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AMYLOIDOSE CARDIAQUE
RESUME

Contexte : 'amyloidose cardiaque (AC) est une cause relativement rare et souvent non
diagnostiquée de cardiomyopathie infiltrative. Bien que les patients atteints d’AC puissent
présenter des symptdmes semblables a ceux de I'insuffisance cardiaque, il est important que
les infirmiéres spécialisées en soins cardiovasculaires aient une compréhension globale des
caractéristiques uniques de I’AC ainsi que des soins a prodiguer a ces patients tout au long de la
trajectoire de la maladie.

Objectif : Nos objectifs sont d’accroitre la sensibilisation a I’AC et de fournir aux infirmiéres
spécialisées en soins cardiovasculaires une ressource clinique fondée sur des données probantes
et qui concernent les soins aux patients atteints d’AC.

Méthodes : Ce document s’appuie sur une revue des données récentes, sur les lignes
directrices ainsi que sur les observations cliniques d’'une équipe d’infirmiéres spécialisées en
soins cardiovasculaires et d’infirmiéres praticiennes canadiennes qui possédent une expérience
clinique aupres des patients atteints d’AC.

Conclusion : Cette ressource comprend des données probantes sur la physiopathologie, les
facteurs de risque, les manifestations cliniques, les étapes du diagnostique, les prises en charge
médicale et infirmiére et des conseils clés pour la pratique clinique. Ce tour d’horizon permettra
d’optimiser les soins et les résultats des patients atteints d’AC.
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1 CONTEXTE

Lamyloidose est une maladie systémique relativement rare causée par le mauvais
repliement des protéines et le dépdt ultime de fibrilles de protéines amyloides dans divers
organes de I'organisme dont le coeur et les reins, mais aussi dans le foie, les nerfs, le tube
digestif et les poumons (Cuddy et Falk, 2020). Dans I'amyloidose cardiaque (AC), I'aggrégation de
I'amyloide dans I'interstitium du cceur peut provoquer une augmentation de la rigidité du muscle
cardiaque et mener a un dysfonctionnement cardiaque progressif et une insuffisance cardiaque
(IC; Bistola et al., 2021). Sur la base d’une revue systématique et d’'une méta-analyse récentes (N
=11 études ; 3303 patients), See et al. (2022) ont conclu qu’une proportion considérable (13,7
%) des patients souffrant d’IC ont une AC sous-jacente.

Plus de 30 protéines différentes sont impliquées dans le développement de I'AC.
Cependant, I'amyloidose a chaines légeres d'immunoglobulines (AL) et 'amyloidose a
transthyrétine (ATTR), représentent 95 % des cas d’AC (Donnelly et Hanna, 2017). Sur le plan
clinique, I'AL et I'ATTR sont souvent camouflées chez des patients atteints d’autres maladies
cardiovasculaires courantes incluant I'lC, la sténose aortique et les arythmies cardiaques (Fine,
Falk et al., 2020). Par conséquent, I'AC et en particular 'ATTR sont sous diagnostiqués (de
Marneffe et al., 2022). Les progrées concernant le processus diagnostic et les nouvelles thérapies
émergentes améliorent considérablement le dépistage précoce, le diagnostic et les options
thérapeutiques pour ces patients. Par contre, la recherche épidémiologique, y compris les
données d’une récente étude albertaine (Sepehrvand et al., 2022), suggére que l'incidence et la
prévalence de I'AC au Canada ont augmenté au cours de la derniere décennie.

Les infirmiéres spécialisées en soins cardiovasculaires qui travaillent dans des
établissements de soins primaires, de soins aigus, chroniques ou palliatifs jouent un réle clé
dans les soins prodigués aux patients atteints d’AC. D’apres notre revue de la littérature, une
seule publication récente, axée sur les soins infirmiers en oncologie (Fogaren et al., 2022), a
abordé la perspective infirmiere de I'AC. Le présent document a donc pour but de sensibiliser les
infirmieres et de fournir aux infirmiéres spécialisées en soins cardiovasculaires, en particulier,
une ressource infirmiere fondée sur des données probantes et actuelles qui concernent le suivi
des patients atteints d’AC. En plus d’inclure une revue des données probantes récentes, ce
document propose des directives de pratiques cliniques et est basé sur les expériences cliniques
d’une équipe d’infirmiéres spécialisées en soins cardiovasculaires et d’infirmiéres praticiennes
(IP) du Canada avec des patients atteints d’AC. Nous aborderons la pathophysiologie, les facteurs
de risque, les manifestations cliniques, les étapes du diagnostic, la prise en charge médicale et
infirmiere ainsi que les conseils clés pour informer la pratique clinique pour permettre une prise
en charge adéquate des patients vivant avec 'AC dans divers contextes. Notre objectif est que les
connaissances acquises grace a ce document puissent outiller les infirmiéres spécialisées en soins
cardiovasculaires dans le suivi des patients atteints d’AC et améliorer les résultats des patients
vivant avec I'AC.
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2 PHYSIOPATHOLOGIE ET RISQUES

