
présentons une population de 49 
patients atteints de BMD avec délétion 
des exons 45 à 55 (BMDdel45-55). 
L’objectif de cette étude est d’identifier les 
facteurs modificateurs impliqués dans la 
variabilité phénotypique chez les patients 
BMDdel45-55. 

> Mécanismes protecteurs de la jeunesse 
musculaire. Le canal calcique musculaire 
CaV1.1 joue un rôle central dans le couplage 
excitation-contraction. Nous avons révélé  
l’existence d’une nouvelle isoforme embryon- 
naire de la sous-unité bêta de CaV1.1 (CaVβ1E) 
qui augmente dans le muscle adulte après 
une dénervation. Nous avons montré que 
CaVβ1E active le facteur GDF5 pour contrer  
l’atrophie après dénervation. Nous avons 
rapporté que les muscles âgés expriment 
des niveaux réduits de CaVβ1E et que la 
surexpression de CaVβ1E réduit la perte de 
masse musculaire lié à l’âge. Nous avons 
identifié la CaVβ1E humaine et montré 
une expression réduite due au déclin 
musculaire lié à l'âge. Brevet 18 184861.5  
et n° 19 152677.1 

//// PRINCIPAUX RÉSULTATS DE 2018

1. Guilbaud M et al. Skelet Muscle. 2018 Apr 27;8(1):15. 
doi: 10.1186/s13395-018-0161-2.
2. Delalande O et al. J Biol Chem. 2018 May 
4;293(18):6637-6646.
3. Julien L et al. Sci Rep.2018 Jan 9;8(1):210. 

Thérapie génique  
de la DMD et  
physiopathologie  
du muscle squelettique

#05  
équipe
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#08 
/ PRÉSENTATION DU CHEF D’ÉQUIPE

OLIVIER BENVENISTE,
Directeur de recherche (DR2 PUPH)  
Olivier Benveniste a l’opportunité de 
contrôler toutes les étapes du processus 
de médecine translationnelle, depuis 
l’identification immédiate des patients 
identifiés en consultation ou en 
hospitalisation dans son centre national 
de référence pour les maladies rares 
neuromusculaires (ici les myosites), la 
caractérisation fine de leur phénotype, 
la saisie de ces informations dans une 
base de données, l’échantillonnage dans 
une bio banque (de leurs muscles, PBMC, 
sérums), les recherches fondamentales 
partant de cette biobanque (immuno-
profilage complet des PBMC par 
analyse en CyTOF, effet sur les muscles 
des auto-anticorps spécifiques des 
myosites, effet sur les muscles des 
interférons de type 1, recherche de 
nouveaux biomarqueurs…), la définition 
des meilleurs critères de jugement pour 

les essais cliniques, les études physiopa- 
thologiques « du laboratoire au chevet 
du patient », le développement d’essais 
cliniques académiques et/ou industriels, 
comme par exemple, l’essai Rapami 
testant la rapamycine (sirolimus) contre le 
placebo dans la myosite à inclusions.

// PRÉSENTATION DE L’ÉQUIPE

L’équipe est composée de 3 thésards 
(Céline Anquetil, Alexandrine Mahoudeau, 
Julian Sanchez), 2 post-doc (Wei Jiang, 
Nozomu Tawara), 2 ingénieurs d’étude 
(Bérénice Tendrel, Damien Amelin), 1 
MCU-PH (Yves Allenbach) et 1 PU-PH 
(Olivier Benveniste). Ces deux derniers 
ont l’HDR.  

/// LES PROJETS EN COURS

Céline Anquetil travaille sur la production 
d’anticoprs monoclonaux anti-SRP et 
HMGCR issus de plasmocytes de patients 
et sur la caractérisation des myosites 

induites par les immune checkpoint in-
hibitors. Sandrine Mahoudeau travaille sur 
l’induction de la voie du complément 
par les anti-SRP ou HMGCR dans des 
modèles de culture de myoblastes/tubes 
in vitro ainsi que sur la myostatine au cours 
des différents sous types de myosites. Ju-
lian Sanchez arrive et va débuter sur la 
mise au point de CART cell régulateurs 
spécifiques à certaines myosites. Nozomu 
Tawara a dérivé 20 lignées musculaires 
issues de patients souffrants de différentes 
myosites, il étudie les mécanismes de 
régulation du complément et de l’immuno-
protéasome. Wei Jiang arrive et va étudier 
l’effet des anti-NXP2 sur différents types 
cellulaires. Par ailleurs, l’équipe a décroché  
2 PHRC nationaux fin 2018 : Cellules souches 
dans la myosite à inclusions (ADSVF, 900 k€) 
PI O. Benveniste et Olumiant dans les der-
matomyosites (800 k€) PI Y. Allenbach.

//// PRINCIPAUX RÉSULTATS DE 2018

1. Mariampillai K. et al. JAMA Neurol. 2018 Sep 10. 
jamaneurol.2598.
2. Ladislau L et al. Brain. 2018 Jun 1;141(6):1609-1621.
3. Anquetil C et al. Circulation. 2018 Aug 14;138(7):743-745.

