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En 2010-2012…le diagnostic cardiologique… 

•  Les amyloses cardiaques étaient sous-estimées et non connues de la 
plupart des cardiologues. 

•  L’ATTR sauvage n’était pas connue ni reconnue. 
•  Seuls les patients avec amylose à transthyrétine héréditaire à forme 

neurologique (ATTRv-neuro) avaient une évaluation cardiologique une fois 
que le diagnostic neurologique était effectué (Pr M. Slama, CHU Béclère). 

•  Les patients avec Amylose AL était rarement identifiés par les 
cardiologues. Pas ou peu de prise en charge multidisciplinaire Hémato-
Cardiologue. 



La phrase…résumant  
la prise en charge cardiologique de 2010… 

«Ah! Votre patient a une amylose cardiaque 
symptomatique… Alors il va mourir dans les 6 mois, il 
n’y a rien à faire, il faut appeler les soins palliatifs, 
ce n’est pas dans mes compétences » 

Dr	  Cardiologue	  



En 2010-(2012)…le parcours de soin cardiologique …
en France 



L’évolution du diagnostic cardiologique 

•  Echocardiographie •  IRM cardiaque •  Scintigraphie osseuse 



1er consensus cardiologique international 
1er algorithme pour les amyloses cardiaques : 2015! 

Gillmore	  et	  al,	  Circula/on	  2016	  



Implication des cardiologues de l’insuffisance cardiaque.. 
dans le diagnostic des amyloses cardiaques 

•  Implication progressive de cardiologues dans toute la France 
•  Développement et utilisation des imageries multi-modalités pour le 

diagnostic des amyloses : échocardiographie, IRM cardiaque et la 
scintigraphie osseuse. 

•  Apprentissage à la prescription et l’interprétation des chaines 
légères 



Dang	  D	  	  et	  al,	  ESC-‐HF	  2021	  



Time frame the occurrence of the first amyloid event and diagnosis 
depending on type of amyloidosis 
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Kharoubi	  M	  	  et	  al,	  ESC-‐HF	  2021	  
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L’évolution des travaux scientifiques dans le monde 

2010	  =	  169	  

2021=	  770	  

2000	  =	  62	  

2010	  =	  861	  

2021=	  2098	  

2000	  =	  601	  



La prévalence des amyloses à transthyrétine cardiaque 
estimée dans la base de données de la sécurité sociale 
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PopulaCon	  by	  age	  group	  and	  sex,	  and	  sex	  raCo	  by	  age	  group	   Damy	  et	  al,	  Com	  Oral	  ESC	  2021	  



Evolution du phénotype des patients sur les 10 ans 

Données	  du	  CR	  Amyloses	  Cardiaques,	  Henri	  Mondor,	  Créteil	  

Time of inclusion 2010-2013 2013-2014 2015-2016 2017-18 2019-20 p 
N 20 45 103 208 308 
Age, years 81.1 (77.2 ; 87.2) 81.6 (77.1 ; 86.3) 82.5 (78.1 ; 86.2) 80.7 (75 ; 84.7) 83.5 (77.6 ; 86.7) 0.004 
Male, n (%) 17 (85) 41 (91.1) 92 (89.3) 179 (86.1) 249 (80.8) 0.143 
NYHA  
1 
2 
3 
4 
NA 

 
2 (10) 
7 (35) 
10 (50) 
0 (0) 
1 (5) 

 
2 (4.4) 
9 (20) 

23 (51.1) 
4 (8.9) 
7 (15.5) 

 
10 (9.7) 
37 (35.9) 
37 (35.9) 
13 (12.6) 
6 (5.9) 

 
31 (14.9) 
101 (48.6) 
49 (23.6) 
11 (5.3)  
16 (7.7) 

 
27 (8.8) 

160 (51.9) 
90 (29.2) 
13 (1.9) 
18 (5.8) 

 
0.000 

NAC Classification 
I 
II 
III 

 
10 (55.6) 
6 (33.3) 
2 (11.1) 

 
9 (22) 

17 (41.5) 
15 (36.6) 

 
30 (30.3) 
45 (45.5) 
24 (24.2) 

 
81 (39.1) 
73 (35.3) 
53 (25.6) 

 
139 (45.9) 
111 (36.6) 
53 (17.5) 

 
0.008 

NT pro BNP, ng/l 2840 
 (2138.3 ; 5262.5) 

4730  
(2555 ; 8938) 

4174.5  
(2123.8 ; 6923.8) 

3244 
 (1628 ; 6342.5) 

2639.5  
(1117.5 ; 5215) 

0.000 



Garcia	  Pavia	  P	  and	  al,	  EHJ	  2021	  

Consensus –ESC – 2021! 



Entrée de l’amylose dans les guidelines de l’insuffisance 
cardiaques en 2021 ! 

•  49 fois le mot « Amyloidosis »!! 

