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Physiopathologie



Amylose

• Vaste groupe de maladies 
• Précurseur protéique s’agrège dans la matrice 

extracellulaire des tissus sous forme de feuillets β plissés, 
stabilisé par la SAP (serum amyloid P)

• Actuellement 36 protéines amyloïdogènes (ou précurseurs)
• En histologie : dépôts Rouge Congo + et biréfringents 

jaune-vert en lumière polarisée
• Conséquences fonctionnelles : Épaississement / Rigidité / 

Dysfonction d’organe par mort cellulaire

Benson et al. Amyloid. 2020 Dec;27(4):217-222 ; Nuvolone et al. Nephrol Dial Transplant. 2017 May 1;32(5):770-780.



Amylose

Benson et al. Amyloid. 2020 Dec;27(4):217-222



La coloration rouge (A) deviant progressivement (B,C) verte (D) en lumière polarisée.

Coloration Rouge Congo

Lumière polarisée

Substance P Amyloïde
(SAP)

Tanskanen M, 2013  and Merlini G et al, NEJM 2012

Amylose



Riek R and Eisengberg, Nature 2016

Peptides dépliés, mal 
repliés

ou intrinsèquement 
désordonné

Noyau (instable)

Graine amyloïde Recrutement Réplication

L'ajout de monomères devient 
plus rapide, favorisant la 
croissance de l'agrégat

Dépôts en 
fonction du tissu

Amylose



Amylose(s) cardiaque(s)
Apolipoprotéine

ATTR mutée

ATTR 
sauvages

AL

Dépôts de fibrilles 
amyloïdes

Clone lympho ou 
plasmocytaire

MGUS, myélome, lymphome…

TTR
Tétramérique

Foie TTR
monomérique

Dissociation

Mutation 
TTR -

Mutation  
TTR +

Chaînes légères d’Ig
Lambda > kappa

Cœur = 
pronostic



Amylose(s) cardiaque(s)

Apolipoprotéine

ATTR mutée

ATTR 
séniles

AL
Dépôts de fibrilles 

amyloïdes

Cœur = 
pronostic

Apolipo
protéines

ATTR 
mutée

ATTR 
mutée

ATTR 
séniles

ATTR 
séniles

ATTR 
mutée

ATTR 
mutée

AL

Gertz M et al. BMC Fam Pract. 2020 Sep 23;21(1):198 

Macroglossie

Pseudo-hypertrophie 
musculaire (deltoïdes)

Atteinte hépatique

Atteinte rénale

Arthrose

Surdité Ecchymoses périorbitaires

Canal lombaire étroit

Dupuytren

Canal carpien

Rupture du tendon du 
biceps brachial

Neuropathie périphérique 
Neuropathie dysautonomique



Epidémiologie



Epidémiologie

70 838

Ruberg et al. JACC 2019 Jun 11;73(22):2872-2891 ; Aimo et al. European Journal of Heart Failure (2022) 24, 2342–2351

Nbre de publications PubMed



Epidémiologie

l Dans les séries histologiques (AL et TTR)

l En « vraie » vie (TTR ++ et AL)

Porcary et al., Front Cardiovasc Med. 2021 Nov 23;8:749523 ; Aimo et al. European Journal of Heart Failure (2022) 24, 2342–2351.



Damy et al. Orphanet J Rare Dis. 2023 Nov 6;18(1):345.

» L’incidence annuelle passe de 0.6 / 100 000 habitants / an en 2011 à 3.6 / 100 
000 habitants / an en 2019 avec la meilleure connaissance de la maladie

Epidémiologie



Epidémiologie
l En « vraie » vie (TTR)

Porcary et al., Front Cardiovasc Med. 2021 Nov 23;8:749523 ; Damy et al. Orphanet J Rare Dis. 2023 Nov 6;18(1):345.

è Une maladie du sujet âgé !

l Dans les séries histologiques (AL et TTR)



Amyloses cardiaques : 
- risque de décès 3 fois plus élevé 
- risque de réadmission à l’hôpital toutes causes confondues 2 fois plus élevé 90 jours après la sortie.

Patients with other cause of HF

Patients different subtypes of CA

Patients with other cause of HF

Patients different subtypes of CA

33%

6%

Mortality and all causes rehospitalisation All cause mortality

Berthelot E et al, ESC Heart Fail. 2023 Jun;10(3):2042-2050.

