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Physiopathologie

Cinetique exponentielle

de formation des fibres
amyloides

Stade tardif

forte infiltration =
constatations séveres
® Dégradation FEVG
® Bas débit de repos

Stade précoce

faible infiltration =
constatations discretes
® Augmentation E/E’
® Altération du strain

Le phéenotype évolue

avec l'aggravation de la
charge amyloide

Normal heart Cardiac amyloidosis

Suspicion et diagnostic

Atteintes bi-ventriculaires Infiltration valvulaire Epanchement pericardique
Hypertrophie Ventriculaire Gauche (VG) Epaississement des valves et du septum inter-auriculaire Présence d'un épanchement péricardique liguidien (non spécifique)
& Hypertrophie ventriculaire gauche le plus souvent Rétrécissement aortique avec bas gradient Liée a l'infiltration amyloide du péricarde

concentrigue (20% des cas asymétrique) Epaississement valvulaire mitral et/ou tricuspide > 5 mm

Coupe apicale 4 cavités : atteinte Coupe apicale 3 cavités : atteinte
valvulaire tricuspide et mitrale valvulaire aortique et mitrale

® Associée a une hyperechogénicité : myocarde scintillant/

granité

Augmentation de I'épaisseur du septum inter-ventriculaire (SIV) et/ou de la pa-
roi postérieure (PP) supérieure a 12mm
Augmentation de I'indice Epaisseur relative du ventricule gauche (ERVG) :

Mesure en mode TM en coupe parasternale grand axe : (SIV+PP)/DTDVG >0.42

Scores diagnostiques

1. Diagnostic d'Amylose cardiaque en cas d'HVG : «KIWT Score»

@ »y @ @
Points clés - Suspicion

@ HVG &*>12mm et @>11mm (SIV et/ou PP) et HVD >7mm Epaisseur relative >0,6 A"W'°Sef SElEIELE
. , . , . confirmée
@ Strain VG altéré avec épargne apicale E/e’ > 1 1 - - . Réalisation de tests
© Discordance FEVG préservée avec strain VG altéré et débit TAPSE (mm) <19 2 supplémentaires
. . . Amylose peu
Attention : Pour les femmes, 11mm est déja une augmentation de I'épaisseur. Cardlaque. abal.sse . Strain global VG (%) 2 -13 1 = L2 et probable
Les amyloses cardiagues AL ont souvent des hypertrophies moins marquées que les © Dysfonction diastolique Gradient apex/base SIV : Epaisseur du Septum InterVentriculaire en TD
amyloses ATTR. La gravité de la maladie ne dépend pas de I'épaisseur myocardique. Q Epaississement valvulaire anormal (>5mm) strain VG ) e < E—FFDVEé’a'é?i%!?fe'?523’.;5?5?335‘3?52 "
o EpanChement /Iame péricardique Index AMYLI : ERVG[] E/e’ ERVG = (SIV +PP)/DTDVG
Calcul Base APex
Hypertrophie du Ventricule Droit (VD) 2. Diagnostic d'atteinte cardiague amyloide en cas d’Amylose AL systémique
@ Mesurer la paroi latérale du VD en mode TM. Epaisseur relative >0,52 > Atteinte cardiaque
® Il y a une hypertrophie du VD quand I'épaisseur est de plus de 7mm : AL
E/e >10 2 £y
Reéalisation de tests
Marrmal :':_'“:EI: d2 Freudo-normal Restrictif 1 = 4 43 93 , g
e T Dysfonction diastolique VG TAPSE (mm) <14 1 supplémentaires
B o el . . 1 0 100 Atteinte cardiague
E - ) 4 4 . . )
s 1AL DAL LA ‘ Ly @ Majoration du rapport E/E' Sl @leeal WO ) | ==n ) AL peu probable
I S wo e © Réduction des vélocités E' et A" (<5cm/s) 3. Diagnostic d’Amylose cardiague en cas de rétrécissement aortique
B = 1 1 ] I'..'I LY
fd VY 1 VU | ® Profil restrictif (E/A>1.5) (Score RAISE : Remodeling Age Injury Systemic Electrical)
E w o : e @ Réduction du TDE (< 150ms) Parameér:lsscéu Score Cut-off
B - e L. + 3
(Systémic) > 6 100 15
. . . . Bloc de branche droit R
Alteration Strain du VG (coupes apicales 2C, 3C, 4C) (Electrical) + 2 =>5 100 23 Trés probable
Aspect du strain en cocarde ou apical sparing: Age = 85 ans - 1 24 95 43
Se A ' : ReiE >3 84 72 Probable
tres évocateur d'amylose mais non spécifique Hs-TnT (ng/L) (Injury) > 20 1 s ~ -
Indice de Phelan mmm Epaisseur septale (mm) > 18 : ;1 - - Peu probable
(Moyenne 6 segments apicaux (Remodeling) —
ou 5 (GE)*) E/A* (si RS) >1,4 1
M e 5 " > 1 82 93
Moyenne 6 seg. Basaux SipasBEDOUPM: .o
oyenne €g. medians indice de Sokolov (mV) '
wepio ® Frégquemment low-flow low-gradient

AT{ET = |C8/300 = 036

& Faible VES indexé fréquent
@ Dysfonction diastolique sévere associée

Parametre Type Seuil z ez
rr sz ’ . Evenement |[Références
étudié d'’Amylose pronostique

