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SOINS MEDICAUX

DES MALADIES RARES

La Progeria

Enfant atteint de
progéria
(mage en haut
a droite
représente  un
noyau cellulaire
normal, celui
den bas, un
noyau déforme
au cours d'une
progéria).

La progéria, ou Syndrome de Hutchinson-
Gilford, est wune maladie génétique
extrémement rare qui provoque des
changements physiques qui ressemblent fort a
une sénescence acceélér@e ceux qui en sont
atteints (vieillissement accéléré dés la premiére
ou la deuxieme année). Il n'y a pas de traitement
spécifigue .Maladie rarissime décrite @886

par Jonathan Hutchinson et Hastings Gilford

en 1904.

Symptémes

La maladie touche les deux sexes. L'apparition
des symptomes débute entre 18 et 24 mois. lls
se manifestent par une croissance retardée, une
alopécie (chute de cheveux), et une
morphologie de la face caractéristique marquée
par sa petitesse, de petites machoires, et un nez
pincé. En évoluant, la maladie cause un
vieillissement accéléré de la peau (rides,

finesse), de l'athérosclérose (atteinte des
grosses et moyennes  arteres  par
accumulation de graisses dans la paroi

artérielle), une ostéolyse (destruction des 0s),

des clavicules et des phalanges, des
lipodystrophies (dégénérescence des tissus
graisseux), € des problemes cardio-vasculaires.

Des troubles musculaires et squelettiques
apparaissent, la taille des malades ne dépasssint pe
110 cm pour un poids de 15 kg. Le développement
mental n'est en revanche pas affecté. La plupart de
enfants atteints de cette maladie meurent engie I'a
de 13 et 16 ans d'un vieillissement prématuré (le
record de longévité d'un malade est de 26 ans).

En revanche, les patients ne présentent aucune
maturation sexuelle prématurée, ni de cancers
comme souvent pour le vieillissement naturel. Le
mécanisme précis entrainant le vieillissement
prématuré reste cependant a €lucider.

Traitement

La maladie est pour l'instant constamment mortelle
avant l'age adulte normal. Il existe cependant
guelques pistes de recherche.

Actuellement (avril 2009), deux essais cliniques

sont en cours pour tenter de ralentir la progressio

de la maladie chez les enfants atteints, I'un aux
Etats-Unis a Boston, l'autre en France, a Marseille

(équipe du Pr Nicolas Lévy).

T.D



La maladie des os de verre

L'ostéogenése imparfaiteest un groupe de
maladies caractérisées par une fragilité osseuse
excessive, due a un__défaut congénital
d'élaboration des fibres collagenek
tissu_conjonctifqui forme la trame de
'os, des anomalies de la_ dentitiogt
souvent une perte de l'audition.

Les manifestations clinigues de cette
maladie sont trés variées allant d'une
simple coloration bleue de la sclérotique

La sclérodermie

La sclérodermie est une maladie orpheliSen

nom vient du grecstlerd' qui signifie "dur" et

"derme"”, la peau. C'est donc la maladie de la
"peau qui devient dure". L
sclérose atteint la peaat les
muqueuses des organes.
Les mainset le visagesont
des cibles favorites de |
sclérodermie. La fatiguest
omniprésente, les douleur
et les plaiesretentissent sur le quotidien. Un

jusqu'a une forme létale a la naissance en passant bilan completdoit étre fait dés que le diagnostic

par des formes séveres entrainant un handicap
profond chez la personne atteinte.

Historiquement classée en quatre types elle se
caractérise par une extréme fragilité des os. Des
fractures a répétition, débutant des la naissance,
jalonnent I'existence des malades. Cause de cette
fragilité : une compétition entre cellules. Dans un
0s sain, il existe un équilibre dynamique entre les
ostéoclastes cellules chargées
de détruire le tissu osseux, et les
ostéoblastes chargées den
reformer un nouveau. Ce qui est
détruit d'un c6té est reconstruit
de lautre. Dans le cas d'une
ostéogenese imparfaite, les
ostéoclastes  «prennent le
dessus» : fractures et déformations des membres
et du squelette apparaissent. Chez certaines

personnes, les dents ne sont pas épargnées : ellestraitement

deviennent translucides et fragiles. Des troubles
de l'audition (otospongioyesont aussi possibles.
Et la plupart du temps, la personne atteinte est de
tres petite taille. Une vie constamment émaillée
d’hospitalisations et de rééducation.