The cases were matched 1:5 by sex 
and age with control HF patients 
without CA  : Mean age : 76years-
old, 80% men.

IC-REX

Pronostic



Diagnostic



Conséquences cardiologiques

Vaisseaux

Pericarde

Ventriculaire

Endocarde

↑ Epaisseur ↑ Rigidité
Dysfct diastolique (puis systolique)
è CMR/CMH :
. 15% d’AC dans les bilan de dysfct 
systolique avec HVG 
. 5% ATTRv dans les CMH
  . 7.6% >75 ans
  . 23% >65 ans si origine Africaine
è Insuffisance cardiaque : 
. 21% d’AC dans l’IC à FEp
. 29% après 65 ans

Valvulopathies:
è IM, IT

28% d’AC si TMVR
è RAC

16-22% d’AC dans les RAC 
traités par TAVI

Ischémie; Nécrose
è DT atypique
è  ↑ troponine

Ep Pericardique
Tamponnade

Tr de Conduction Système nerveux 
autonome

↓ FC
èIncompétence chronotrope

èhTOS

Atrial

Dilation bi-atriale 
Infiltration du SIA
↓ systole atriale

èTSV : 
. 62-69% d’AC en FA
èEmboles, AVC, AIT:
. 7.6% d’évt thromboemboliques 
atriaux (dont 32% en RS)
. 14-28% d’annulation des  
cardioversions pour thrombus AG

Myocarde

BAV de haut degré (9,5%), 
BAVI ou BB (50%)

Rosmini et al. Heart. 2017; Dungu et al. Circ Heart Fail. 2016; Damy et al. Eur Heart J.2015; Mohammed et al. JACC Heart Fail. 2014; González-López et al. Eur Heart J. 2015; Bennani Smires et 
al. Int J Cardiovasc Imaging. 2016; Donnellan et al. Am J Cardiol. 2020 Aug; Gillmore et al. Eur Heart J.2018; Mints et al. ESC HF. 2018; Cappelli et al. Amyloid. 2020; El-Am et al. J Am Coll 

Cardiol. 2019 Feb; Dona et al. EHJ. October 2021. 



Maladie des discordances

En échocardiographie : 

• Ventricule de taille normale / réduite
• CMH biventriculaire (> 12mm)

• Homogène / concentrique
• Epaississement des valves et du SIA

• Aspect brillant / granité du myocarde

• FEVG préservée (altéré à un stade tardif)

• Altération du SGL avec épargne apicale 

(cocarde)

• Profil mitral restrictif (50% des cas)

• Diminution des vitesses du doppler tissulaire

• Dilatation bi-atriale

• Epanchement péricardique de faible 

abondance

A l’ECG : Biomarqueurs: 
troponine et 
NTproBNP élevés

A l’IRM cardiaque :
Morphologie : CMH concentrique biventriculaire
Rehaussement tardif : diffus, localisé, en rails
T1 mapping allongé (> 1,048 ms : différencie amylose 
vs autre CMH (Se 80% Sp 83%))
Augmentation VEC
MAIS si normale, n’élimine pas le diagnostic

Fontana M et al, JACC Imaging, 2014

Discordance 

FEVG préservée / 

SGL altéré

Discordance HVG 

échographique / 

microvoltage

Discordance 

FEVG préservée / 

biomarqueurs 

élevés

Troubles conductifs : BAV1, BB

50%

50%

Arythmies supra ventriculaire : FA, flutter



Comment poser le diagnostic ?

Garcia P, et al. European Heart Journal. 2021 42, 1554–1568 

Examens morphologiques à la recherche d’arguments en faveur : ECG, ETT, IRM

Scintigraphie osseuse 
(HMDP, DPD, PYP)

Bilan de gammapathie monoclonal complet
• EPP, IF
• EPU, IEPU (= Bence Jones)
• Dosage des chaînes légères libres circulantes

&



Comment poser le diagnostic ?

