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Place de l’amylose cardiaque dans les parcours de soins

Insuffisance cardiaque à FEVG préservée

PM pour BAV de haut degré > 70 ans

Patients adressés pour TAVI

Bilans génétiques de CMH

Insuffisance cardiaque du sujet noir

Insuffisance cardiaque à FEVG altérée

Patients opérés du canal carpien



Les enjeux d’un diagnostic complet

AL ATTR ATTRwt ATTRh
> 130 mutations
V122I, V30M
pénétrance incomplète
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Les enjeux d’un diagnostic complet

AL ATTR ATTRwt ATTRh
> 130 mutations
V122I, V30M
pénétrance incomplète

MGCS

Myélome

Adapter le traitement de l’insuffisance cardiaque
Initier un traitement spécifique

Adapter le traitement spécifique
Dépister les apparentés

Ne pas manquer 
l’urgence thérapeutique
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Monsieur G, 65 ans

Adressé aux consultations 

sans rdv pour dyspnée 

depuis 2 mois, OMI 

récents

Atcd : aucun

Tabac sevré 2015

Origine géo : France

Traitements : 0

Biologie : 

Créatinine 78 mcmol/L
Troponine 89  ng/L 

NTproBNP 8446ng/L 

Na 138 mM, K 3.9 mM

Protides 49 g/L



Pendant l’échogrpahie : 

185cm, 75 kg

Amincissement de la peau au 

niveau du thorax

Biologie : 

Protides 49 g/L

Prot +++



Algorithme diagnostique de l’amylose AL

Suspicion d’amylose cardiaque

clinique / échographique / IRM

EPP, iEPP sang et urines, CLL : anomalie clonale ?

Scintigraphie osseuse 99mTc-DPD/HMDP/PYP : 

amylose ATTR ?



Algorithme diagnostique de l’amylose AL

Suspicion d’amylose cardiaque

clinique / échographique / IRM

EPP, iEPP sang et urines, CLL : anomalie clonale ?

Scintigraphie osseuse 99mTc-DPD/HMDP/PYP : amylose ATTR ?

Prescription du bilan immunologique complet en ville 

Electrophorèse des protides sériques

Immunofixation des protides sériques 
Dosage des chaines légères libres CLL sériques kappa et lambda

Recherche de protéinurie de Bence Jones

https://reseau-amylose.org/jesuissoignant/wp-content/uploads/sites/5/2024/05/Amylose_Ordonnance-pour-rechercher-une-gammapathie.pdf



Algorithme diagnostique de l’amylose AL
Suspicion d’amylose cardiaque

clinique / échographique / IRM

EPP, iEPP sang et urines, CLL : anomalie clonale ?

Scintigraphie osseuse 99mTc-DPD/HMDP/PYP : amylose ATTR ?

Bilan immunologique complet

Electrophorèse des protides sériques

Immunofixation des protides sériques 
Dosage des CLL sériques kappa et 

lambda

Recherche de protéinurie de BJ

→ Sensibilité > 98%, recherche de 

monoclonalité

2 chaînes lourdes identiques: , , ,  ou 

2 chaînes légères identiques:  ou  à élimination rénale

Norme

Kappa 2.30-19.40

Lambda 5.70-26.30

Ratio 0.26-1.65

Rauf M et al. Eur H Journal. (2023) 44, 2187–219



Algorithme diagnostique de l’amylose AL

Suspicion d’amylose cardiaque

clinique / échographique / IRM

EPP, iEPP sang et urines, CLL : anomalie clonale ?

Scintigraphie osseuse 99mTc-DPD/HMDP/PYP : amylose ATTR ?

Prescription du bilan immunologique complet en ville 

Electrophorèse des protides sériques

Immunofixation des protides sériques 
Dosage des chaines légères libres CLL sériques kappa et lambda

Recherche de protéinurie de Bence Jones

€€€

40-50€ par chaine dosée

60-80€ pour les deux…

NON REMBOURSABLE



Pourquoi non remboursable ?

Note de cadrage 
Juillet 2024

• 2006 : le service attendu a été considéré non déterminé

• 2019 : saisine de l’UNCAM pour ré-évaluer l’intérêt médical de l’acte 

« dosage des chaines légères libres kappa et lambda (serum) »

• 2024 : La HAS doit apprécier le bienfondé de l’inscription de cet acte 

à la Nomenclature des actes de biologie médicale (NABM), et donc son 

remboursement



Pourquoi non remboursable ?
Note de cadrage Juillet 2024

➔ En résumé, le dosage sérique des CLL a potentiellement 3 

indications dans la prise en charge de l’amylose AL : 

• orienter le diagnostic, 

• évaluer le risque de progression de la maladie, 

• et suivre la réponse aux traitements

Incidence de 

l’amylose AL 

estimée à 700 /an

Rapport attendu mars 2025…



Réseau Amylose : un réseau national structuré

https://reseau-amylose.org/soins/reseau-amylose-national/

En France Métropolitaine : 

38 centres du réseau Amylose



Algorithme diagnostique de l’amylose AL
Suspicion d’amylose cardiaque

clinique / échographique / IRM

EPP, iEPP sang et urines, CLL : anomalie clonale ?