Muscle inflammatoire 
et thérapie Innovante 
ciblée  

équipe

/ PRÉSENTATION DU CHEF D’ÉQUIPE

ROZEN LE PANSE,  
Directrice de recherche (DR2, CNRS, HDR) 

// PRÉSENTATION DE L’ÉQUIPE 

LE PANSE Rozen (DR2, CNRS, HDR)

BERRIH-AKNIN Sonia (DR1, INSERM, HDR, emeritat)

VILQUIN Jean-Thomas (DR2, CNRS, HDR)

DRAGIN Nadine (CR, CDI Inovarion, HDR) 

TRUFFAULT Frédérique (IR, CDI AIM)

VERDIER Julien (Post-Doc, CDD INSERM)

MERRHEIM Judith (IE, CDD, INSERM)

FAYET Odessa (IE, CDD, INSERM)

VILLEGAS José (PhD, CONACYT)

PAYET Cloé (PhD, Sorbonne Université)

BAYER Alexandra (PhD, Sorbonne Université)

BEHIN Anthony (PU-PH, AP-HP) 

/// LES PROJETS EN COURS

La myasthénie est une maladie auto- 
immune due à des anticorps attaquant la 
jonction neuromusculaire, et provoquant 
des faiblesses musculaires invalidantes. 
Si le muscle est l’organe cible, le thymus 
est l’organe effecteur, mais la myasthénie 
est une maladie multifactorielle dont 
l’équipe étudie les mécanismes étiolo-
giques et physiopathologiques afin de 
proposer de nouvelles thérapies : 

Au niveau du thymus, nous analysons 
l’impact des perturbateurs endocriniens 
sur le processus d’éducation des lym-
phocytes T et l’émergence de maladies 
auto-immunes (J. Merrheim & N. Dragin). 
Nous y étudions aussi les causes de la 
surexpression d’interféron-β, car cette 
molécule est le chef d’orchestre des  
changements thymiques associés à la 
maladie (C. Payet, O Fayet &  R. Le Panse). 
Pour comprendre les dérégulations du 
système immunitaire, nous étudions 
le phénotype fonctionnel des cellules  
périphériques par cytométrie de masse 
(CyTOF) (F. Truffault, J. Verdier & S. Berrih- 
Aknin). Nous examinons les méca-
nismes de l’activation des lymphocytes 
pathogènes Th17 et les effets d’anti-
corps bloquants dans des modèles                                            
expérimentaux (J. Villegas & N. Dragin). 
Nous avons démontré que les cellules 
souches mésenchymateuses (MSC) 
conditionnées sont efficaces dans  
le traitement du modèle préclinique 
de la myasthénie, et nous optimisons  
le processus de conditionnement en vue 
d’un développement clinique (A. Bayer  
et JT. Vilquin).

//// PRINCIPAUX RÉSULTATS DE 2018

1. J.A. Villegas, et al. Journal of Autoimmunity. 2019 
98:59-73.
2. V. Yilmaz et al. Annals of Clinical and Translational 
Neurology. 2018 22; 5(11):1408-1414.  
3. M.A. Cron et al. Autoimmunity Review. 2018 
17(6):588-600.

Myasthenia gravis : 
étiologie, 
physiopathologie 
et approches 
thérapeutiques

#07  
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/ PRÉSENTATION DU CHEF D’ÉQUIPE

LAURE STROCHLIC,
Chargée de recherche (CR, Inserm)  �
BERTRAND FONTAINE 
Professeur des universités, praticien 
hospitalier (PU-PH) �
L’équipe est co-dirigée par Bertrand 
Fontaine (PUPH, APHP), directeur du 
centre de recherche en myologie et Laure 
Strochlic (CR, Inserm), experte dans le 
domaine de la synapse neuromusculaire.

// PRÉSENTATION DE L’ÉQUIPE 

Nous nous intéressons aux mécanismes 
cellulaires et moléculaires qui sous-
tendent l’assemblage et la maintenance 
de la synapse neuromusculaire en condi-
tion physiologique, pathologique (cana-
lopathies, la myasthénie congénitale et la 
sclérose latérale amyotrophique) et vieil-
lissante, en nous appuyant sur une organi-
sation qui favorise les interactions étroites 
entre les cliniciens et les chercheurs, ainsi 
que sur un vaste réseau de collaborations 
nationales et internationales.

/// LES PROJETS EN COURS

Nous utilisons un large éventail d’essais 
fonctionnels comprenant l’imagerie 
morphologique quantitative, l’analyse 
comportementale et l’électrophysiologie  
à l’aide de modèles murins et/ou d’autres 
modèles dérivés de l’homme. Nous 
avons défini trois objectifs principaux  
de recherche:

> Caractériser les déterminants molécu-
laires sous-jacents à l’assemblage et à la 
maintenance de la jonction neuromusculaire 
(JNM). Nous avons récemment identifié  
une nouvelle voie de communication à la  
JNM et développé des outils innovants 
utilisant la génétique de la souris pour mieux 
comprendre ses caractéristiques moléculaires. 

> Comprendre comment la perturbation 
de la communication nerf/muscle conduit 
à des maladies neuromusculaires. Grâce 
à notre expertise clinique et nos réseaux 
nationaux, nous analysons les méca-
nismesphysiopathologiques sous-jacents 
aux maladies étudiées chez les patients. 

> Moduler la communication trans-sy-
naptique pour rétablir une connectivité 
synaptique appropriée dans un contexte 
pathologique comme base d’interven-
tions thérapeutiques. Nous dévelop-
pons des stratégies pharmacologiques 
ou génétiques innovantes qui favorisent 
la communication trans-synaptique à la 
JNM afin de prévenir ou de compenser la 
progression de la perte de fonction mo-
trice dans les maladies neuromusculaires.

//// PRINCIPAUX RÉSULTATS DE 2018

1. Boëx M, Messeant J et al., Curr. Opin. in Physiology. 
2018, 04:88–95.
2. Kokunai Y et al., Sci Rep. 2018, 12:16681.
3. Guimarães-Costa R et al., Eur. Respir. J. 2018, 53.