C'est de cette maladie dont souffraient Michel
Petrucciani le pianiste de jazz, et le personnage
interprété par_Samuel Jacksatans le film
Incassablede M. Night Shyamalan

De nouveaux médicaments testés ces dernieres
années apportent une lueur d’espoir
M.G.

est posé et répété chaque année pour suivre
I'évolution de la maladie. Tous les organes
peuvent étre atteints surtout ceux du tube
digestif. Selon que la sclérose ne touche que la
peau ou atteint d'autres organes, la sclérodermie
est dite_localiséeu systémiquel a sclérodermie

est une maladie auto immuriglle atteint surtout

les femmeset concerne 6500 a 10.000 Frangais

Elle n'est pas contagieuse et ne se transmet pas
aux enfants. Une_grossessst possible sous
Certaines expositions
la silice

surveillance médicale.
professionnelles par exemple a
favorisent son apparition.

On ne sait pas guérir la
sclérodermie, mais il est faux
de dire que I'on ne peut rien y
faire comme on I'entend trop
souvent. Des_possibilités de
existent,
spécifiqgues pour chaque symptome et adaptées a
chaque malade.

E.B.



e

COUTUMES D'ICI
ET

D’AILLEURS

Tradition d’'un mariage Italien

< Comme le veut la tradition, les futurs mariés nefit pas ensemble.
Des la plus tendre enfance, la mere et la grandrderla future mariée
/W assemblent un trousseau d'articles utiles au mé(dgps, serviettes,
nappes, vétements, etc.)
N Le jour du mariage, la cérémonie a I'église sel&ainatin. L'épouse doit

porter quatre choses :

- quelgque chose de vieux (bijoux anciens)

- quelque chose de neuf (la robe) symbolisediuei vie conjugale

- quelque chose d'emprunté (petit mouchoir) éttegyamitié

- quelque chose de donné (collier) représentaidriealvec les parents
Quand a I'époux, il doit avoir dans sa poche dégbam un objet en métal (médaillon) qui
repousse le mauvais ceil.
Le bouquet est choisi et donné par le futur épdugcelle la fin des fiancailles et le
commencement d'une nouvelle vie ensemble.
Une fois la cérémonie terminée, les invités lanalntiz puis font une série de photos
avant que tout le monde ne se rende au restaudardgst entierement financé par les
parents de la mariée ; I'époux lui offrant I'apparént ou la maison.
Le repas se déroule durant plusieurs heures avaseslatraditionnelles selon les
différentes régions de chacun des mariés.
En ltalie, il n'existe pas le jeu de la jarreti@@nme dans la tradition frangaise, mais la
cravate de I'époux est découpée en morceaux etgeafth de fournir aux jeunes mariés

I'argent pour leur lune de miel.
JEUX

Et maintenant, un petit jeu sur la Tour Eiffel !!

T.D

1- Savez vous combien vous devriez monter dehearjusqu’au % étage? Au
2eme.?

2

Quelle est la hauteur de la tour ?

3- Qui a-t-il au dernier étage ?

N
1

Quand et pourquoi a-t-elle été construite ?

al
1

Qui en est le propriétaire ?
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HISTORIQUE

) L'ingénieur Gustave Eiffel Sa construction n'a duré que deux ans et deux
Né le 15 de,cembre 1832 a Dijon mois et il N’y a eu qu’un mort sur le chantier : un
Mort le 27 décembre 1923 a Paris ouvrier italien, Angelo SCAGLIOTI, tombé du

premier étage apreés la fin de la construction. Pour
Eiffel a construit de par le monde des ce faire, d'une part |'ingénieur embauche 250

~

centaines d'ouvrages métalliques en tout ouvriers pour travailler a la construction de la
genre: en 1858: son premier grand tour, (magons, équipes de riveteurs "mousse",
chantier, celui de la passerell "teneur de tas", "riveur”, "frappeur”), et d'autre

Eiffel & Bordeaux : en 1875 laj part, il fait dessiner les plans par ses équipes et
gare de Pest, en Hongrie ; en presque toutes les piéces seront directement

1986 la structure interne de la réalisées (calcul, tracage, découpage et percage)

statue de la liberté , en 188% aux ateliers d'Eiffel & Cie, a Levallois-Perret.

les écluses du canal de Panant

gigantesque entreprise mal engagée

par Ferdinand de Lesseps et qui

aboutira au plus grand scandale financier du _

siécle. En 1756, se tient & Londres la toute Les chiffres sont

premiére exposition d'ampleur internationale. Mpressionnants :

