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Pourquoi dépister une gammapathie
lors de suspicion d’amylose cardiaque ?

Dr Valérie Molinier-Frenkel
Immunologie Biologique
LBMR Gammapathies sous-jacentes aux amyloses
Hopital Henri Mondor - Créteil
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La recherche de gammapathie est au centre du diagnostic d’amylose.

Suspicion d’amylose cardiaque

Scintigraphie °™Tc-biphosphonates
Recherche de gammapathie monoclonale

Grade fix. cardiaque : 0 0 1 2/3
Gammapathie : - + + ou— -
Cardiopathie AL ? AL, TTR, TTR
autre ? autre?

Confirmation histologique
et typage
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Qu’est-ce qu’une gammapathie monoclonale ?
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* Electrophorese normale
* Immunofixation normale

Oui, mais ¢a ne suffit pas pour exclure 'amylose AL...
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Limites de la sensibilité de I’électrophorese et de I'immunofixation

Amylose cardiaque AL
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Electrophorese Immunofixation
~ \
Lambda > Type de gammapathie :
o ' T 3 Absence de composant monoclonal
2 PP &" a I'EP et a I'immunofixation B3 g6
’ -
t > E Bl IgA
3 1 igv
w 1 1gDh
/ = cu
Total=96 1 Biclonal

40,3 30! 7,2 13828 9,0 g/
Alb al a2 B1 B2 Y



CARPIAQUES

. NN Jeudi 14 décembre 2023
AMYILCSES ) Espace Saint-Martin ® PARIS

Les chaines légeres libres (CLL)

v Chaine lourde « Deux types de chaine légére

i Chaine légé¢ A . s
Chaine legere i ou * Produites en exces par tous les plasmocytes
e Sécrétion sous forme libre
Chaines légeres libres e La CLL peut étre produite de facon majoritaire ou
exclusive par les plasmocytes des gammapathies
» (C’est elle qui peut étre amyloidogéne

Immunoglobuline
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Plasmocytes

Dosage des CLL dans le sérum kappa

Plasmocytes
lambda

* Immunodosage tres sensible 10-20 mg/L sé
~10-20 mg/L sérum

* Concentration normale tres faible ® (i) % % Ratio k/A ~0,3-1,6

» Affectée | par la production plasmocytaire
par I’élimination rénale

* Pas de dosage dans l'urine

 Plusieurs réactifs commerciaux A
—> résultats parfois TRES différents lors de gammapathie
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Intérét du dosage des CLL pour le diagnostic d’amylose

Patient GJ, amylose AL cardiaque

G A M«x A

Légére
hypogammaglobulinémie
56g/L

Kappa
Lambda

Ratio k/A
A—Xx

N Latex (Siemens)
mg/L Valeurs de réf.
241  6,7-22,4
193 8,3-27,0
0,12 0,31-1,56

169

Ratio faible : permet d’affirmer la présence d’'une CLL monoclonale lambda

Evolution de la différence A—k = mesure de la réponse au traitement



MASTERCLASS

R YN ﬁ @ Jeudi 14 décembre 2023
Espace Saint-Martin ® PARIS

Intérét de I’étude des urines pour le diagnostic d’amylose

Patient JL, amylose AL cardiaque et rénale

> -
o8

IgG lambda

N Latex Freelite ELISA FLC
(Siemens) (The Binding Site) (Sebia)
mg/L Ref mg/L  Ref mg/L  Ref
Kappa 63 6,7-22,4 101 3,30-19,40 30 5,15— 15,30
Lambda 171 8,3-27,0 240 5,71-26,30 57 8,23-18,10
0,26-1,65 0,37-1,44

Ratio x/A 0,37 0,31-1,56 0142 [0,37-3,1] 0153 [0,46-2,23]

* Augmentation des deux types de CLL: rétention rénale

* Ratio normal: pas de preuve de la présence d’une CLLA monoclonale
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Intérét de I’étude des urines pour le diagnostic d’amylose

CARPIAQUES

Patient JL, amylose AL cardiaque et rénale Protéinurie = 0,25 g/L (0,33 g/24h)
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Chaine légere libre lambda

b (protéinurie de Bence-Jones)
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En résumé, lors de suspicion d’amylose

* Bilan complet a la recherche de gammapathie monoclonale

CARPIAQUES

* Inclut obligatoirement :

Ry proteing

e Sérum :

’ Z \
Electrophorese

A

Immunofixation

_ Dosage des CLL

* Urine : électrophorése/immunofixation
- possible sur échantillon 1¢¢ miction du matin



