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Généralités

Troubles de la conduction 
Rôle de la dysautonomie dans les ATTRm++

Harnett, J. et al. J Am Coll Cardiol CardioOnc. 2021;3 (4) 506–515



¢1. En cas de FA

¢2. En rythme sinusal ?

1. Quand anticoaguler ? 



Nicol et al. ESC Heart Fail. 2022 Feb;9(1):11-20
Bukhari et al. J Card Fail. 2023 Jan;29(1):76-86.  

1. Quand anticoaguler ?
La fibrillation atriale est très prévalente dans l’AC 

FA dans les séries « d’insuffisance 
cardiaque » : 13-27%



¢ 382 ATTR (111 ATTRv, 271 ATTRwt)
¢ 1 centre (Cleveland Clinic), 2004-2018
¢ Suivi médian = 35 mois
¢ Évaluation en fonction du NAC score

¢ FA chez 265 patients (69 %) dont 33 % au diagnostic
¢ Temps médian entre dg d’ATTR et AFA : 15 mois

Donnellan et al., J Am Coll Cardiol EP 2020, Gillmore et al., Eur Heart J 2018.

1. Quand anticoaguler ?
La fibrillation atriale est très prévalente dans l’AC 

NAC Score :
q Stade I : NT-proBNP ≤ 3000 ng/L 

et eGFR ≥ 45 ml/min
q Stade III : NT-proBNP >3000 ng/L 

et eGFR <45 ml/min
q Stade II : les autres



Girvin et al. JACC Clin Electrophysiol. 2023 Apr;9(4):586-587.

1. Quand anticoaguler ?
Le traitement étiologique ne neutralise pas le risque de FA



¢ Pronostic incertain (patients très graves++)

Sanchis et al. Amyloid. 2019 Sep;26(3):128-138.

1. Quand anticoaguler ?
La fibrillation atriale n'est pas corrélée à la mortalité



Feng et al. Circulation. 2007 Nov 20;116(21):2420-6. 

1. Quand anticoaguler ?
Historiquement...



Cappelli et al, Amyloid 2020.

¢ Patient en FA :
¢ CHADS-VASc non prédictif d’AEs

¢ Patients en RS :
¢ CHADS-VASC ≥ 3 prédictif d’AEs

1. Quand anticoaguler ? 
Plus récemment

Facteurs prédictifs d’évènements 
thrombo emboliques



Giancaterino S, et al. JACC Clin Electrophysiol. 2020 Apr;6(4):351-361.

1. Quand anticoaguler ? 
Plus récemment

¢ AL : 
¢ Moins de FA
¢ Plus de thrombi 



Position Paper ESC et SFC pour les patients en RS : aires d’incertitude 

PNDS : Le risque élevé continu d'événements thromboemboliques chez les patients atteints 
d’une amylose cardiaque justifie de discuter pour chaque patient des bénéfices (prévention de 
la thrombose) et des risques hémorragiques (atteinte cutanée importante ou gastrique) d’une 
anticoagulation à dose efficace. Il est nécessaire de demander un avis au centre expert le plus 
proche. 

PNDS Amyloses Cardiaques – 2021.

1. Quand anticoaguler ? 
Que nous disent les recommandations pour les patients en RS?





¢ Cardioversion (taux de succès environ 50 % à 30 jours). Dépend de l’évolution de la pathologie

Donnellan et al. JACC Clin Electrophysiol. 2020 Sep;6(9):1118-1127.

La Cardioversion 

n=93 n=119 n=24 

Après AAT (medt) : 31% maintiennent le RS (53 % stade 1 vs 17 % stade 3)
Après DCCV (CEE) : 
• Efficacité immédiate : 95 % (97 % stade 1; 95 % stade 2 ; 

92 % stade 3 ; p 0.58).
• A 30 jours : 61 % en RS (90% stade 1 ; 60 % stade 2 ; 33 % stade 3) 
• A 1 an : 41 % en RS (74% stade 1 ; 33 % stade 2 ; 18 % stade 3) 
Après ablation de FA : Après un suivi médian de 40 mois : récidive
chez 58 % (36 % stade 1 ou 2 ; 90 % stade 3 (p 0.005) 

30-day maintenance of NSR following DCCV



Donnellan et al. JACC Clin Electrophysiol. 2020 Sep;6(9):1118-1127.

