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L’AMYLOSE CARDIAQUE À 
TRANSTHYRÉTINE (ATTR-CM), 
UNE MALADIE SYSTÉMIQUE 
POTENTIELLEMENT FATALE

L’ATTR-CM, souvent sous-diagnostiquée  
et considérée comme rare, est aujourd’hui 
mieux identifiée et de façon plus précoce. 

■  �L’ATTR-CM est une maladie grave et évolutive associée à un taux de  
mortalité élevé. Ainsi en l’absence de traitement spécifique, la survie médiane est de  
En France, elle a été évaluée à 41,9 mois (IC95% 39,6-44,1).1 

ATTR-CM : Amylose cardiaque à TTR ; ATTRv : ATTR héréditaire ; ATTRwt : ATTR wild type ; TTR : Transthyrétine.

* �Étude observationnelle, transversale, non comparative, réalisée en France afin d’identifier le parcours 
de soins des patients adultes atteints d’amylose, d’évaluer la relation entre patients et professionnels de 
santé et d’analyser le vécu de la maladie et le retentissement sur la vie quotidienne. 200 patients atteints 
d’ATTR-CM (héréditaire ou sauvage) ont répondu au questionnaire. 4 

  �L’ATTR-CM, UNE PATHOLOGIE  
DE MIEUX EN MIEUX IDENTIFIÉE 

  �L’ATTR-CM, UNE MALADIE ÉVOLUTIVE, 
INVALIDANTE ET FATALE

En France, son incidence a été estimée en 2019 à :

■  �L’ATTR-CM entraine de nombreux 
symptômes, progressivement handicapants 
et associés à un lourd fardeau pour  
les patients et leur entourage.3 

■  �De plus, l’ATTR-CM impacte fortement  
la qualité de vie :3,5 plus de 65 % des patients 
atteints d’ATTR-CM se sentent limités  
dans les activités de la vie quotidienne.4* 

patients-années 1 

3,6
�� pour  

100 000 

■  �Les hospitalisations sont fréquentes :  
- En moyenne, 1 patient sur 2 déclare 2 à 3 hospitalisations par an.4*  
- 15,6 % à 17 % des patients ont recours aux urgences dans l’année.4 
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ans 2



L’AMYLOSE CARDIAQUE À 
TRANSTHYRÉTINE (ATTR-CM), 
UNE MALADIE SYSTÉMIQUE 
POTENTIELLEMENT FATALE

LA TTR, UNE PROTÉINE  
DE TRANSPORT

** Patients présentant principalement des symptômes cardiaques.9 

L’ATTR-CM est une maladie systémique qui peut être classée en deux formes principales : 6,7 
■  L’ATTRwt, forme sauvage liée à l’âge, la plus fréquente : 90 % des patients.
■  L’ATTRv, forme héréditaire liée à une mutation du gène TTR : 10 % des patients. 

PRINCIPALES CARACTÉRISTIQUES DES DEUX FORMES D’ATTR-CM 6-8 

  DEUX FORMES D’AMYLOSE CARDIAQUE

ATTRv ATTRwt

Génétique Variant du gène TTR Absence de variant du gène TTR

Âge typique à  
la présentation

25–65 ans  
(selon le variant) > 60 ans

Types de 
manifestations

■  Insuffisance cardiaque
■  Troubles de la conduction

■  Syndrome du canal carpien bilatéral

■  �Polyneuropathie sensitive et/ou motrice
■  �Dysautonomie : hypotension orthostatique, 

troubles érectiles, diarrhées/constipation
■  �Antécédents familiaux
■  �Dépôts vitréens

■  Surdité
■  Rupture du tendon bicipital
■  Sténose du canal lombaire

Pronostic en 
l’absence de 
traitement

~2 ans** ~4 ans

L’amylose cardiaque est provoquée par l’accumulation de dépôts amyloïdes 
de transthyrétine (TTR) dans le cœur. La TTR, aussi appelée préalbumine,  
est une protéine présente dans le plasma et le liquide cérébrospinal. 6  
Son nom rappelle l’une de ses fonctions : 

  LA TTR À L’ORIGINE DE L’ATTR-CM

« TRANS »
pour transport

« THYR » 
pour thyroxine

« RÉTINE » 
pour rétinol



PRODUCTION DE  
LA TTR FONCTIONNELLE

Dans les hépatocytes, le gène de la TTR est transcrit en ARNm qui est traduit en monomères 
de transthyrétine.8 Ces derniers se replient et s’assemblent en tétramères pour former  
la TTR fonctionnelle.8

■  �La TTR circule sous la forme de tétramères, assurant 
notamment le transport du rétinol (vitamine A). 10,11 

Tétramères de TTR 
fonctionnelle

ARNm : ARN messager ; ATTR-CM : Amylose cardiaque à TTR ; ATTRv : ATTR héréditaire ;  
ATTRwt : ATTR wild type ; TTR : Transthyrétine.