Connectivité 
neuromusculaire en 
santé et pathologies

équipe

/ PRÉSENTATION DU CHEF DE PÔLE

PIERRE CARLIER,
Directeur du laboratoire RMN (MD-PHD-
CEA)  depuis 2001. 
Pierre Carlier est spécialisé dans la carac-
térisation du muscle squelettique et car-
diaque par imagerie et spectroscopie RMN. 
Son expertise s’étend notamment sur des 
sujets tels que la physiologie du muscle, 
le développement de critères d’évaluation 
quantitatifs pour les pathologies neuro-
musculaires et la conception et réalisation 
d’essais cliniques relatifs à ces maladies. 

// PRÉSENTATION DU PÔLE

Les activités du laboratoire se concentrent 
autour de deux spectromètres-imageurs 
RMN dédiés à la recherche : un 7 T pour 
les études sur rongeurs et un 3 T pour les 
études cliniques, ou sur des modèles ca-
nins. La multidisciplinarité de l’équipe RMN, 
essentielle pour exploiter les multiples 
facettes d’un examen RMN, est reflétée 
par la présence de cliniciens, physiciens, 
biochimistes, informaticiens, ingénieurs et 
techniciens. La recherche en RMN évoluant 
très rapidement, le laboratoire cherche sans 
cesse à attirer de jeunes chercheurs et étu-
diants pour rester compétitif.

///  LES PROJETS EN COURS

Au-delà des applications à visée diagnos-
tique, la mission du laboratoire est d’iden-
tifier et de valider des biomarqueurs RMN 
pour le muscle squelettique et cardiaque. 
Les thèmes de recherche précliniques et 
cliniques sont axés sur : 

> l’identification de nouveaux contrastes 
RMN permettant de détecter et quantifier 
la fibrose interstitielle 

>  l’évaluation de biomarqueurs sensibles 
à la progression de la maladie mais plus 
encore à la réponse thérapeutique dans 
les protocoles mis en place pour diffé-
rentes pathologies neuromusculaires.  

Au niveau méthodologique, les efforts se 
concentrent sur l’accélération des pro-
tocoles d’imagerie quantitatifs (grâce à 
l’implémentation de schémas d’acquisi-
tion innovants), l’implémentation de nou-
veaux algorithmes de traitement pour la 
reconstruction de données sous-échan-
tillonnées (compressed sensing, deep 
learning), et le développement d’outils 
permettant d’étudier le métabolisme 
énergétique du muscle au cours d’un exer-
cice réalisé dans l’imageur (ergomètre, 

antenne et séquences RMN dédiées).  
En parallèle, le laboratoire est aussi un 
acteur majeur au niveau de l’acquisition 
et l’analyse centralisée des données RMN 
pour de nombreux essais cliniques d’his-
toire naturelle et thérapeutiques mono- 
et multi-centriques dans un cadre de 
 « bonnes pratiques cliniques ».

//// PRINCIPAUX RÉSULTATS DE 2018

1. Marty, B et al. European Radiology 2018; 28:4662.
2. Marty B. et al. European Heart Journal - Cardiovas-
cular Imaging 2018; 906–915
3. Reyngoudt H et al. NMR In Biomedcine 2018; 
31:e3839 
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/ PRÉSENTATION DU CHEF DE PÔLE

KARIM WAHBI , cardiologue à l’Institut de 
Myologie et dans le service de cardiologie 
de l’hôpital Cochin. Karim Wahbi a reçu 2 
prix lors des 26èmes Journées européennes 
de la Société française de cardiologie* : 
meilleur jeune chercheur et meilleur poster 
dans la thématique insuffisance cardiaque/
cardiomyopathies.

// PRÉSENTATION DU PÔLE  

Notre équipe est composée de deux  
médecins, dont un neurologue (Dr Ben 
Yaou) et un cardiologue (Dr Wahbi), et 
cinq attaché(e)s de recherche clinique  
(M. Arrassis, Mme Berber, Mme Chikhaoui, 
Mme Lallouche, M. Taouagh). Son activité 
est dédiée au développement et au 
suivi de bases de données, registres 
observatoires et suivis de cohortes 
développées au niveau de l’Ile de France 
et au niveau national. L’objectif de ces 
projets de promotion académique ou 
industrielle est de collecter des données 
épidémiologiques, d’histoire naturelle, 
d’évaluer l’effet de traitements et de  
préparer des essais thérapeutiques futurs.

/// LES PROJETS EN COURS

> Observatoire national sur les maladies 
de l’enveloppe nucléaire dont les 
laminopathies en collaboration avec de 
l’équipe de recherche Inserm du Dr Bonne 

> Observatoire maladies mitochondriales 
dont le Pr Laforêt est investigateur 
principal. Registre glyco-génoses de type 
3 dont le Pr Laforêt et le Pr Labrune sont 
co-investigateurs principaux

> Etude de suivi de cohorte dystrophie 
musculaire de Becker 

> Registre maladie de Pompe dont le 
Pr Laforêt est investigateur principal 
(promoteur : laboratoire Genzyme)

//// PRINCIPAUX RÉSULTATS DE 2018

1. Wahbi K et al. JAMA Neurol. 2018;75(5):573-581.
2. Decostre V et al. Mol Genet Metab. 2017;122(3):108-116.
3. Tosserams A et al. Mitochondrion. 2018 Mar;39:26-29.

Cardiologie 
base de données

#02 / PRÉSENTATION DU CHEF DE PÔLE

BRUNO EYMARD, MD, PhD responsable 
de l’unité clinique de pathologie neuromus-
culaire coordonnateur du centre de référence. 