LLes deux types d’AC les plus courants sont 'amyloidose a transthyrétine (ATTR) et
I'amyloidose a chaines légeres (AL). LATTR comprend I'amyloidose sénile ou wild-type (ATTRwt)
et 'amyloidose a transthyrétine causée par une mutation génétique (ATTRh) (Griffin et al., 2021 ;
voir tableau 1). L' ATTR est la forme la plus courante d’ amyloidose et est causée par un mauvais
repliement et par le dépot d’'une protéine dérivée du foie nommée la TTR. Cette protéine
anormale finit par se déposer dans différents organes y compris le cceur. Dans le cas de I'ATTRwt,
la maladie se développe sur des décennies et est davantage diagnostiques a un age avancé. Des
dépots d’amyloides peuvent se déposer dans des tissus mous dont les ligaments et des tendons.
Cela peut mener a un syndrome du tunnel carpien, a une rupture du tendon du biceps ou a une
sténose spinale. Si les dépots se produisent au coeur, cela entraine le développe de I’AC (Cuddy
et Falk, 2020 ; de Marneffe et al., 2022). Bien que le mécanisme par lequel la TTR normale
provoque ces dépots amyloides pathogenes n’est pas connu, les données probantes suggerent
gue I'’ATTRwt n’est pas seulement retrouvée chez les personnes dgées, mais qu’elle est également
une cause majeure d’IC chez des patients plus jeunes (Mohamed-Salem et al., 2018 ; Sipe et al.,
2016).

Les patients atteints d’ATTRh naissent avec une mutation pathologique du gene TTR
qui entraine des dépots accélérés d’amyloide, généralement dans le systéme nerveux et le
cceur (Cuddy et Falk, 2020). Bien que I'ATTRh soit présente dans tous les groupes ethniques,
les individus de certains groupes semblent plus vulnérables. Par exemple, aux Etats-Unis, |a
mutation la plus courante avec une atteinte cardiaque prédominante est présente chez33a 3,5 %
des personnes d’origine africaine (Buxbaum et Ruberg, 2017). De nombreuses autres mutations
ont été identifiées et I'dge de présentation et les différences entre hommes et femmes variant en
fonction du génotype (Cuddy et Falk, 2020).

LAL est causée par des dyscrasies plasmocytaires dans la moelle osseuse ce qui entraine
la production de chaines légéres d'immunoglobulines mal repliées et I'agrégation de fibrilles
amyloides dans les espaces extracellulaires des tissus. Lamyloidose AL est rare et touche
légerement plus d’hommes que de femmes (3:2). Le diagnostic est fait le plus souvent entre la
cinquieme et la septiéme décennie (Bistola et al., 2021). Il est important de noter que I'atteinte
cardiaque chez les patients atteints d’'amyloidose AL est observée dans 50 a 75 % des cas et
gue le pronostic est généralement plus défavorable comparativement aux autres types d’AC (de
Marneff et al., 2022 ; Falk et al., 2016).

Indépendamment de I'étiologie, au fur et a mesure que I'AC progresse, les dépots
amyloides élargissent I'espace extracellulaire et augmentent la rigidité du coeur ce qui entraine
une dysfonction diastolique. Cela se manifeste cliniquement par un syndrome d’IC. UAC peut
également mener a une dysautonomie cardiaque et périphérique ce qui peut entrainer de
I’hypotension orthostatique. Des troubles de conduction (ex. : blocs auriculoventriculaires,
tachycardies supraventriculaires, fibrillations auriculaire, flutter auriculaire) peuvent aussi
survenir (Fine, Davis et al., 2020 ; Yamada et al., 2020). De plus, les dépo6ts amyloides dans
diverses régions du coeur peuvent mener a des douleurs d’angine ainsi qu’au développement
d’une sténose aortique (Fine, Davis et al., 2020).
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Tableau 1

Résumé des caractéristiques de I'amyloidose cardiaque (AC)

Caractéristiques /
Facteurs de risque

Amyloidose cardiaque a
chaines légéres
(AL)

Amyloidose cardiaque a transthyrétine
(ATTR)

Sénile ou wild-type
(ATTRwWt)

Mutation génétique
(ATTRh)

Age moyen > 60 ans

Age moyen > 70 ans

Variable - 30 ans a > 60 ans

Age d’apparition (en fonction du génotype)
Age moyen = 39
Sexe homme > femme homme > femme homme = femme

Génétique/ethnicité

Non

[\ [o]g!

