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Registre HEAR : Objectifs

HEAR INPUT = Amylose Cardiaque en vie réelle

. Histoire Caractéristiques Qualité de : : : : : .
Prevalence naturelle cliniques vie Diagnostic Outils Diagnostiques Pronostic
Base de données INDUSTRIAL MEDICAL Meilleure prise en charge
eCRF HEAR OUTPUT OUTPUT clinique
Monitoring et données de Lo . . .
Safety PATIENT OUTPUT Amelioration du diagnostic
Colit Amélioration de Amélioration D ‘s d . Amélioration des connaissances
Efficacité des traitements la prise en charge qualité de vie Onnees de suivi pour les equipes medicales
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Evolution du nombre de centres HEAR (2021-2025)

39 centres

35 centres .

30 centres
2026 : + 3 centres en
22 centres. attente
4 centres
o

2021 2022 2023 2024 2025 2026

R'EPOF

® PNl )
* www.reseau-amylose.org .G RACE § Ealqg!npgen

Réseau
Amylose . F-CRINNETWORK

maladies cardiaques héréditaires ou rares



Jeudi 18 décembre 2025

Fondation Biermans-Lapotre m PARIS

MASTERCLASS |

1. CHU Henri Mondor - Créteil — Pr DAMY Thibaud
2. HEGP - Paris— Pr HAGEGE Albert
3. GHM Grenoble — Dr MARGERIT Léa
4. CHU Toulouse — Dr CARIOU Eve
5. Pitié-Salpétriere - Paris — Pr CHARRON Philippe
6. CHU Fort de France - Martinique — Pr INAMO Jocelyn 27. CHU Orléans — Dr DOMAIN Guillaume
7. CHU Limoges — Pr JACCARD Arnaud 28. CH Macon —Dr ALAN Guillaume
8. Centre Cardiologique du Nord - Saint-Denis — Dr BODEZ 29. Hopital Civil- Nouvel Hopital Civil - Strasbourg — Dr VON
Diane HUNOLSTEIN Jean-Jacques
9. CHU Dijon — Pr EICHER Jean-Christophe 30. Hopital Gabriel Montpied Clermont Ferrand — Dr TRESORIER
10. CHU Lariboisiére - Paris — Dr NICOL Martin Romain
11. CHU Rouen — Dr FAUVEL Charles 31. CHRU Grenoble — Dr SALVAT Muriel
12. CHU Rennes — Pr DONAL Erwan 32. CHRU Besang¢on — Pr SERONDE Marie-France
13. Hopital Louis Pradel HCL - Lyon — Pr BONNEFOY-CUDRAZ 33. Hopital Privé Confluent — Dr GUEFFET Jean-Pierre
Eric 34. Hopital St Joseph St Luc — Dr HUGON VALLET Elisabeth
14. Clinique Saint Joseph - Trélazé — Dr JEANNETEAU Julien 35. CHU Angers — Dr BIERE Loic
15. Polyclinique de Poitiers — Dr GELLEN Barnabas 36. CHU Guadeloupe — Dr DARRIGOL Aurélien
16. CHU Bordeaux — Pr REANT Patricia 37. CH Basse Terre — Dr DARRIGOL Aurélien
17. CHU Montpellier — Pr ROUBILLE Francois 38. CHU Nimes — Pr CAYLA Guillaume
18. CHRU Tours — Dr BISSON Arnaud 39. Médipdle Hopital Mutualiste - Lyon — Dr JOBBE-DUVAL Antoine
19. CHU la Timone - Marseille — Pr HABIB Gilbert 40. CHU de la Réunion — Dr VALLY Shamir
20. CHRU Nancy — Pr HUTTIN Olivier 41. Clinique Saint Clotilde — Dr MORLON Lucas
21. CHU Caen — Dr LEGALLOIS Damien
22. CHU Robert Debré - Reims — Dr COSTA Jérome
23. CH de Haguenau — Dr BOUCHOT Océane
24. CH Annecy Genevois - Dr DRAGENAT Charlotte
25. GHICL Hopital St Vincent et St Philibert — Dr DELELIS
Frangois
26. CHU De Nantes : Hopital G. R. Laennec — Dr PIRIOU Nicolas
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Etat d’avancement des inclusions (28.11.2025)

10000 -

8991
9000 -

= Nov 2025 : 8 991 patients

8000 -

=>» 4153 patients = prospective; patients adressés

7000 - au centre « suspicion d’amylose »
6000 => 3040 patients = rétro-prospective; patients
vivants avec un diagnostic d’amylose confirme
5000 4
- =>» 1798 patients =rétrospective = Cohorte
4000 A historique, patients décédés dont le diagnostic

d’amylose a été confirmé avant la mise en place
du registre HEAR dans le centre.

