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e Au cours des 4 dernieres années
Astrazeneca, Novartis, BMS, Boehringer, Pfizer, Alnylam.

* Je n'ai aucun conflit d’intéret a déclarer concernant cette
presentation.
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MEDIAN YEARS
SYMPTOMS BEFORE DIAGNOSIS m Primary care physician = Cardiologist » Hematologist/Oncologist
Impotence/erectile dysfunction - 2.87 u Nephrologist » Gastroenterologist u Other
Peripheral neuropathy - 1.94
Paresthesia or anesthesia - 1.89
Dizziness - 1.68 First visit (n_433
Neuralgia - 168 IStV - )
Malaise or fatigue - 149 A
Abdominal pain - 1.47
Arthythmia - 1.29 T
Nausea and vomiting - 112
Dysphagia - 1.03 . Third visit (n = 272) [
Difficulty breathing - 097 N -
Syncope - 093 ;ﬁ Symptoms Group i
Edema - 092 ' ardiac o e
Limb paralysis/plegia - 0.82 _———’\_——//’1/7\ o (El;:jz;nesslsvnwpe Fourth visit (n = 170) _
Mild or moderate CKD - 055 ! o GI/T-{:;aaatic
Heart failure - 052 ! i Dorveus : 4 = ' ' .
RGN ey | e e 0 100 200 300 400 500
Orthostatic hypotension - 042 : - :ae':'an e Respondents
Renal failure - 0.31 ; *
Pleural effusion - 0.30 Lousada |l et al. Adv Ther 2015
Monoclonal gammopathy - 027 ) Amvl o S es
Hepatomegaly - 024 i
Pericarditis - 024 1
P I | I th ~ ; 7 . . . . ] [ 4
AP - W | * Présentations initiales diverses et variées
Enlarged tongue - 0.19
AKI - 0.19 . Vé o e . .
asctes - oo * Pas de signe spécifique = retard diagnostique
Cardiomyopathy - 013
Nephrotic syndrome - 007 o ’ . . .
NeCHHE DI, 608 * Maladie systémique —> plusieurs professionnels
-6 -4 -2 0 s . . Vd
AR B IS de santé impliqgués (31.8% des amyloses sont

Hester L et al. Eur ] Haematol 2021 diagnostiqués aprées avoir vu > 5 professionnels)
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Le contexte — un enjeu diagnostique

Les problemes ?

1/ Offre de soins en France abondante.... mais disparate et inadaptée
a I'état de santé de la population

2/ Cloisonnement entre les généralistes et les spécialistes libéraux
entre la ville et I’hopital

Délai moyen acces aux soins en France

3/ Délai des rendez-vous auprés des (Données FHF 2024)

professionnels de santé multiplié par 2 en 5 - e

ans (2019 d 2024) Pédiatre 3semaines et 3 jours [ [ 2 semaines et 4jous

4/ Pas d’outil de communication commun 1 oot 1 somll

(adoption du DMP restant limitée) _ _
=» Manque de coordination dans les parcours de soins bemétologue
=» Impact majeur pour les pathologies transversales (ici B et eprisentat d i popiion e o de 18t s

I'amylose) o
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Un parcours orienté autour du généraliste ?

Exemple de l'insuffisance cardiaque

Coordination des soins
Prise en charge globale du patient
Traitement et suivi
ETP

Pharmacien
Dispensation
ETP (Attention a
['auto-médication)

Biologiste
Alerte auprés
du MG

SSR -
Programme
d’ETP

PATIENT

Implication

Connaissance des
signes d’alerte

Infirmier(e)
Soins
Surveillance
ETP

CARDIO
Avis thérapeutique
spécialisé
Suivi -
FTP

Diététicien
Conseils
ETP

Hépital
si décompensations
et complications
Coordination a la sortie

Autres
Spécialistes
si besoin

Soins
palliatifs

Guide Parcours de Soin de I'lC — HAS 2014

Avantage :

=>» 1 interlocuteur commun : facilite coordination du
parcours de soins pour les maladies chroniques

=>» Interlocuteur qui connait le mieux le patient
dans sa globalité (histoire médicale et
personnelle)

=» Limitation des redondances (prescriptions,
examens)

Limites :

=» Pénurie de médecins dans certains territoires
=» Durée moyenne de la consultation plus longue
=>» Ne corrige pas le probléeme du cloisonnement

=» Mangue de formations dans certains pathologies
chroniques (par ex. amylose)
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MSP ? CPTS ? Késako ?