Scintigraphie osseuse 99mTc-DPD/HMDP/PYP : amylose ATTR ?

Scintigraphie grade 0/1 

& Bilan immunologique + 

EPPS : Hypoalbuminémie 26 g/L

            Hypogammaglobulinémie 2,1 g/L

            Pas de pic

Immunofixation des protides sériques : CLL lambda 
monoclonale

CLL kappa 6.84 mg/L, lambda 726.18 mg/L, ratio K/L 0.009

Recherche de protéinurie de BJ : CLL lambda monoclonale



Algorithme diagnostique de l’amylose AL
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clinique / échographique / IRM

EPP, iEPP sang et urines, CLL : anomalie clonale ?

Scintigraphie osseuse 99mTc-DPD/HMDP/PYP : amylose ATTR ?

Scintigraphie grade 0/1 

& Bilan immunologique + 

Amylose cardiaque AL 

probable

Confirmation histologique avec typage de 

l’amylose nécessaire (+/- protéomique)



Algorithme diagnostique de l’amylose AL

Suspicion d’amylose cardiaque

clinique / échographique / IRM

EPP, iEPP sang et urines, CLL : anomalie clonale ?

Scintigraphie osseuse 99mTc-DPD/HMDP/PYP : amylose ATTR ?

Scintigraphie grade 0/1 

& Bilan immunologique + 

Amylose cardiaque AL 

probable

Confirmation histologique avec typage de 

l’amylose nécessaire (+/- protéomique)

BGSA

(Graisse abdo)

BEM 

Organe cible…

Muchtar E et al. J Intern Med. 2021 Mar;289(3):268-292



Réseau Amylose : un réseau national structuré

https://reseau-amylose.org/soins/reseau-amylose-national/

En France Métropolitaine : 
38 centres du réseau Amylose



Le diagnostic d’amylose ATTR en ville
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Le diagnostic d’amylose ATTR en ville

Suspicion d’amylose cardiaque

clinique / échographique / IRM

EPP, iEPP sang et urines, CLL : anomalie clonale ?

Scintigraphie osseuse 99mTc-DPD/HMDP/PYP : amylose ATTR ?

Scintigraphie grade 0/1 

& Bilan immunologique + 

Amylose cardiaque AL 

probable

Confirmation histologique avec typage de 

l’amylose nécessaire : BGSA, BEM…

Scintigraphie grade 0 

& Bilan immunologique - 

Amylose cardiaque 

(AL/ATTR) peu probable

Scintigraphie grade 2/3 

& Bilan immunologique + 

Amylose cardiaque avec 

doute étiologique

Scintigraphie grade 2/3 

& Bilan immunologique - 

Amylose cardiaque ATTR

Génotypage TTR

Variants TTR rares ? 

ApoAI? ApoAIV ? 



Scintigraphie osseuse : fixation myocardique de Perugini

Score 0 Score 1 Score 2 Score 3

Perugini et al., JACC 2005 Sep 20;46(6):1076-84

Amylose TTR en 

l’absence de 

gammapathie 

monoclonale

Amylose AL 

ou 

pas d’amylose



« Faible fixation » du traceur osseux : myocardique ?

Score 0 Score 1 Score 2 Score 3

Tahara N et al. ESC Heart Failure 2022; 9: 251–262

→ Toujours coupler les images planes à une imagerie de coupes pour éliminer une 

stagnation intra-cardiaque du traceur



« Faible fixation cardiaque » du traceur osseux

Score 0 Score 1 Score 2 Score 3

3354 patients

2015-2021

7 centres : Italie - UK

→ Vers une analyse du type 

fixation myocardique 0/N ?

Rauf M et al. Eur Heart J (2023) 44, 2187–219



« Forte fixation cardiaque » du traceur osseux

Score 0 Score 1 Score 2 Score 3

Tahara N et al. ESC Heart Failure 2022; 9: 251–262



Interprétation de la scintigraphie osseuse

Score 0 Score 1 Score 2 Score 3

Rauf M et al. Eur H Journal. (2023) 44, 2187–219

→ Ne jamais se contenter de la scintigraphie osseuse 

→ sans évaluation immunologique



Faux négatifs et positifs de la scintigraphie

Tahara N et al. ESC Heart Failure 2022; 9: 251–262



Réseau Amylose : un réseau national structuré

https://reseau-amylose.org/soins/reseau-amylose-national/

En France Métropolitaine : 

38 centres du réseau Amylose



Des enjeux diagnostiques partagés entre ville 

et centres de référence
Suspicion d’amylose cardiaque

EPP, iEPP sang et urines, CLL 

anomalie clonale ?

+/- confirmation histologique avec 

typage de l’amylose : BGSA, BEM…

Scintigraphie osseuse 99mTc-

DPD/HMDP/PYP : amylose 

ATTR ?

Urgent en cas de suspicion d’amylose AL

Indispensable pour tout bilan d’amylose

Centre expert à la moindre difficulté

Accessible en ville

Centre expert si doute faux positif / faux négatif

Indispensable pour traiter une amylose AL

Centre expert de préférence

+/- test génétique TTR Centre expert de préférence



Merci de votre attention !

d.bodez@ccn.fr
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