3000 -

1798

_

2000 -4

1000 -

TOTALHEAR Cohorte prospective Cohorte Rétro-prospective Cohorte Rétrospective
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Classification des cardiomyopathies dans HEAR

Autres types d'amyloses ( APOA1L;
APOA4; AA; Gelosine ...)
0%

Suspicion d'amylose
Porteur d’une mutation TTR 5%
(asymptomatique)
2%

Amylose AL
Pathologie cardiaque non 14%
amyloide

6% Amylose non typable

1%

Amylose TTR héréditaire (ATTRv)
11%

Amylose TTR non génotypée
7%

Amylose TTR sauvage (ATTRwt)
46%
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ATTRv a phénotype cardiaque ATTRv a phénotype neurologique

= Val122lle (p.Val142lle) Glu6lLys (p.Glu81Lys
lle68Leu (p.lle88Leu)

= Glub2Lys (p.Glu82Lys)

= Val122Ala (p.Val142Ala)

= His88Arg (p.His108Arg) = Val30Met (p.Val50Met)
= Alal19Asp (p. Ala39Asp) = Glu6llys (p.Glugllys)
= Thr60Ala (p.Thr80Ala) = Val28Met (p.Vald8Met)

His56Arg (p.His76Arg) Phe33Val (p.Phe53val)

= Glu89GIn (p.Glu109GIn)
= Glu51Gly (p.Glu71Gly)
= Ala81Val (p.Ala101Val)

= Phe33Leu (p.Phe53Leu)

ATTRv a phénotype mixte

= Ser77Tyr (p.Ser97Tyr)

= Ser77Phe (p.Ser97Phe)
Thr49lle (p.Thré9lle)

= Val30Leu (p.ValS0Leu)

= Tyrl16Ser (p.Tyrl36Ser)

= Ser50Arg (p.Ser70Arg)

= Val94Ala (p.Vall14Ala)

= Phe64lle(p.Phe84lle)
Phe44Tyr (p.Phe64Tyr)

= Val32Ala (p.Val52Ala)

= |le107Phe (p.lle127Phe)

= lle107Met (p.llel127Met)
Gly47Ala (p.Gly67Ala) ©

= Gly47Ala (p.Gly67Ala) § Card logen
Arg21Gin (p.Arg41GIn) e s v

= Ala91Ser (p.Alal11Ser)
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Prise en charge thérapeutique des ATTR en pratique réelle :
données du registre HEAR (1)

3500
2986 ETOTALATTR HATTR traité mTafamidis 61mg
3000
2465
2500 2393 2326
1972
2000
1500 1296
1155
1000
657
) .
0
ATTR PROSPECT ATTR RETROPRO Cohorte historique
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Prise en charge thérapeutique des ATTR en pratique réelle :
données du registre HEAR (2)

 Total ATTR sous siRNA = N= 134

) . . .
* ATTRv avec mutation renseignée dans HEAR =» N= 100 > Renforcer I'inclusion des patients sous siRNA

50 mTOTAL ATTR traité ~ mATTR RETROPRO  ®mATTR PROSPECT
45
40
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. | E
0 [ .
Patisiran Patisiran (bithérapie, Vutrisiran Vutrisiran (bithérapie)
(monothérapie) CPQ) (monothérapie) R'EPOF
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Prise en charge thérapeutique des ATTR en pratique réelle : données du registre HEAR (3)

- Total ATTR (ATTRwt; ATTRv; ATTR non génotypée; ATTR en cours de typage génétique) = N= 6467

- ATTR traité, décédé =» N=956
- ATTR traité, vivant = N= 3337

* Données au diagnostique : scintigraphie,
biopsie (BGSA, BEM, graise abdominale ...); CLL

* Résultat génétique

* Symptomes extracardiaques ( neuropathie,
surdité, PTH, PTG, canal carpien, canal lombaire

)

* Données cliniques en baseline + suivi
longitudinal : NYHA; Poids; PAS/PAD; FC; ECG

* Echographie cardiague en baseline + suivi
longitudinal: FEVG; SIV; TAPSE; E/E’; Strain

~
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* Données biologiques en baseline + suivi
longitudinal : NTproBNP; Troponine; DFG; PAL;
ALAT; ASAT; Préalbumine; Albumine ...