__ mse CPTS

MSP : Maison de Santé Pluriprofessionnelle

En France depuis 2007

Pas de territoire défini
(« monosite » ou « multisite »)

Professionnels de santé de 1¢" et 2nd recours de
ville
(au moins 2 généralistes)

Obijectif : Coordination des soins grace au partage
des compétences

Patientele commune des professionnels
de santé
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Le retour des professionnels

« on peut exercer en
libéral tout en
travaillant en équipe
comme a I’hopital »

CPTS : Communauté Professionnelle Territoriale
de Santé

« pour une méme
maladie, le parcours
de soin du patient est
plus fluide »

En France depuis 2016

Au sein d’un territoire défini

Le retour des patients

Tout professionnel de santé / Les établissements
de santé et les hopitaux de proximité / Les
structures médico-sociales et sociales (EHPAD,
SSIAD)

« on évite de courir a
droite a gauche quand
on a un suivi multiple »

Objectif : décloisonnement et réorganisation des
soins autour du patient / coordination pour
répondre a une ou plusieurs problématiques en
matiere de santé

« simon médecin traitant
est absent, on a rapidement
un autre rendez-vous »

« ca facilite la
vie »

Population ciblée
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MSP, CPTS, ou en .ést-on ?

Carte des MISP en 12/2022

Carte des CPTS en 01/2024

Cologne

Maisons de Santé Pluriprofessionnelles en fonctionnement au 31/12/2022

Source des DGOS - Extraction au 05/01/2023 - France entiére

Francfort

Milan

Production DGOS/SRS (carte réalisée avec Cartes & Données - © Articque)

En 03/2023 : 2251 MSP en fonctionnement, soit 9637
infirmieres et 8255 MG (environ 20% des MG en France)

En 01/2024 : 546 CPTS en fonctionnement (soit une
couverture de 66.7% du territoire, jusque 82.5% en
prenant en compte les CPTS en création).
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Intéret de ces structures

Approche

Meilleure populationnelle

communication des
professionnels de

santé Projets de santé

communs
(dépistage amylose Mise a disposition de
par exemple ?) la pluridisciplinarité
au service du patient

Mise en place de
protocoles locaux

Facilitation a la formation
des acteurs de santé au

mais également sein d’un territoire
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Formation des acteurs de santé au sein d’un territoire : on connait !

Exemple de la formation des acteurs sur I'lC dans le 94

Formation des formateurs

Experts IC

Formateurs au sein des CPTS

e 8 CPTS dans le 94 entre 2023 et 2024 (=62% de la
population du 94)

* 6 cardiologues / 7 généralistes / 7 pharmaciens /
10 IDE (dont 2 IPA et 1 ISPIC)

* Sous la formes de 12 vignettes - cas cliniques ; 2
soirées

Formation dans CPTS 1 Formation dans CPTS 3
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OCULAR

MANIFESTATIONS

- Dark Floaters

- Glaucoma

- Abnormal blood vessels in eye
- Pupdllary abnormalties

- Dry oye

SPINAL STENOSIS
- Pain, tingling, or numbness in
the legs and buttocks

= &9 NEPHROPATHY

- Protein in urine
- Renal failure

BILATERAL CARPAL

TUNNEL SYNDROME
- Numbness and tingling in the
hands and arms

PERIPHERAL

% SENSORIMOTOR

NEUROPATHY

- Weakness, numbness, or pain
beginning in the hands and fee
that can progress to the central