Score 0 Score 1 Score 2 Score 3

Pas de fixation cardiaque & 
fixation osseuse normale

Forte fixation cardiaque & extinction 
de la fixation osseuse

TTR +++
Mutant or WT

Non TTR : pas 
d’amylose ou AL ++

Perugini et al., JACC 2005 Sep 20;46(6):1076-84 ; Galat A et al JACCardioVasc Imaging 2016 ; Garcia P, et al. European Heart Journal. 2021 42, 
1554–1568 

Score visuel de Perugini : en 
faveur d’une ATTR si ³ 2 (en 
l’absence de gammapathie 

monoclonale) 

ou

Ratio (précoce) cœur / mediastin : 
en faveur d’une ATTR > 1,2 (en 

l’absence de gammapathie 
monoclonale) 

Examens morphologiques à la recherche d’arguments en faveur : ECG, ETT, IRM

Scintigraphie osseuse 
(HMDP, DPD, PYP)

Bilan de gammapathie monoclonal complet
• EPP, IF
• EPU, IEPU (= Bence Jones)
• Dosage des chaînes légères libres circulantes

&

HMDP - 3h HMDP - 10 minutes



Comment poser le diagnostic ?

Perugini et al., JACC 2005 Sep 20;46(6):1076-84 ; Galat A et al JACCardioVasc Imaging 2016

Electrophorèse des protides sériques : pic, hypogamma, normale

Immunofixation : plus sensible que l’électrophorèse

Dosage des chaines légères libres sériques : plus sensible que l’immunofixation. Dépend du niveau de production 

(plasmocyte) et d’élimination (rein)

Recherche de protides dans les urines par EPU/IEPU (glomérulaire, tubulaire)

Examens morphologiques à la recherche d’arguments en faveur : ECG, ETT, IRM

Scintigraphie osseuse 
(HMDP, DPD, PYP)

Bilan de gammapathie monoclonal complet
• EPP, IF
• EPU, IEPU (= Bence Jones)
• Dosage des chaînes légères libres circulantes

&

à  4 examens pour faire le diagnostic de gammapathie monoclonale



Comment poser le diagnostic ?

Perugini et al., JACC 2005 Sep 20;46(6):1076-84 ; Galat A et al JACCardioVasc Imaging 2016

Examens morphologiques à la recherche d’arguments en faveur : ECG, ETT, IRM

Scintigraphie osseuse 
(HMDP, DPD, PYP)

Bilan de gammapathie monoclonal complet
• EPP, IF
• EPU, IEPU (= Bence Jones)
• Dosage des chaînes légères libres circulantes

&

à  4 examens pour faire le diagnostic de gammapathie monoclonale

Ordonnance téléchargeable sur
www.reseau-amylose.org

http://www.reseau-amylose.org/


Comment poser le diagnostic ?

Eduardo F, et al. Neurol Sci. 2017 Feb 1;38(2):311–8 

• Biopsie extra-cardiaque (BGSA) 

Se variable en fonction du type 30-86% 

et Sp 91-100%

• Biopsie cardiaque

Fibrilles amyloïdes en histologie :

Rouge Congo +

Biréfringence jaune-vert en lumière polarisée

Typage !

Rouge 
Congo

Birefringence 
en lumière 
polarisée

Typage
Ac anti-TTR+

Examens morphologiques à la recherche d’arguments en faveur : ECG, ETT, IRM

Scintigraphie osseuse 
(HMDP, DPD, PYP)

Bilan de gammapathie monoclonal complet
• EPP, IF
• EPU, IEPU (= Bence Jones)
• Dosage des chaînes légères libres circulantes

&



Comment poser le diagnostic ?

Adapté de Gillmore et al., Circulation. 2016 Jun 14;133(24):2404-12.

Scintigraphie grade 0
Bilan immunologique -

Scintigraphie grade 0/1
Bilan immunologique +

Scintigraphie grade 2/3
Bilan immunologique +

Scintigraphie grade 2/3
Bilan immunologique -

Amylose cardiaque 
(AL/ATTR) peu 

probable

Amylose cardiaque AL 
probable

Amylose cardiaque avec 
doute étiologique

Amylose cardiaque 
ATTR

Séquençage du gène TTR

ATTRv ATTRs

+ -Confirmation histologique avec typage de l’amylose 
nécessaire : amylose AL, ATTR, autre

Biopsie(s) extra-cardiaque(s) avant biopsie cardiaque 

Examens morphologiques à la recherche d’arguments en faveur : ECG, ETT, IRM

Scintigraphie osseuse 
(HMDP, DPD, PYP)

Bilan de gammapathie monoclonal complet
» EPP, IF
» EPU, IEPU (= Bence Jones)
» Dosage des chaînes légères libres circulantes

&



Amylose cardiaque AL
Maladie du plasmocyte

MGUS, myelome…
Chaine légère d’Ig

λ (80%) > κ

Amylose AL

Pas d’amylose / 
Amylose autre

?

