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Généralités

Arythmies atriales++
Peu d’arythmies ventriculaires + au 

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



Toxicité cardiaque des chimiothérapies++



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



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



• Amiodarone ++ mais attention au risque de TDP: drogues utilisées notamment dans 
l’amylose AL, hypoK+,..
• AA de classe I contre indiqués
• Béta-bloquants souvent mal tolérés
• Aucune série publiée sur l’ablation de TV (quelques cas cliniques)
• 2 cas à Mondor avec bon succès
• Transplantation cardiaque en cas d’orage rythmique (très rare…)

A) Traitements anti-arythmiques

TRAITEMENTS



B) Le DAI

-Prévention secondaire: Indication au DAI

-Prévention primaire: quels sont les FDR de mort subite?



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





Sayed, RH. et al. Eur Heart J. 2015;36(18):1098-105.

• Mais cause principale de DC dans amylose : trouble de conduction ou 
asystolie
• 20 patients implantés pour amylose AL sévère et syncope.
• 13 patients DCD dont 8 dus à un trouble de conduction de haut degré
• 1/3 DCD dans les 3 mois suivant l’implantation



Sayed, RH. et al. Eur Heart J. 2015;36(18):1098-105.



-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



• 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



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)

DAI

LIFE vest

l Amylose AL traitée par chimiothérapie (Eur Staging IIIb) ou AL avec 
atteinte cutanée hors remboursement



Take Home Messages
-La mort subite n’est pas le mode de DC principal au cours de l’amylose mais représente 
environ 20% des DC

-Ce taux semble plus élevé au cours des amyloses AL vs. TTR

-La FEVG semble moins stratifiante de ce risque/ autres cardiopathies 
(ne pas implanter trop tardivement++, espérance de vie > 1 an)

-Taux de thérapies appropriées assez élevés environ 15-30% /an surtout chez les AL

-Facteurs de mort subite à définir: strain, VG, TVNS, syncope, fibrose IRM?

-Effet des thérapies de la maladie elle-même?



MERCI DE VOTRE ATTENTION!!