// PRÉSENTATION DU PÔLE  

L’unité dispense des consultations plu-
ridisciplinaires essentiellement pour les 
adultes. Les consultations pédiatriques 
sont exceptionnelles. Notre centre de 
référence comprend 4 sites :

> L’hôpital de la Pitié-Salpêtrière 
(responsable Pr Eymard) pour la 
pathologie musculaire génétique et 
acquise (Pr Eymard, Dr Stojkovic, Dr 
Bassez, Dr Béhin, Dr Masingue, Dr 
Leonard-Louis, Pr Fournier), myosites  
(Pr Benveniste, Dr Allenbach) et 
neuropathies rares (Dr Léger, Dr Leonard 
Louis, Dr Stojkovic, Dr Masingue)

> L’hôpital Trousseau (Dr Isapof) pour  
la pathologie neuromusculaire de l’enfant

> L’hôpital Rothschild (Pr Thoumie) 
pour la rééducation des affections 
neuromusculaires de l’adulte

> L’hôpital Tenon (Pr Lacau) pour les 
troubles de déglutition des affections 
neuromusculaires

/// LES PROJETS EN COURS

La coordination fructueuse du centre de 
référence Nord-Est-Ile de France permet 
l’organisation de réunions de concertation 
mensuelles consacrées à l’élucidation de 
cas complexes, ainsi qu’à la discussion de 
protocoles thérapeutiques.
En 2018, deux journées ont réuni tous les 
centres constitutifs et de compétence,  
associations de patients d’une part et les 4 
centres constitutifs parisiens d’autre part. 
Ces échanges permettent notamment de 
discuter de l’organisation des soins et des 
avancées en recherche. 

Les médecins du centre ont une contri-
bution toujours plus active à l’ensei-
gnement de la pathologie neuromuscu-
laire puisqu’ils participent au diplôme 
inter-universitaire (DIU) de Myologie, 
créé en 2000 par le Pr Eymard et le Pr 
Pouget (Marseille) mais également à 
d’autres nombreux DU (médecine Interne,  
médecine d’urgence, génétique, neurophy-
siologie, neuropathies périphériques etc.). 

Le DIU de Myologie est aujourd’hui 
largement diffusé entre autres aux 
DROM et l’enseignement des pathologies  
neuromusculaires est intégré à plus d’une 
dizaine de DU/DIU (neuro-ophtalmo,  
réanimation, génétique, médecine interne...)
Notre centre a aujourd’hui une très 
bonne lisibilité à l’international tant dans  
le domaine des publications que dans la 
participation aux réunions médico-scien-
tifiques nationales et internationales.
Le centre est également coordonnateur
d’un réseau européen de référence  
maladies rares sur les maladies neuro-
musculaires (ERN EURO-NMD) qui comprend 
61 centres de soins en Europe.
Enfin, une stratégie de lutte contre  
l’errance diagnostique a été mise en place 
dans le domaine des maladies neuromus-
culaires en collaboration avec la filière neu-
romusculaire, la DGOS et l’AFM-Téléthon. 

//// PRINCIPAUX RÉSULTATS DE 2018

1.  Bassez, G et al. Brain 2018 141(10) : 2855-2865.
2. Wahbi, K et al. JAMA Neurol 2018 75(5) : 573-581.
3. Masingue, M et al. Neurogenetics 2018 19(2) : 67-76.

#03  

Unité de pathologie  
neuromusculaire

pôle

pôle
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#05 
/ PRÉSENTATION DU CHEF DE PÔLE

NORMA BEATRIZ ROMERO,
Responsable PhD-APHP 
Après une thèse de sciences sous la direc-
tion du Pr Michel Fardeau, Norma Beatriz 
Romero a rejoint l’unité de recherche de 
l’Institut de Myologie en 1996. C’est en 
2003 qu’elle a été promue responsable 
en tant que PH-APHP et dirige l’équipe 
jusqu’à ce jour.

// PRÉSENTATION DU PÔLE 

Le laboratoire est dédié, en particulier,  
à l’identification et à la caractérisation, 
au plan morphologique, des maladies 
neuromusculaires d’origine génétique, de  
l’enfant et de l’adulte. Les Drs N.B.  
Romero et T. Evangelista, apportent 
leur expérience dans le diagnostic 
de l’analyse des biopsies musculaires 
humaines. Les techniques morpholo-
giques telles que des analyses histo-enzy-
mologiques, des analyses immunocyto-
chimiques, des études ultrastructurales 

par microscopie électronique et western 
blot sont réalisées par l’équipe technique 
(E. Lacène, M.T. Bui, A. Chanut, C. Labasse, 
G. Brochier, A. Madelaine, M. Beuvin). 
L’unité mène des projets de recherche 
dans le but de caractériser et identifier 
de nouvelles formes de myopathies.  
Elle collabore également à des projets de 
recherche fondamentale et de recherche 
thérapeutique. Des échanges entre les 
différents collaborateurs sont assurés par 
la secrétaire (F. Lévy-Borsato). Chaque 
année, le laboratoire accueille en forma-
tion des post-docs, étudiants et stagiaires. 

/// LES PROJETS EN COURS

Nous avons contribué à la description des 
différentes lésions observées dans les cas 
de titinopathie et caractérisé les particula-
rités morphologiques pour chaque groupe 
identifié. Nous avons publié les premières 
descriptions des formes très sévères liées 
au gène DNM2 reproduisant le phénotype 
des cas sévères liés au gène MTM1.