A partir de la présentation de la «Masterclass Amylose» 2020

part of the body
- Gait disability
- Balance disorder

Avec l'autorisation du Dr S. Oghina

CARDIOVASCULAR

MANIFESTATIONS
- Irregular heart beat
- Conduction blocks

- Congestive heart failure (including

shortness of breath, generalized
fatigue, peripheral edema)
Ventricular wall thickening with
praserved ejection fraction and
absence of left ventricular dilation

AUTONOMIC
NEUROPATHY

GASTROINTESTINAL

MANIFESTATIONS
- Nausea and vomiting

- Early satiety

- Diarrhea

- Constipation

- Diarrhea/constipation

= Unintentional weight loss
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8,5+ 11 ans

7,2 (6;8) ans

Gertz M et al, BMC Fam Pract 2020

5(2,5;9) ans
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R'EPOF . Simplifiez le diagnostic de I'amylose !

R : Atteintes Rhumatologiques précoces

Pieds et chevilles gonflés

- Essoufflement inexpliqué

- Prise de Poids rapide et inexpliquée

INSUFFISANCE CARDIAQUE - (Edeme des membres inférieurs
4 SIGNES A SURVEILLER . . . .
: - F h I .
PRINCIPES A RESPECTER atlgue inhabituelle et perS|stante , EP OF“
R’EPOF envue d’un
ENSEM BLE' diagnostic précoce pour — '

préserver la qualité de vie

SAUVONS DES VIES !

N\ AS
&

WK N N

® @ Y & KN e
& @ PRI
X %\},‘é Q‘\)QK P&Qﬁ% Q‘a"\%ozéa

EPON
SSOUFFLEMENT EXERCICES PHYSIQUES m

RISE DE POIDS PRENDRE SON POIDS 50 60 70 80 Ans

EDEMES OBSERVANCE DES TRAITEMENTS " " .
Infiltration myocardique
ATIGUE NE PAS TROP SALER

Surdité \\Essoufflement

Canal B : .
carpien "~ _Prise de poids

Doigt a ressaut \‘"n CEdemes

Rupture du tendon ~~_ _
du long biceps -~ _Fatigue

Canal lombaire étroit The

s

Prothése de hanche/genou
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Pour un dépistage précoce de I'amylose en ville ?

CARDCIAQUES

Des outils
numeriques

Des flyers et
diptyques

*Réseau Amylose

. \ose.or familles
www.resead ,a,r,:ens (o patients et (€U
fesslo &

&
wReseau Amylose

Www.rese
g au-
" ‘pourlespro — amylose.or
srique POuT optimis Lose
v erl 2 d’amy
\ié num nts
Votre a\d yos patients attel ifique qlues (synov'ales)
s ae ite scientifiat’ Plusie .
arcour pactualite mentées urs ann
4 t e)d’“'“-‘sr|f W 2 pub\icauof\sucr:m Bibl¥’ OSE d'aQUe (E PO -
Un site intel'"“: < centres exper's o Tousles1S las v bibliose-0r8 F)
données ¢ n contind \nscrivez-Vo!
° S?a(:tua\i(é de "aé“-\i\é’:;i.c, oxamens: 7 igionnez|e8 repiey ®
o e
priseen ot Ty tic
raitements, SV spour'e diagnost® ns R
nances tyPe consultations Un onn Surditg »
o OO e pendant®% SR i ot oo amylose € "\Essouffle ment
éléc! s multidisciP Mieux conna! Can l \ n
o DestripAUe® Ll ° = - rtation ga rpi "
imiser \es nce le i .
e génétiaue ’3 v Des Réurions d° - Doigt 2 by J\Dl’lse de poids
- ; % re )
(coordon dezile pour O pluridiscip! m:i:\aures décisions aressaut -,
& \\Jn epane“‘s otles famil questions _ prendre 168 Rupture du teng s CEdémes
es utes Vos as on ~
o Larépons i . ses et congre du long bi ~
ube ourné iceps s )
e vidéo °‘l0\l . Des ‘c . pour les experts o lipéraux Canal (o, . p ol \Fa“gue
Unechall® " e meseau AVt 0 M:cc . pourles card\°\°3\a Mbaire étrq it L
o surlapriss ede chaque o} . pour développe’ i .
CFMA: pour det P ~
Liz:;‘:,\\ﬂeynsx anks ° mu\t‘\d‘lscip\m::‘::rechemhe rothése de hanche/g, —_—
é {anages pat CAP'TEN : PO
o Des temoign o

