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informations sur l'article abstrait
Mots-clés: Contexte. -La lipodystrophie et le syndrome d'extréme résistance a l'insuline sont des maladies rares entrainant de graves complications
Lipodystrophie métaboliques. Les données épidémiologiques rapportées sont contradictoires.

Résistance a l'insuline
Epidémiologie
Prévalence

Parcours de soins de la lipodystrophie

Objectif. -Notre objectif était d'évaluer les prévalences nationales et régionales de la lipodystrophie et du syndrome de
résistance a l'insuline en France, et d'étudier les parcours diagnostiques et de soins.

Méthodes. -Nous avons étudié les données du Registre national des maladies rares (BNDMR), qui regroupe tous les patients fréquentant
partielle familiale les centres de référence des maladies rares en France. Nous avons analysé les données démographiques et I'dge aux premiers signes et
au diagnostic chez les patients présentant un code ORPHA de lipodystrophie ou de syndrome d'insulinorésistance sévére.

Résultats. -Francais Le nombre de patients enregistrés pour une lipodystrophie/syndrome de résistance a I'insuline a doublé entre 2017
et 2023, avec le déploiement d'outils épidémiologiques a I'échelle nationale dans les centres spécialisés dans les maladies rares.
Actuellement, 567 des 652 patients (58 % de femmes) ont recu un diagnostic de maladie génétiquement déterminée avec lipodystrophie
généralisée (GL) ou partielle (PL), ce qui donne une prévalence nationale estimée a 1,6 et 6,4 par million, respectivement. Les importantes
différences régionales dans la prévalence estimée peuvent étre en partie dues a des variants pathogénes fondateurs ou a la diffusion
locale des compétences et des connaissances cliniques. L'age médian aux premiers signes et au diagnostic était respectivement de 1
[IQR: 1-3] et 5 ans [0-20] pour la GL, et de 22 [14-35] et 40 ans [25-52] pour la PL, les premiers signes de PL étant plus précoces chez les
femmes que chez les hommes.
Conclusion. -La prévalence estimée de la lipodystrophie génétique/syndrome d'extréme résistance a l'insuline
augmente avec |'utilisation d'outils épidémiologiques dédiés, suggérant un sous-diagnostic persistant. Il est
nécessaire d'améliorer les connaissances sur ces maladies afin de réduire les délais diagnostiques et les disparités
diagnostiques régionales et sexistes.
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M.-C. Vantyghem, E. Nobécourt, C. Vatier et al.
1. Introduction

Les syndromes de lipodystrophie sont des maladies rares caractérisées par une perte
partielle ou totale de masse grasse, associée a une altération de la fonction du tissu
adipeux, entrainant une insulinorésistance, un diabéte, une hypertriglycéridémie, une
stéatosopathie hépatique associée a un dysfonctionnement métabolique et un syndrome
des ovaires polykystiques. Les quatre principaux sous-types de lipodystrophie sont :
congénitale généralisée, familiale partielle, acquise généralisée et acquise partielle.

Un diagnostic précoce est essentiel pour prévenir les complications liées a la
résistance a l'insuline[1]Bien que le diagnostic de lipodystrophie soit souvent
suggéré par un médecin généraliste ou un endocrinologue, sa confirmation et sa
prise en charge peuvent étre difficiles et nécessiter I'intervention d'un centre
spécialisé. Les données épidémiologiques concernant les syndromes de
lipodystrophie sont insuffisantes. En France, le réseau PRISIS (Centre national de
référence des maladies rares de l'insulinosécrétion et de l'insulinosécrétion)
regroupe les centres experts agréés par le ministére de la Santé et de la Recherche
dans ce domaine. Les données épidémiologiques de tous les patients consultant
dans les centres de référence des maladies rares sont collectées dans le Registre
national des maladies rares (BaMaRa-BNDMR).[2].