2. Que faire des TSV ?
Cardioversion ?

Meilleur pronostic en cas de maintien du RS
après cardioversion ++



¢ 58 AC comparé à une population sans amylose
¢ 28 % d’annulation de cardioversion chez les AC vs. 7 % ;

p < 0.001 pour cause de thrombus malgré 
anticoagulation efficace ou FA < 48h 

¢ Succès cardioversion identique (90 % vs 94 % ; p = 0.4) 

¢ Plus de complications chez les AC : arythmie ventriculaire
et bradycardie nécessitant PM 

¢  Taux élevé de thrombus intra-OG  ETO  systématique 
avant CEE

El-Am et al. J Am Coll Cardiol. 2019 Feb 12;73(5):589-597.

Cardioversion ? Oui, mais...



¢ 67 patients 
¢ Tous anticoagulés sauf 1 (AOD dans 74 % des cas)
¢ Imagerie à la recherche de thrombus systématique

(ETO ou scanner)

¢ 14 % des cardioversions annulées pour cause de thrombus

¢ Résolution complète du thrombus dans seulement 17 % des cas. 
¢ Deux facteurs prédictifs de thrombus : créatinine, AAP

¢ 88 % de succès. Récidive (sous amiodarone) dans 51 % des cas 
après un suivi médian de 30 ± 27 mois

Touboul et al. ESC Heart Fail. 2022 Oct;9(5):3556-3564.

2. Que faire des TSV ?
Éliminer thrombus intracardiaque+++





¢ Fermeture de l’auricule gauche 
avec thrombus intra auriculaire 
(ici protection carotidienne ou 
non)

Bordignon S, et al. J Cardiovasc Electrophysiol. 2019 Dec;30(12):2858-2863.

2. Que faire des TSV ?
FAG



¢ Traquer la FA +++
¢ HolterECG / 6 mois

¢ Discuter Reveal si palpitations

¢ Anticoagulation de la FA quel que soit le score CHA2DS2-VASc

¢  Anticoaguler si absence de systole atriale en ETT (onde A)

¢ Discuter anticoagulation en rythme sinusal au cas par cas (CHA2DS2-VASc élevé, profil 
mitral restrictif, dysfonction VG)

¢ Toujours vérifier l’absence du thrombus avant la cardioversion (ETO/scanner/IRM)

Quand/qui anticoaguler ? Que faire de la TSV ?
Dans notre pratique



Indications de PM et DAI



¢ 369 patients avec ATTR (261 ATTRwt and 108 hATTRv)

¢ 1 centre (Cleveland Clinic), 2004-2019

¢ Suivi médian = 28 mois

¢ Au diagnostic : 
¢ 35 patients (9.5 %) BAV haut degré

¢ Environ 50 % ont QRS larges et BAV1

¢ Pendant le suivi : dysfonction sinusale dans 7 % des cas et BAV 
haut degré dans 11 % des cas

¢ Stade NAC élevé ou CPI associée associés à un excès de 
mortalité en cas de troubles conductifs de haut degré

Donnellan et al., Am J Cardiol. 2020 Aug 1;128:140-146.

3. Quelles surveillance conductive ?
Prévalence élevée des troubles conductifs

PRÉVALENCE INCIDENCE



¢ Facteurs prédictifs de survenue de bloc de haut degré : 
durée du QRS de plus de 120 ms. 

¢ Facteurs plutôt « protecteurs » : QRS fin < 100 ms et rythme 
sinusal. 

 Donc QRS large = surveillance rapprochée (holterECG)

Donnellan et al., Am J Cardiol. 2020 Aug 1;128:140-146.