à  Preuve histologique indispensable

Kyle et al. New Engl J Med 2006;354:1362-9
Sperry BW et al. J Am Coll Cardiol. 2016 Jun 28;67(25):2941–8.

à  Urgence thérapeutique car rapidement 
mortelle sans traitement

âge médian 64 ans, 45% après 65 ans 

Une maladie (pas si) rare : 
 12,5 cas par million d’habitants et par an
 700 nouveaux cas par an en France (sous 
diagnostiquée)
 Age moyen au diagnostic 64 ans, < 10% des 
patients ont moins de 50 ans



Amylose cardiaque AL
Maladie du plasmocyte

MGUS, myelome…
Chaine légère d’Ig

λ (80%) > κ

Amylose AL

Pas d’amylose / 
Amylose autre

?

Kyle et al. New Engl J Med 2006;354:1362-9
Sperry BW et al. J Am Coll Cardiol. 2016 Jun 28;67(25):2941–8.

Mais atteinte cardiologique isolée possible ++

2/3 des cas
Insuff. Rénale : 20-45%
Dépôts glomérulaires è sd néphrotique

70% des cas

20% des cas
Polyneuropathie sensitivo-motrice
Neuropathie dysautonomique
Dysfonction érectile

80% des cas cas
Troubles du transit, saignement

30% des cas cas
Hépatomégalie, cholestase anictérique



Amylose cardiaque AL
Maladie du plasmocyte

MGUS, myelome…
Chaine légère d’Ig

λ (80%) > κ

Amylose AL

Pas d’amylose / 
Amylose autre

?

à  Pronostic dépend du stade
à Progrès pour les stade II et IIIa au cours des 10 dernières 

années  

à  Pronostic dépend de la réponse au 
traitement

Palladini et al. Blood Cancer Journal (2023) 13:19



Amylose cardiaque ATTR sénile / sauvage
Preuve histologique non indispensable si : Scintigraphie positive + pas de gammapathie (4 examens) et 

génétique TTR sans variant pathogène
Age median d’apparition des symptômes

cardiaques : 78 ans

Symptômes extra-cardiaques : 

triade canal carpien, canal lombaire, 

surdité

Ratio Homme/Femme 9/1

Prévalence sous-estimée
• Dépôts d’amylose TTR sauvage ≈ 25% 

des plus de 75 ans (séries autopsiques)

• 50% (toutes amyloses confondues) après 

90 ans

Mais de plus en plus reconnue
Aus dem Siepen et al. Clin Res Cardiol Off J Ger Card Soc 2019;108:1324–1330 

Bequignon et al. Amyloid 2017;24:96–100. 
Rubin et al. Amyloid. 2017;24:226–230

Gertz M et al. BMC Fam Pract. 2020 Sep 23;21(1):198



Amylose cardiaque ATTR sénile / sauvage
Preuve histologique non indispensable si : Scintigraphie positive + pas de gammapathie (4 examens) et 

génétique TTR sans variant pathogène

Aus dem Siepen et al. Clin Res Cardiol Off J Ger Card Soc 2019;108:1324–1330 
Bequignon et al. Amyloid 2017;24:96–100. 

Rubin et al. Amyloid. 2017;24:226–230
Gertz M et al. BMC Fam Pract. 2020 Sep 23;21(1):198

5 – 9 ans

5 (2,5;9) ans

7,2 (6;8) ans

8,5 ± 11 ans

?