En utilisant cet outil épidémiologique national, la présente étude visait a
évaluer la prévalence et les parcours de soins des patients atteints de
lipodystrophie et d'autres syndromes rares de résistance a l'insuline.

2. Méthodes
2.1. Conception de I'étude et collecte des données

Cette étude de cohorte rétrospective s'est basée sur les données de
I'entrep6t de données cliniques (CDW) du BNDMR, collectées avant le 30
septembre 2023 et extraites aprés rapprochement des dossiers des patients.
[2]. L'étude a été approuvée par le comité d'éthique de la recherche du
BNDMR (IRB 00013741) et menée conformément a la méthodologie de
référence francaise MR004 (annuaire public Health Data Hub
# F20220429105831). Un avis d'information spécifique aux patients a été
publié sur le site Web du BNDMR.

2.2. Participants

Tous les patients présentant un diagnostic confirmé ou suspecté de
lipodystrophie ou de syndrome rare de résistance a I'insuline basé sur le code de
maladie ORPHA (Tableau 1), ayant consulté au moins une fois dans un centre de
référence et ne s'étant pas opposé a la réutilisation de leurs données a des fins de
recherche, ont été inclus.

2.3. Variables

L'age des patients, le sexe, le code ORPHA, 'dge aux premiers signes et au moment du

diagnostic, ainsi que les dates de consultation du centre expert ont été recueillis.

2.4. Analyse statistique

Les données quantitatives ont été présentées sous forme de médiane et d'écart interquartile,
et les données qualitatives sous forme de nombre et de pourcentage. Les analyses statistiques

ont été réalisées avec le logiciel R (version 4.1.2), avec un seuil de signification fixé aP <0,05.

La prévalence nationale de la maladie a été calculée en divisant le
nombre de patients atteints consultant les centres experts par la taille
de la population frangaise au 1er janvier de chaque année. La
prévalence régionale a été calculée comme le nombre annuel le plus
élevé de patients atteints vivant dans la région, divisé par la population
de la région. Le taux régional estimé d'activité clinique spécialisée a été
calculé comme le nombre de patients atteints suivis dans la région,
divisé par la population de la région.
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3. Résultats
3.1. Sujets

Parmi les 652 patients enregistrés au BNDMR avec une maladie confirmée (n =
562) ou « hautement probable » (n =90) diagnostic de lipodystrophie/syndrome de
résistance a l'insuline, 567 avaient une maladie génétiquement déterminée et 85
avaient des formes acquises (Fig. 1). La plupart des formes génétiques consistaient
en une lipodystrophie partielle (PL ;n =457 soit 81%), et la plupart des formes
génétiques de lipoatrophie généralisée ou de syndrome rare de résistance a
I'insuline (GL) consistaient en une GL congénitale (n =67) (Tableaux 1 et 2).

Le nombre de patients enregistrés a presque doublé entre 2017
(année de création du réseau PRISIS) et 2023, avec le déploiement de
I'outil épidémiologique BaMaRa-BNDMR, conduisant a une
augmentation de la prévalence minimale estimée du syndrome de
lipodystrophie génétique/insulinorésistance en France de 4,2 4 8,0 par
million (Tableau 2).

La prévalence de ces maladies différait selon les régions (Fig. 2,Tableau 2
). A La Réunion, en raison d'uneLMNAvariante pathogéne fondatrice[3]La
prévalence de la lipodystrophie pulmonaire était 27 fois supérieure a la
prévalence nationale. La proportion de patients dans le Nord de la France
(région des Hauts-de-France) présentant un diagnostic de lipodystrophie
génétique/syndrome d'insulinorésistance était plus de deux fois supérieure
a la prévalence nationale. Concernant le suivi dans les centres experts
régionaux, les taux régionaux estimés les plus élevés d'activité clinique
spécialisée ont été observés, en France métropolitaine, en fle-de-France et
dans le Nord de la France (Tableau 2).