//// PRINCIPAUX RÉSULTATS DE 2018

1. Avila-Polo R et al. J Neuropathol Exp Neurol. 2018, 
77(12):1101-1114
2. Biancalana V et al. Acta Neuropathol Commun 
2018, 6(1):93
3. Garibaldi M et al. Acta Neuropathol Commun 2018, 
6(1) :94

Unité de morphologie
neuromusculaire

pôle

#04 
/ PRÉSENTATION DU CHEF DE PÔLE

LAURENT SERVAIS,
MD, PHD, est neuro-pédiatre 
et professeur à l’université de Liège. �

Laurent Servais dirige l’Institut I-motion à 
Paris et le Centre de référence neuromuscu-
laire de Liège. Il est investigateur principal de 
plusieurs études dans l’amyotrophie spinale, 
la dystrophie musculaire de Duchenne et 
la myopathie myotubulaire.

Il est également coordinateur européen 
de deux études d’histoire naturelle de  
patients atteints de myopathies centro- 
nucléaire et d’amyotrophie spinale.

// PRÉSENTATION DE L’ÉQUIPE 

En 2018, pour développer, mettre en 
place, gérer les essais cliniques et pour 
suivre les patients dans le cadre du soin 
et de la recherche, l’équipe est composée 
de 24 personnes : 1 neurologue, 2 neuro- 
pédiatres, 2 internes (dont 1 neurologue 
et 1 neuro-pédiatre), 3 kinésithérapeutes,  
1 ergothérapeute, 1 psychologue, 2 chefs de 
projets, 8 attachés de recherche clinique, 
1 ingénieur qualité, 1 assistante, 1 secrétaire 
médicale et 1 ingénieur application.

/// LES PROJETS EN COURS

En 2018, I-motion a pris en charge 19  
essais thérapeutiques, 3 études d’histoire 
naturelle, 2 études de suivi de patients 
sous traitement après autorisation de 
mise sur le marché du médicament pour 
l’un (Ataluren) et autorisation temporaire 
d’utilisation (Nusinersen) pour l’autre.

> I-motion coordonne également 2 études 
d’histoire naturelle européenne promue 
par l’Association Institut de Myologie, l’une 
dans l’amyotrophie spinale (9 centres, 
3 pays, 81 patients), l’autre dans les myo-
pathies centro-nucléaires (13 centres, 
5 pays, 60 patients). Au total, 202 patients 
ont été impliqués dans ces études

> L’année 2018 a été marquée par  
la mise en place à I-motion de 2 essais 
de thérapie génique : l’un dans 
l’amyotrophie spinale, promu par  
le laboratoire Avexis, l’autre dans  
la myopathie myotubulaire, promu 
par le laboratoire Audentes. Ces 2 
essais sont l’aboutissement de travaux 
réalisés en partie par les équipes de 
recherches fondamentales soutenues 
par l’AFM-Téléthon.

//// PRINCIPAUX RÉSULTATS DE 2018

1. Aragon-Gawinska K et al. Neurology. 2018 
Oct 2;91(14):e1312-e1318. 
2. Chabanon A et al. PLoS One. 2018 Jul 
26;13(7):e0201004.

I-motion : Institute of 
Muscle-Oriented 
Translational Innovation

pôle
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Myobank-AFM

#07
/ PRÉSENTATION DU PÔLE

STEPHANE VASSEUR,
MAUD CHAPART LECLERC et direction 
BERTRAND FONTAINE
Stéphane Vasseur est le coordinateur 
gestionnaire, responsable qualité de la  
Myobank. Il est entré à l’AFM en 1992 
au département banque et collecte. 
Diplômé de l’institut européen de  
formation continue Bioformation au titre 
de bioqualititien. Maud Chapart-Leclert 
gestionnaire responsable technique 
est rentrée à l’AFM en 2002. Diplômée 
de la faculté des sciences Paris sud 
au titre de biotechnologiste des 
bio-industries. Le binôme est mul-
tidisciplinaire depuis 15 ans au sein 
du centre de ressources biologiques.  
Il est appuyé et assisté par des experts 
en Myologie qui composent le conseil 
scientifiquede Myobank : Michel Fardeau, 
Serge Braun et Bertrand Fontaine. 
Myobank-AFM de l’Institut de Myologie 
est destinée à l’usage exclusif de la  
recherche. 

> Elle collabore avec les plateformes et 
les équipes de recherche de l’Institut des 
Biothérapies. 

> Elle est installée au sein de la plateforme 
de ressources biologiques sur le site de 
l’hôpital de la Pitié-Salpêtrière. 

> Elle a pour vocation de faciliter les 
recherches dans le domaine des maladies 
neuromusculaires, grâce à sa mission de 
collecte, préparation, stockage et mise à 
disposition en France et à l’international. 
Son fonctionnement et ses objectifs 
correspondent à la définition des centres 
de ressources biologiques.

// AUTORISATION ET DÉCLARATION

En juin : renouvellement pour les trois 
années de la certification des centres de 
ressources biologiques - NF S96-900.
En novembre : autorisation d’importation 
et d’exportation de ressources biolo-
giques étant impliquée dans des réseaux 
internationaux, cette autorisation a été  
renouvelée pour 5 ans. 

/// LES PROJETS EN COURS

Myobank-AFM est un support pour les 
essais cliniques enfant (I-motion) et adulte 
comme DMD-Nathis, Essence, Wave, 
Aspiro, Becker-coeur, Clin-biogen. Pour 
ces essais, elle organise la préparation des 
biopsies et leur cession puis la rédaction des 
formulaires associés suivant les protocoles 
établis. Ces différentes actions nécessitent 
que les acteurs de la Myobank valident les 
formations exigées par les sponsors. une 
collecte de tissu diaphragmatique a été 
mise en place avec l’équipe de prélèvement 
du GHPS de la Pitié-Salpêtrière pour le 
besoin d’un projet du CRD de l’Institut de 
Myologie « dysfonction diaphragmatique 
liée à la ventilation mécanique au cours du 
vieillissement ».

