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Synthése a destination du médecin traitant — Amylose AA

Synthése a destination du médecin traitant

L’amylose AA est une variété d’amylose secondaire au dépét de fibrilles insolubles de protéine
SAA produite en exces lors des situations inflammatoires chroniques. Les dépbts peuvent
toucher de nombreux organes, mais ce sont les reins dont le fonctionnement est le plus
perturbé.

Cette variété d’amylose est de plus en plus rare dans les pays occidentaux et constitue environ
10% de toutes les amyloses en dehors des amyloses TTR sauvages (= amyloses cardiagues
séniles). Elle touche autant les hommes que les femmes et on estime le nombre de cas en
France entre 250 et 500 en 2019 (pas de données disponibles officielles).

L’'amylose AA complique les maladies qui s’accompagnent d’'un syndrome inflammatoire
chronique, principalement représentées en France par : les rhumatismes inflammatoires
chroniques comme la polyarthrite rhumatoide (PR), la spondyloarthropathie (SPA), les
infections chroniques comme la tuberculose, la dilatation des bronches (DDB), les maladies
inflammatoires chroniques de lintestin (MICI) (maladie de Crohn, rectocolite hémorragique),
et les maladies auto-inflammatoires dont la fievre méditerranéenne familiale.

Il existe peu de signes spécifiques de 'amylose AA ce qui rend difficile son évocation dans le
contexte d’'une maladie chronique. Les patients sont le plus souvent fatigués. L’atteinte rénale
est latteinte d’'organe la plus fréquente au cours de I'amylose AA ; elle se manifeste
habituellement par des cedéemes des membres inférieurs, une protéinurie, et/ou une
insuffisance rénale. L’atteinte digestive est quasiment toujours présente, mais pas
nécessairement symptomatique. Elle peut entrainer des épisodes de diarrhée, un
amaigrissement, une anorexie. Les autres atteintes comportent : une hépatosplénomégalie,
parfois un goitre. L’atteinte cardiaque est trés rare.

Le diagnostic d’amylose AA repose sur la mise en évidence des dépdts amyloides par une
étude anatomopathologique. Ces dépdts sont colorés par le Rouge Congo avec une
biréfringence verte en lumiére polarisée caractéristique. L’étude immunohistochimique avec
un anticorps dirigé contre la protéine Sérum amyloide A (SAA) est indispensable pour
confirmer le diagnostic d’amylose AA. Les sites de biopsies privilégiées sont : |la biopsie des
glandes salivaires accessoires, la biopsie de graisse sous-cutanée péri-ombilicale, la biopsie
rénale (> 90% de positivité dans 'amylose AA). On réalise également une prise de sang pour
évaluer les marqueurs biologiques de l'inflammation (CRP).

Le traitement étiologique de la maladie responsable de linflammation chronique peut
permettre la stabilisation voire la régression de 'amylose. En cas d’insuffisance rénale, le
traitement peut comporter la dialyse voire la greffe rénale. Il n’y a pas de traitement spécifique
de 'amylose AA a ce jour. La stratégie thérapeutique globale peut faire I'objet d’'une discussion
en RCP.
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Liste des centres de référence et de compétence de la

filiere FAI2R pour les maladies auto-immunes

systémiques et pour les maladies auto-inflammatoires

Centres de référence - sites coordonnateurs et sites constitutifs ADULTES

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares du Nord et
Mord-Quest (site coordonnateur)

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares du Nord et
Mord-Ouest (site constitutif)

Centre de référence du lupus, syndrome
des anticorps antiphospholipides et autres
maladies auto-immunes rares (site
coordonnateur)

Centre de référence du lupus, syndrome
des anticorps antipholipides et autres
maladies auto-immunes rares (site
constitutif)

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares d'lle-de-
France (site coordonnateur)

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares d'lle-de-
France (site constitutif)

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares d'lle-de-
France (site constitutif)

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares d'lle-de-
France (site constitutif)

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares de I'Est et du
Sud-Ouest (site coordonnateur)

Centre de référence des maladies auto-

immunes systémiques rares de I'Est et du
Sud-Ouest (site constitutif)

Lille, CTHU

Brest, CHU

Paris, AP-HP

Martinique,
CHU

Paris, AP-HP

Le Kremlin
Bicétre, AP-HP

Paris, AP-HP

Paris, AP-HP

Strasbourg,
CHRU

Bordeaux, CHU

Paris, AP-HP

HACHULLA

DEVAUCHELLE

PEMSEC

AMOURA,

DELIGNY

MOUTHOMN

MARIETTE

CACOUB

FARGE-BAMCEL

MARTIM

RICHEZ

GRATEAL

Eric

Walérie

Zahir

Christophe

Luc

Havier

Patrice

Dominique

Thierry

Christophe

Gilles
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Synthése a destination du médecin traitant — Amylose AA