. Et si c'étaj
sseaux SOCIARg crne al
el m% Aylo LUl :
et 3 € Cardiaque
gaw‘%%%; | p—— Y Etine 7
amylosemo™ soutien '\nsl'\(u(\on\'\E\ : Outien Institutionnegy .

prototyP€ Prototype ;'.

R
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Reconnaitre I'Amylose Cardiaque a
transthyrétine !

Agissez vite pour sauver des vies |
al " I

arpier

~._Prise de poids

\ Doigt a ressaut *\‘(Edemas E E

it

Réseau 5
Amylose

"~ _Fatigue

Clotie 8AFOI, GaganDoep.
Singh CHADHA, Br Thiliaud DAMY, Dr Frédiric HURSON, Br Olrier LATREZ,
D Siia CGHINA, Dr Brun VERMESSE

Et si c'était une

Amylose Cardiaque
ERENEOVIE T

R" EPOF : simplifie: le diagnostic de I'amylose |

- R: P |
Dupuytren, canal lombaire étroit, rupture tendon bicipital...)

- Essoufflement inexpliqué

- Prise de Poids rapide et inexpliquée

- (Edéme des membres inférieurs.

- Fatigue inhabituelle et persistante

Prour pls & Informations, consuites netre site web
www.reseau-amylose.org

Du natre chaine Youtube : « FéSeau amylose »

©L'amylose cardiaque a transthyrétine © Quand penser 4 une amylose ATTR ?

4 [ATTR) est une LUn Lecasleplus fréquent :

diagnostic tardif peut limiter les options thérapeutiaues et altérer le  Devant i ez un patient
pronostic.

Dans IFATTR, la whoides

agé

+ Associé 3 Pinsuffisance cardiaque : EPOF : Essoufflement, Prise de
paids, Gdéme, Fatigue

¥ Assaclé & un NTRroBNP élevé et/ou Troponine

" Associed un

qui Infiltrent principalement les tissus dont les synoviales et le myocarde.
Cette infiltration myocardique conduit 3 une modification structurelle
majeure du cceur qui 'épaissit et devient rigide. Le pronostic du patient est

ngestion).
relié & latteinte cardiaque. Lamylese 3 transthyrétine touche Lecas fortuit :
majoritairerent des patients au-defa de 70 ans, )
Le MG a un réle dlé dans le diagnostic précoce. ¥ Devant une al

©Le réle du médecin généraliste dans le dépistage © Que faire en tant que MG ?

Le MG est le premier 3 observer les signes précoces rhumatologiques des Il faut adresser le patient & votre cardiologue correspondant

amylases cardiaques & transthyrétine liées aux infiltrations de I synoviale W réalisera un EC ? e et ..,.i
et qui suniennent plusieurs années avant linsuffisance cardiaque. Ia réslisation d'une scintigraphie au traceur osseux pour rechercher la
+ Canal Carplen i

"OF " - wlose AL
sty Repor e d e & chaine légére libre Kappa ou lambds en prescrivant 4
biatéral préatever a ualits ce vie examens

+ DoigtaRessaut  uile pronestic N “{ﬁ;‘ + Dosage des chaines légéres libres sériques et Immunofixation urinaire,

+ Rupture du ,,\“"" o cest-a-dire recherche de protéinurie de Bence Jones sur échantillon. Puis il
tendon du i & aucentre pour réaliser le:

\ one: 5 . e*“‘fs"&*‘“@: ® et ou une biopsie extracardiaque en fonction des résultats de fa
ceps Py G ¢ o o ey scintigraphie et des tests de la gammapathie.