Oui

Caractéristiques

¢ multi-systeme
e dysfonctionnement
du systeme nerveux

e manifestations cardiaques
principalement
e syndrome du tunnel carpien

e FHX - transmission
autosomique dominante
e dépend de la variante

Caractéristiques
cliniques cardiaques

e dysfonction diastolique

e arythmie auriculaire et
ventriculaire

e blocs
auriculoventriculaires

e hypertension artérielle

e arythmie auriculaire

* blocs auriculoventriculaires
e sténose aortique

cliniques classiques/ autonome e sténose spinale e Polyneuropathie
définitives e Saignements/ e rupture spontanée du tendon | ¢ glaucome / yeux secs
ecchymoses du biceps (Signe de Popeye)
e o=deme périorbitaire
CA dans ~ 50% CA dans ~ 100% CA dépend de la variation

génétique 100% en VA-

122ile

e troubles de la
conduction

o fibrillation auriculaire

e sténose aortique

Evolution de la
maladie

e progression plus rapide

e Pronostic sombre, mais
amélioration grace a un
nouveau traitement

e progression lente

e dépend de la mutation
et/ou du stade.

e survie moyenne: 3-12
ans

Note : CA = amyloidose cardiaque ; HFpEF = insuffisance cardiaque avec fraction d’éjection
préservée.
D’apres : Cuddy et Falk (2020) ; de Marneffe et al, (2022); Fine, Davis, et al, (2020) ; John (2018).

POINT SAILLANT

L'amyloidose est une maladie systémique qui affecte souvent plusieurs systémes

y compris le coeur ce qui entraine des manifestations cliniques multi-systémiques
en particulier I'lC et des anomalies de conduction.
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3 PRESENTATION CLINIQUE

Dans les derniéres décennies, I'AC a été sous-diagnostiquée en partie a cause des
atteintes multi-systémiques.

Le diagnostic de I'AC peut étre retardé parce que les patients sont orientés vers de
multiples spécialistes pour des plaintes variées (Law et Gilmore, 2022 ; Martinez-Naharro et al.,
2018 ; Zhang et al., 2020). De plus, comme certains types d’amyloidose sont plus fréquents chez
les patients plus agés présentant d’autres comorbidités, un diagnostic d’AC peut ne pas étre au
premier plan (Fine, Davis et al., 2020 ; Porcari et al., 2020). Le retard de diagnostic peut limiter
le traitement proposé aux patients. Par conséquent, la connaissance des signes et symptémes
qui peuvent étre associés a I'AC est importante pour les infirmiéres spécialisées en soins
cardiovasculaires.

Tout d’abord, la présentation clinique des patients atteints d’AC peut initialement étre
guelque peu non spécifique. Par exemple, des symptémes tels que la fatigue et la faiblesse
peuvent étre attribués au vieillissement ou a d’autres comorbidités plutot qu’a I'altération de
la fonction cardiaque et aux arythmies associées a I'AC (Donnelly et Hanna, 2017). Ces patients
présentent généralement des signes et des symptomes liés a I'IC a fraction d’éjection préservée,
dont la dyspnée a I'effort et ils peuvent également présenter des symptomes d’IC du c6té droit,
incluant un cedeme périphérique et I'ascite (Donnelly et Hanna, 2017). La progression de la
maladie peut mener au développement de signes et symptomes d’IC et a une diminution de
la fonction ventriculaire gauche (IC avec une fraction d’éjection réduite). Ces patients peuvent
remarquer une dégradation supplémentaire de leur classe fonctionnelle a ce stade, présentant
une sévérité croissante de leurs symptomes d’IC, incluant des vertiges liés a I’'hypotension
orthostatique et des syncopes (Tableau 2).

