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L’amylose en médecine interne ?

Diagnostic 

✓ TTR

✓ AL

✓ AA

Traitement

✘ TTR

✘ AL

✓ AA



Distinguer les AL et les TTR cardiaques

Panoplie d’examens pour diagnostiquer et typer :

• Biomarqueurs : EPPS, IF, CLL, BJ…

• Imageries : ETT, scintigraphie 99Tc, IRM…

Limites bien connues

• Forte prévalence de gammapathies chez patients âgés 

• Aucun examen non invasif pour différencier AL et ATTR

Recours aux biopsies souvent nécessaire… Alors que leur 
rentabilité est faible dans la TTR

PNDS Amyloses cardiaques



Est-il possible de typer sans biopsier ? 

Nouveaux radiotraceurs
spécifiques AL / ATTR

Nouveaux biomarqueurs
spécifiques AL / ATTR



Nouveaux radiotraceurs ?

Prometteur, mais une étude de l’ISA montre 4/17 (24%) AL MAYO 2 : pas de rétention tardive

P. Milani et al.

2021

➢ Cinétique d’élimination du radiotraceur dans le myocarde 

pour distinguer l’AL de la TTR…



Nouveaux biomarqueurs

Structure commune à tous les 
génotypes d’ATTR (en noir)  

Développement d’une sonde ciblant la 
structure commune aux fibrilles ATTR 



Nouveaux biomarqueurs
Détection tissulaire d’ATTR  Détection plasmatique d’ATTR  

Permettrait :
✓ De typer sur tissu
✓ De différencier AL et ATTR sur prise de sang
✓ De suivre la réponse au traitement
✓ De détecter les porteurs asymptomatiques

Adapté de Pedretti et al. Poster ISA 2024  



Nouveaux biomarqueurs

Application d’une protéolyse limitée à la CL Lambda
✓ Seules CL Lambda amyloïdogènes génèrent les dLCCD 

(dimeric LC constant domain)
✓ Le néo-épitope des dLCCD est hautement conservé 

(99% des LLC)

Adapté de Wang et al.

Détection dLCCD grâce à Acps spécifique



Nouveaux biomarqueurs

Adapté de Wang et al.

Intérêt diagnostic… Mais également pronostic ! 



L’amylose en médecine interne ?

Diagnostic 

✓ TTR

✓ AL

✓ AA

Traitement

✘ TTR

✘ AL

✓ AA



L’amylose AA à l’ISA ?

98,1%

Amylose AA Autres formes d'amyloses

1,9%

Communications dédiées à l’AA = 10 / 533



Stratification de l’amylose AA ?



Objectif : développer et valider un score pronostique (rénal) dans l’AA

n = 147 n = 156

Cohorte TEST Cohorte VALIDATION

ROC pour cut-offs de protU et DFG associés à dialyse à m24 

Réponse rénale ↓ protU > 40% sans ↑ DFG > 20%

Progression rénale ↑ DFG  > 20%

Normalisation SAA SAA < 6.4 mg/L



Réponse rénale ↓ protU > 40% sans ↑ DFG > 20%

adapté de Basset et al. 



Réponse rénale ↓ protU > 40% sans ↑ DFG > 20%

Progression rénale ↑ DFG  > 20%



Réponse rénale ↓ protU > 40% sans ↑ DFG > 20%

Progression rénale ↑ DFG  > 20%

adapté de Basset et al. 

Normalisation SAA < 6.4 mg/L



Réponse rénale ↓ protU > 40% sans ↑ DFG > 20%

Progression rénale ↑ DFG  > 20%

adapté de Basset et al. 

Normalisation SAA < 6.4 mg/L

Souligne l’importance de la normalisation de la SAA…

Que faire si difficultés à normaliser la SAA ? 



Description d’un cas familial d’amylose AA

✓Lié à mutation SAA1

✓Sans syndrome inflammatoire

✓Design d’un Oligonucléotide 

antisens anti-SAA1 (IV 1/mois)

SAA plasmatique

Résultats (très) préliminaires de l’essai NCT06397001 



Pour conclure

Biomarqueurs ?

Diagnostic des ATTR et AL

✓  Progression rénale

✓  SAA élevée

Traitement et suivi des AA

RCP

OligoNt anti-SAA?



MERCI POUR VOTRE ATTENTION !
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