Paris. AF-HP SAADCUIN Dawid

Centres de référence - sites coordonnateurs et sites constitutifs PEDIATRIQUES

Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de I'amylose Le Kremlin
inflammatoire CEREMAIA (site Bicétre
coordonnateur)

KOME-PALT Isabelle

Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de I'amylose Maontpellier,
inflammatoire CEREMAIA (site CHU
constitutif)

Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de I'amylose
inflammatoire CEREMAIA (site

constitutif)

Centre de référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes Paris. AP-HP QUARTIER-DIT-
systémiques rares de I'enfant RAISE (site ) MMAIRE

coordonnateur)

Centre de référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE (site
constitutif)

Centre de référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE (site
constitutif)

raurmrou Isabelle

Versailles, CH HENTGEM Veronique

Pierre

Lyon, CHU BELOT Alexandre

Paris. AF-HP MEIMNLER Ulrich

Centres de compétence pour les maladies auto-immunes et systémigques rares ADULTES

Centre de compétence adulte pour les

maladies auto-immunes et systémiques Angers, CHU LAVIGHE Christian
rares

Centre de compétence adulte pour les

maladies auto-immunes et systémiques Amiens, CHU DUHAUT Fierre
rares

Centre de compétence adulte pour les P

maladies auto-immunes et systémiques T BEREZME Alice
rares Genevois, CH

Centre de compétence adulte pour les

. . . . Besancon. A - L
maladies auto-immunes et systémiques CHRU BERTRAND Mading
rares
Centre de compétence adulte pour les Boulogne-sur-
maladies auto-immunes et systémiques Ene-su BATAILLE Pierre

Mer, CHU
rares

Centre de Référence des Maladies Auto-Inflammatoires et de '’Amylose Inflammatoire (CeRéEMAIA) /
Mai 2020
5



Synthése a destination du médecin traitant — Amylose AA

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
Farcs
Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares
Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares
Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares
Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares
Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares
Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares
Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares
Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares
Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares
Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares
Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares
Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares
Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares
Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares
Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Caen, CHU

Clermont-
Ferrand, CHU

Colmar, CH

Creéteil, AP-HP

Dijon, CHU

Tours, CHU

Grenoble, CHU

Guadeloupe,
CHU

lle de la
Réunion, CHU

Limoges, CHU

Lyon, CHU

Marseille, AP-
Hr

Montpellier,
CHU

Mancy, CHRU

Mantes, CHU

Mice, CHU

ADUBS

AUMAITRE

KIEFFER

GODEAU

BOMMOTTE

DIoT

BOUILLET

CORDEL

RAFFRAY

FAUCHAIS

HOT

HARLE

MOREL

WAHL

HAMIDOU

QUEYREL

Achille

Olivier

Fiemre

Bertrand

Bernard

Elisabeth

Laurence

MNadéege

Laoic

Anne-Laure

Amaud

lean-Robert

Jacques

DCienis

Mohamed

Viviane
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Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares
Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares
Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares
Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares
Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Paris, AP-HP

Paris, AP-HP

Paris, GHDCS5

Paris, AP-HP

Paris, AP-HP

Paris, AP-HP

Saint-Denis,
CH

Paitiers, CHU

Reims, CHU

Rennes, CHU

Fouen, CHU

Saint-Etienne,
CHU

Toulouse, CHU

Valenciennes,
CH

LZUMHARM

LIDOWVE

LA,

FARRAS

FAIM

MARHE

LHOTE

ROBLOT

PENMNAFORTE

IEGO

LEVESQUE

CATHEBRAS

CHAUWEAL

QUEMENEUE

Yurdagul

Olivier

Jean-Marc

Georges-
Alexandre

Olivier

Alfred

Frangois

Pascal

Jean-Loup

Patrick

Herve

Pascal

Dominigue

lhomas

Centres de compétence PEDIATRIQUES

Amiens

CJEDD

Djamal
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Synthése a destination du médecin traitant — Amylose AA

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes

inflammatoires et maladies auto-immunes Angers PELLIER sabelle

systémiques rares de I'enfant RAISE

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes Besancon BALLOT-
inflammatoires et maladies auto-immunes SCHMIT
systémiques rares de I'enfant RAISE

