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Diagnostiquer au PLUS TOT LAMYLOSE

Cette maladie qui se caracteérise

par un dépot de protéines sur certains

organes, entravant leur bon

fonctionnement est encore peu connue.

aladie rare et mal con-
nue, l'amylose a sa
« journée » le 26 octobre.

Le CHU de Nice est centre de
compétence dans cette patholo-
gie. Le Dr Nihal Martis, du service
de médecine interne et maladies
multi-Organes, est un des spécia-
listes dans ce domaine. Il résume :
« L'amylose est une maladie carac-
térisée par des dépots, dans un ou
plusieurs organes, de protéines
ayant pris une forme anormale. Il
existe une trentaine de types d’amy-
loses mais les plus répandues sont
l'amylose AL (appelée ainsi a
cause d’un dépot

de chaine légere

« light » d’anti-

corps) et l'amy-

lose a TTR (du

nom de la pro-

téine transthyre-

tine en cause). Ces types d’amy-
lose peuvent toucher plusieurs or-
ganes et notamment le cceur. » En
moyenne, une personne sur

100 000 habitants est concernée.

Atteinte cardiaque
fréquente

Tout I'enjeu de la prise en charge
réside dans le diagnostic avec
pour objectif qu'il intervienne le
plus tot possible. Probleme, les
symptomes sont peu spécifiques,
rendant la pose de diagnostic
complexe. « C'est l'atteinte cardia-
que qui va le plus souvent moti-
ver la prise en charge. Les cardio-
logues sont aujourd’hui sensibilisés
a cette problématique et peuvent
suspecter une amylose sur certains
signes indi-
rects. Pour
cela, ils
s’appuient
différents
examens :
l’échogra-
phie cardiaque transthoracique
(qui va permettre de voir un épais-
sissement du muscle) et la scinti-
graphie osseuse mais pour regar-
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der le coeur. Des examens biologi-
ques peuvent dans le méme temps
révéler un pic monoclonal, c’est-a-
dire la présence d’anticorps. »

Certaines formes sont
d’évolution lente

Le choix des traitements va dé-
pendre du type d’amylose. Pour
une amylose a transthyrétine, le
suivi sera davantage du ressort
du cardiologue — au CHU de Nice,
c’est le Dr Delphine Baudouy, qui
en est responsable. « Depuis peu,
on dispose d’un médicament, le
tafamidis, qui permet de mieux
controler la maladie, particuliere-
ment dans les amyloses a TTR.
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D’autres médicaments, comme le
patisiran, peuvent étre proposés
pour latteinte neurologique. »
Pour un malade souffrant d’amy-
lose AL, les signes cliniques sont
un peu plus parlants et refletent
aussi le potentiel évolutif bien
plus péjoratif que le précédent
type d’amylose. On trouve une
altération de I'état général, des
manifestations cutanées, des hé-
matomes, une défaillance rénale,
des signes digestifs et/ou une in-
suffisance cardiaque. « Ici, le trai-
tement est la chimiothérapie, le
patient sera suivi en hématologie
clinique (au CHU par le D Valentin
Richez-Olivier). »
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diagnostique
Examen clinique spécialisé
Biologie sanguine et urinaire

Echocardiographie
transthoracique

Scintigraphie osseuse
Biopsie d'organe

IRM cardiaque
Electromyogramme
Myélogramme (amylose AL)

Génétique / bio. moléculaire
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Si la maladie ne guérit pas, le pa-
tient peut toutefois se trouver en
rémission et durant plusieurs an-
nées. Certaines formes évoluent
plus lentement que d’autres. Dans
tous les cas de figure, un suivi ré-
gulier est indispensable. Par
ailleurs, la recherche se poursuit
et de nouvelles stratégies théra-
peutiques sont a I'étude.
AXELLE TRUQUET
atruquet@nicematin.fr

Plus de renseignements sur le site de I'Associa-
tion Franaise contre I'amylose sur https:/amylo-
se.asso.fr/



