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1. Les différentes formes 
d’amyloses systémiques
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Amylose ATTR



ATTR:  2 types
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Amylose à TTR
ATTR Sauvage (wt)

Acquise

De plus en diagnostiquée

13% Ins Card à FEVG préservée 
16%  des patients traités par changement de 
valve aortique pour Rao.
5% des patients avec cardiopathie 
hypertrophique.

Prédominance masculine
Atteinte cardiaque prédominante 
Âge des symptômes cardiaques ~78 ans.

Précédés 5 à 10 ans avant de signes extra 
cardiaques : canal carpien, surdité de 
transmission, rupture du tendon bicipital, CLE

Médiane de survie 3.6 ans

ATTR génétique

Héréditaire
Autosomique dominante

Longtemps endémique : Portugal, Suède et Japon. 
Maintenant rapportés dans 29 pays 

1/1000 000 dans la population générale

>130 mutations rapportées
~ 50 000 personnes dans le monde 
~ 500 cas des NAF recensés en France

Atteinte neurologique et/ou cardiaque 
prédominante
Décès dans un délai médian

-2 à 6 ans en cas d’atteinte cardiaque.
-4 à 17 ans en cas d’atteinte neurologique (en 
l’absence d’atteinte cardiaque.



Amylose ATTR sauvage

Cardiopathie +++



Cardiopathie +++

Sténose aortique

Surdité

Sd canal carpien
Canal lombaire rétréci

+/- Syndrome apnées du sommeil

AVC

Bequignon, 2017, Amyloid
Bodez, 2016, Sleep
Sekijima, 2018, Amyloid
Nakagawa, 2016, Amyloid
Geller JAMA 2017
Gonzales Lopez, 2018 Eur Heart J

Sujet blanc âgé
Hommes, mais également femmes

Rupture tendon biceps





Évolution épidémiologique des amyloses cardiaques à TTR



Amylose ATTR génétique

Neuropathie +++

Cardiopathie +++
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Clinique: 



Atteinte axonale longueur dépendante
Effet toxique des fibrilles amyloïdes. 
 perte axonale prédominante initialement sur les petites fibres amyéliniques.

Atteinte neurologique: 

Troubles neurovégétatifs Neuropathie initialement à petites fibres 
puis atteintes des grosses fibres sensitivo-
motrices.  

Adams Nature reviews 2019

Questionnaire SFN-SIQ 
(small fiber neuropathy
symptoms inventory 
questionnaire)



Amylose Cardiaque
Quand l’évoquer? 

Sujets d’ascendance Afro-caribéenne.  
50% des patients ont une insuffisance cardiaque à FEVG préservée. 
Rétrécissement aortique dégénératif 
Cardiopathie hypertrophique 

Présentation clinique: 

• Dyspnée Fatigue Œdèmes
• Syncope cardiogénique
• Douleurs d’angor (par atteinte amyloide microvasculaire)
• FA paroxystique 

 Rechercher les signes extra cardiaques 
- Canal carpien
- maladie de Dupuytren
- Canal lombaire rétréci
- surdité de transmission. 



Amylose AL



Signes cliniques faisant suspecter une amylose AL

Asthénie
Syndrome du canal carpien
Hépatomégalie
Macroglossie





Asthénie
Syndrome du canal carpien
Hépatomégalie
Macroglossie

Thrombocytose
Élévation des phosphatases alcalines
MGUS

Signes cliniques faisant suspecter une amylose AL





Amylose AL

Néphropathie +++

Hépatosplénomégalie

Tube digestif

Neuropathie +++

Cardiopathie +++
Macroglossie

Arthropathie
Atteinte osseuse 

Peau



Amylose cardiaque _ ECG 



Amylose cardiaque _ ECG 

microvoltag
e

Onde Q

pseudonécrose



Amylose:  cardiopathie
• Asthénie, dyspnée, oedèmes des membres inférieurs
• ECG peu modifié au début

• Microvoltage, onde Q de pseudonécrose
• Troubles de la conduction, troubles du rythme auriculaire

• Radiographie thoracique: pas de cardiomégalie
• Echographie: cardiopathie hypertrophique

• Fraction d’éjection conservée
• Aspect granité et brillant du septum qui est épaissi
• Insuffisance cardiaque diastolique 

• IRM
• Rehaussement tardif de l’infiltration après injection de gadolinium

• Elévation du BNP et NT-pro BNP et troponine
• marqueurs surtout pronostics



Amylose : atteinte cardiaque

• Atteinte cardiaque :
infiltration progressive du myocarde          cardiopathie hypertrophique

septum



Amylose AL peau

• Facile dans certaines situations :
• purpura + ou - étendu


