
AMYLOSE CARDIAQUE

ET

SCINTIGRAPHIE OSSEUSE



CLASSIFICATION

• Amylose AL: prolifération monoclonale

anormale de cellules plasmatiques

• Amylose à TTR:

- Forme sénile

- Forme héréditaire

• Amylose AA: dans le cadre de maladies

inflammatoires chroniques



AMYLOSE CARDIAQUE

Diagnostique histologique: 

biréfringence verte à l'examen de biopsies

tissulaires en lumière polarisée après coloration

au rouge congo.

Clinique: 

- Signes insuffisance cardiaque, troubles conductifs ou rythmiques ou angor.

- Patient avec IC avec FEVG préservée intolérant ou non répondeur au ttt

habituel

ECG: Microvoltage, des pseudo ondes Q, 

des troubles de la conduction 

Biologie: BNP et Troponine 



IMAGERIE

• Echographie:

- Hypertrophie ventriculaire gauche et droite

- Atteinte diastolique avec profil restrictif

- Aspect granité et scintillant du myocarde

- Epanchement péricardique

- FEVG longtemps conservée

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

- Ne différencie pas les sous types d’amylose cardiaque 



IMAGERIE

• IRM

- Des épaississements nodulaires de la paroi libre de l’OD et du septum

- Des plages de rehaussement tardif ou rehaussement sous endocardique diffus

- Aspect en « Zèbre » en T1

- Élément caractéristique: impossibilité de régler le T1 correctement pour 

discriminer le myocarde du pool sanguin: intérêt Séquence Look locker

- Ne différencie pas les sous types d’amylose



IMAGERIE

• Scintigraphie osseuse :

- Déroulement de l’examen: 

➢ Injection IV d’un radiotraceur (HMDP, DPD, PYP)

➢ Acquisition des images à 2h (durée 10 minutes)

- Aucune contre indication en dehors de la grossesse

- Pas d’effet secondaire, 

- pas d’allergie



IMAGERIE

• Scintigraphie osseuse:

- Sensibilité > 90% et spécificité

100% pour amylose à TTR

- Fixation cardiaque même en

l’absence de signes

échographiques

= diagnostique précoce

- Score visuel (0 à 3) ou score 

semi - quantitatif avec ratio > 

1,5
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Perugini et al JACC Vol. 46, No. 6, 2005. Etiologic Diagnosis of Cardiac Amyloidosis



IMAGERIE

Suspicion d’amylose cardiaque chez un patient de 85 ans

Confirmation amylose à TTR avec un score de Perugini à 3



IMAGERIE

Suspicion d’amylose cardiaque chez un patient de 74 ans, 

avec aspect de cardiopathie infiltrative à l’IRM,

Scintigraphie négative avec un score de Perugini à 0



IMAGERIE

Bilan dans un contexte de cardiomyopathie hypertrophique chez un 

patient de 57 ans

Scintigraphie négative avec un score de Perugini à 0.

Epanchement pleural gauche de moyenne abondance.



IMAGERIE

Patient de 95 ans avec localisations secondaires osseuses 

d’une néoplasie prostatique

Confirmation d’une amylose 
cardiaque à TTR avec un score 

de Perugini à 2



IMAGERIE



ATU TAFAMIDIS 2018

= stabilisateur spécifique de la 

transthyrétine



ATU TAFAMIDIS 2018

• Etude ATTR-ACT7:

Etude phase 3, multicentrique, randomisée

TAFAMIDIS 20 ou 80mg vs placebo sur 30 mois

76% formes séniles vs 24% formes mutées

Diminution mortalité de 30%

Diminution hospitalisations de 32%



ATU TAFAMIDIS 2018



STRATEGIE DIAGNOSTIQUE



TAKE HOME MESSAGE

• Amylose cardiaque à TTR: maladie rare mais sous diagnostiquée,                                            

pronostic sombre mais en amélioration par Tafamidis.

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

cardiaque

• Scintigraphie osseuse: Excellentes Sensibilité et Spécificité dans amylose à TTR

Anomalies précoces

Interprétation facile

Pas de délais

peut permettre d’éviter une biopsie



MERCI DE VOTRE ATTENTION


