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de demain pour poursuivre dans cette voie
des diagnostics plus précoces

Dr Gagandeep Singh CHADHA
Centre de référence des Amyloses Cardiaques
Filiere Cardiogen
G.H.U. Henri Mondor - Créteil

AP-HP. @
E Hopitaux universitaires § cam(g!pgen w 5%?&33': Amylose

Henri-Mondor




STETIT A EVE Mercredi 11 décembre 2024
ML I ] s
CARDIAQUES

Liens d’interets

e Au cours des 4 dernieres années
Astrazeneca, Novartis, BMS, Boehringer, Pfizer, Alnylam.

* Je n'ai aucun conflit d’intéret a déclarer concernant cette
presentation.
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Le contexte — un enjeu diagnostique

SYMPTOMS
Impotence/erectile dysfunction
Peripheral neuropathy
Paresthesia or anesthesia
Dizziness
Neuralgia
Malaise or fatigue
Abdominal pain
Altered bowel function
Arrhythmia
Purpura
Nausea and vomiting
Dysphagia
Difficuity breathing
Syncope
Edema
Limb paralysis/plegia
Mild or moderate CKD
Heart failure
Cardiomegaly
Orthostatic hypotension
Renal failure
Pleural effusion
Monoclonal gammopathy
Hepatomegaly
Pericarditis
Polyclonal gammopathy
Proteinuria
Enlarged tongue
AKI
Ascites
Cardiomyopathy
Nephrotic syndrome
Nephritic syndrome

MEDIAN YEARS
BEFORE DIAGNOSIS
- 287
- 194
- 1.89
- 1.68
- 1.68
- 149
- 147
- 1.39
- 1.29
- 1.24
- 112
- 1.03
- 097
- 093
- 0.92
- 0.82
- 0.55
- 0.52
- 046
- 042
- 031
- 030
- 027
- 024
- 024
- 021
- 021
- 019
- 0.19
- 018
- 0.13
- 0.07
- 0.05

Symptoms Group

Cardiac
I Dizziness/Syncope
Edema

W GWHepatic
Nervous

B Other
Protein marker
Renal

== Median years

-2 0
YEARS BEFORE DIAGNOSIS

Hester Let al. EurJ Haematol 2021
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® Primary care physician
= Nephrologist

First visit (n = 433)

Second visit (n = 383)

Third visit (n = 272)

m Cardiologist » Hematologist/Oncologist
» Gastroenterologist u Other
Fourth visit (n = 170) —
0 100 200 300 400 500
Respondents

Lousada | et al. Adv Ther 2015
Amyloses

* Présentations initiales diverses et variées

* Pas de signe spécifique = retard diagnostique

* Maladie systémique —> plusieurs professionnels
de santé impliqués (31.8% des amyloses sont
diagnostiqués aprées avoir vu = 5 professionnels)



MASTERCLASS

EVENEMENT HYBRIDE Mercredi 11 décembre 2024
PRESENTIEL Fondation Biermans-Lapdtre m PARIS

& DISTANCIEL
www.masterclass-amylose.com

Le contexte — un enjeu diagnostique

Les problemes ?

1/ Offre de soins en France abondante.... mais disparate et inadaptée
a I'état de santé de la population

2/ Cloisonnement entre les généralistes et les spécialistes libéraux
entre la ville et I’hopital

Délai moyen acces aux soins en France

3/ Délai des rendez-vous auprés des (Données FHF 2024)
professionnels de santé multiplié par 2 en 5 = o
\ Médecin généraliste 10 jours 4 jours
a n S ( 20 1 9 a 202 4) Pédiatre 3 semaines et 3 jours - - 2 semaines et 4 jours
4/ Pas d’outil de communication commun 105 ot 1 sl
(ad O ptio n d u D M P resta nt Iim itéE) Gynécalogue* 1 mois et 3 semaines
Cardiologue 2 mois et 2 semaines @ 1 mois et 3 semaines
=» Manque de coordination dans les parcours de soins Ll afiie e
=>» Impact majeur pour les pathologies transversales (ici Baseiensemble o omees o
*c a:'m ont. ] S;aggsrcse Eﬁg;e.s.::;nr;a: :e .fa:popufarmn francaise dgée de 18 ans et plus
|’a mylose) ‘jiuc:mﬁ]r_\:llj;:iala Fédératian I--'-..'::c-v.aiié_'r-:v T iji?j Mars 2024
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Un parcours orienté autour du généraliste ?

