les bons gestes en cas de...

.sance de mon fils, Taconte cette

"J’ai promis a Joany de iui
construire une belle vie!"

Le jeune garcon soufire du syndrome d'Ondine, une maladie tres rare

e n’'ai pas le temps d'at-
J tendre, j'ai promis a Joany
de lui construire un
meilleur avenir!" Cette pro-
messe, Xénial'a faite a son fils, il
y a un peu plus de 4 ans.
Quelques jours seulement
aprés sa naissance. Le jour oitla
vie de la famille a basculé.
"Quatre heures apres la nais-

maman de quatre enfants, les
médecins sont venus m'annon-
cer que Joany allait étre transfeé-
76 dans un service de réanima-
tion, & Uhépital Nord. Apreés une
grossesse normale, un accouche-
ment banal, on m’expliquait &
présent que mon bébé ne pou-
vait respirer tout seul.”

Les jours suivants, ce sont les
allers-retours a I'hopital. Une
heure par jour. "Comment lui
faire un calin, comment 1l faire
sentir qu'on est 14, au milieu de
tous ces fils 2", dit-elle.

Les médecins suspectent rapi-
dement une maladie qui s’ap-
pellele syndrome d’Ondine. Joa-
ny montrent les mémes symp-
tdmes que le petit gargon de 5
mois du box voisin. Ironie de la
vie ou sacrée coincidence, "il
n'y a que 2000 cas dans le
monde dont 120 en France. En
quinze jours, on avait identifié
le mal. Paradoxalement,
connaitre l'ennemi avait un coté
rassurant. On se consolait de ne
pas avoir connu Uerrance diag-
nostic comme c'est souvent le cas
pour les maladies rares.”

Cependant, la pathologie est
aussi rare que ses cONsé-
quences sont terribles. Le syn-
drome d’Ondine est une mala-
die génetique, identifiée
en 2003 par une équipe de cher-
cheurs francais, qui se traduit
par l'incapacité & respirer de fa-
con autonome durant les pé-
rodes de sommeil, les périodes
infectieuses et parfois les pé-
riodes de grande fatigue. "Le
principe de sa maladie, c’est
qu'il wa pas de capteurs chi-
migques dans son cerveau détec-
tant le CO2 pour le prévenir qu'il
wa plus d'air.”

La maladie nécessite une ven-
tilation mécanique. Joany subit
une trachéotomie & 6 semaines.
Xénia et son mari apprennent a
se servir des machines et @ avoir

male possible, Vil

"Vous rentrez chez vous avec un
bébé de quatre mois branché sur
sa machine 20h sur 24, et on
vous explique que, désormais, sa
vie dépend de votre vigilance, de
votre regard permanent, ¢'est su-
per-violent. La peur de ne pas
pouvoir gérer vOUS SAISIL. <

Pour Xénia et Sergio, son ma-
1, il faut repenser la vie de fa-
mille. Elle arréte de travailler et
vend sa société. "Il faut vérifier
régulierement son niveau d'oxy-
géne surtout quand il se
concentre ou qu'il bouge trop." 1l
y a aussi ces nuits entieres sans
sommeéil. "Quand il dort, il
mangque d'oxygeéne. Avec morn
mari, depuis 4 ans, on dort d
tour derole.”

Pour lui offrir la vie la plus nor-
est inscrit a

I'école. A Fuveau ot la famille
vit. Une AVS formée a tous les
soins, I'accompagne. "Il a des co-
pains, il sait lire son prénom et
n'a aucun retard scolaire cogni-

tif.
Son histoire a poussé Xénia a
se rapprocher de l'association
AFS Ondine, créée en 1997 par
des familles de malades, sous
I'impulsion de médecins et cher-
cheurs.

."La vocation de I'association
est de soutenir les malades et
leurs familles, de faire connaitre
la maladie auprés du grand pu-
blic et de soutenir financiere-
ment la recherche, explique
celle qui en est devenuela prési-
dente.

"Te me suis prise au jeu. St on
se bouge, on peut avancer, ana-

lyse-t-elle. L'association, qui a
récolté 200000€ 'année der-
niere, soutient la recherche au
sein de trois laboratoires In-
serm: la Pitié-Salpétriere et Ro-
bert-Debré a Paris, et I'Institut
des Neurosciences a Bordeaux.
"C'est une belle somme, mais ce
n'est pas assez. Pour la re-
cherche, il faudrait rajouter des
zéros, dit-elle. "Je suis sire que
la maladie de Joany peut étre soi-
gnée. Cest une question de
temps et d'argent. Du temps,
moi je n'en ai pas. Je refuse qu'il

Xénia, sa maman, va
lancer sa biotech pour
financer la recherche.

vive avec un risque vital perma-
nent., Si on y met les moyens,
d’ici 5 ans, on aura peut-étre un
traitement qui soignera le syn-
drome d’Ondine mais aussi
d'autres pathologies comrme
I'apnée du sommeil par
exemple. Depuis plusieurs mois,
des équipes testent des molécules
avec des résultats trés encoura-
geants."

Désormais, cette diplomée
d’une grande école de com-
merce a pour objectif de "mon-
ter" une biotech. "Je travaille
sur le business plan de cette bio-
tech. Je finance les laboratoires
académiques et on commence a
travailler avec 'AP-HM et le
PrLevy. On a différentes pistes. !
Elle envisage méme de finaliser
sa création d’ici fin 2019 ou
2020.

Elle a déja le soutien de plu-
sieurs entrepreneurs, dont celui
de Marc Pietri, le patron de
Constructa. Elle ne désespere
pas d’en trouver d’autres pour
qu’un jour son fils puisse faire
du sport. "Pas trop dynamique,
comme le football”, iro-
nise-t-elle, tout en caressant
I’espoir de rencontrer un joueur
ou pourquoi pas Jacques-Henrl
Eyraud, le président de I'Olym-
pique de Marseille. "fe sais que
ce sont des gens sensibles a la
cause des enfants.”

Un appel du pied, a quelques
jours de la journce mondiale
des maladies rares?
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