Les arythmies cardiaques, dont la FA, sont plus fréquemment observées chez les patients
atteints d’ATTRwt. Un accident vasculaire cérébral cardio-embolique causé par de la FA peut
étre le premier événement qui survient chez un patient atteint d’AC. Il est a noter que les blocs
de branche ainsi que les blocs auriculoventriculaires sont également observés chez les patients
avec I'AC et peuvent étre des manifestations précoces de la maladie (Donnelly et Hanna, 2017).
Les patients peuvent également présenter initialement avec de I'angine malgré I'absence de
maladie coronarienne significative. Bien que ces douleurs d’angine peuvent étre causées par
de I'ischémie diffuse (Donnelly et Hanna, 2017), elles peuvent également étre causées par une
infiltration d’amyloide autour des arteres coronaires diminuant leur capacité de vasodilatation
(John, 2018).

Tel que mentionné précédemment, de nombreux organes peuvent étre touché par I'AC
et les patients peuvent présenter des signes plusieurs années avant le diagnostic de I'AC (voir
tableaux 1 et 2). Certaines caractéristiques retrouvées a I'anamnése ou a I'examen physique
peuvent faire suspecter que le patient souffre d’AC et que des investigations supplémentaires
sont nécessaires (voir tableau 2). Par exemple, I'age et 'origine ethnique sont des facteurs a
prendre en considération pour des patients chez qui on suspecte I’ATTRh. Des antécédents de
syndrome du tunnel carpien ou de rupture spontanée du tendon du biceps peuvent précéder la
présentation cardiaque de I’ATTRwt (de Marneffe et al., 2022 ; Donnelly et Hanna 2017 ; Fine,
Davis et al., 2020 ; Vaxman et Gertz, 2020). Si un patient est diagnostiqué avec une sténose
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aortique (incluant une sténose aortique bas débit/bas gradient) qui nécessite un remplacement

de la valve aortique et que le patient est connu pour, entre autres, une sténose spinale et/ou une
neuropathie périphérique et/ou des troubles visuels et/ou des symptdmes gastro-intestinaux
et/ou un syndrome néphrotique sans diabéte, une AC doit étre suspectée (voir tableaux 1 et 2 ;
Donnelly et Hanna, 2017 ; Porcari et al, 2017 ; Vaxman et Gertz, 2020).

Tableau 2

Principaux signes d’alerte qui sont associés a la présence de
I'amyloidose cardiaque

AL et/ou ATTR
Intolérance aux bétabloquants et/ou aux iECA/ARB/IRAN

J' Hypotension artérielle chez les patients connus avec un diagnostic d’hypertension artérielle (HTA)

Dysautonomie (ex. : hypotension orthostatique, troubles gastro-intestinaux incluant I'anorexie, les nausées,
la constipation et la diarrhée, dysfonction érectile)

ATTR

e Syndrome du tunnel carpien, rupture du tendon du
biceps, sténose rachidienne.

e Afro-américain >60, avec HFpEF ; pas d’antécédents
d’HTN

e Nouveau diagnostic de sténose aortique chez les
personnes agées

e FHxde I'ATTR

e Neuropathie périphérique

AL
e |nsuffisance rénale
* Ecchymoses/saignements anormaux
e Macroglossie et/ou cedéme périorbitaire
e Dysautonomie
e MGUS
e Myélome multiple

ECA = Enzyme de conversion de l'angiotensine ; ARA = Bloqueur des récepteurs de l'angiotensine
; IRAN = Inhibiteur du récepteur de I'angiotensine et de la néprilysine ; AL = Amyloidose
cardiaque a chaine légere ; ATTR = Amyloidose cardiaque a transthyrétine ; HTA = hypertension
artérielle ; MGUS = Gammapathie monoclonale de signification indéterminée.

D’apres : Fine, Davis et al., 2020 ; Donnelly et Hanna, 2017 ; Porcari et al., 2017 ; Vaxman et
Gertz, 2020).

POINT SAILLANT

Les patients atteints d’AC peuvent présenter d'autres problemes de santé
cardiaques et non cardiaques. Cependant, les infirmieres qui feront une
anamneése compléte et qui connaissent les signes et symptomes associés a I'AC

garderont I'ceil ouvert pour certains signes a I'examen physique. Cela pourrait
donc mener a des diagnostics et traitements précoces de I'AC.
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4 EVALUATION DIAGNOSTIQUE

Les infirmiéres doivent connaitre les examens diagnostiques qui permettent un
diagnostic d’AC. Les infirmiéres jouent un réle important dans le suivi des patients atteints
d’IC et elles font de I'enseignement aux patients et leurs proches concernant, entre autres, les
examens diagnostiques et les traitements, et apportent un soutien aux patients nouvellement
diagnostiqués et a leurs proches. De plus, en fonction de la réglementation encadrant la
pratique, les infirmieres cliniciennes et/ou les IP spécialisées peuvent demander certains
examens diagnostiques ou prélévements sanguins pertinents pour diagnostiquer les différents
sous-types d’AC (voir la figure 1).