3. Quelles surveillance conductive ?
Prévalence élevée des troubles conductifs



Kawahara et al Europace (2023) 25, 1–13 

3. Quelles surveillance conductive ?
Prévalence élevée des troubles conductifs



Kawahara et al Europace (2023) 25, 1–13 

3. Quelles surveillance conductive ?
Prévalence élevée des troubles conductifs



Pacing ventriculaire :

¢ 56 ± 9 % à 1 an et 96 ± 1 % à 5 ans 
(p<0.03), avec la plupart des 
patients avec un pacing 
ventriculaire proche de 100 %

Arythmie atriale :

¢ ➔ 21 patients (62 %) dépistés d’une 
FA ou d’un flutter atriale au cours du 
suivi 

¢ ➔ Après un suivi de 3.1 ± 4.0 ans,
28 patients (82 %) étaient en 
arythmie atriale

Rehorn et al. JACC Clin Electrophysiol. 2020 Sep;6(9):1144-1154.

3. Quelles surveillance conductive ?
Prévalence élevée des troubles conductifs

¢ 22 (65%) patients implantés d’un pacemaker :
¢ 6 pour dysfonction sinusale (27 %),
¢ 14 pour BAV haut degré (64 %), 
¢ 2 pour MRO (9 %). 

¢ 12 (35 %) patients implantés d’un DAI :
¢ 9 en prévention primaire [7 ATTR, 2 AL]
¢ 3 en prévention secondaire [2 ATTR, 1 AL] 

¢ 10 patients (24%) implantés d’un PM ou DAI 
biventriculaire.

¢ L’implantation du PM/DAI a été réalisée en 
médiane 4.5 ± 5.4 ans avant le diagnostic chez  
14 patients (41 %) et 1.2 ± 1.5 ans après le 
diagnostic chez 20 patients (59 %).



¢ Y penser si dyspnée d’effort avec NTproBNP bas. 

¢ Très fréquente dans les ATTRv (neuro), fréquente dans les autres amyloses

¢ Mécanisme : 

3. Quid de l’incompétence chronotrope ?



¢ Mécanisme :

¢ Faible élévation du VES à l’effort et incompétence chronotrope expliquée par... 
¢ Infiltration myocardique amyloïde : responsable d’une cardiomyopathie hypertrophique

et restrictive mais aussi d’une atteinte conductive

¢ Dysautonomie cardiaque 

¢ Comment évaluer la dysautonomie ?

3. Quid de l’incompétence chronotrope ?



¢ 128 patients porteurs de PM (indications : BAV 
haut degré, BSA, MRA)   65 ans

¢ ETT > scintigraphie osseuse si SIV   12 mm. 

¢ 11/128 patients (9%) et 11/58 patients avec 
HVG fixaient à la scintigraphie osseuse. 

¢ Comparé aux patients sans amylose, les ATTR : 
¢ Biomarqueurs plus élevés

¢ + de dysfonction diastolique

¢ SGL plus bas

¢ Plus d’IC clinique

Aaseth et al. ESC Heart Failure 2024; 11: 871–876

3. Quelle prévalence de l’ATTR chez les patients 
porteurs de PM ?



¢ 39 patients avec indication de PM pour BAV 
de haut degré et âgés de 70 à 85 ans

¢ > scintigraphie osseuse systématique

¢ 3/39 patients (7,7%, 100% hommes) Perugini 2 
ou 3. 

¢ Comparé aux patients sans amylose, les ATTR : 
¢ Avaient des signes extra-cardiaques : canal lombaire 

(100%), canal carpien (2/3)

¢ Etaient plus hypertrophiés (19+/-3,6 vs 11,4+/- 2,7 mm). 

Cannie D, Open Heart 2024;11:e002606.

3. Quelle prévalence de l’ATTR chez les patients 
âgés en BAV de haut degré?



Fischer et al. ESC Heart Fail. 2022 Feb;9(1):740-750.

4. Quelles indications de CRT ?



Fischer et al. ESC Heart Fail. 2022 Feb;9(1):740-750. 

4. Quelles indications de CRT ?
Predictors of MACE in CA group

Predictors of CRT response in CA group



Pham Trung et al. Pacing Clin Electrophysiol. 2024 Jan;47(1):149-155.