  LA TTR, UNE PRODUCTION HÉPATIQUE

Production de 
monomères de TTR

Gène codant pour la TTR



MÉCANISME 
PHYSIOPATHOLOGIQUE  
DE L’ATTR-CM

■  �Dans certaines conditions, le tétramère de TTR se dissocie en monomères.  
Dans l’ATTRv, une mutation du gène TTR entraîne la production de TTR anormale, 
plus sujette à la dissociation.11 Et dans l’ATTRwt, ce serait le vieillissement  
qui favorise sa dissociation en monomères.11 

■  �Une fois dissociés, les monomères adoptent une conformation anormale  
et s’agrègent sous forme d’oligomères toxiques, qui évoluent progressivement  
en fibrilles amyloïdes insolubles.8

■  �Ces fibrilles s’accumulent dans différents organes,  
et notamment dans les nerfs périphériques et le cœur.8,12

  �DES FIBRILLES TOXIQUES DE TTR EN 
CAUSE DANS L’ATTR-CM

■  �L’absence de TTR fonctionnelle entraîne une déplétion 
en vitamine A qui peut être compensée par une 
supplémentation en vitamine A.



CONSÉQUENCES  
DES DÉPÔTS DE  
FIBRILLES AMYLOÏDES

L’infiltration progressive des fibrilles toxiques de TTR peut toucher les différentes 
structures cardiaques provoquant des dommages irréversibles : 7,8,12 

TTR : Transthyrétine.

■ � �Un épaississement du myocarde 
provoquant une fibrose diffuse et une 
rigidité accrue à l’origine de dysfonctions 
diastolique et systolique 10, ces dernières 
pouvant provoquer une insuffisance 
cardiaque à fraction d’éjection initialement 
préservée.7,13 

■ � ����Des troubles de la conduction  
en raison de l’infiltration  
amyloïde du tissu nodal.10 

■ � �Une valvulopathie suite à l’infiltration  
de la valve aortique.14 

■ � ���Une fibrillation auriculaire pour de 
nombreux patients, pouvant se compliquer 
en accidents thromboemboliques.6,13,14  
Des blocs auriculo-ventriculaires peuvent 
également être observés, nécessitant 
dans certains cas l’implantation d’un 
pacemaker.7,13,14 

  DANS LE CŒUR

ATTEINTE AURICULAIRE
Fibrillation atriale

ATTEINTE MYOCARDIQUE 
Insuffisance cardiaque avec 
altération progressive de la 
fraction d’éjection

ATTEINTE DU SEPTUM
Troubles de la conduction

ATTEINTE DE LA 
VALVE AORTIQUE
Valvulopathie



■ � �Les fibrilles toxiques de TTR peuvent 
se déposer dans différents organes 
provoquant une atteinte systémique, 
responsable de nombreux signes 
extracardiaques.8 

■ � �Certaines atteintes extracardiaques 
comme un syndrome du canal carpien 

bilatéral, une sténose lombaire ou une 
rupture du tendon du biceps peuvent 
précéder de plusieurs années l’apparition 
des symptômes cardiaques.13 

Surdité

Troubles oculaires

Rupture du tendon du biceps

Sténose 
lombaire

Dysautonomie se manifestant 
par des troubles du tonus 

vasculaire, responsables d’une 
hypotension orthostatique

Symptômes digestifs tels que 
la constipation alternant avec 

des épisodes de diarrhée

Syndrome du canal carpien bilatéral

Polyneuropathies  
Fréquentes, affectant aussi bien les fibres 

sensitives que motrices : paresthésies, 
hypoesthésie et faiblesse musculaire, 

compromettant l’autonomie des patients

Antécédents familiaux  
pour la forme génétique 7

EXEMPLES DE MANIFESTATIONS 
EXTRACARDIAQUES 12

D’après Gerz, et al  12 

  DANS LES AUTRES ORGANES

ATTEINTE DE LA 
VALVE AORTIQUE
Valvulopathie
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LE MÉCANISME PHYSIOPATHOLOGIQUE DE L’AMYLOSE 
CARDIAQUE À TTR :
■  A pour origine des dépôts de fibrilles toxiques de TTR mal repliée.

■  �Est lié à l’infiltration de ces dépôts amyloïdes dans différents organes, dont le cœur et 
les nerfs périphériques.

■  �Conduit à des dommages cardiovasculaires irréversibles aboutissant à une insuffisance 
cardiaque avec troubles du rythme et de la conduction.

Limiter la TTR pourrait contribuer à réduire l’accumulation des dépôts de fibrilles 
toxiques et les dommages qui en résultent.15 