Exemple de l'insuffisance cardiaque

MG

_ Coordination des soins

Prise en charge globale du patient
Traitement et suivi
ETP

Pharmacien
Dispensation
ETP (Attention &
l'auto-medication)

Biologiste
Alerte auprés
du MG

SSR -
Programme
d'ETP

PATIENT

Implication

Connaissance des
signes d'alerte

Infirmier(e)
Soins
Surveillance
ETP

CARDIO
Avis thérapeutique
spécialisé
Suivi -
FTP

Diététicien
Conseils
ETP

Hopital

si décompensations
et complications

Coordination a la sortie

Autres
Spécialistes
si besoin

Soins
palliatifs

Guide Parcours de Soin de I'lC — HAS 2014

Avantage :

=>» 1 interlocuteur commun : facilite coordination du
parcours de soins pour les maladies chroniques

=>» Interlocuteur qui connait le mieux le patient
dans sa globalité (histoire médicale et
personnelle)

=» Limitation des redondances (prescriptions,
examens)

Limites :

=» Pénurie de médecins dans certains territoires
=» Durée moyenne de la consultation plus longue
=>» Ne corrige pas le probléeme du cloisonnement

=» Mangue de formations dans certains pathologies
chroniques (par ex. amylose)
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MSP ? CPTS ? Késako ?

__ mse CPTS

MSP : Maison de Santé Pluriprofessionnelle

En France depuis 2007

Pas de territoire défini
(« monosite » ou « multisite »)

Professionnels de santé de 1¢" et 2nd recours de
ville
(au moins 2 généralistes)

Obijectif : Coordination des soins grace au partage
des compétences

Patientele commune des professionnels
de santé
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Le retour des professionnels

« on peut exercer en
libéral tout en
travaillant en équipe
comme a I’hopital »

CPTS : Communauté Professionnelle Territoriale
de Santé

« pour une méme
maladie, le parcours
de soin du patient est
plus fluide »

En France depuis 2016

Au sein d’un territoire défini

Le retour des patients

Tout professionnel de santé / Les établissements
de santé et les hopitaux de proximité / Les
structures médico-sociales et sociales (EHPAD,
SSIAD)

« on évite de courir a
droite a gauche quand
on a un suivi multiple »

Objectif : décloisonnement et réorganisation des
soins autour du patient / coordination pour
répondre a une ou plusieurs problématiques en
matiere de santé

« simon médecin traitant
est absent, on a rapidement
un autre rendez-vous »

« ca facilite la

Population ciblée _
vie »
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MSP, CPTS, ou en ést-on ?

Carte des MISP en 12/2022

Maisons de Santé Pluriprofessionnelles en fonctionnement au 31/12/2022

Sowrse ; ATI doe DGOS - Extraction sw 05012023 - France erdiérs

* 2 5.5 e gk
) Do) o By o O
e ; -
4 MREs
PR § .
o S k
o " ¥, " -
! S o )
N k Y #if0
3 STy 4N oo
Production DGOS/SRS (cate réaiises avec Cartes 8 Donndes - € Artioaus) Q

* En 03/2023 : 2251 MSP en fonctionnement, soit 9637
infirmieres et 8255 MG (environ 20% des MG en France)

* En 01/2024 : 546 CPTS en fonctionnement (soit une
couverture de 66.7% du territoire, jusque 82.5% en

prenant en compte les CPTS en création).
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Carte des CPTS en 01/2024

Bruxelles

Milan

/alladolid Saragosse

Barcelone
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Intéret de ces structures

Approche

Meilleure populationnelle

communication des
professionnels de

santé Projets de santé

communs
(dépistage amylose Mise a disposition de
par exemple ?) la pluridisciplinarité
au service du patient

Mise en place de
protocoles locaux

Facilitation a la formation
des acteurs de santé au

mais également sein d’un territoire



7 MASTERCLASS
AMYLOSES

CARCTIAQUES

EVENEMENT HYBRIDE
PRESENTIEL
& DISTANCIEL

Mercredi 11 décembre 2024
Fondation Biermans-Lapotre m PARIS

www.masterclass-amylose.com

Formation des acteurs de santé au sein d’un territoire : on connait !