L'age médian des patients était de 20 ans [IQR : 13-32] dans le groupe GL et de 49
ans [IQR: 34-61] dans le groupe PL (P <0,001) (Tableau 2). Quarante-six patients atteints
de GL (42 %) étaient des enfants, comme attendu dans ces maladies a début précoce.
Moins de 10 patients atteints de GL et 59 patients atteints de PL avaient plus de 70 ans.

Les femmes étaient prédominantes dans la cohorte globale (n =398, 70%), en
raison de leur prédominance en PL (75%) (Fig. 2,Tableau 2).

3.2. Parcours de soins

L'age aux premiers signes de la maladie et au diagnostic était connu pour
respectivement 305 et 441 patients (54 % et 78 %) atteints de formes génétiques
de lipodystrophie/insulinorésistance. Le délai diagnostique (délai entre les
premiers signes et le diagnostic) a pu étre calculé chez 254 patients (45 %).

Comme prévu, I'age des premiers signes se situait dans la petite enfance pour
la plupart des patients atteints de GL, sans différence significative entre les
femmes et les hommes (médiane 1 an, IQR:1-8; et 1an,IQR: 1-1,
respectivement ;P =0,239) (Fig. 2, Tableau 3). Le délai diagnostique médian était
d'un an pour les femmes et les hommes atteints de GL (IQR : 0-9 et 0-8,
respectivement ;P =0,848). Les patients atteints de PL par rapport a GL avaient un
age médian significativement plus élevé aux premiers signes (22 [14-35] ans
contre 1 [1-3]; P <0,001), &ge au moment du diagnostic (40 [25-52] ans contre 5
[0-20] ;P <0,001) et le délai de diagnostic (10 [2-22] ans contre 1 [0-8] ;P <0,001) (
Tableau 3). Dans le groupe PL, les femmes avaient tendance a étre plus jeunes que
les hommes aux premiers signes (20 [14-31] ans contre 30 [15-40]
respectivement ;P =0,054) et le délai de diagnostic était significativement plus long
(12 ans [3-24] contre 3 ans [0-11] ;P <0,001) (Fig. 2,Tableau 3). Le nombre annuel
moyen de consultations dans les centres experts était de 2,9+1,8 par patient, sur
une durée médiane de suivi de 3,0 ans, avec un intervalle médian de 3,2 et 2,5
mois entre les consultations en PL et GL, respectivement.

4. Discussion

Cette étude a évalué la prévalence et le parcours de soins de la lipodystrophie et du
syndrome de résistance a l'insuline en France, a partir des données épidémiologiques du
registre national des maladies rares, qui collecte des données aupreés de tous les patients
fréquentant les centres de référence pour les maladies rares.
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Tableau 1
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Diagnostics des patients inscrits au BNDMR (Registre Frangais des Maladies Rares) au 30 septembre 2023, selon la classification Orphanet, et nombre de patients par diagnostic.

Code ORPHA Diagnostic Nombre de patients enregistrés au
BNDMR
Formes génétiques de lipodystrophie/ 110
syndrome de résistance a l'insuline avec
lipoatrophie généralisée (GL)
528 Syndrome SHORT de lipodystrophie 67
3163 congénitale généralisée 17
769 Syndrome de Rabson-Mendenhall Le <10
508 préchaunisme <10
3455 Syndrome de Wiedemann-Rautenstrauch Syndrome <10
50811 de lipodystrophie-déficience intellectuelle-surdité <10
79474 Syndrome de Werner atypique Syndrome auto- <10
324977 inflammatoire associé au protéasome <10
363649 Hypoplasie mandibulaire-surdité-caractéristiques <10
progéroides-syndrome de lipodystrophie
Formes génétiques de lipodystrophie partielle (PL) 457
2348 Lipodystrophie partielle familiale, type Dunnigan 292
2398 Lipomatose symétrique multiple 73
902 syndrome de Werner 18
79084 Lipodystrophie partielle familiale de type Kobberling 18
280356 PLIN1-lipodystrophie partielle familiale apparentée 15
79083 PPARG-lipodystrophie partielle familiale apparentée 13
98306 Lipodystrophie partielle familiale 10
435660 LIPE-lipodystrophie partielle familiale apparentée <10
2457 dysplasie mandibulo-acrale <10
280365 Laminopathie lipodystrophique sévére <10
autosomique semi-dominante
363400 Syndrome neurodégénératif sévére avec <10
lipodystrophie
Lipodystrophie acquise (généralisée ou partielle) 85
79086 Lipodystrophie généralisée acquise 38
79087 Lipodystrophie partielle acquise 39
79088 Lipodystrophie localisée <10
90157 Lipodystrophie localisée d'origine médicamenteuse <10
90158 Lipodystrophie localisée idiopathique Lipoatrophie <10
90160 localisée induite par la pression <10