//// PRINCIPAUX RÉSULTATS DE 2018

Plus de 170 travaux publications et remerciements 
depuis sa création dont 13 en 2018.

Laboratoire de physiologie 
et évaluation 
neuromusculaire

#06
/ PRÉSENTATION DU CHEF DE PÔLE

JEAN-YVES HOGREL,
Directeur du laboratoire de physiologie et 
d’évaluation neuromusculaire. 
Il a reçu le diplôme d’ingénieur (1990) et 
le doctorat (1994) en génie biomédical 
de l’université de technologie de Com-
piègne. En 1995, il a rejoint l’Institut 
de Myologie dès sa création (hôpital 
Pitié-Salpêtrière, Paris) et y cofonde 
le laboratoire de physiologie et d’évalua-
tion neuromusculaire. En 2006, il a soutenu 
son habilitation à diriger des recherches.

// PRÉSENTATION DU PÔLE 

La pluridisciplinarité de l’équipe (6 per-
manents) en fait sa force: elle rassemble  
chercheurs, kinésithérapeutes, ingénieurs 
et étudiants en master et en thèse.
Le laboratoire est maintenant reconnu 
mondialement parmi les laboratoires  
de premier plan dans les technologies 
innovantes dédiées à l’évaluation de la 
fonction neuromusculaire.

/// LES PROJETS EN COURS

Le laboratoire partage ses activités 
selon quatre axes :
> les développements méthodologiques 
et technologiques pour l'amélioration de 
l'évaluation fonctionnelle des patients,
> les études d'histoire naturelle dans 
plusieurs pathologies neuromusculaires,
> les essais thérapeutiques,
> les études de surveillance après mise sur 
le marché. 

Selon l’axe 1, 2018 a vu l’apparition d’une 
nouvelle technique d’exploration du dia-
phragme, développé en collaboration avec 
l’APHP, l’INSERM et Sorbonne Université 
et qui a fait l’objet d’un dépôt de brevet.   
A noter également la validation de la bioim-
pédancemétrie comme méthode de me-
sure du volume musculaire en collaboration 
avec le laboratoire de RMN. Le laboratoire a 
continué sa participation à plusieurs études 
d’histoires naturelles notamment dans la 
DMD, SMA, GNE, MTM, GSDIII, à plusieurs 
essais thérapeutiques (DM1 et metformine, 
IBM et rapamycine, myasthénie et exercice, 
Solid et Antisense dans la DMD).  
Enfin les études de suivi de traitement se 
sont développées (Pompe et Myozyme, 
DM1 et metformine, IBM et rapamycine).

//// PRINCIPAUX RÉSULTATS DE 2018

1. Bassez G et al. Brain, 2018 141(10):2855-2865.
2. Bachasson D et al. Ultrasound Med Biol, 2018 
44(7):1423-1432.
3. Rider LG et al. Nat Rev Rheumatol, 2018 14:303-318.
4. Birnbaum S et al. Trials, 2018 19(1):49.

Pôle Pôle
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03
Pour faire connaître son combat et diffuser  
les résultats de ses avancées au service 
du Muscle, l’Institut de Myologie organise 
des événements et bénéficie du soutien 
de personnalités du monde sportif au 
sein de l’Alliance des Champions. 
Ses actions sont saluées par l’obtention 
de prix et distinctions qui valorisent 
l’excellence et l’engagement de ses  
médecins et de ses chercheurs.

Pôle coordination 
de l’Institut de Myologie
 

Marianne 
Perreau-Saussine
Secrétaire générale

Christelle Gaultier
Directrice administrative
& financière

Delphine 
Valleteau de Moulliac
Responsable juridique

Mélinée Frenkian
Coordinatrice projets 
stratégiques

Heike PASCAL 
Assistante de direction 

Stéphanie Miffre
Assistante de direction

Bérangère Pellerin
Responsable RH

Katalina Pacheco
Responsable 
comptabilité-paies

Eleonore Gurgel
Contrôleur de gestion

Frédéric Querville
Responsable.
services généraux 
travaux & HSE 

Garou 
Parrain d’I-motion 

Olivier Deiber
Responsable
informatique

Divya UNNI
Chargée de projets

Morgane Paris
Assistante gestion RH

Nathalie Haslin
Gestion 
voyages-déplacements

Christopher Benil
Comptable

Nina Tcheumeni
Comptable

Rien à l’Institut de Myologie ne pourrait se faire sans l’équipe de coordination, en appui permanent aux équipes. 
Les ressources humaines, le département juridique et fiscal, la finance, les services généraux, l’informatique, 
les projets et la valorisation, sont les fonctions essentielles qui permettent aux collaborateurs de l’Institut de 
travailler de manière efficace et cohérente. 

Ces fonctions, présentes au sein de l’Association Institut de Myologie, contribuent à créer de la valeur 
et  participent indirectement à l’excellence de notre Institut.

En 2018, deux nouvelles activités sont venues enrichir la coordination :  l’aide au montage de projets et 
le business développement, nécessaires dans toute organisation qui grandit !

Parmi les réalisations de l’année, le travail effectué sur le projet stratégique a mobilisé un grand nombre de 
personnes au sein de la coordination. Les expertises et savoirs faire des membres de la coordination ont été 
très sollicités au vu des activités grandissantes de l’Institut et nul doute que tous ont, par leur travail, contribué 
aux succès des équipes.
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Distinctions &
événements

//// Nos actions 
             de collecte

   

///Nos 
évènements
2018

/MARCELA GARGIULO 

a obtenu sa nomination 
en tant que Professeur 
des Universités à 
l’Université Paris-Descartes.