+ Canal lombaire o @ e «
étroit i vous n'avez pas de cardiologue correspondant ;

* Prothése de Vous pouver trouver la liste de tous les centres experts de Famylose en
hanche ou de France et en DOM/TOM sur wwi,reseau-3mylose,org. Les centres experts
genou d ehi

 surdité

+ Trouble

conductiffarythmie
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CONCLUSION

Les Enjeux organisationnels (Ville-CPTS-MSP-Hopital)
de demain pour poursuivre dans cette voie des diagnostics plus précoces

¢ Retard diagnostique = conditionne le pronostic fonctionnel et vital du patient

+» Développement d’une nouvelle organisation des soins au sein de la ville sur les 10 derniéres années (MSP,
CPTS)

+* Enjeu majeur dans les pathologies chroniques (dont 'amylose systémique) dans le diagnostic précoce et la
facilitation pour la coordination du parcours de soins

s Développement d’outils (humérique, flyers, diptyque) pour la formation a un dépistage plus précoce
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AU AMYLOSE!

Cardiologists Team
Cardiologist: T Damy, S Oghina, A Zaroui,
S Guendouz, A Galat, S Mallet, GDS
Chadha, M Hentati, E Charbonneau, S
Odouard, A Copie, E Teiger
Rythmologist: N Lellouche, T Moulin, K
\. Ramoul, N Elbaz, S Rouffiac, V Ouazana

Healthcare pathway: C Henrion, Anais
Referral center secretariat: | Vallat

IDE amyloidosis coordination: S Maupou
Psychology: J Pompougnac

Cardiac Amvloidosis Referal Center (Rare Disease Network)

Coordination - Quality of Life

& cardiogen

re nationale de santé
maladies cardiaques héréditaires ou rares

Clinical Research Team/HEAR

Study engineer: M Kharoubi,
Research assistant: Ani, Dilan, Saafa,
Sarah, Benoit, Lola |

/Medicine Multidisciplinary Network\

Neurology: V Planté-Bordeneuve, T Gendre
Neuromuscular disease: S Souvannanorath
Nephrology: V Audard, H Sakhi
Haematology: F Lemmonier, K Belhadj,

J Dupuis, F Le Bras, R Gounot, M Van Den
Akker

Internal medicine: M Michel

Hepatology: V Leroy, A Sessa

Geriatry: A Broussier, N Liu, N Marie Nelly
Genetic: B Funalot, B Hébrard, C Nativelle

Rhumato : S Guighard
@hopédie : O Pidet /

/ Amyloidosis Diagnosis and Monitoring \
Platforms
Electrophysiology: JP Lefaucheur
Pathology: E Poullot, C Charpy, A Moktefi
Sequencing: P Fanen, M Konyukh
Immuno-biology: V Frenkel, H Abroud, A Beldi
Ferichou

Radiology: V Tacher, | Sifaoui
@clear medicine: E Itti, L Lerman

%

(" INSERM U955 Clinial Epidemioloy in Aging

Florence Canoui-Poitrine
Etienne Audureau

\Charlotte Lafont

Oncopole - Toulouse: Mass spectometry: M Colombat - NGS cytogenetic: H Loiseau

www.masterclass-amylose.com

~

4 HF Telemonitoring
Coordination: E Sarre, A Duchenne

C Lecerf
Cardiologist : L Hittinger

=

Nurses: A Gauchard, M Frelat, S Dias,

\

J

(UMR CNRS 8256. INSERMU1164 )

Onnik Agbulut
Ekaterinii Kordeli
France Lam

&

J
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