Exemple de la formation des acteurs sur I'lC dans le 94

e 8 CPTS dans le 94 entre 2023 et 2024 (=62% de la
population du 94)

* 6 cardiologues / 7 généralistes / 7 pharmaciens /
10 IDE (dont 2 IPA et 1 ISPIC)

* Sous la formes de 12 vignettes - cas cliniques ; 2
soirées

Experts IC Formation des formateurs

Formateurs au sein des CPTS

Formation dans CPTS 1

Formation dans CPTS 3
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’ OCULAR CARDIOVASCULAR
MANIFESTATIONS MANIFESTATIONS
- Dark Floaters - Irregular heart beat
- Glaucoma - Conduction blocks
-« Abnormal blood vessels in eye - Congestive hean failure (including
- Pupiliary abnormaldies shoriness of beeath, generalized
« Dry eye fatigue, pedpheral edema)

8,5+ 11 ans

\Ventricular wall thickaning with
praserved ejection fraction and
absence of left ventricular difation

3 SPINAL STENOSIS
- Pain, tingling, or numbnass in
the legs and buttocks

€D NEPHROPATHY

- Protein in unne
- Renal failure

AUTONOMIC
A NEUROPATHY
- Urthasta hypolen<ion

BILATERAL CARPAL

TUNNEL SYNDROME
- Numbness and tingling in the
hands and arms

PERIPHERAL
% SENSORIMOTOR GASTROINTESTINAL

NEUROPATHY MANIFESTATIONS
- Weaknoss, numbness, or pain - Nausea and vomiting
baginning in the hands and fee - Early satiety
that can progress to the central - Diarrthea
part of the body - Constipation
- Gait disability - Diarthea/constipation
- Balance disorder - Unintentional weight loss

A partir de la présentation de la «Masterclass Amylose» 2020
Avec l'autorisation du Dr S. Oghina

5-9ans

7,2 (6;8) ans

5(2,5;9) ans

Gertz M et al, BMC Fam Pract 2020



ﬁWASTEIQCI_ASS
OSES

AMYL

EVENEMENT HYBRIDE Mercredi 11 décembre 2024
PRESENTIEL Fondation Biermans-Lapotre m PARIS

& DISTANCIEL
www.masterclass-amylose.com

CARETIAQUES

R'EPOF . Simplifiez le diagnostic de I'amylose !

R : Atteintes Rhumatologiques précoces

Pieds et chevilles gonflés

- Essoufflement inexpliqué

- Prise de Poids rapide et inexpliquée

INSUFFISANCE CARDIAQUE - (Edeme des membres inférieurs
4 SIGNES A SURVEILLER

PRINCIPES A RESPECTER - Fatigue inhabituelle et persistante. R, EPOF
R'EPOF envue d’un
ENSEMBLE, ——— .

diagnostic précoce pour
préserver la qualité de vie e
SAUVONS DES VIES !! S
- o o anal . "~ - -
‘\ei\v\g o < & carpien T xF’rlse de poids
@ ; 2% o r @ & . g
R @Y B o e 00 Doigt & ressaut ~~ :
EPON S @ gt Tt J . _CEdémes
SSOUFFLEMENT EXERCICES PHYSIQUES =l=ll=liJ=l&=I¥I=l=® RUpiUIaeu [:ljélnte%?gg S % ~ Fatique
RISE DE POIDS PRENDRE SON POIDS 50 60 70 80 Ans g p T = g

Canal lombaire étroit . P8

EDEMES OBSERVANCE DES TRAITEMENTS . g g
Infiltration myocardigue
ATIGUE NE PAS TROP SALER
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Pour un dépistage précoce de I'amylose en ville ?