Mac	  Donagh	  T	  and	  al,	  European	  Heart	  Journal	  2021	  



Identification de l’amylose ATTRwt et ATTRv en 2022 dans les maladies 
cardiaques…il n’y a pas que l’insuffisance cardiaque 

Insuffisance	  cardiaque	  à	  
FEVG	  préservée	  12%	  

Insuffisance	  cardiaque	  
à	  FEVG	  diminuée	  10%	  

Anomalie	  de	  conducKon	  
cardiaque	  2%	  

Myocardiopathie	  
Hypertrophique	  7%	  

Série	  autopsique	  sujets	  
âgés	  21%	  

Rétrécissement	  
aorKque	  8%	  

ScinKgraphie	  osseuse	  1%	  

Aimo	  A	  et	  al,	  Eur	  J	  Heart	  Failure	  2022	  



Le développement des centres experts  
cardiologiques en France pour améliorer le parcours de soin 
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La prise en charge multidisciplinaire 



Les triptyques pour diffuser l’information et les connaissances 



Un site web et une chaine youtube pour partager  
« la connaissance » 



Depuis 9 ans des rencontres scientifiques : www.congres-amylose.com 

9 - Journées Francophones 
Multidisciplinaire de l’Amylose 

(JFMA) 
Les centres de référence 

Multiples disciplines 

4 - Masterclass 
Amyloses Cardiaques (MAC) 

 
Les cardiologues des centres 

experts (Filière et GICC de 
la SFC et CNCH) 

2 - Journées Amyloses Cardiaques pour le 
Cardiologue (JACC) 

Les cardiologues libéraux avec le CNCF 

Marie	  Pierre	  Challier	  –	  COMM	  Santé,	  Isabelle	  Vallat	  Réseau	  Amylose,	  Charles	  Taieb,	  Emma	  Clinic	  



 
1er Congrès 

Francophone 
Multidisciplinaire de 

l’Amylose 

En	  JUIN	  2023	  –	  2ème	  CMFA	  :	  Jeudi	  :	  Soignants	  -‐	  Vendredi	  :	  PaKents	  

Soignants	  	  
et	  

	  paKents	  

Agnès	  Farrugia	  AFCA,	  Marie	  Pierre	  Challier	  –	  COMM	  Santé,	  Isabelle	  Vallat	  Réseau	  Amylose,	  Charles	  Taieb,	  Emma	  Clinic	  



Informer les cardiologues de multiple actions et leur faire penser à 
l’amylose dans leur quotidien : www.bibliose.org 

Reims	   Créteil	   Strasbourg	   Strasbourg	  

Toulouse	  Montréal	  Strasbourg	  Bruxelle	  

Merci	  à	  nos	  sou/ens	  ins/tu/onnels	  :	  	  
ALNYLAM,	  BINDING	  SITE,	  JANSSEN,	  PFIZER	  Maladies	  Rares,	  SOBI	  



Aider les cardiologues à mieux gérer les patients :  
Réunion de Concertation Pluridisciplinaire 

RCP Nationale - Amyloses Cardiaques 

Strasbourg	   Strasbourg	  

Toulouse	  Montréal	  

Dr	  Silvia	  Oghina	  



Mieux comprendre nos pratiques et mieux comprendre et 
faire avancer la recherche :  

«Healthcare European Amyloidosis Registry» = HEAR 

Merci aux soignants et patients qui participent  
ainsi qu’à Mounira Kharoubi et Carole Henrion  

2067 patients inclus 



Le PNDS Amyloses cardiaques 

Thibaud	  Damy,	  Vincent	  Algalarrondo,	  Olivier	  Lairez,	  Philippe	  Charron	  

Christophe	  Dennebouy,	  Jean-‐Christophe	  Eicher,	  Agnès	  Farrugia,	  	  
Arnaud	  Jaccard,	  Pierre	  Sabouret	  



L’éducation thérapeutique 

	  Julie	  Pompougnac,	  Steven	  Maupou,	  Soulef	  Guendouz	  et	  tous	  les	  membres	  AmyloPEP	  	  
Mireille	  Clément	  AFCA	  et	  Françoise	  Pelcot	  AFCA	  



Qui fait le diagnostic 
en France? 

Francoise	  Pelcot,	  AFCA	  et	  Charles	  Taieb,	  Emma	  Clinic	  



Alors le futur… 

•  Maintenir nos capacités de soin…dans la crise actuelle… 
•  Informer les généralistes et les spécialistes de ville; 
•  Organiser des filières de soin régionales pour lutter contre le 

retard diagnostic et améliorer la prise en charge multidisciplinaire 
•  Evoluer vers un label « Amylose » pour améliorer la visibilité 
•  S’organiser pour l’arrivée des traitements injectables+++ 
•  Développer les consultations d’annonce pour réduire le fardeau des 

patients et des soignants 
•  Permettre l’innovation thérapeutique dans plus de centres 



La phrase idéale de la prise en charge cardiologique  
de 2022… 

«Ah! Votre patient a une amylose cardiaque symptomatique… 
Il faut qu’il soit pris en charge rapidement dans un centre 
expert, que son traitement cardiologique soit adapté, qu’il 
bénéficie rapidement des traitements spécifiques 
disponibles, d’une évaluation de ses atteintes d’organes et 
d’une prise en charge multidisciplinaire adaptée à son cas, 
sans oublier l’aspect psychologique et social.»  
 Dr	  Cardiologue	  