Les signes extra-cardiques sont une aide 

au diagnostic car elles surviennent 5-10 

ans avant l’atteinte cardiaque



Amylose cardiaque ATTR mutée / héréditaire

Preuve histologique non indispensable si : Scintigraphie positive + pas de gammapathie (4 examens) et 
génétique TTR montrant la présence d’un variant pathogène

Rapezzi et al., Eur Heart J 2013 Feb;34(7):520-8
Sattianayagam et al., Eur Heart J 2012May;33(9):1120-7 

« Neurologique » « Cardiaque »

Début 
précoce

Début tardif

> 22 mutations avec une présentation
cardiaque

V122I ≃ 4% Afro-américains

Neuropathie
périphérique & 
Dysautonomie

Insuffisance cardiaque
(droite) avec HVG majeure

• 140 mutations identifiées (chromosome 18)
• Transmission autosomique dominante à pénétrance 

incomplète et début tardif (> 65 ans) :
à  transmission 50% à toutes les générations
à existence de porteurs sains
à ne pas exclure l’origine génétique sur l’âge



Preuve histologique non indispensable si : Scintigraphie positive + pas de gammapathie (4 examens) et 
génétique TTR montrant la présence d’un variant pathogène

« Neurologique » « Cardiaque »

Début 
précoce

Début tardif

> 22 mutations avec une présentation
cardiaque

V122I ≃ 4% Afro-américains

Neuropathie
périphérique & 
Dysautonomie

Insuffisance cardiaque
(droite) avec HVG majeure

• 140 mutations identifiées (chromosome 18)
• Transmission autosomique dominante à pénétrance 

incomplète et début tardif (> 65 ans) :
à  transmission 50% à toutes les générations
à existence de porteurs sains
à ne pas exclure l’origine génétique sur l’âge

Rapezzi et al., Eur Heart J 2013 Feb;34(7):520-8
Sattianayagam et al., Eur Heart J 2012May;33(9):1120-7 

Amylose cardiaque ATTR mutée / héréditaire



Délais diagnostiques

Dang et al. ESC Heart Failure 2020 ; 7:2418–2430.

» Malgré une meilleure (re)connaissance de la maladie … Les délais diagnostiques restent longs



Notre expérience 

Damy T et al, Arch Cardiovasc Dis. 2023 Oct;116(10):433-446.

ATTRwtATTRvAL

≈600 ≈700 ≈1300

≥ 2600 amyloses cardiaque sur  ≥  4500 patients adressés pour suspicion d’amylose



17 (6–50) 10 (2–25) 27 (9–51) 12 (4–7) 

Premier symptôme cardiaque avant le diagnostic

-15 mois-7 mois

IIIa
IIIb

ATTRwt

7 (2–12) 5 (2–19) 

-2 mois

ATTRvAL

Notre expérience 

Damy T et al, Arch Cardiovasc Dis. 2023 Oct;116(10):433-446.



Quelle aide pour  différencier une amylose d’une 
insuffisance cardiaque non amyloïde ? 

Nativi-Nicolau et al. Heart Fail Rev. 2022 May;27(3):785-793. Music et al. Can J Cardiol. 2022 Mar;38(3):384-388.



Quand penser à une amylose cardiaque ?

Je suspecte une amylose devant

Ce sont les signes extracardiaques 
et leur temps d’apparition 

qui orientent 
vers l’amylose et son type

Des signes d’insuffisance cardiaque

Dyspnée++, œdème des MI, … (EPOF)

Notamment si 

• IC à Fraction d’éjection préservée 

• Intolérance ou insensibilité aux traitements de l’IC

• De survenue récente 

• ou de progression anormalement rapide

Et/ou 

une anamnèse cardiologique…

Assez peu spécifiques pris isolément…

Des signes extracardiaques 

• évocateurs d’amylose ATTR 

• ou d’amylose AL

+

Eicher JC et al, Revue Med Interne 2020; Gertz M et al, BMC Fam Pract 2020; Maurer MS et al, Circ Heart Fail 2019



Nativi-Nicolau et al. Heart Fail Rev. 2022 May;27(3):785-793. Music et al. Can J Cardiol. 2022 Mar;38(3):384-388. Eicher JC et al, Revue Med 
Interne 2020; Gertz M et al, BMC Fam Pract 2020; Maurer MS et al, Circ Heart Fail 2019

Les signes extracardiaques



Délais entre la survenue du premier symptôme et le diagnostic en fonction du type d’amylose