centres en France. Sur la base des dossiers de 652 patients, la
prévalence estimée du syndrome de lipodystrophie/insulinorésistance
d'origine génétique en France en 2023 était de 8 par million (1,6 et 6,4
par million pour les lipodystrophies généralisées et partielles,
respectivement). Le nombre de patients enregistrés pour un syndrome
de lipodystrophie/insulinorésistance a doublé depuis la création du
réseau PRISIS et le déploiement progressif du systéme d'information
BaMaRa, démontrant que des outils médicaux et épidémiologiques
dédiés, soutenus par des initiatives ministérielles (troisieme plan
national maladies rares en France), ont grandement amélioré le
diagnostic et la prise en charge de ces maladies.

L'étude s'est concentrée sur les formes génétiques de lipodystrophie ou de
résistance a l'insuline. En effet, le diagnostic moléculaire étant réalisé en collaboration
avec des centres experts, la plupart des patients atteints de maladies génétiques rares
sont susceptibles d'avoir consulté au moins une fois dans un réseau de référence.

Notre étude a révélé de larges variations régionales dans la prévalence de la
lipodystrophie/syndrome de résistance a I'insuline. A La Réunion, la prévalence de la
lipodystrophie/syndrome de résistance a l'insuline était 27 fois plus élevée qu'en France
métropolitaine (173/million), en raison d'uneLMNAmutation fondatrice[3]Bien que le
diagnostic clinique de la PL puisse étre difficile, des travaux de terrain et un dépistage
familial rigoureux ont permis d'identifier les patients a La Réunion. En France
métropolitaine, les taux régionaux de soins cliniques spécialisés les plus élevés ont été
observés en fle-de-France/Paris et dans le Nord de la France, les centres médicaux pour
adultes et pédiatriques étant historiquement impliqués. La variation interrégionale des
taux de soins pourrait résulter, au moins en partie, d'un recrutement plus important de
patients dans des centres hautement spécialisés et/ou de facteurs environnementaux
susceptibles de faciliter I'expression de la maladie. Cela suggére également que des

progreés supplémentaires sont nécessaires.

Diffuser la connaissance des maladies rares a I'échelle nationale et assurer
un enregistrement efficace des données dans tous les centres, en
fournissant un soutien suffisant. Cependant, I'hypothése d'un gradient nord-
sud de prévalence du syndrome de lipodystrophie/insulinorésistance en
France mérite d'étre approfondie.

Conformément aux rapports précédents[1,4,5]Les femmes sont
surreprésentées parmi les patients adressés aux réseaux de maladies rares pour
une lipodystrophie partielle familiale. Ce biais diagnostique résulte probablement
des spécificités de la maladie liées au genre et de la stigmatisation sociale des
phénotypes lipodystrophiques chez les femmes.[1,5,6].

