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Clinigue:

- Signes insuffisance cardiaque, froubles conductifs ou rythmigques ou angor.

- Patient avec IC avec FEVG préservee intolerant ou non répondeur au ttt
habituel

ECG: Microvoltage, des pseudo ondes Q,
des troubles de la conduction

Biologie: BNP et Troponine /

Diagnostique histologique: b
biréfringence verte a l'examen de biopsies - ‘
tissulaires en lumiere polarisee apres coloratfion
AU rouge congo. I
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- Echographie:
- Hypertrophie ventriculaire gauche et droite

- Atteinte diastoligue avec profil restrictif

- Aspect granité et scintillant du myocarde

- Epanchement péricardique

- FEVG longtemps conservee

- 2D-Strain global altéré avec aspect typique en cocarde

Figure 2C 2D strain longitudinal du ventricule gauche,
montrant une nette diminution de la contractilité longitu-

igure 2B Vue apicale 4 cavités : Epaississement des parois dinale avec prédominance sur les territoires basaux gas ect
ardiaques et des feuillets valvulaires. en cocarde). Amylose héréditaire transthyrétine Ser/7 J YR.

- Ne différencie pas les sous types d’'amylose cardiagque
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 IRM

- Des épaississements nodulaires de la paroi libre de I'OD et du septum

- Des plages de rehaussement tardif ou rehaussement sous endocardique diffus

- Aspecten«Zebrenen Tl

- Elément caractéristique: impossibilité de régler le T1 correctement pour
discriminer le myocarde du pool sanguin: intérét Sequence Look locker

11147 ms TI B ms
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- Ne différencie pas les sous types d’'amylose
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Scintigraphie osseuse :

Déroulement de I'examen:
» Injection IV d'un radiotraceur (HMDP, DPD, PYP)
» Acquisition des images a 2h (durée 10 minutes)

Aucune contre indication en dehors de la grossesse

Pas d’'effet secondaire,
pas d’'allergie
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o SCintiqraphie osseuse: CENTRE IMAGERIE FONCTIONNELLE
Perugini et al JACC Vol. 46, No. 6, 2005. Efiologic Diagnosis of Cardiac Amyloidosis

- Sensibilité > 90% et spéecificite
100% pour amylose a TIR

- Score visuel (0 a 3) ou score
semi - quantitatif avec ratio >
1,3

- Fixation cardiague méme en
I'absence de signes
échographiques
= diagnostique précoce
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Entier - Temps Osseux [] 05/03/2019

Suspicion d'amylose cardiague chez un patient de 85 ans

Confirmation amylose a TTR avec un score de Perugini a 3

Anterieure G Posterieure D
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Corps Entier - Temps Osseux [] 22/07/2019
%

Suspicion d'amylose cardiagque chez un patient de 74 ans,
avec aspect de cardiopathie infiltrative a I'IRM,

Scintigraphie negative avec un score de Perugini a 0

Anterieure G Posterieure D
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ntier - Temps Osseux [] 08/11/2019

# Bilan dans un contexte de cardiomyopathie hypertrophique chez un
» {, - e patient de 57 ans
/ o~ VG e .\\
\!
\ - .

Scinfigraphie negative avec un score de Perugini a 0.
Epanchement pleural gauche de moyenne abondance.
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Patient de 25 ans avec localisations secondaires osseuses
d'une neoplasie prostatique

,& Confirmatfion d'une amylose
cardiague a TIR avec un score
SR de Perugini a 2

Anterieure G Posterieure D
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Advantapes Dhsadvantages
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Echocardiography
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Readily available quality dependent on
Cost-effective patient acoustic
Superior assessment of windows

valvular disesse. Requires gapmetric

diastohc dyvsfunction, -

and hemodynanmics
Extensive literature

Cannot distinguish Imaging Modality Diagnostic and Management Goals
amylowd subtypes
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Can distinguish ATTE
from AL

High sensitivity for for segfal follow-up
ATTR even in early _afiy!

disease dest specificity
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H A Y

HAUTE AUTORITE DE SANTE

= stabilisateur spécifique de lo
transthyrétine

RECOMMANDATION RELATIVE A LA PRISE EN CHARGE A TITRE
DEROGATOIRE DU TAFAMIDIS DANS LE CADRE D’UNE DCl tafamidis
RECOMMANDATION TEMPORAIRE D’UTlLlSATlON Code ATC NO7XX08 (autre médicament du systéme nerveux)

Auto saisine de la HAS en vue de la prise en charge a titre dérogatoire

Motif de Texamen | ravue a Particle L. 162-17-2-1.