Au début des années 1880, l'idée de la tenue _ o
d'une nouvelle Exposition universelle - 250 ouvriers, macons equipe
en France a pour but de relancer de riveteurs, de frappeurs, de

l'économie en réalisant de grands feneur detas. -
travaux. Bien qu'agé de 52 ans a cette - 40 dessinateurs et calculateurs ont travaillé

époque’ c'est finalement avec une pendant 2 ans sur les dessins industriels.

excitation de jeune homme quil - La tour est un assemblage de
s'empare du projet et le défendra 18 000 pieces. S
envers et contre tous. Méme si elle - 700 dessins d’ensemble ont été réalisés,

n'est pas née de son imagination, il lui  I'atelier en a fait 3600.
donnera son nom et surtout la défendra jusqu'a - Elle pésera finalement 7 300 kg.
ses derniers jours, méme une fois qu'il se sera - Un prix total estimé de 3 155 000 francs (elle
retiré des affaires, en 1893. La tour Eiffel, co0tera en fait 2 fois et demie cette somme)
initialement nommégour de 300 metresest - 150 ouvriers sont affectés aux ateliers de
construite pour [I'Exposition universelle de Levallois, toutes les piéces sont effectuées sur
Paris de 1889. Situee a I'extrémité du parc du places et renvoyées au moindre défaut.
Champ-de-Mars en bordure de la Seine, ce - 2/3 des 2 500 000 rivets sont posés directement
monument parisien, symbole de la capitale par les ouvriers.
francaise, est le neuviéme site le plus visité du
pays en 2006 et le premier monument payantExécutées avec un soin particulier, les fondataes
visitt au monde avec 6,893 milions de la tour Eiffel, commencées le
visiteurs en 2007. D'une hauteur de 313,228 janvier 1887, seront faites en quatre mois
métres & l'origine, elle fut prolongée par la Seulement.
suite de nombreuses antennes dont la dernier€0té Champ-de-Mars, les deux piles ont été établies
en date culmine a 324 meétres. La tour Eiffel Sur des massifs en béton de 2 métres de profondeur,
est restée le monument le plus élevé du mondéeposants sur une couche de gravier située a esnetr
pendant plus de 40 ans .Utilisée dans le pass&nh contrebas du sol.
pour de nombreuses expériences scientifiques,Cﬁté Seine, les fondations sont situées au-dessous
elle sert aujourdhui démetteur de duniveau du fleuve.
programmes radiophoniques et télévisés.



A partir dul® juillet 1887, le montage de la partie
meétallique verticale commence.

Dans un premier temps, les pieces sont levéesGustave Eiffel

grace a degrues pivotantesfixées sur le chemin

Enfin, l'article 11 précise qu'a

partir du 1°janvier 189Q
pourra jouir
librement de [I'exploitation

des ascenseurs, progressant au méme rythme queommerciale de sa tour pour

I'élévation des piliers. Au-dela de 30 metres de
hauteur12 échafaudagegn bois sont construits.

La jonction d’énormes poutres avec les quatre yoyenir

arétes, est realisée sans encombiédécembre
1887 pour le niveau du premier étage, c'est le
moment le plus crucial de tout le montage de la
tour Eiffel. S'il se passe bien, l'assise seradsoli
et permettra d'édifier le reste de I'édifice. Hiet

une durée de vingt ans, apres
quoi, la Ville de Paris se

substituera a I'Etat pour en

l'unique propriétaire. Apres le succes
populaire de la tour Eiffel pendant I'Exposition

universelle de 1889, le nombre de visiteurs chute
en fleche. La tour promise a la destruction est
sauvée pour son intérét scientifique. La

concession d'origine prévoyait une exploitation de

indispensable que tous les trous de rivets des|5 our par Gustave Eiffel jusqu'au 31 décembre

pieces viennent coincider au millimétre prés, ce
qui fut heureusement le cas. Au-dela du
deuxieme étage, seulement deux grues,

suivent les montants verticaux des ascenseurs

sont utilisées. Et en définitif, il y a 360 marches
du rez-de-chaussée au premier étage

1909, aprés quoi, elle devait devenir propriété de
la Ville de Paris et étre détruite, comme la pltipar

Ul des autres monuments érigés pokxposition
'universelle du Champ-de-Mars.

