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Le	  	  plus	  souvent:	  protéinurie	  +/-‐	  insuffisance	  rénale	  
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Parfois:	  
-‐Asthénie	  
-‐Anorexie,	  nausées	  
-‐Oedèmes	  des	  membres	  inférieurs	  
	  
	  

MANIFESTATIONS	  CLINIQUES	  DE	  L’AMYLOSE	  AA	  
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CAUSES	  	  CLASSIQUES	  ET	  MOINS	  CONNUES	  

MALADIES	  
INFLAMMATOIRES	  

RhumaHsmes	  inflammatoires	  
•  Polyarthrite	  rhumatoïde	  
•  Spondylarthrite	  ankylosante	  
•  Maladie	  de	  S;ll	  
•  Arthrite	  chronique	  juvénile	  
•  Rhuma;sme	  psoriasique	  	  
•  GouAe	  
Maladies	  inflammatoires	  	  
de	  l’intesHn	  
•  Maladie	  de	  Crohn	  
•  Rectocolite	  ulcéro-‐hémorragique	  

Vascularites	  systémiques:	  quasi	  pas	  

Maladies	  auto-‐inflammatoires	  
•  FMF	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  CAPS	  
•  TRAPS	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  TRAPS	  

Néoplasies/Hémopathies	  
•  Maladie	  de	  Castelman	  
•  Lymphome	  de	  Hodgkin	  
•  Maladie	  de	  Waldenström	  
•  Adénome	  hépatocellulaire	  
•  Certains	  carcinomes	  
•  Syndrome	  de	  Schnitzler	  

InfecHons	  chroniques	  
•  Ostéomyélite	  
•  Tuberculose	  
•  Pyélonéphrite	  
•  Lèpre	  

CondiHons	  prédisposant	  aux	  	  
InfecHons	  chroniques	  
•  DilataHon	  des	  bronches	  
•  Mucoviscidose	  
•  Epidermolyse	  bulleuse	  
•  Injec;ons	  répétées	  de	  drogues	  
•  Bypass	  jéjuno-‐iléal	  
•  Paraplégie	  

Déficits	  immunitaires	  	  
héréditaires	  et	  acquis	  
•  DICV	  
•  Agammaglobulinémie	  liée	  à	  l’X	  
•  VIH	  

Divers	  
•  Obésité	  ?	  

INFECTIONS	   AUTRES	  

Adapté	  de	  Palladini,	  Eur	  J	  Int	  Med	  2013	  



âge	  



âge	  
Gammapathies?	  DIP	  

SHll	  
FMF	  

VIH	  	  
MC	  

Obésité	  
lymphomes	  

	  



AA	  DE	  CAUSE	  INCONNUE	  =	  AAx	  
Lane,	  Amyloid,	  2017	  

•  ProporHon	  en	  augmentaHon	  	  

•  Rechercher	  des	  maladies	  

fréquentes	  (PR,	  MICI)	  

•  Séquencer	  MEFV	  si	  méditerranéen	  

•  TEP	  scanner?	  =>	  	  souvent	  peu/non	  

contribuHf	  

•  ?	  analyse	  généHque	  plus	  poussée	  

(NGS/exome/WGS)	  

•  Importance	  de	  l’anamnèse	  
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INFLAMMATION	  

Il-‐1;	  Il-‐6;	  TNFα

SAA	  

Dépôt	  
d’amylose	  
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Composé	  P	  

MECANISME	  DE	  L’AMYLOSE	  AA	  
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PRINCIPES	  ET	  OBJECTIFS	  DU	  TRAITEMENT	  

	  	  1-‐Traitement	  éHologique:	  	  
=>	  normaliser	  les	  taux	  de	  CRP/SAA	  
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BIOTHERAPIES	  et	  AAA	  