« Traitement de 'amylose cardiaque a transthyrétine de forme héréditaire

Indication - R ; ; -
. ou senile, chez les patients adultes présentant une insuffisance
VYNDAQEL 20 mg, capsule molle concermnee cardiaque restrictive de classe NYHAL Il ou lll. »
Laboratoire PFIZER Absence d'alternative appropriée (absence de spécialité de méme principe
actif, de méme dosage et de méme forme pharmaceutique disposant d'une AMM
ou d'une ATU)

Critéres de prise en

charge Utilisation de la spécialité indispensable a I'amélioration de I'état de santé du

patient ou pour éviter sa dégradation
Intérét de la spécialité pour les patients (article R163-26 du code de la securité
sociale)

Population
concernée

Estimation : inférieure a 20 000 patients en France (cf. paragraphe 06)

= Avis favorable pour la prise en charge a titre dérogatoire

R O Avis défavorable pour la prise en charge a titre dérogatoire
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- Etude ATTR-ACIT7:

Etude phase 3, multicentriqgue, randomisee
TAFAMIDIS 20 ou 80mg vs placebo sur 30 mois
/6% formes séniles vs 24% formes mutees
Diminution mortalité de 30%

Diminution hospitalisations de 32%
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Modalités de diagnostic : Selon les données récentes de la Iittérature‘i'?, le

cardlaque a TTR repose sur la combinaison de plusieurs éléments :
ardiaque restrictive a I'échocardiographie ou I'lRM cardiaque,
confirmant l'atteinte cardiague, couplée au dosage

fophorése des protéines sériques et a la protéinurie de Bence
Jones négatifs (afin d’ ecarter une amylose AL),
- un test génetique permettant de caractériser une amylose héeréditaire ou sénile.
En dernier lieu, une biopsie extra-cardiaque (salivaire, tissus adipeux,...) ou cardiaque peut
confirmer la suspicion d'amylose TTR préétablie par scintigraphie osseuse.

diagnostic de 'amylose

Les patients sont généralement agés de plus de 60 ans, atteints d’hypertrophie ventriculaire
gauche concentrique et symptomatiques de classe NYHA Il ou lll. »
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| Suspicion clinique d’amylose cardiaque ‘
v
| Echographie cardiaque ‘

Pas d’argument pour une amylose
mais poursuivre les investigations en = IRM cardiaque ‘
cas de suspicion clinique forte 1

Scintigraphie osseuse 99mTc-DPD/HMDP/PYP>: amylose ATTR ?
i ines, : anomalie clonale ?

v v ' N

Scintigraphie grade 0 Scintigraphie grade 0/1 Scintigraphie grade 2/3 Scintigraphie grade 2/3
& Bilan immunologique - & Bilan immunologique + & Bilan immunologique + & Bilan immunologique -

Amylose cardiaque AL Amylose cardiaque avec | Amylose cardiaque ATTR
probable doute étiologique il
l 1 | Séquencage géne TTR ‘
¥ +‘r"—/ \"
. Confirmation histologique avec t e de l'amylose
Amylose cardiaque (AL/ nécessaire : ﬁ?r:ylusa AL, iﬁ autre y ‘ Amylose Amylose
ATTR) peu probable Biopsie(s) extra-cardiaque(s) avant biopsie cardiaque ATTR-h ATTR-wt
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Amylose cardiague a TTR: maladie rare mais sous diagnostiquée,
pronostic sombre mais en améelioration par Tafamidis.

Echographie et IRM: ne permettent pas de différencier les sous type d’'amylose
cardiaque

Scintigraphie osseuse: Excellentes Sensibilité et Spéecificite dans amylose a TIR
Anomalies precoces
Interprétation facile
Pas de délais

peut permetire d’éviter une biopsie



“l-‘j ) )‘. A’ '.