4. Stimulation branche gauche ?
22 patients

Pas de changement sur FEVG 
ou NTproBNP à 6 mois (mais 
délai court)



Khanna S et al. Clin Med Insights Cardiol. 2020 Sep 29:14:1179546820963055



TVNS: 20%/an

TV: 10%/an

La prévalence 
dépend du type 
d’amylose et du 
mode de recueil:
DAI ou Monitoring 
continue (24h, 3 
semaines ou 3 ans 
ILR)

PREVALENCE DES TROUBLES DU RYTME VENTRICULAIRE

Khanna S et al. Clin Med Insights Cardiol. 2020 Sep 29:14:1179546820963055



Kharoubi et al. Amyloid. 2022 Jun;29(2):79-91.

¢ Mort subite = 2e cause de décès CV 
dans l’AC

¢ Risque mal stratifié par la FEVG

Mode de décès au cours de l’amylose cardiaque



Varr et al. Heart Rhythm. 2014 Jan;11(1):158-62.

¢ 31 patients avec PM ou DAI 
amylose TTR ou AL

¢ TVNS 74 % et TVS ou FV 19 % 
des patients.

¢ 19 % des patients avec DAI 
ont reçu une thérapie 
appropriée à 18 mois



Hamon, D. et al. Int J Cardiol. 2016;222:562-568.

Facteurs de mauvais pronostic: taux de Nt pro-BNP élevé, 
amylose AL (mais les nouveaux traitements améliorent le 
pronostic), évolutivité de la pathologie



Indications du DAI dans l’amylose reco US

 John RM, Stern DL. Can J Cardiol. 2020;36(3):408-415.



FEVG basse chez les patients implantés

Kim et al. Europace (2020) 22, 1216-1223



Kim et al. Europace (2020) 22, 1216-1223



-La FEVG semble peu prédictive du risque de TDR 
ventriculaire (implantation trop tardive?)

-l’EEP ne semble pas prédictive des TDR 
ventriculaires

-Espérance de vie > 1an

-Peu d’intérêt d’implanter les patients trop tôt ou 
trop tard



Reisinger et al. JACC 1997



Toxicité des chimios dans l’AL ?

Zampieri et al. British Journal of Haematology, 2021, 193, e27–e38

¢ Analyse rétrospective de 66 AL

¢ Age moyen 67 (+/-10) ans, 44 
(67%) hommes. 

¢ 6 (+/-3) mois après le 
diagnostic, 8 patients (12%) ont 
présenté une mort subite, : 
¢ 4 (6%) réanimés 

¢ 4 sont décédés 

¢ Pas de différences statistiques 
sur les principales 
caractéristiques cliniques (SIV, 
FEVG).



¢ Inclusion : DAI + Amylose AL (Nov 2014 – Mars 2024)

¢Exclusion : 1 patient perdu de vue < 6 mois

¢145 patients 

¢Age moyen 63,4 ± 9,2 ans

¢64% Homme

¢Prévention primaire 100%

¢18 (81,4%) DR
¢ dont 2 échecs CRT

¢26 (17,9%) CRT

¢1 (0,7%) VR

COHORTE MONDORIENNE DAI ET AMYLOSE AL



Critère primaire

¢ Incidence cumulée 1ère thérapie appropriée

¢ Risque compétitif : décès 
¢ Censure : perdu de vue (n = 9), transplantation (n = 10), explantation définitive (n = 

3)

¢Suivi médian : 14,9 mois (IQR 4,2 - 51,9)

¢22 patients (15,2%) ont présenté au moins 1 thérapie appropriée



< 1 mois : n=8
1 – 12 mois : n=4
> 12 mois : n = 10



Thérapies

¢ 37 thérapies chez 22 patients

¢ 5 patients (3,5%) avec > 1 thérapie

¢ 10 FV/TV > 220 bpm (8 patients)
¢ 20 TV < 220 bpm 
¢ 7 TV de cycle inconnu

¢ 3 « orages rythmiques »

¢ 13 CEI (35%)
¢ 10 efficaces
¢ 2 FV non réduites
¢ 1 DEM



Estimated median survival time = 5,2 years





Limites
¢ Rétrospectif, recueil sur compte-rendu avant télésuivi

¢ Risque de sous-estimation des thérapies

¢ Certaines morts subites extra-hospitalières inexpliquées

¢ Pas de groupe contrôle

¢ Thérapie = pas nécessairement mort subite avortée
¢ Impact sur mortalité?