La Société canadienne de cardiologie/Société canadienne d’insuffisance cardiaque
(SCC/SCIC) (Fine, Davis et al., 2020) recommande, entre autres, un électrocardiogramme (ECG)
a 12 dérivations et des analyses de laboratoire de troponines et des BNP/NTproBNP en cas
de suspicision d’AC chez les patients atteints d’IC. Sur les ECG des patients atteints d’AC, des
signes d’hypertrophie du ventricule gauche et un microvoltage sont souvent présents (Maurer
et al., 2019 ; Murtagh et al., 2005). La présence de la FA ou des extrasystoles auriculaires ou
ventriculaires ne sont pas spécifiques de I’AC (voir tableau 2 ; Fine, Davis et al., 2020). Les
troponines et les BNP/NTproBNP peuvent étre chroniquement élevés chez ces patients (Fine,
Davis et al., 2020).

Autres examens diagnostiques incluant la scintigraphie au pyrophosphate,
I'échocardiographie transthoracique (ETT) et la résonance magnétique cardiaque (IRM) jouent
un réle important dans le diagnostic de I'AC. LETT est souvent I'examen diagnostique effectué
en premier lieu chez tout patient souffrant d’IC. Cependant, cet examen ne peut pas confirmer
le diagnostic de I'AC (Dorbala et al., 2020). LETT permet de mesurer I'épaisseur de la paroi du
ventricule gauche qui est particulierement augmenté chez les patients atteints d’ATTRwt. LETT
permet aussi d’évaluer la sévérité de la dysfonction diastolique chez les patients atteints d’AL
et de d’ATTRwt. Par contre, ces trouvailles ne sont pas spécifiques pour le diagnostic de I'AC (de
Marneffe et al., 2022 ; Dorbala et al., 2020). Cependant, une IRM cardiaque peut permettre
la différentiation entre la cardiomyopathie hypertrophique et I'’ATTR (Dorbala et al., 2020). La
biopsie endomyocardique demeure I'examen de choix pour diagnostiquer le type d’AC, mais le
scan PYP est I'examen recommandé pour diagnostiquer I’ATTRwt (Dorbala et al., 2020).

Des examens diagnostiques supplémentaires peuvent étre fait pour déterminer le
type spécifique d’AC. Pour le diagnostic de I'AL, le dosage sérique et urinaire de chaines légéres
libres est nécessaire (de Marneffe et al., 2022 ; Fine, Davis et al., 2020). Si I'AL est suspectée,
une biopsie tissulaire est nécessaire pour confirmer le diagnostic. Il peut s’agir d’'une biopsie
de la moelle osseuse, de la graisse abdominale, du rectum, du c6lon ou des lévres. Une biopsie
endomyocardique est recommandée lorsque les autres examens diagnostics ne sont pas
concluants, mais que la suspicion clinique est élevée pour I'AC (Fine, Davis et al., 2020). Enfin,
un test génétique est recommandé pour exclure la possibilitéd’'une mutation génétique qui
expliquerait 'amyloidose cardiaque (Fine, Davis et al., 2020).
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FIGURE 2

Amyloidose cardiaque (AC) : Etapes a suivre vers un diagnostic

ETAPE 1 : Identifier
les manifestations
précoces de I'AC

ETAPE 2 : Diagnostic
différentiel :
ACvs IC

ETAPE 3 : Identifier les
preuves :
ALvs ATTR

ETAPE 4 :
Consultations

ETAPE 5 : Confirmer
le dianostic

différentiel

Amanese et examen physique (ex. : signes et symptomes;
historique familiale, syndrome du tunnel carpien}
Examens de premiére ligne: EGG; FA; + échocardiographie;
(HFpEF, septum/paroi postérieure > 1.2cm)

++biomarkeurs cardiques (ex. : troponines +/-BNP/NPproBNP)*
+IRM cardiague pour confirmer le dianostic d’AC
+biopsie endomyocardique pour confirmer le diagnostic dAC*

AL Amyloidose ATTR Amyloidose
+ le dosage sérique et +scintigraphie au

urinaire de chaines légéres pyrophosphate

libres ou biopsie
+ biopsie tissulaire endomyocardique*®

Consulter le service Consulter le service
d’hématologie pour une de génétique pour un
biopsie tissulaire dépistage génétique TTR

+biopsie = -biopsie +génétique = -génétique =

+AL = QAC +ATTRh ATTRwt

Note: NTproBNP = peptide natriurétique de type N-terminal-pro B; scan PYP= scintigraphie au pyrophosphate.