//BRUNO CADOT

a reçu le « Elsevier Big Prize » au congrès de la World 
Muscle Society qui s’est déroulé du 2 au 6 octobre 
2018 à Mendoza en Argentine, pour sa communication 
orale portant sur la connexion noyau-cytosquelette et le  
positionnement du noyau au cours de la formation 
du muscle.

I N S C R I P T I O N  G R A T U I T E  –  N O M B R E  D E  P L A C E S  L I M I T É
Plus d’information sur www.institut-myologie.org

LA CELLULE DE RÉFLEXION D’ÉTHIQUE APPLIQUÉE DE L’INSTITUT DE MYOLOGIE

vous invite aux

Organisation : Pascale Richard, Nadine Le Forestier, 
Claire-Cécile Michon, Marcela Gargiulo, Anthony Behin, 
France Leturcq, Emmanuel Fournier, Nicolas Vignier

TESTS GÉNÉTIQUES 
Que dire et ne pas dire ?

Laurence FAIVRE
Professeur à l’Université de Bourgogne – Praticien hospitalier au CHU de Dijon

Débat animé par 

Nadine LE FORESTIER
Praticien hospitalier, Hôpital Pitié-Salpêtrière – Docteur en éthique et droit médical

Hôpital Pitié-Salpêtrière 

Pavillon Babinski

Mardi 29 mai 2018
16:30-18:30

P
U

B
LI

C
IS

  É
TO

IL
E

01 / DEUX CAMPAGNES D’APPEL À 
DONS ON ET OFF : MISE À L’HONNEUR 
DE NOS CHAMPIONS DE LA SCIENCE 
DU MUSCLE

> Avril-juin : Campagne mailing menée 
auprès des donateurs susceptibles d’être 
assujettis à l’Impôt sur la Fortune Immobilière 
> mise en avant des projets Respimyo 
et Cardiomyo des chercheurs Damien 
Bachasson et Antoine Muchir 

> Octobre-décembre : Campagnes mailing 
axées sur le prélèvement à la source et  
sur les déductions fiscales liées à l’Impôt 
sur le revenu
> mise en avant de la thématique muscle 
et vieillissement à travers une interview 
de Bertrand Fontaine, Directeur médical 
et scientifique de l’Institut de Myologie

02 / LANCEMENT DE L’ALLIANCE DES 
CHAMPIONS

Création d’un cercle de donateurs  
partageant la passion du sport et  
souhaitant soutenir de façon significative la 
recherche sur le Muscle dans tous ses états.

> Mobilisation et visite de nos 4 ambassa-
deurs : Céline Géraud, Arnaud Di Pasquale, 
Medhi Baala et Vincent Clerc

> Organisation de 5 dîners de promotion 
pour recruter de nouveaux grands soutiens 
pour le projet de Fondation de Myologie, 
en France : Paris / Lyon / Toulouse

03 / CRÉATION D’UN PREMIER VÉHICULE 
DE COLLECTE INTERNATIONAL

> Fonds “Friends of Myology Institute 
Association” abrité par la KBFU aux 
Etats-Unis. (King Baudouin Foundation 
United States)

04 / MÉCÉNAT

> L’année 2018 a été marquée par le 
soutien fort de la Fondation EDF au projet 
Respimyo à hauteur de 500k€ (250k€ par 
an pendant deux ans)
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04 
Rapport 
financier
2018 

      TOTAL GÉNÉRAL

BILAN ACTIF 		

Capital souscrit non appelé
      RUBRIQUES					       Montant Brut	   Amort.Prov	    21/ 12 / 2018 	  31 / 12 / 2017

       ACTIF IMMOBILISÉ						    

      ACTIF CIRCULANT							     

IMMOBILISATIONS INCORPORELLES
Frais d’établissement														            
Frais de développement														            
Concessions, brevets et droits similaires				  
Fonds commercial														            
Autres immobilisations incorporelles														            
Avances, acomptes sur immo . incorporelles													           
IMMOBILISATIONS CORPORELLES	 												            	
Terrains														            
Constructions														            
Installations techniques, matériel, outillage			 
Autres immobilisations corporelles					   
Immobilisations en cours					   
Avances et acomptes														            
IMMOBILISATIONS FINANCIÈRES												            	
Participations par mise en équivalence														            
Autres participations									      
Créances rattachées à des participations													           
Autres titres immobilisés														            
Prêts														            
Autres immobilisations financières													           

STOCKS ET EN-COURS														            
Matières premières, approvisionnements														            
En-cours de production de biens														            
En-cours de production de services														            
Produits intermédiaires et finis														            
Marchandises														            
Avances et acomptes versés sur commandes		
CRÉANCES														            
Créances clients et comptes rattachés					   
Autres créances							     
Capital souscrit et appelé, non versé													           
DIVERS	 													           
Valeurs mobilières de placement (dont actions propres )												          
Disponibilités						    
COMPTES DE RÉGULARISATION													           
Charges constatées d’avance						    

		
Frais d’émission d’emprunts à étaler 
Primes de remboursement des obligations 
Écarts de conversion actif 

      TOTAL GENERAL					   

	 317 403

3 044 768
2 182 539

251 881

	
	

5 544 710

1 052

129 798
59 111

1603234

297 851

188 909

15111 520

76 210

1 073 765
376 081
251 881

	
	

