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Avant de traiter un patient avec une amylose AL
n Quantification précise de la protéine monoclonale responsable: le plus 

souvent chaîne légère libre

» 3 tests disponibles: Binding Site, Siemens et Sebia

» Apparition de l’évaluation de la MRD par protéomique



Avant de traiter :amylose AL

n Quantification précise de la protéine monoclonale responsable: le plus 
souvent chaîne légère libre

» 3 tests disponibles: Binding Site, Siemens et Sebia

» Apparition de l’évaluation de la MRD par protéomique

n Diagnostic précis de l’hémopathie responsable : myélogramme ou biopsie 
médullaire, cytométrie, étude génétique, squelette, si IgM recherche 
ganglions et splénomégalie

» MRD par cytométrie

» NGS pour séquençage fait à Limoges sur ARN



n Vise à renverser l’équilibre entre 
n la formation des dépôts d’amylose qui dépend du taux des chaînes légères libres 

monoclonales 

n et leur élimination par l’organisme (en attendant les traitements accélérant cette 
élimination)

» Il faut faire diminuer le taux de chaînes légères en ciblant les cellules qui les 
produisent (plasmocytes dans 90% des cas)

n Chimiothérapies de myélome avec une bien meilleure efficacité sur 
– Les taux de réponse

– La rapidité des réponses

– La durée des réponses +++

» Du fait du stress des plasmocytes induit par les chaînes 
légères anormales

» Si le taux de la protéine baisse les atteintes cliniques vont s’améliorer, souvent 
très lentement et de façon différente suivant les organes et suivant les patients

Foie > rein > cœur > macroglossie 

» La chimiothérapie ne joue pas sur les dépôts eux-mêmes 

Traitement de l’amylose AL



Progrès dans le traitement de l’amylose AL
Pourcentage de réponses hématologiques

30%

65%

65%

80%

92%



N Engl J Med 2021;385:46-58.
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n Hematologic CR was defined as normalization of FLC levels and negative serum and urine immunofixation

o If iFLC < upper limit of normal, normalization of the uninvolved FLC and FLC ratio were not required

Objectif principal: réponse complete hématologique

N Engl J Med 2021;385:46-58.



Que faire pour les 40% qui ne sont pas en RC ?





Que faire pour les 40% qui ne sont pas en RC ?
The rate of hematologic CR was :
 63% with ASCT,
 50% with BCL2i-based regimens
 10% with daratumumab-based regimens 
 0% for the 3 patients receiving other therapies
  (p = 0.057).



38 pts, 27 avec t(11;14), 3 lignes de tt antérieur, 
58% Venetoclax +-Dex, 23% + bortezomib +-Dex



60 patients
40 en France (15 centres)
20 à Athénes (Stathis Kastritis)

PI: Murielle Roussel, sponsor: CHU Limoges, financement: ABBVIE + PHRC 



Traitement actuel de l’amylose AL
n Encore de la place pour des traitements simples et peu couteux

pour les patients les moins graves: Mdex, VCD

» Stade I/< 10% plasmocytes médullaire/pas d’IR ou
d’hypoalbuminémie profonde, pas d’atteinte hépatique avec bili
élevée

» Rajout très rapide, 1 à 2 cycles, d’autres drogues si pas de RC

n Si facteur de gravité : association avec anti-CD38
» Dara-VCD

» Dara-Vmdex

However, the availability of effective low toxicity treatment like daratumumab is changing the 
treatment paradigm in AL amyloidosis, with the more frequent research of a complete hematologic 
response.



Survie en fonction du stade MAYO

Comment traiter les patients avec l’atteinte cardiaque la plus grave ?

Score MAYO modifié
(Europe):  

Stade 1 : NT-proBNP et troponine
normaux
Stade 2: seulement 1 élevé
Stade 3A: NT-proBNP < 8500 ng/l
Stade 3 B : NT-proBNP > 8500 ng/l

Jaccard A. et al. Nephr & Therapeutiques. 2019.15(Supplement 1):S115-S152





Progrès dans le traitement de l’amylose AL
Pourcentage de réponses hématologiques

30%

65%

65%

80%

92%

Venetoclax

Bi-spécifiques
CART-cells



Patient de 63 ans, myelome depuis 2013,

n Trois lignes de traitement jusqu’à janvier 2022,
» VTD (refus de l’autogreffe)

» Lenalidomide dexa 

» VRD avec lenalidomide d’entretien

n Augmentation progressive du NT-proBNP et dyspnée d’effort
» Diagnostic d’amylose AL cardiaque (biopsie glandes salivaires et 

graisses SC) en janvier 2022

FLC l    NT-proBNP



Traitement parDaratumumab-VCD, Pomalidomide- endoxan-
dexa puis bendamustine inefficace

Dara-VCD Poma endoxan dex Benda
Teclistamab

Teclistamab, première injection le25/11/2022

NT-proBNP



Teclistamab
,



FLC lambda

NT-proBNP

Tecli 6 mois



Patient de 65 ans, Amylose AL stade III Mayo depuis 2019
TT VCD en 2019, Isatuximab poma dex en 2022, Dara VCD



Patient de 65 ans, Amylose AL stade III Mayo depuis 2019
    Tecli: 4 injections



Amylose AL:

Y a-t-il encore des patients réfractaires ?



Caractéristiques n = 17 

Age (années) 67 (48-83)

Temps médian depuis le diagnostic (années) 4,2 (0,4-23)

Atteinte d’organe
Cardiaque

IIIa
IIIb

Rénale
eGFR, mediane (range)
Hémodialyse

12 (86%)
6
4
9 (64%)
44 (7-103)
2

Myelome symptomatique associé
CRAB
SLiM

10 (59%)
8
2

Nombre de lignes de ttt, médiane (range)
Triple réfractaire
Penta réfractaire

4 (2-8)
12 (71%)
3 (18%)

N (%)

CRS grade 1 9 (53%)

ICANS grade 3 1

Infections bactériennes grade 3-5
Infections virales

5 (29%)
5 (29%)

Supplémentation en IgIV 12 (75%)

Suivi médian 3 mois ; nombre de cycles de 
teclistamab = 3 (0,25-10)



17 patients multi-traités et multi-réfractaires: 15/17 VGPR ou mieux

13 pts dFLC < 10 mg/l





Amélioration de la survie depuis 2004

242 pts, 1979-2000
Mayo Clinic, surtout MP1

388 pts, 2018-2021
Andromeda (sans les IIIB)2

1. Dispenzieri A. et al., J Clin Oncol. 2004 Sep 15;22(18):3751-7.  ; 2. Kasttritis E. et al., N Engl J Med. 2021 Jul 1;385(1):46-58. 

75% de patients 
vivants à 6 ans



Amélioration de la survie depuis 2004

242 pts, 1979-2000
Mayo Clinic, surtout MP1

1. Dispenzieri A. et al., J Clin Oncol. 2004 Sep 15;22(18):3751-7.  ; 2. Muchtar E et al. Blood. 2024 May 31
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