Des outils
numeriques
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Essoufflament

Et si c'était une

Amylose Cardiaque
a transthyrétine ?

R’EPOF

Rec itre I'Amylose Cardi a

transthyrétine |

Agissez vite pour sauver des vies |

® =

Réseau
Amylose

Prise de poids

it
- Edémes

*- Fatigue

Exnrnt G o MR (k8 B, I3 Sty BROLSSER, D g Dt
Singh CHACHA, B ribeond DAY, D Frédiric BURSEN, P Snder LAIREL
D bouta CAHINR, T una VEAESSE
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CARETIAQUES

CONCLUSION

Les Enjeux organisationnels (Ville-CPTS-MSP-Hopital)
de demain pour poursuivre dans cette voie des diagnostics plus précoces

¢ Retard diagnostique = conditionne le pronostic fonctionnel et vital du patient

+» Développement d’une nouvelle organisation des soins au sein de la ville sur les 10 derniéres années (MSP,
CPTS)

+* Enjeu majeur dans les pathologies chroniques (dont 'amylose systémique) dans le diagnostic précoce et la
facilitation pour la coordination du parcours de soins

s Développement d’outils (humérique, flyers, diptyque) pour la formation a un dépistage plus précoce




MASTERCLASS | - - /" S
AMYLOSES °4

CARDIAQUES

PRESENTIEL
& DISTANCIEL

EVENEMENT HYBRIDE

Mercredi 11 décembre 2024
Fondation Biermans-Lapotre m PARIS

www.masterclass-amylose.com

Thank to all the collaborators of RESEAU AMYLOSE!

Cardiologists Team
Cardiologist: T Damy, S Oghina, A Zaroui,
S Guendouz, A Galat, S Mallet, GDS
Chadha, M Hentati, E Charbonneau, S
Odouard, A Copie, E Teiger
Rythmologist: N Lellouche, T Moulin, K
\. Ramoul, N Elbaz, S Rouffiac, V Ouazana

Cardiac Amvloidosis Referal Center (Rare Disease Network)

Coordination - Quality of Life

Healthcare pathway: C Henrion, Anais
Referral center secretariat: | Vallat

IDE amyloidosis coordination: S Maupou
Psychology: J Pompougnac

fliere nationale de anté

maladies cardiagues héraditaires ou rares

~

Clinical Research Team/HEAR
Study engineer: M Kharoubi,
Research assistant: Ani, Dilan, Saafa,
Sarah, Benoit, Lola

/Medicine Multidisciplinary Network\

Neurology: V Plante-Bordeneuve, T Gendre
Neuromuscular disease: S Souvannanorath
Nephrology: V Audard, H Sakhi
Haematology: F Lemmonier, K Belhadj,

J Dupuis, F Le Bras, R Gounot, M Van Den
Akker

Internal medicine: M Michel

Hepatology: V Leroy, A Sessa

Geriatry: A Broussier, N Liu, N Marie Nelly
Genetic: B Funalot, B Hébrard, C Nativelle

Rhumato : S Guighard
@hopédie : O Pidet /

/ Amyloidosis Diagnosis and Monitoring \

Platforms

Electrophysiology: JP Lefaucheur
Pathology: E Poullot, C Charpy, A Moktefi
Sequencing: P Fanen, M Konyukh
Immuno-biology: V Frenkel, H Abroud, A Beldi
Ferichou
Radiology: V Tacher, | Sifaoui

@clear medicine: E Itti, L Lerman

\

4 HF Telemonitoring
Coordination: E Sarre, A Duchenne

Nurses: A Gauchard, M Frelat, S Dias,
C Lecerf

Cardiologist : L Hittinger
N & 8 Y,

(UMR CNRS 8256. INSERMU1164 )
Onnik Agbulut

%

(" INSERM U955 Clinial Epidemioloy in Aging

Florence Canoui-Poitrine
Etienne Audureau

\Charlotte Lafont

Ekaterinii Kordeli
France Lam

&

J

Oncopole - Toulouse: Mass spectometry: M Colombat - NGS cytogenetic: H Loiseau
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