Les données actuelles, collectées aupreés de professionnels de santé, montrent
un délai médian de diagnostic de 6 ans [IQR : 1-19] dans les syndromes génétiques
de lipodystrophie/insulinorésistance en France, tandis qu'une étude basée sur les
auto-déclarations des patients a trouvé un délai médian de 12 ans [IQR : 5-25],
avec 36 % des répondants consultant plus de 5 médecins différents pour des
symptomes de lipodystrophie génétique avant de recevoir leur diagnostic[5]Bien
que cette derniére étude n'ait porté que sur des adultes, ce qui explique en partie
cet écart, I'dge des premiers symptémes est probablement estimé différemment
par les médecins et les patients, ce qui mérite d'étre pris en compte. Ceci est
particulierement important, car un retard diagnostique peut entraver le traitement
précoce des syndromes de lipodystrophie et étre préjudiciable aux patients,
comme dans la plupart des maladies rares.[1,7]De plus, la nécessité de soins
médicaux fréquents est soulignée par le court intervalle entre les consultations
dans les centres spécialisés.

Notre étude présente certaines limites. Les chiffres de prévalence sont probablement
sous-estimés, car ils reposent sur des données diagnostiques fournies par des centres
experts dont le recrutement est en constante augmentation. Cependant, des données
contradictoires ont été publiées concernant I'épidémiologie de la lipodystrophie, la
plupart des études nationales rapportant...
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Les patients du BNDMR le 30 septembre
2023

A 4

Patients avec codes ORPHA sélectionnés pour
I'étude
N =903
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Les patients qui n‘ont pas consenti a l'utilisation de leur

Les patients qui ont consenti a |'utilisation de leur
données

N =840

»
» données
N =63
Patients atteints de maladies en cours ou indéterminées
> état de diagnostic-c

\ 4

Patients avec un diagnostic confirmé (N =
562) ou « hautement probable » (N = 90)
statut
(Total N = 652)

N =188

Formes de lipodystrophie/insuline-gene-c

syndrome de résistance

N =567 (489 patients inscrits auprés d'un
diagnostic confirmé)

Syndrome de lipodystrophie acquise

N =85 (73 patients inscrits auprés d'un
diagnostic confirmé)

BNDMR : Registre national des maladies rares, codes ORPHA : classification Orphanet des diagnostics

Fig. 1.0rganigramme de sélection des patients.

des prévalences plus faibles[8-10]Une prévalence beaucoup plus élevée de toutes
les formes de lipodystrophie/lipoatrophie (50/million) a été rapportée dans une
cohorte de plus d'un million de patients adultes aux Etats-Unis ; cependant, le
diagnostic n'a pas nécessité |'avis d'un expert.[11]. Récemment, la prévalence des
formes partielles familiales de lipodystrophie a été estimée a 19-30 par million
dans le monde, sur la base de la fréquence des variantes de points chauds
associées a la lipodystrophie dans la base de données d'agrégation du génome
(gnomAD) et des données de 537 cas familiaux de PL enregistrés dans les registres
internationaux LD-Lync et ECLip.[12](Tableau 4).

La présente étude est basée sur des données nationales standardisées
sur les maladies rares[13-15], qui manquaient pour le syndrome de
lipodystrophie. L'absence de données génétiques dans la base de données
BNDMR au moment de I'étude nous a empéchés de préciser I'étiologie
moléculaire des différentes formes de lipodystrophie/syndrome de
résistance a I'insuline. De plus, nous n'avons pas pu estimer le délai
diagnostique pour tous les patients. La collecte de données dans la base de
données BNDMR doit étre améliorée.

Les registres sont des outils utiles pour identifier les besoins non satisfaits des
patients atteints de maladies rares et, en sensibilisant a la maladie, ils contribuent
également a limiter le sous-diagnostic et le sous-traitement.[16]Le couplage de la base de
données BNDMR avec celle de I'Assurance maladie permettra de réaliser des évaluations
plus poussées de la consommation de médicaments, des admissions hospitalieres et de
la charge mondiale de morbidité liée aux lipodystrophies. Des systemes de déclaration
complets et des analyses épidémiologiques standardisées seront mis en place.

faciliter les comparaisons entre les pays et accroitre les connaissances sur
les maladies rares[16].