* Evenements cardiaques : déces,
décompensation cardiaque, rythmiques (FA;
CEE; ablation...); conductifs; valvulaires

* Traitements cardiologiques (non spécifiques)

e Questionnaires de qualité de vie (AmyloAFFECT,
SEGA, KCCQ, Minnesota)
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AL dans le registre HEAR : une prédominance des stades llla et llib

Total patients AL : N=1222 * 60% AL en stade llla et Illb (N= 748)

40% * Indication des traitements de chimiothérapie
(CyBord, Daratumumab, Daratumumab +

35% 34% CyBord) pour 76% des stades llla et llib
30% 7 Importance HEAR dans la prise en charge AL :
25% > Relier les stratégies thérapeutiques aux
résultats cliniques
20% 17% e R 4 h , | .
159 3éponse hématologique

15% * Evolution cardiaque
10% - * Survie et evénements cardiaques
- * Qualité de vie des patients .
o l » Améliorer I’lharmonisation des pratiques

Stade llla Stade lllb Stade |I Stade | Inconnu e Contribution a 'amélioration de la prise

en charge des patients AL
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Recueil des questionnaires de qualité de vie dans le registre HEAR
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Au moment du diagnostic

3500

B ATTR Perspectives QOL :
M AL . . .
3000 = 2865 » Recueil QOL longitudinal
2500 » Proposer des projets que limpact du
traitement spécifique sur la qualité de vie
. o » AmyloAFFECT : permet de recueillir les
- symptomes spe.:mflque.s de l’am.ylose au
moment du diagnostic et suivre leur
1000 évolution sous traitement.
710
- » SEGA : permet d’évaluer la fragilité des
20 354 251 I patients =» améliorer son utilisation en
. . . ] o pratique courante
KCCQ Minnesota AmyloAFFECT SEGA

R'EPOF

* www.reseau-amylose.org X .G RACE § Cardlogen

A filiere nationale de santé
Reseau maladies cardiaques héréditaires ou rares

Amylose GROUP FOR RESEARCH ON AMYLOIDOS! ;—:ERTN ;45,7;46;'(



MASTERCILASS

Jeudi 18 décembre 2025

Fondation Biermans-Lapotre m PARIS

www.masterclass-amylose.com

Octobre 2025 : 3¢me réunion CAPT’EN a Toulouse

MOTS D'ACCUEIL

CENTRES INVESTIGATEURS HEAR

ETAT D'AVANCEMENT DES INCLUSIONS,
DU SUIVI DES PATIENTS
ETDES CENTRES ACTIFS

C2P TEN

Cardiac Amyloidosis Program,
Training, Education and Networking

PRESENTATION DU RESEAU
F-CRIN GRACE

GROUP FOR RESEARCH ON AMYLOIDOSIS
AND CARDIAC EXCELLENCE.

23 24
ET DES TRAVAUX EN COURS

ACTUALITES THERAPEUTIQUES
DANS LAMYLOSE ATTR

CLUSTERING
MACHINE LEARNING

16:15-16:30  PAUSE CAFE

TABLE RONDE
RETOURS D'EXPERIENCES
DES ARC/IRC/CHEF DE PROJET

S, Réseau Amylose
Mondor sz

www.reseau-amylose.org
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PRESENTATION DES ARTICLES PUBLIES

Pr Olivier LAIREZ - Pr Thibaud DAMY
Mounira KHAROUBI - Charlotte LEVEQUE
Claire PERILLAUD - Vassily GRELET

Mounira KHAROUBI
Claire PERILLAUD

Pr Qlivier LAIREZ
Pr Thibaud DAMY

Dr Amira ZAROUI
Mounira KHAROUBI

Dr Amira ZAROUI

Matthieu MEILLAN, attaché de recherche
clinique (CHU Bordeaux)

Ani VARDANYAN, Safaa MEHENN,

Sarah ZANNDOUCHE, attachées de recherche
clinique (CHU Henri Mondor, Créteil)

Soﬂhie CLERO, Infirmiére de recherche clinique
(CHU Nantes)

Sonia SOLTANI, cheffe de projet (CHU
Montpellier)
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GET INVOLVED ABOUT HEART’S C
* Dr Charles Taieb, Directeur SLM

* Dr Amira Zaroui, CHU Henri Mondoir,
méthodologiste HEAR

* Mounira Kharoubi, PhD, Chef de projet, ARC
moniteur

[-‘ earch ]
o . . EN | FR
* PrDamy Thibaud, /nvestigateur coordinateur »
I

* Claire Perillaud, Chef de projet, ARC moniteur
* Vassily Grelet-Riout, ARC moniteur

* Charlotte Leveque, Responsable administrative . ~ g
Impr )ies Amyloidosis
Seeds of ho -VN heal ﬂfut ,
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Remerciements

Platinium sponsors
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o Surdité o Essoufflement
o Canal carpien
S"ver Spnnsnr > Doigt a ressaut > Prise de poids
o Rupture du tendon

du long biceps o (Edaémes
o Canal lombaire étroit

= Prothése de
hanche/genou

Les atteintes rhumatologiques
(synoviales) de I'amylose
surviennent plusieurs années avant

= Fatigue
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Rejoignez la Campagne d’'Information et de

Dépistage 2026
de la Maladie Caméléon

TIC-TAC,

Ilest temps de changer de TAC-TIC,

Passons du TACGTAC !
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