Biothérapie	   AnH	  interleukine	  1	   AnH	  interleukine	  6	   AnH	  TNF	  

IndicaHon	  dans	  les	  
maladies	  fréquentes	  

La	  goube	  
	  

PR	  
SPA	  
RhumaHsme	  psoriasique	  

PR	  

IndicaHons	  dans	  les	  
MAI	  rares	  

Inflammasomopathies:	  
	  -‐FMF	  
	  -‐CAPS	  
	  -‐TRAPS	  
	  -‐MKD	  
	  -‐PAPA	  
	  
SHll	  
	  
MAIx	  

Inflammasomopathies	  si	  échec	  anH	  
IL1:	  	  	  
-‐MKD	  
-‐FMF	  
	  
SoJIA	  
	  
Castleman	  
MAIx	  
	  

?	  DADA2	  

CourAes	  et	  al,	  Amyloid	  2015;	  Lane	  et	  al	  Clin	  Exp	  Rheum	  2015	  
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TRAITEMENT	  DE	  L’AMYLOSE	  AA	  DE	  LA	  	  FMF	  
Hentgen	  et	  al,	  Front	  Immunol,	  2020	  



TRAITEMENT	  DE	  L’AMYLOSE	  AA	  et	  obésité	  

Seule	  éHologie	  retrouvée	  l’obésité?	  	  

1	   RéducHon	  pondérale	  

Régime	  
Si	  échec	  discuter	  chirurgie	  
bariatrique	  mais	  risque	  de	  

dégradaHon	  rénale	  	  

2	  
Biothérapies	  (anH	  IL1/6)	  discutées	  

UNIQUEMENT	  en	  cas	  d’échec	  en	  RCP	  du	  
CeRéMAIA	  ou	  en	  RCP	  de	  la	  filière	  FAI²R.	  

PNDS	  Amylose	  2020	  



Maladie	  Inflammatoire	  

Il-‐1;	  Il-‐6;	  TNFα

SAA	  

Dépôt	  
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BUT	  DU	  TRAITEMENT:	  CONTROLER	  L’INFLAMMATION	  

2015	  	  Wechalekar,	  Lancet	  

Objec;f:	  SAA<	  4	  mg/L	  

EPRODISATE	  
Dember,	  NEJM,	  2007	  
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•  Maladie	  grave	  

•  Cœur	  rarement	  abeint	  

•  Surveillance	  biologique	  biannuelle	  CRP	  (SAA)	  foncHon	  rénale	  

•  PronosHc	  foncHon	  de	  la	  sévérité	  de	  l’abeinte	  rénale	  

•  Mortalité	  élevée	  si	  dialyse	  et	  cause	  infecHeuse	  

•  Difficulté	  du	  traitement	  des	  AA	  sur	  infecHons	  chroniques	  et	  obésité	  

CONCLUSION	  

Terre	  et	  al,	  EJIM,	  2020	  



PRINCIPAUX	  MESSAGES	  À	  RETENIR	  

DiagnosHc	  d’éliminaHon	  
	  

Incidence	  diminue	  
DiagnosHc	  reste	  (trop)	  tardif	  et	  peut	  toucher	  les	  sujets	  âgés	  
Causes	  se	  diversifient	  importance	  d’undépistage	  précoce	  

	  
Le	  taux	  de	  la	  SAA	  ne	  préjuge	  pas	  de	  la	  présence	  d’amylose	  AA	  

	  
Traitements	  de	  l’inflammaHon	  =>	  mais	  pronosHc	  reste	  grave	  pour	  l’AAA	  

de	  cause	  infecHeuse.	  
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OUTILS	  D’ÉDUCATION	  THÉRAPEUTIQUE	  

Programme	  élaboré	  	  

Partenariat	  avec	  l’associaHon	  de	  paHents	  	  

	  

=>	  Ateliers	  d’e-‐ETP	  possibles	  au	  plan	  naHonal	  

RCP	  AAA	  

Séances	  naHonales	  

Toutes	  les	  6	  semaines	  

Prochaines	  dates	  28	  juin,	  9	  aout,	  20	  septembre	  
2022	  
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