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Centre de compétence du Centre de

référence des rhumatismes Marne-la-
inflammatoeires et maladies auto-immunes Wallee

systémiques rares de I'enfant RAISE

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoeires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes .

inflammatoires et maladies auto-immunes Mantes LACROIX Sylvie

systémiques rares de I'enfant RAISE

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoeires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes R GREALL-
inflammatoires et maladies auto-immunes e LEROSEY

systémiques rares de I'enfant RAISE

Belfort LOHSE Anne

Claire

Brest DEVAUCHELLE Valerie

Grenoble BARBIER Catherine

AGBO-KPATI Placide

Marseille JURQUET Anne-Laure

Montpellier JEZIORSK] Eric

Crléans TALMUL [eborah

Poitiers GERVAIS Elisabeth

Martine
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Synthése a destination du médecin traitant — Amylose AA

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Toulouse

PAIOT

Christine

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de 'enfant RAISE

Villefranche-
sur-5acine

REMY-PICCOLD

Vanessa

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de l'enfant RAISE

Martinique

HATCHUEL

Yves

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de 'enfant RAISE

Centre de compétence pédiatriqgue du
Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de I'amylose
inflammatoire CEREMAILA

Centre de compétence pédiatrigue du
Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de I'amylose
inflammatoire CEREMAILA

Paris. AP-HP

WIPFF

Julien

Grenoble

PAGHMIER

Anne

Lyon, CHU

BELOT

Alexandre

Centre de compétence pédiatrique du
Centre de référence des maladies auto-

inflammatoires et de I'amylose
inflammatoire CEREMAIA

Marseille

RETORNAZ

Karine

Centre de compétence pédiatrigue du
Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de I'amylose
inflammatoire CEREMAILA

Toulouse

DECRAMER

Stéphane

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et RAISE
pour les maladies auto-inflammatoires,
I'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I'enfant
Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et RAISE
pour les maladies auto-inflammatoires,
I'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I'enfant

Bordeausx

PILLET

Pascal

Caen

DESDOITS

Alexandra

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et RAISE
pour les maladies auto-inflammatoires,
I'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I'enfant

Clermont-
Ferrand

MERLIM

Etienne
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Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et RAISE
pour les maladies auto-inflammatoires,
I'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I'enfant

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et RAISE
pour les maladies auto-inflammatoires,
I'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I'enfant

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et RAISE
pour les maladies auto-inflammatoires,
I'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l'enfant

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et RAISE
pour les maladies auto-inflammatoires,
I'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l'enfant

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et RAISE
pour les maladies auto-inflammatoires,
I'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l'enfant

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et RAISE
pour les maladies auto-inflammatoires,
I'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l'enfant

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et RAISE
pour les maladies auto-inflammatoires,
I'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I'enfant
Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et RAISE
pour les maladies auto-inflammatoires,
I'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I'enfant

Dijon BOTTOLLIER
Lille REUMALIX
Mancy LEMELLE
Mimes TRAM
Reims PIETREMENT
Rennes DESPERT
Saint-Etienne STEPHAN
Strasbourg TERZIC

Elodie

Héloise

Iréne

Tu-Anh

Christine

Weronique

Jlean-Louis

Joélle

Centre de Référence des Maladies Auto-Inflammatoires et de '’Amylose Inflammatoire (CeRéEMAIA) /

Mai 2020
10



Synthése a destination du médecin traitant — Amylose AA

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
I'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de 'enfant

Tours HOARAL Cyrille

Liste des liens utiles pour les professionnels de santé et
pour les patients

Centre de Référence des
Maladies  Auto-Inflammatoires et

https-//ceremaia.fr/
Amylose Inflammatoire

CeReMALA

W [
e Filiere de santé des
2 Maladies Auto-Immunes et

Auto-Inflammatoires Rares

.
.
[3

Fu;i

www.fai2r.org

Portail Européen d'informations sur les
orphanet maladies rares et les médicaments
orphelins en accés libre

hitps:/fwww orpha.net/

'H Collectif d'associations de malades et  hitps://www.alliance-maladies-
de parents de malades rares.org/
e Alliance Europeéenne non

*iiEHHﬂFll]lS gouvernementale d'associations de hitps:/iwww.eurordis.org/fr

pacpsgsspaee  malades

Association francaise contre 'Amylose  www.amylose.asso.fr

5 cardlogen Filiere nationale de santé maladies

. e hittps: weww fili di frl
T cardiaques héréditaires ou rares = L=ls LT BEELL

Centre de Référence des Maladies Auto-Inflammatoires et de '’Amylose Inflammatoire (CeRéEMAIA) /
Mai 2020
11



