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Prise en charge thérapeutique

Spécificités du 
traitement non spécifique

L’amylose cardiaque n’est pas 
une insuffisance cardiaque 

classique

Traitement spécifique



Traitements spécifiques
Amyloses AL



Maladie du plasmocyte
MGUS, myelome…

Chaine légère d’Ig 
λ (80%) > κ

Amylose AL

RCP
• Evaluation multi-disciplinaire : 

hématologue, cardiologue, 
gériatre, néphrologue

• Tenir compte de l’atteinte 
cardiaque, de la  « fragilité » et 
des atteintes extracardiaques 

(dysautonomie)

Bianchi et al. JACC CardioOncol. 2021 Oct 19;3(4):467-487.

Prise en charge thérapeutique spécifique
Amylose AL



Traitements spécifiques
Amyloses TTR



Traitements des ATTR

(Transplantation 
hépatique)

Silençage génique : 
- siRNA and 
Oligonucléotides anti- 
Sens : Patisiran, 
Revusiran, Vutrisiran, 
Inotersen, Eplontersen
- Crispr Cas 9

- Tafamidis
- Acoramidis 
- Diflunisal

Adapté de Carroll A, et al. J Neurol Neurosurg P 2022

Supprimer la TTR 
amyloïdogénique

Stabiliser la TTR 
amyloïdogénique

- NI 006
- PRX 004

Supprimer les 
dépôts amyloïdes



n=441n=548
n=177

n=264



Commission de transparence du Tafamidis 23/09/2020

Prise en charge thérapeutique spécifique 
Amylose ATTR



Quelles perspectives futures ?

Médicaments Patisiran Vutrisiran ION-682884
Inclusion ATTR cardiomyopathie ATTR cardiomyopathie ATTR cardiomyopathie

Trial APPOLO-B HELIOS B CARDIO TTRansform

Méthodologie Phase 3 Phase 3 Phase 3

Administration IV SC SC

Où en sommes nous ? Publiée / CPC Publiée En cours

Médicaments NI006-101 – AC anti TTR NI006-101 – AC anti TTR PRX-004 – AC anti TTR

Inclusion ATTR cardiomyopathie ATTR cardiomyopathie ATTR cardiomyopathie

Trial Neurimmune Neurimmune NOVONORDISK

Méthodologie Phase ½ Phase 3 Phase 2

Administration IV IV IV

Où en sommes nous 
?

Publiée En cours En cours

Supprimer la TTR 
amyloidogénique

Dégrader les fibrilles 
amyloïdes



Prescription compassionnelle Patisiran

l Patient progressant sous 
tafamidis 

l RCP nationale pour 
valider

l A date 10 patients 
français validés en RCP 

Garcia Pavia, European Journal of Heart Failure (2021)

l 1 injection IV / 21 jours 

l Premières injection à 
l’hôpital puis domicile

l Pré médication 



Helios B: Vutrisiran vs placebo  

l 1 injection IM / 3 mois vs placebo 

l 1:1

l Critère combiné mortalité toute cause ou hospitalisation pour 
cause cardiovasculaire 

l 36 mois de suivi  

M. Fontana, NEJM 2024



Résultats 

M. Fontana, NEJM 2024



Gillmore et al. N Engl J Med. 2021 Aug 5;385(6):493-502..

CrisprCas9



Garcia Pavia et al. N Engl J Med. 2023 May 20.

Immunothérapie anti-TTR

NI006 : AC monoclonal recombiné anti-ATTR qui entraine une 
phagocytose des fibrilles amyloïdes déposées dans les tissus

Injection intraveineuse à doses croissantes toutes les 4 
semaines pendant 4 mois puis extension pdt 8 mois



ATTRibute-CM : essai international randomisé de phase 3 en double 
insu, contrôlé contre placebo

Gillmore JD et al. N Engl J Med. 2024 Jan 11;390(2):132-142. 