ATTRv 
Cardio ± neuro

ATTRwt

Kharoubi M  et al, ESC Heart Fail. 2021 Dec;8(6):5501-5512

AL

0-2yrs

2-5yrs
>5yrs

0-2yrs

2-5yrs

>5yrs
>5yrs

CARDIAC CARDIAC CARDIAC

EXTRA
CARDIAC

EXTRA
CARDIAC EXTRA

CARDIAC

Les signes extracardiaques



l Macroglossie

l Ecchymose périorbitaire

l Purpura cutané

l Lésions unguéales 

l Dysphonie

l Dysautonomie vasculaire

l Dysautonomie digestive

l nausée, vomissement, diarrhée-constipation

l Neuropathie

l Perte de poids importante

§ Canal Carpien
§ Doigt à ressaut
§ Surdité
§ Rupture tendon long biceps
§ Rupture de la coiffe des rotateurs
§ Canal lombaire étroit
§ Canal cervical étroit
§ Prothèse totale de hanche/genou

Amylose AL
Signes  < 2 ans 

Amylose à Transthyrétine Héréditaire (ATTRv)

Amylose à Transthyrétine Sauvage (ATTRwt)
Signes > 2 ans voire > 5 ans

Les signes extracardiaques 
et 

leur temps d’apparition 
orientent 

vers l’amylose 
et son type

Quand penser à une amylose cardiaque ?

Kharoubi M  et al, ESC Heart Fail. 2021 Dec;8(6):5501-5512



Canal carpien : Perfetto F et al. Biomedicines. 2022;10;3226; Sperry et al. J Am Coll Cardiol. 2018;72:2040–50; Ladefoged et al. ESC Heart Fail. 2022 Oct 3. Westin et al. J Am Coll Cardiol. 2022 Sep 6;80(10):967-
977.  Takashio et al. Circ J. 2023 Jul 25;87(8):1047-1055.
Canal lombaire rétréci : Marchi F, et al. Amyloid. 2023 Jul 11:1-8 ; Eldhagen et al. Journal Intern Med, 2021, 289; 895–905 ; Maurer MS et al. J Am Geriatr Soc. 2022; 70: 3538-3548
Doigt ressaut : Sperry BW et al. Am J Cardiol 2021;160:96−98

Les atteintes ostéoarticulaires peuvent-elles permettre un 
diagnostic précoce ? 

Macroglossie

Pseudo-hypertrophie 
musculaire (deltoïdes)

Atteinte hépatique

Atteinte rénale

Arthrose

Surdité Ecchymoses périorbitaires

Canal lombaire étroit

Dupuytren

Canal carpien

Rupture du tendon du 
biceps brachial

Neuropathie périphérique 
Neuropathie dysautonomique

> 100 publications : dépôts ++ si biopsie chir (10-50%), peu de dg d’AC 
initialement < 1% (sauf si âge et pas de FdR, 5-50%) mais bénéfice ++ à 5-
15 ans (>20%)

Multiples, récidivants, Histologie peu rentable
Doigts à ressaut

dépôts ++ si biopsie chir, peu de dg d’AC initialementPTH ou PTG fréquentes dans l’ATTR 23,3 %, 
dépôts de TTR dans l’articulation



l Retentissement 
important sur la 
qualité de vie des 
patients

l 80% des 
patients 
décrivent des 
douleurs ou un 
inconfort dans 
leur vie 
quotidienne

l > 60% ont des 
difficultés à se 
mobiliser

Impact sur la qualité de vie

Damy et al. Amyloid. 2022 Sep;29(3):165-174



Prise en charge thérapeutique



Prise en charge thérapeutique

Spécificités du 
traitement non spécifique

L’amylose cardiaque n’est pas 
une insuffisance cardiaque 

classique

Traitement spécifique

CHADS-TOP
Conduction
Haute FC
Anticoagulation
Diurétiques
S-TOP BB….

TTR
Tétramérique

Foie TTR
monomérique

Dissocia'on

Clone lympho ou 
plasmocytaire

MGUS, myélome, lymphome…

Chaînes légères d’Ig
Lambda>kappa



Traitement non spécifique
Traitement de l’insuffisance cardiaque



Prise en charge non spécifique

CHADS-TOP
Conduction

Haute FC

Anticoagulation

Diurétiques

S-TOP BB, IEC, ….