Financement

L'équipe opérationnelle du Répertoire national de données sur les maladies
rares (BNDMR) est subventionnée par le ministére de la Santé, dans le cadre de sa
politique d'intérét général. Les réseaux francais de maladies rares sont financés
par le ministére de la Santé.

Le soutien financier institutionnel a été assuré par Chiesi GRD (a
I'Assistance Publique-Hopitaux de Paris et indirectement au Réseau
national de santé pour les maladies endocriniennes rares) pour I'étude,
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Poirette et Emma Pilling (Synergy Pharm-Santé Active Edition, France),
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L'ensemble des informations a été développé sous leur entiere
direction.
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Tableau 2

Caractéristiques démographiques des patients atteints de formes génétiques de lipodystrophie généralisée (LG) ou de syndrome d'insulinorésistance ou de formes génétiques de lipodystrophie partielle
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(LP), telles que rapportées par les centres experts des maladies rares du BNDMR, et prévalences nationales et régionales estimées en France.

Lipodystrophie génétique (GL)/ Formes génétiques de Génétique partielle valeur p

syndrome rare de résistance a généralisé lipodystrophie (PL)

l'insuline lipoatrophie/insuline

syndrome de résistance
Démographie

Patients enregistrés, n (%) 567 (100) 110 (19) 457 (81) <0,001un
Patients en vie, n (%) Sex- 543 (100) 106 (20) 437 (80) <0,001un
ratio (H/F) 0,42 1,00 0,33 <0,001un
Age médianc(années) [IQR] (intervalle) 44 [28-59] (1-84) 20 [13-32] (1-80) 49 [34-61] (6-84) < 0,001

Age moyenc+SD
Prévalence estiméecpar million [IC a 95 %]

2017

2018

2019

2020

2021

2022

2023
Prévalence nationale et régionale
estiméecpar million en 2023 [IC a 95 %]
(patients vivant dans la région)

France

fle-de-France/Paris

ile de la Réunion

Hauts-de-France (Nord de la France)

43+20

4,2 [3,8-4,8]
5,0 [4,5-5,6]
5,8 [5,3-6,4]
6,3 [5,7-7,0]
7,516,9-8,2]
7,91(7,2-8,6]
8,0([7,3-8,7]

8,0([7,3-8,7]
9,5[7,9-11,5]
178,7 [152,2-209,6]
17,6 [14,4-21,3]

2619

1,0[0,8-1,2]
1,10,9-1,4]
1,3[1,0-1,6]
1.3[1.1-1.7]
1,4[1,2-1,8]
1,5[1,2-1,8]
1,6 [1,3-1,9]

1,6 [1,3-1,9]
2,6[1,8-3,7]
/d

3,8[2,5-5,9]

4717

3,3[2,9-3,7]
3,9[3,4-4,4]
4,5[4,1-5,1]
5,0 [4,5-5,5]
6,0 [5,5-6,7]
6,4 [5,8-7,0]
6,4[5,8-7,1]

6,4[5,8-7,1]

7,0 [5,6-8,6]
177,5[151,1-208,3]
13,7[11,0-17,1]

Taux régional estimé de soins spécialisés
par million en 2023 [IC a 95 %] (patients
suivis dans la région)

fle-de-France/Paris

Tle de la Réunion

Hauts-de-France (Nord de la France)

15.1[13.1-17.5]
174,1 [148,0-204,6]
14,7 [11,9-18,2]

3,6 [2,7-4,9] 11,5[9,7-13,6]
/d 172,9 [146,9-203,4]

3,5[2,2-5,5] 11,2[8,7-14,3]

UnChiztest.

b Test de Wilcoxon-Mann-Whitney.

¢ Patients en vie au 30 septembre 2023.
d Nombre de patients < 10.