¢ Evolution des chimiothérapies et programmation DAI sur 10 ans?

¢ Monocentrique



Nos indications de PM / DAI dans l’amylose AL

Gravité Prévention primaire 
(dysfonction VG SGL 
< -14%, TVNS)

Si indication de pacing 
formelle (dysfonction sinusale, 
BSA ou BAV de haut degré)

Indication non formelle de 
pacing mais spécifique à 
l’amylose AL : PR > 210 ms, 
BAV 2 M1

Indication non formelle de 
pacing et discutée dans 
l’amylose AL : bloc de branche 
(BBG ou trouble de conduction 
intraventriculaire aspécifique si 
> 120 ms)

Stade I Rien PM Si évolutivité Si évolutivité
Stade II Rien PM Si évolutivité Si évolutivité 
Stade 
IIIa

DAI (sauf exception 
sur l’âge > 75 ans ou 
les comorbidités)

DAI DAI DAI

Stade 
IIIb

Life Vest (ou rien) PM + Life Vest (sauf exception 
jeune et bon état général : 
DAI)

PM + Life Vest (sauf exception 
jeune et bon état général : 
DAI)

PM + Life Vest (sauf exception 
jeune et bon état général : 
DAI)

Type d’amylose double Triple ou stim branche gauche
AL Si PR < 250 ms et QRS fins

Et SGL > -14%

Si PR > 250 ms et / ou QRS > 120 ms 

Si SGL < -14%



¢ Indication PM et DAI : surveiller l’évolution des troubles conductifs++
¢ La cause de décès est souvent un trouble conductif d’autant plus que 

la maladie est évoluée
¢Mauvaise réponse à la CRT avec indications classiques : intérêt d’une 

implantation précoce ? (PHRC)
¢ FA fréquente (60 % des cas) : taux élevé de thrombus OG (15-30 %) : ETO 

systématique si CEE.
¢ Intérêt des ATC ± fermeture auricule gauche: systématique en FA, 

discuté en RS au cas par cas
¢ Les arythmies ventriculaires sont assez fréquentes mais ne semblent être 

responsables de la majorité des DC

Take Home Messages



Take Home Messages

l Troubles conductifs de haut degré symptomatique ou 
non (BAV 3, BAV 2 mobitz II, BSA complet)

l Troubles conductifs de bas degré symptomatique ou 
non (BAV 1, BAV 2 mobitz I, BBDtc, BBGc, association 
hémi-bloc et BAV 1), évolutifs au cours du suivi

l Incompétence chronotrope symptomatique à l’effort 
(asthénie/dyspnée d’effort) ou au repos (bradycardie 
sinusale avec FC < 50/min en l’absence de ralentisseurs 
de la FC)

l FA avec cadence ventriculaire lente

l FA avec cadence ventriculaire rapide non ralenti par 
un traitement médical maximal et indication d’ablation 
du NAV

l Projet de transplantation hépatique (ATTRv)

l Prévention primaire (FEVG < 35 %) + espérance de vie 
> 1 an

l Prévention primaire (FEVG > 35 % et critères de gravité 
à l’appréciation du cardiologue prescripteur : 
troponine élevée, nt-pro BNP élevé, altération sévère 
du SGL, histoire de syncope inexpliquée, épisodes de 
TVNS…) + espérance de vie > 1 an

l Amylose AL traitée par chimiothérapie et considéré 
comme à risque de mort subite par le prescripteur 
(Europe Staging IIIA) surtout si troubles conductifs

DAIPM

LIFE vest
l Amylose AL traitée par chimiothérapie (Eur Staging IIIb) 

ou AL avec atteinte cutanée hors remboursement





MERCI DE VOTRE ATTENTION!!