10

1 777 947

1 052

3 566 497
2 131 321

1603234

297 851
	

7 599 954

9 377 902

	 88 897
	
	
	
	
	
	
	

1 122 214
508 089
229 437

	
		

10

1 948 647
	

1 052

1 908 734
2 378 404

	
	
	
	

1 626 961
	

248 805

6 162 903

8 111 550

	 393 614   

4 118 533
2 558 620

251 881
	
	

10

7 322 657 

1 052

3 696 295
2 190 432

1603234

297 851

7 788 863

15111 520

Depuis sa création en 2005, l’Association 
Institut de Myologie s’est  engagée à  
partager en toute transparence avec 
ses parties prenantes les informations 
financières qui rendent compte de l’utilisation 
des fonds qui lui sont alloués. Elle publie 
l’intégralité de ses comptes annuels et du 
rapport du commissaire aux comptes au 
journal officiel des associations.
www.journal-officiel.gouv.fr/publications/assoccpt/pdf/2018/3112/483754347_31122018.pdf 
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PRODUITS D’EXPLOITATION
Ventes de marchandises												          
Production vendue de services		
Subventions d’exploitation		
Autres produits		
Production Immobilisée
Reprises sur dépréciations, provisions (et amortissements),		
Transfert de charges d’exploitation
		

CHARGES D’EXPLOITATION												          
Achats de marchandises												          
Autres achats et charges externes	
Impôts, taxes et versements assimilés
Salaires et charges sociales	
Dotations aux amortissements		
Dotations pour dépréciation  sur actif circulant		
Dotations aux provisions diverses	
Autres charges	

PRODUITS FINANCIERS
Autres intérêts et produits assimilés

CHARGES FINANCIÈRES												          
Intérêts d’emprunt	
Perte de change

							       229		  2 882			 
PRODUITS EXCEPTIONNELS												          
Sur opérations de gestion 
Sur opérations en capital
Reprises sur dépréciations et provisions, transferts de charges	

CHARGES EXCEPTIONNELLES												          
Dotations exceptionnelles aux amortissements, dépréciations et provisions 
Charges exceptionnelles sur opérations de gestion	
Charges exceptionnelles sur opérations en capital				  

		
Impôt Crédit Recherche					   
Report des ressources non utilisées des exercices antérieurs	
Engagement à réaliser sur ressources affectées

BILAN PASSIF 		

      RUBRIQUES						      31 / 12 / 2018 	        31 / 12 / 2017

        PROVISIONS POUR CHARGES							       			 

      FONDS DÉDIÉS						    

      DETTES								         				  

     FONDS ASSOCIATIFS										        

FONDS PROPRES 
Report à nouveau 
Résultat de l’exercice	

AUTRES FONDS ASSOCIATIFS

Fonds associatifs avec droit de reprise 
Subventions d’investissements	
Provisions réglementées					   
														            
									       
	
Provisions  pour risques et charges
			 

	
   				    	
									         	 				  

Emprunts et dettes auprès des établissements de crédit	
Dettes fournisseurs et comptes rattachés				  
Dettes fiscales et sociales	
Avances et acomptes reçus sur commandes en cours					  
Dettes sur immobilisations et comptes rattachés								      
Autres dettes	
Produits constatés d’avance	

Résultat de l’exercice en centimes						    
Total bilan en centimes															             
			 

      TOTAL  PASSIF								     

COMPTES DE RÉSULTAT 	

      RUBRIQUES					     31 / 12 / 2018 	         31 / 12 / 2017

      TOTAL DES  PRODUITS D’EXPLOITATION								      

      TOTAL DES CHARGES D’EXPLOITATION					      				  

      TOTAL DES CHARGES FINANCIÈRES					      	

      TOTAL DES CHARGES EXCEPTIONNELLES					      	

      TOTAL DES CHARGES							     
      TOTAL DES PRODUITS							        		

      TOTAL DES PRODUITS FINANCIERS						    

      TOTAL DES PRODUITS EXCEPTIONNELS						    

      RÉSULTAT D’EXPLOITATION								      

      RÉSULTAT FINANCIER	 			   		  	

      RÉSULTAT EXCEPTIONNEL							     

      RÉSULTAT DE L’EXERCICE						        

1 532 424

(1 593 841)
656 146

2 354 563
115 556

292 462
	

292 462
	

1 801 583
	

5 751 433
	

290 106
1 450 131
1 596 120

	 600
	 18 476

2 153 167
	 242 833

9 377 902
	

1 137 749
	

(1 451 151)
(142 690)

	

2 354 563
377 027

	

271 934
	

271 934
	

887 564

5 814 303

373 596
1 614 913

1 469 353
2 880

2 353 561

8 111 550
	

2 484 853
323 821

9 501 674

10 825
134 651

12 455 824

4 140 613
	 468 874

5 981 327
	 543 395

40 864
2 087 305

13 262 378
(806 554)

3 435
	

3 435
	
	 10 040

2 882
	 12 922

(9 487)
	
	 192 073

354 564

546 637
	
		

	 23 390
764

	 24 154
522 483
(119 513)
214 245

	 182 890

13 005 896
		 13 299 454
		

(142 690)

3 402 206
	 1 000

9 762 678

39 529
207 086

13 412 499

3 484 701
	 394 461

5 781 095
	 461 082

188 909
60 057

1 973 673
12 343 978

1 068 521
	

527
	 527
	
	

6 841
	 229
	 7 070
	 (6 543)
	

195 056
265 071

	

460 127
	
	
	

36 043
13 205

	 49 248
410 879
(97 309)

33 615
	 947 635

13 873 153
12 400 296

656 146

656 145,95
9 377 902,16
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