380En 1889, Eleuthére Mascart directeur du

marches du premier au deuxieme étage, et enfin,Bureau Central Météorologique de France crée en
du deuxiéme au troisieme étage 1 062 marches1878 (ancétre de Météo France), fait installer,

(pas ouvert au public).

avec l'autorisation de Gustave Eiffel, une petite

Pourtant, tout n'est pas si facile. Passée unestation d'observation en haut de la tour Eiffel.

certaine hauteur, lempérature est fraiche et le
vent souffle fort. Et puis les ouvriers travaillent
beaucoup 9 heures en hiver et 12 heures I'été.

En 1903 est mis en place un systéme pour
mesurer la résistance du vent sur un corps en
mouvement.

Gustave Eiffel installant méme, en partie a ses En octobre 1898, Eugéne Ducretegtablit la
frais, une cantine au premier étage .Il avance déjapremiére liaison téléphonique hertzienne entre la

'argument selon lequel la tour pourra a l'avenir
servir  pour la réalisation d'expériences
scientifiques :de météorologie, de physique, de
télégraphie argument qui, plus tard, seévélera
déterminant pour la conservation de la tour Eiffel.
Le prix de l'entrée est dailleurs défini dans
I'article 7 de la convention, il est de :

tour Eiffel et le Panthéon distant de 4
kilometres.

En1903,le capitaineGustave Ferrié,militaire de
son état, cherche a établir un réseau

télégraphique sans fil, Gustave Eiffesoutient a
ses frais le projet du capitaine en acceptant qu'il
installe une antenne au sommet de sa tour .

- 5 francs la semaine et 2 francs les dimanches

et fétes pour l'ascension totale.

Des 1907, la T.S.F. porte jusqu'Bizerte, peu

- 2 francs la semaine et 1 franc les dimanches et@aprés jusqu'eAmérique et en1912 soit neuf ans

fétes pour l'ascension partielle, jusqu'ati 1

etage.
18 iuillet 7 décembrei887: Mont 20 mars 1888: Mon

partie inférieure sur I poutres horizontal

Inencement du > ~
en charpente. I'échafaudage du milie

lique de la pile n°

21a00t1888: Monte 26 décembrel888: Mo 15mars1889:

deuxiéme plate-forn ' |a partie supérieure.  campanile.

Monti

15mai1888: Montage d
au-dessus du premier éta je.

aprés son installation, elle émet dans le monde
entier. Ce succes, bientdt considéré comme
stratégique, sera [|'élément majeur qui
permettra a la tour Eiffel d'étre conservée et
de voir sa concession prorogée de soixante-
dix ans, a partir dd* janvier 191Q Quatre

ans plus tard, l'antenne installée sur la tour va
se révéler décisive puisqu'elle permettra de
capter le «radiogramme de la victoire» et de
déjouer l'attague allemande sur Marne.

B.M

5

Fin margdébut avril 18¢
générale de l'ouvrage act



LE SAVIEZ-VOUS ?

Le termetélévision (du grec; télé: de loin, a distance

et du latin Viso: regarder, examiner) regroupe Le 1 octobre 1967,la premiere
l'ensemble des technologies, techniques et métiers émission en couleurs apparait.
destinés & produire, diffuser, recevoir des C'est également ['époque des
programmes (émissions, films et séquences premiers directs mondiauxe 20
publicitaires) comprenant du son et un tube deepris juillet 1969 des millions de
de vue appelé iconoscopea transmission de ces francais assistent aux premiers pas
programmes peut se faire par ondes radioélectriques de 'lhomme sur la lune !

ou par réseau cablé. lls sont regus et transcritars
poste récepteur appe|é téléviseur, ou, pa\fleI’S 1985 tous les postes sont vendus avec une

métonymie, une télévision ou «télé», au fur et &lécommande ce qui est tout a fait appréciable
mesure de leur réception. sachant qu’aujourd’hui il y a plus de 300 chaines !

En 1923 Vladimir Zworykin, un Russe émigré aux En ce qui concerne le récepteur de téelévision,
Etats-Unis, est le premier a déposer un brevet d@fficheur a longtemps été un tube cathodique ou
télévision"tout électronique”. Il devra attendre 15 technologie CRT (pour Cathode Ray Tube en
ans avant d’en obtenir 'agrément, faute d'avoi@nglais).
ﬁ démontré I'utilisation pratique de son Ce dispositif, inventé par Karl Ferdinand Brawn
Fob invention. été commercialisé a partir de 1922.
Il a également contribué a de grands
progrés de la télévision cathodiqueCette technologie est aujourd’hui progressivement
en mettant au point au point unremplacée par des téléviseurs équipés d'un écran
ﬂ tube de prise de vue appeléLCD, d'un écran plasma, ou encore d’'une nouvelle

iconoscopegen 1933. technologie appelée SED.

