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PORTE D’ENTRÉE CARDIOLOGIQUE
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RETARD DIAGNOSTIC



Organisation Amylose CHU

• Création d’une consultation dédiée à l’amylose cardiaque: 

- 12 patients

- Tous les vendredis après midi

- 6 créneaux réservés pour des premières fois



Bilan biologique: 
• Immunofixation sérique, urinaires, chaines légères sériques ( non remboursées hors hôpital)
• Nt pro BNP, troponine, protéinurie, BES, bilan hépatique

Génotypage si diagnostic de TTR après accord du patient

HDJ programmée dans 3-6 mois avec remise résultats génétiques

Consultation 1ere fois Amylose CHU

=> Si Diagnostic de TTR certaine: Prescription TAFAMIDIS 61 mg
=> Si biologie à récupérer : Tele cs IPA
=> Si suspicion d’AL : HDJ pour BGSA +/- Myélogramme 
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AMYLOSES CARDIAQUES Depuis 2012 : 1060

AL TTR

864 TTR 

195 AL

En chiffres



ÉVALUATION FRAGILITÉ

ÂGE

< 75 ans 75-80 ans > 80 ans
Bilan gériatrique proposé

Pas de bilan 
spécifique 

G8 < 14 et ADL < 5
Ou critères de Fried > 0

non

HDJ fragilité

oui

ADL < 3

non

Consultation
gériatrie

oui



• À partir des bases ONCOMIP

• 81 patients avec amylose AL, entre 2014 et 2019
• 3 amyloses localisées 
• 78 amyloses systémiques

• Âge moyen au diagnostic : 66,5 ans (vs 64 ans), 
Légère prédominance masculine

L’Amylose AL : épidémiologie locale



• Gammapathie monoclonale mGUS ~ 68% (vs 70%)

• Myélome ~ 30% (vs 15-20%), dont 53% indolent

• Absence de gammapathie détectable ~ 5% 

(vs 10-20%)

• Lymphome 2 %

L’Amylose AL : épidémiologie locale



nombre %

décompensation cardiaque 27 34,6

Syndrome Néphrotique 24 30,8

IRA 6 7,7

atteinte digestive 4 5,1

atteinte neurologique 4 5,1

déficit en facteur X 1 1,3

macroglossie 2 2,6

atteinte hépatique 1 1,3

atteinte osseuse 1 1,3

Clinique : mode de découverte de la maladie



• Selon hémopathie = cibler la cellule sécrétant la Chaine légère amyloïdogène

Traitements 



VCD + Daratumumab en hdj de néphrologie hebdomadaire 

Pas de schéma en séquentiel 

Faible dose de Dexaméthasone de 10 à 20 mg si stade III

Appel du patient par une IPA en inter cure et éducation pour surveillance du poids quotidienne 

Si décompensation => entrée direct en hospitalisation 

Traitements 



• Pendant et après :

• au début tous les mois, 

• Clinique à les patients gardent des séquelles (amélioration possible mais lente, 

habituellement stabilité hors situation très avancée)

• Pic, CLS

• Marqueurs cardiologiques et rénaux (alb., protU) 

• puis tous les 3 mois en consultation

Surveiller l’amylose



Du diagnostic 
au traitement : 

15 jours

Une organisation en réseau Amylose…



• Du 1er janvier 2006 au 31 décembre 2022

• CHU de Rangueil à Toulouse

• Toutes les amyloses AL systémiques à 
chaines légères non-IgM, hospitalisées 
dans notre service

Exclusion : Amylose IgM, non systémique

Thèse du Dr ENGEL Remi 

Etude observationnelle, rétrospective



Patients ayant été hospitalisés pour 
une amylose AL systémique au CHU 

de Toulouse entre 2006 et 2022
(n = 140)

Amylose AL non-IgM
(n = 128)

Amylose AL non-IgM
Analysées 
(n=125)

Amylose AL IgM
(n=12)

Mortalité précoce 
(n=3)

Flow chart



128 amyloses AL non-IgM AL 
systémiques

SR +/- = 1, 70 ans

Population étudiée



Avant 2012 2012-2018 Après 2018Traitements 



Atteintes d’organes



• 32 décès
• Moyenne d’âge décès : 74,5 ans
• Moyenne nombre de ligne : 2,5 lignes
• Suivi moyen : 53 mois
• 2 patients réfractaires à tous les 

traitements

Survie globale



Score Mayo Clinic

p = 0,023

Survie spécifique



NT-proBNPTroponine

Biomarqueurs



133 patients suivis pour amylose AL cardiaques entre 2012 et 2020 à
Toulouse 

Change	in	N-terminal	pro-B-type	natriuretic	peptide	at	

6-month predicts	mortality	in	light	chain	cardiac	

amyloidosis.

Barde et al, in press

Pronostic de 
l’évolution du 
NTPro BNP 



There was no evolution in TTE parameters during follow up. 
Multivariable analysis showed that the change increase in NT-proBNP
(HR 1 (95% CI 1 to 1); p<0.001) was predictive of mortality between
diagnosis and 6-month follow-up independent of changes in other
disease-related variables.



1) Modification du profil des patients incidents : augmentation des patients cardiopathes graves

2) Raccourcissement notable de l’errance diagnostique

3) Pas d’amélioration de la médiane de survie au fil du temps mais une médiane de survie importante (>11,5 ans)

4) En attente des résultats des nouvelles thérapies en particulier anti-dépôts.

Conclusion