: . Survie / Martens P. et al Circ Heart
Index cardiaque AL, ATTR 2,2L/min/m2 LVAD / Greffe Fail. (2023) P — —
acit ransvalvulaire ot Bradlent
RA serré ATTR +/- Survie 523::; 'zze;;(l)')Eur Heart Vemox 2 4 /s c-ullr‘.rr:z#u mry ¢
Global . Chacko L et al. Eur Heart .
— . ATTR -10% Survie RA Bas gradient [ : * RA Haut gradient
Typlcal stage End Stage Ionq!tudlnal el . Journal (2020) + ; -
Strain VG AL ATTR 14.5% Survie / Ternacle J et al. J Am Coll -
Strain OG (pic o . Huntjens PR et al. J Am Coll — : 1
B AL, ATTR, AA 13,2% Survie Cardiol Img (2021) m—— - RA modarae S— '
1 ramaires cchd
Survie / Bodez D et al. Amyloid T | . . R, TAY| de preférence
TAPSE AL, ATTR 14 mm _ N | _
S Greffe / ICA  (2016) Suivre regﬂU!lE rement | e B S e ot considérer
Strain VD o : Huntjens PR et al. J Am Coll Bt cansiderer una TR pharmacothérapie cibléa
- AL, ATTR, AA valeur médiane »17% Survie ; PR
(paroi libre) ' ' Cardiol Img (2021) pharmacothérapie dar FEVG = 5w :
» . ciblée i ' il | :
Référence : Phelan D et al, Heart 2012; 98 : 1442 - 1448 ; *Senapati A et al., Heart, 2016; 102 : 748 - 754 . Bas dhit classique, RA Bas Bas débit paradaxal, RA Bas !
En cas d'amylose tres évoluée, I'ensemble des segments est altére et le gradient disparait : gradient gradient !
Diminution 'on '3 I'ann mitral (< 5¢cm . - —— . . ! avar FEVG réduite avec FEVG présorvdo '
ition e fonde 5 4 fanneau mitral (€ 5em/s) - Suivi minimal recommandé Seul de progression : ] =
Dysfonction VD (onde S tricuspide, TAPSE, strain VD, FR VD) : un TAPSE inférieur a - | Echacardiorraphia strast j
. . . . Epaisseur pariétale >2 mm | B score de CVA par 5C u -
12mm ou une onde S inférieure a 9 mm sont de mauvais pronostic (V] i Dobutamine M AN A panr fes fommes » RA sdvere
L ) X . L ) L ) FEV A i > 50 1 Arfit Ao rdsrnae of cancluons 220N LM powr 15 horanes
Alteration tardive de la FEVG par rapport a une alteration plus préecoce du Strain VG (v] G degradation > 5% :
° 24 Q > - .
et du debit. Stroke Volume dégradation > S5mL ! |f rE'u.'E_lluatlur;I-par
GLS dégradation > 1% : Eap - deyred ug FQUIpE tartiagle
4 o ® ® , _ , i . . 5 . e EPur & &0 st
Alterat|0n de Ia fO“Ct'O“ at |"|ale Fraction de raccourcissement atrial Fonction diastolique dégradation du grade LENIEEEEE m;;mrﬁlﬁf ol
@ Dilatation bi-atriale \ Légende AC = Amylose cardi
. . . . . " co m te I re n d u t e RA = rétrécissement aortique SC = Sg:/‘::fccaar::li;aqquuee
@ Risque majoré de thrombus intra-atrial méme en TA = temps d'accéleration IP = Index de perméabilité
: L ) S . ; L. TA/TE = rapport temps d'accélération / temps d'éjection FEVG = fraction d'ejection ventriculaire gauche
rythme sinusal € Description de la morphologie VG (épaisseurs pariétales, échogénicité) UA = Unité d’Agatston TAVI = Implantation d'une valve aortique par voie percuta-
SAo = Surface valvulaire aortique née
@ Altération du strain atrial € Description de la fonction systolique VG : FEVG, strain, onde S mitrale CVA = Calcification de la valve aortique Vmax = vitesse maximale de la vélocité aortique
RVA = remplacement de la valve aortique GPm = gradient de pression moyen
) Mémo strain OG Hémodynamique, SV et débit cardiaque, IC Z . y e
= 2 © remocynamigue _ Evaluation de la volemie
& 15 easafiazeasees A @ Fonction diastolique VG : profil mitral, E/Ea S
E E 10 < [ - e ey . . VCI dilatée non compliante Dilatation OD :JDI/I:O;:ZS:':';
£3 5 MASnesth " as o] @ OG : taille, volume et fonction
5 i ; @ Examen des valves (RA, IM, IT)
=X E‘ 5 _\_‘_\_‘__ﬁ\_\_‘_\_ -
s B =g e =N @ Examen du SIA
PP PP PP PP nisti @ Examen des cavites droites : dilatation , HVD, fonction systolique VD

€ Exploration des pressions pulmonaires
@& Exploration de la volemie, VCI et POD
€ Recherche d'épanchement péricardique

» « Réservoir » : pic en protosystaole
» « Contraction » : pic durant la systole atriale
» « Conduit » : différence Réservoir - Contraction
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