Entre tempsdés 1924 'écossais John Logie Baird Ces €volutions technologiques permettent de réduire

réussit a reproduire sur un écran des formd§ volume dencombrement de [appareil et de
géométriques simples. développer des téléviseurs miniaturisés sur des

montres, des téléphones ou en voiture.

Il a également été le premier a produire une image _ _ _
télévisée d'objets en mouvememe 27 janvier Il est certain que la construction de la tour Eiéfe
1926 il fait la démonstration de son invention, qu’il SON enjeu scientifique ont facilité le développetmen

baptise "téléviseur", devant la Royal Institutioa d de la tv car les récepteurs placés en son sommet
Londres. permettent une communication par les ondes

irremplacable. Et a l'inverse la tv a contribuée c

En 1930,il commercialise le premier récepteur dedue la tour Eiffel ne soit pas
télé grand public. On lui doit aussi l'invention Be démontee !!
télévision couleur. Il en fit une démonstration
expérimentalele 17 février 1938 au Dominion

Théatre de Londred a télévision a immédiatement M.G
un immense succes pour ceux ayant les moyens de

s’en procurer un et ce malgré le fait qu’il n'y ait

gu’'une seule chaine. En 1950, il y a enviB500

postes de TV en Franceet en 1959 presqueun

million !

En France, le premier direct télévisé a eu lietecet

méme anneée : une piece de Marivaux fut retransmise

en direct de_la Comédie-Francaissur l'unique

chaine de I'époque.




DU COTE DE CHEZ NOUS

RELAXOLOGUE

! Le motrelaxation vient du latin

! relaxatio : le repos, la détente &u

i xvi siecle, la relaxation prenait le

! sens de « relaxation de I'esprit »

i Enfin au xx siécles relaxer

! désignait tout procédé actif de
i détente psycho-corporelle et par

extension populaire, tous lés
i états populaire. :
Je suis infirmiére depuis 2007 a

L’ADSSID sur le site de Cormeilles, je
termine ma formation de relaxologue en
relaxation  évolutive et expressive,
formation  professionnelle, qualifiante
reconnue par la Fédération Européenne de
relaxologue, formation dispensée a I'école
ISTHME, situé a Montgérault (95). Par la
pratigue de mon métier d’infirmiére, j'ai
compris tres vite I'intérét des pratiques de
relaxation.

En effet, nombre de patients ou d’aidants
souffrent de  stress, d'épuisement,
d’angoisse, d’anxiété, maux en lien direct
avec la pathologie soignée a domicile.
Notre médecine traditionnelle traite parfois
trop facilement ces maux, par prise
d’antidépresseurs et/ou d’antalgiques.

Ces traitements ont de nombreux effets
indésirables comme la perte de mémoire,
modification de la vue, perte d’élan vital,
parfois surcharge pondérale. L'intérét de
ces traitements sur le plan psychologique
n’est plus a démontrer mais les séances de
relaxation peuvent, a elle seules ou de
facon complémentaire, apporter un bien
étre réel. En effet, la relaxation évolutive
ou expressive propose a chacun de
découvrir, d’expérimenter et de développer
les outils de sa propre détente ainsi que de
mobiliser ses ressources et potentialités.
Elle favorise Il'autonomie, la liberté,
'adaptabilité, la créativité, I'évolution et
I'expression de la personne.

Les séances proposées se déroulent a
domicile, durent entre % d’heure et une
heure. Elles coltent 60 euros et ne sont
pas remboursées.

Le nombre de séances et le déroulement de
celles-ci est propre a chacun et differe
selon ses attentes. Pour tout renseignement
complémentaire ou prise de rendez-vous,
veuillez contacter :

Murielle Martin au 06.73.35.16.57

Le XX éme siéecleéa vu apparaitre deux nouveaux groupes d’explorateul :
- les astronautes qui mettent I'étre humain aurate I'espace
- les relaxologues qui mettent de I'espace au ciiétre humain

En attendant le plaisir de vous rencontrer, preio@z de vous.

Murielle atin (IDE relaxologue)



