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Options thérapeutiques de la SLA: Riluzole

• Depuis les années 90: RILUZOLE (anti-glutamate) était le seul traitement à ralentir la 
progression de la maladie et prolonger la survie d’environ 30 % 

Bensimon G, Lacomblez L, Meininger V. N Engl J Med. 1994
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Options thérapeutiques de la SLA: Riluzole

2x50 mg / j

Effets indésirables:

Très fréquents : fatigue, nausées, augmentation des transaminases.

Fréquents : maux de tête, étourdissements, somnolence, fourmillements dans la 
bouche, diarrhée, douleurs abdominales, vomissements, accélération du cœur.
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• Autorisé en Suisse depuis 2019: EDARAVONE iv: Eliminateur des radicaux libres, 
diminution de la progression d’environ 30 % dans un groupe bien défini:

• Durée de la maladie < 2 ans
• ALS-FRS: au moins 2 points pour chaque item
• Capacité vitale > 80 %

Options thérapeutiques de la SLA: Edaravone

 “Inclusion criteria identifies patients who would be expected to 
have a sufficient and measurable deterioration over 6 months in 
order to see the effect of treatment”
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• Cycle 1: 60 mg i.v./j, 14 jours consécutives, suivi par 2 semaines sans traitment

• Cycle 2 (et suivants): 60 mg i.v./j, 10 jours pendant une période de 14 jours, suivi
par 2 semaines sans traitment

Cycle 1 Cycle 2 and thereafter

Edaravone
at 60 mg for 60 

minutes

[1] Writing Group on behalf of the Edaravone (MCI-186) ALS 19 Study Group. Lancet Neurol. 2017; 16(7): 505-512. 

Options thérapeutiques de la SLA: Edaravone
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EDARAVONE DEMONSTRATED STATISTICAL SIGNIFICANCE ON THE PRIMARY ENDPOINT 
 33% LESS PHYSICAL FUNCTIONAL LOSS VS PLACEBO OVER 24-WEEK DOUBLE-BLIND 
PERIOD
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[1] Writing Group on behalf of the Edaravone (MCI-186) ALS 19 Study Group. Lancet Neurol. 2017; 16(7): 505-512. 

Options thérapeutiques de la SLA: Edaravone
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Effets indésirables

Des effets indésirables ont été observés chez environ 10% des personnes 
traitées
Les effets secondaires les plus fréquents observés lors de l'essai clinique 
étaient des ecchymoses (contusions) et des troubles de la marche. 

Il est également associé à des risques graves qui nécessitent des soins 
médicaux immédiats, comme l'urticaire, le gonflement ou l'essoufflement, et 
des réactions allergiques au bisulfite de sodium, un ingrédient du 
médicament.

Effets secondaires fréquents liés à la voie veineuse (inflammations, fièvre, 
thromboses…)

Options thérapeutiques de la SLA: Edaravone



UNE NOUVELLE OPTION THÉRAPEUTIQUE POUR LA SLA: MASITINIB (?)

Masitinib, an oral tyrosine kinase inhibitor, has demonstrated promising preclinical activity in ALS (SOD1G93A) rat models, 
exerting neuroprotection via its immunomodulatory properties and in particular through targeting microglia, macrophage 
and mast cell activity, in both central and peripheral nervous systems



«Normal progressors»

ALS-FRS diminution < 1.1 points/mois

UNE NOUVELLE OPTION THÉRAPEUTIQUE POUR LA SLA: MASITINIB (?)



ALS-FRS >/= 2 points/item, progression < 1.1 points/mois

UNE NOUVELLE OPTION THÉRAPEUTIQUE POUR LA SLA: MASITINIB (?)



UNE NOUVELLE OPTION THÉRAPEUTIQUE POUR LA SLA: MASITINIB (?)



23/08/2021 – AB Science reçoit la première autorisation (en Norvège) de  

reprise des inclusions dans l’étude de phase 3 dans la SLA

UNE NOUVELLE OPTION THÉRAPEUTIQUE POUR LA SLA: MASITINIB (?)



UNE NOUVELLE OPTION THÉRAPEUTIQUE POUR LA SLA: PB-TUDCA (?)



Mécanismes d’action proposés:

Sodium phenylbutyrate (inhibiteur de la histone deacetylase): diminution du 
stress cellulaire et de la toxicité du reticulum endoplasmatique par “up-
”regulation de protéines “heat shock” proteins et chaperone pour des petites 
molecules. 

Taurursodiol: rétablissement des déficits bioénergétiques des mitochondries, 
augmentation du seuil apoptotique (auto-destruction) des cellules

UNE NOUVELLE OPTION THÉRAPEUTIQUE POUR LA SLA: PB-TUDCA (?)



UNE NOUVELLE OPTION THÉRAPEUTIQUE POUR LA SLA: PB-TUDCA (?)





EDARAVONE PER OS: ETUDE DE MITSUBISHI TANABE, PHASE III 



PERSPECTIVE FUTURE: 
« THÉRAPIE GÉNÉTIQUE » DES MALADIES 

DU MOTONEURONE

SLA familiale:
5-10 %



Kim et al., Neuron, 2020

PERSPECTIVE FUTURE: 
« THÉRAPIE GÉNÉTIQUE » DES MALADIES 

DU MOTONEURONE
SOD1: Etude terminée, programme d’accès précoce! C9: Etude en cours



Log-Rank Test    
p < 0.0001   

VC ≥ 60%
VC < 60%

CRITÈRE PRONOSTIC: FONCTIONS PULMONAIRES

n = 523

Dorst J. et al.



 
Klasse Gesamt (%) Verstorben (%) 
BMI < 23 kg/m2 190 (30,6%) 98 (51,57%) 
BMI 23 - 25 kg/m2 123 (23,5%) 48 (39%) 
BMI >25 kg/m2 210 (40,1%) 73 (34,76%) 
 

CRITÈRE PRONOSTIC: RAPPORT DE MASSE CORPORELLE (BMI)

Log-Rank Test
p = 0.0002 n = 523

Dorst J., et al.
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Centre pour la SLA et maladies apparentées
L’approche multidisciplinaire aux HUG 



Merci à toute l’équipe du centre SLA des HUG!!!

Questions? 
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