Mort subite : très fréquente quelque soit le type d’amylose : dissociation électro-mécanique, 
parfois TV/FV
Prévalence élevée des troubles conductifs
è Discussion implantation PM / DAI sur troubles conductifs de bas degré / sévérité

Débit cardiaque = FC x VES
Cardiopathie restrictive donc VES constant : fréquence dépendance pour augmenter le débit
è Pas de bradycardisant (sauf amiodarone), PM pour incompétence chronotrope

Risque thromboembolique élevé (même en rythme sinusal) è rechercher les indications à 
une anticoagulation (sd néphrotique, ATCD cardioembolique, profil mitral restrictif)
Dosage facteur X pour pondérer le risque hémorragique

Nécessaire pour la congestion mais marge thérapeutique étroite compte tenu du risque de 
dysautonomie. Place des gliflozines ?

Arrêt des traitements potentiellement délétères : 
BB (bradycardie, inotrope -), Hypotenseurs (dysautonomie), 
Digoxine (accumulation dans les fibrilles amyloïdes), Sacub/Valsartan

+ Fragilité
+ a. extracardiaques



Traitements spécifiques
Amyloses AL



Maladie du plasmocyte
MGUS, myelome…

Chaine légère d’Ig 
λ (80%) > κ

Amylose AL

RCP
• Evaluation multi-disciplinaire : 

hématologue, cardiologue, 
gériatre, néphrologue

• Tenir compte de l’atteinte 
cardiaque, de la  « fragilité » et 
des atteintes extracardiaques 

(dysautonomie)

Bianchi et al. JACC CardioOncol. 2021 Oct 19;3(4):467-487.

Prise en charge thérapeutique spécifique
Amylose AL



Prise en charge thérapeutique spécifique
Amylose AL



Traitements spécifiques
Amyloses TTR



Garcia Pavia et al. Eur Heart J. 2021 Apr 21;42(16):1554-1568.
Castano et al., J Am Coll Cardiol. 2015 Jan 27;65(3):311-2.

Supprimer la TTR amyloidogénique
Stabiliser le tétramère
Dégrader les fibrilles amyloïdes

siRNA : ARN interférant (ATTRwt et ATTRv) : études en cours

AC anti TTR : études en cours
Stabilisateur du tétramère : tafamidis RTU initiale, AMM 06/2021

Prise en charge thérapeutique spécifique 
Amylose ATTR



n=441n=548
n=177

n=264



Bénéfice du Tafamidis sur la qualité de vie

Hanna M et xal, Am J Cardiol 2020



Commission de transparence du Tafamidis 23/09/2020

Prise en charge thérapeutique spécifique 
Amylose ATTR



Traitements des ATTR

(Transplantation 
hépatique)

Silençage génique : 
- siRNA and ASO : 
Patisiran, Revusiran, 
Vutrisiran, Inotersen, 
Eplontersen
- Crispr Cas 9

- Tafamidis
- Acoramidis 
- Diflunisal

Adapté de Carroll A, et al. J Neurol Neurosurg P 2022

Supprimer la TTR 
amyloïdogénique

Stabiliser la TTR 
amyloïdogénique

- NI 006
- PRX 004

Supprimer les 
dépôts amyloïdes



Grodin et al. Circulation. 2019 Jul 2;140(1):27-30.

Histoire naturelle de la maladie



Les ressources



l Maillage territorial

Les centres spécialisés amyloses cardiaques

www.reseau-amylose.org



www.reseau-amylose.org

PNDS 



www.reseau-amylose.org

Triptyques (patients et médecins)



Messages clés

• Prévalence en constante augmentation, pronostic lié à l’atteinte cardiaque

• Diagnostic : 
§ Maladie des discordances : voltage/HVG/NT-proBNP/FEVG/SGL
§ Une IRM cardiaque normale n’élimine pas le diagnostic
§ Une scintigraphie osseuse normale n’élimine pas une amylose AL
§ Toujours éliminer une amylose AL, urgence thérapeutique à bilan immunologique complet
§ Toujours faire un test génétique devant une amylose à TTR, quelque soit l’âge

• NE PAS TRAITER COMME UNE INSUFFISANCE CARDIAQUE CLASSIQUE

• TRAVAILLER EN MULTIDISCIPLINARITÉ

• Traitements spécifiques

It’s 
amyloidosis !

2 examens simples et 
SYSTEMATIQUES : 

- Bilan de gammapathie complet

- Scintigraphie osseuse



reseau-amylose.org

silvia.oghina@aphp.fr
sos.amylosecoeur@aphp.fr

Sec : 01 49 81 22 53

mailto:sos.amylosecoeur@aphp.fr