Screening et randomisation

• ATTR-CM diagnostiquée (de type 
sauvage ou héréditaire), 18-90 ans

• Biopsie positive pour ATTR ou 
scintigraphie au 99mTc (grade Perugini ≥ 
2) 

• Signes d’IC (ATCD d'hospitalisation, 
utilisation de diurétiques) 

• Classe NYHA I-III 
• NT-proBNP ≥ 300pg/mL 
• Épaisseur la paroi VG ≥12 mm 
• TM6M ≥150 mètres (2 tests) 
• Exclusion de l’AL

800 mg 
acoramidis

2/jour

EXTENSION EN OUVERT

L'évaluation de l'efficacité a inclus 611 participants dans la population 
mITT pré-spécifiée (DFGe ≥30 mL/min/1,73 m2)

800 mg acoramidis deux fois par jour

N = 421

Placebo deux fois par jour
N = 211

Stratification : 
• Génotype TTR (sauvage/variant) 
• NT-proBNP (<3000/>3000pg/mL) 
• DFGe <45/>45mL/min

Critère d’évaluation 
principal évalué à 12 mois

Principaux critères d’exclusion

Principaux critères d’inclusion

• Transaminases > 2N, bilirubine > 3N
• NTproBNP > 8500 ng/L
• DFG < 15 mL/min/m2



ATTRibute-CM : résultats

Gillmore JD et al. N Engl J Med. 2024 Jan 11;390(2):132-142. 

p-valueCritère de jugement principal

Win Ratio



ATTRibute-CM : résultats

Gillmore JD et al. N Engl J Med. 2024 Jan 11;390(2):132-142. 

La mortalité toutes causes (CdJ secondaire) n'était pas statistiquement significative
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Number at risk (number of events)
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Placebo
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0 (52)

mITT 

p-value = 0.057



Hazard Ratio1: 0.645
95% CI: 0.500-0.832

p-value (nominal) : 0.0008

ATTRibute-CM : résultats

Résultats Post Hoc - Gillmore JD et al. N Engl J Med. 2024 Jan 11;390(2):132-142. 

Acoramidis réduit de 50% les hospitalisations cardiovasculaires et réduit le délai avant première hospitalisation CV

-36%



Le traitement anti-arythmique



l Difficultés de maintien en RS

l Cardioversion (taux de succès environ 50 % à 30 jours)

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.

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

La Cardioversion



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

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

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

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

l  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.

La Cardioversion



l 66 patients 
l Tous anticoagulés sauf 1 (AOD dans 74 % des cas)
l Imagerie à la recherche de thrombus systématique

(ETO ou scanner)

l 14 % des cardioversions annulées pour cause de 
thrombus

l Résolution complète du thrombus dans seulement 
17 % des cas. 

l Deux facteurs prédictifs de thrombus : créatinine, 
AAP The two 

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

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



l Moins de thrombi sous AOD ?

Éliminer un thrombus intra-cardiaque+++

Taux de thrombus auriculaire gauche chez les patients en FA :
1 : sans AC sous OAD ; 2 : dans notre étude avec des AC majoritairement 

sous AOD (75 %) ; 3 : chez les AC sous AVK

16%

2.5%

28%

Touboul O et al. ESC Heart Fail. 2022;9:3556–3564



l Résultats moins bons que pour les autres patients (petites séries)

l Oreillettes très pathologiques

Ablation de FA

Black-Maier E et al. Pacing Clin Electrophysiol. 2020;43(9):913-921.



l 24 patients avec AC ablatés comparé à un groupe contrôle traité 
médicalement pour la FA  

l L’ablation est associée à une réduction des hospitalisations pour 
FA ou IC et une amélioration du pronostic 

l 42 % des patients ont maintenu un RS (délais médian de suivi : 
39 mois)

l Meilleur bénéfice si réalisé à un stade précoce : récurrence 
d’arythmie 36 % si Stade I ou II vs 90 % si stade III

Donnellan et al. Europace. 2020 Feb 1;22(2):259-264.



Ablation de FA – Série Française

Maury P et al. PLoS One. 2024 Apr 5;19(4):e0301753.



 Intérêt d’une intervention thérapeutique rythmologique précoce au 
cours de la FA++





complications post-ablation

Ullah et al. European Heart Journal Open 2023



lLes béta-bloquants (possible à faibles doses), 
les AA de classe I et la digoxine sont contre-
indiqués (mauvaise tolérance)

lSeule l’amiodarone peut être utilisée

Les médicaments anti-
arythmiques





lNombreux nouveaux traitements de l’amylose AL et TTR

lEffet sur la prévention de la FA possible mais incertain

lTraitement de la FA:

AA possible : Amiodarone / absence de données sur les autres AA

Ablation de FA: ablater tôt, Ablation de Flutter commun OK

Flutter/TA atypique: souvent nombreux circuits (recours rapide 
ablation NAV et stimulation de branche gauche)

CEE: oui mais sous amiodarone

CONCLUSION



MERCI DE VOTRE ATTENTION!!