Tableau 3
Parcours de soins des patients atteints de formes génétiques de lipodystrophie généralisée (LG) ou de syndrome d'insulinorésistance ou de lipodystrophie partielle (LP) dans le réseau national des
maladies rares.

Tous les patients atteints de formes génétiques de GL PL

lipodystrophie/syndrome de résistance a l'insuline

Total GL PL P-valeurun Hommes Femmes  P-valeurun Hommes Femmes P-valeurun
Age des premiers signes, n 305 86 219 <0,001 44 42 0,239 51 168 0,054
Médiane [IQR] 16 [1-30] 1[01-3] 22 [14-35] 1M1 1[1-8] 30 [15-40] 20 [14-31]
(gamme) (1-68) (1-56) (1-68) (1-37) (1-56) (1-68) (1-65)
SignifiertSD 19417 510 25+16 419 6+11 29+19 24+15
Age au moment du diagnostic, n 441 81 360 < 0,001 37 44 0,206 82 278 0,596
Médiane [IQR] 37 [21-52] 5 [0-20] 40 [25-52] 3[1-13] 7 [1-26] 40 [29-50] 38 [25-53]
(gamme) (1-76) (1-73) (1-76) (1-55) (1-73) (1-75) (1-76)
Signifier+SD 37+20 14£19 38+17 10£15 17422 39+17 38+17
Délai entre les premiers signes et le diagnostic (années) 254 67 187 < 0,001 32 35 0,848 39 148 < 0,001
Médiane [IQR] 6[1-19] 1[0-8] 10 [2-22] 1[0-8] 1[0-9] 3[0-11] 12[3-24]
(gamme) (0-54) (0-49) (0-54) (0-49) (0-46) (0-33) (0-54)
Signifier+SD 12413 7£11 1313 6110 7412 710 1514

unTest de Wilcoxon-Mann-Whitney.
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Fig. 2.Frangais A. Prévalence de la lipodystrophie/syndrome d'insulinorésistance selon la région de résidence des patients inscrits au BNDMR (Registre National des Maladies Rares). B. Répartition par
age des patients vivants inscrits au BNDMR et présentant des formes génétiques de lipodystrophie généralisée ou de syndrome d'insulinorésistance, ou des formes génétiques de lipodystrophie partielle
au 30 septembre 2023. C. Parcours diagnostique : Boxplots indiquant I'dge aux premiers signes et au diagnostic des patients vivants inscrits au BNDMR et présentant des formes génétiques de
lipodystrophie généralisée ou de syndrome d'insulinorésistance, ou des formes génétiques de lipodystrophie partielle.

Tableau 4
Prévalence estimée de la lipodystrophie dans divers pays.

Prévalence par million [IC a 95 %] Toutes les formes génétiques de

lipodystrophie/syndrome de résistance a

Formes génétiques des syndromes de

Lipodystrophie partielle génétique (PL)

lipoatrophie généralisée/résistance a

l'insuline I'insuline (GL)
France [cette étude] 8,0[7,3-8,7] 1,6[1,3-1,9] 6,4 [5,8-7,1]
Europe (recherche documentaire, aprés 2,63un 0,96un 1,67un
ajustement pour sous-déclaration)[8]
Espagne[9] 2.3 0,36 1,94
Base de données des dossiers médicaux électroniques 4.7 / /

du Royaume-Uni[8]

Etats-Unis/Royaume-Uni (5 bases de données de dossiers 3.07 [2.30-4.02]
médicaux électroniques : 4 Etats-Unis et 1 Royaume-Uni, [IC

95 9%)[8]

Turquie[10] /

Etats-Unis (Pennsylvanie)[11] International -
Estimé a partir de bases de données
génétiques basées sur la population et de la
fréquence de la lipodystrophie partielle dans
les registres LD-Lynk et ECLip[12]

0,23 10,06 - 0,59]

2,84[2,10-3,75]

/
/
19,0-30,0

unY compris une petite proportion de cas acquis de lipodystrophie
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