! Les enzymes cardiaques peuvent étre chroniquement augmentés chez les patients atteints d’AC. (Donnelly et Hanna,
2017 ; Fine, Davis et al, 2020.) La biopsie est I'examen diagnostique le plus spécifique pour le diagnostic de I'AC, mais elle
n’est pas recommandée d’emblée. Il faut tout d’abord effectuer les prélevements sanguins et les examens d’imagerie
recommandés dans le tableau. La biopsie est recommandée si les résultats des examens diagnostiques ne sont pas clairs
ou si la scintigraphie au pyrophosphate n’est pas disponible.

POINT SAILLANT

Il est important que les infirmiéres connaissent les examens diagnostiques pour
le diagnostic de I'AC, car elles jouent un réle important dans le processus de

diagnostic, dans I'’enseignement et le soutien des patients et leurs proches avant,
pendant et apreés le diagnostic.
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TRAITEMENT MEDICAL

Les personnes atteintes d’AC peuvent souffrir d’IC en raison de la cardiomyopathie
restrictive liée a 'AC. LAC est une maladie qui évolue. Conséquemment, la classe fonctionnelle
du patient peut s’aggraver; les signes et les symptdmes deviennent de plus en plus graves
et réfractaires aux stratégies conventionnelles de prise en charge de I'IC (ex. : restrictions
hydrosodées), nécessitant une gestion médicale plus agressive. Puis, plusieurs de ces patients
doivent étre suivis pour des problemes d’arythmie. Différents traitements médicaux sont
disponibles pour ralentir I’évolution de la maladie. L'objectif de la prise en charge médicale de ces
patients est de réduire les symptomes cliniques, de ralentir I'évolution de la maladie a I'aide des
traitements disponibles, d'améliorer la qualité de vie et de diminuer les hospitalisations (Fogaren
et al., 2022).

GESTION DES SYMPTOMES CARDIAQUES
Gestion de I'insuffisance cardiaque

L'IC est la principale manifestation cardiovasculaire chez les patients atteints d’AC. Le
patient peut présenter, entre autres, de la dyspnée progressive, tels que I'essoufflement, de
I'orthopnée, de la dyspnée paroxystique nocturne, de I'cedéme périphérique, de I'ascite, de
la faiblesse et de la fatigue (Fine, Davis et al., 2020). La prise en charge des symptomes de la
congestion peut étre difficile en raison des débits systolique et cardiaque réduits (Kittleson et al.,
2020). Les diurétiques de I'anse (ex. : le furosémide et le bumétanide) sont fréquemment utilisés
pour soulager la congestion et peuvent étre combinés avec des diurétiques épargneurs de
potassium comme l'aldactone qui est un antagoniste des récepteurs minéralocorticoides (ARM).
Les diurétiques de I'anse peuvent également étre combinés avec des diurétiques thiazidiques (ex.
: métolazone). ladministration des diurétiques en combinaison avec la restriction hydrosodée
sont le traitement recommandé pour la gestion de la surcharge volémique (Fine, Davis et al.,
2020). Par contre, I'administration de hautes doses de diurétiques peut mener a une diminuer
du volume circulant et a une diminution de la pression artérielle et donc, du débit cardiaque.

La fonction rénale peut également étre affectée par la diurése forcée. Il faut doncy aller
graduellement et suivre de prés la perte liquidienne, les signes vitaux et la fonction rénale.
(Bistola et al., 2021).

Pour le traitement de I'lC, les béta-bloquants (BB), les inhibiteurs de 'enzyme de
conversion de I'angiotensine (iECA), les bloqueurs des récepteurs de I'angiotensine (ARA), les
inhibiteurs du récepteur de I'angiotensine et de la néprilysine (IRAN), les bloqueurs des canaux
calciques (BCC) et la digoxine peuvent étre mal tolérés chez les patients atteints d’AC en raison
de la cardiomyopathie restrictive progressive et la dysautonomie (Fine, Davis et al., 2020). Il
est donc important de faire un suivi rapproché des patients si ces molécules sont débutées. Les
effets secondaires et les co(its associés aux traitements peuvent influencer la poursuite de ces
molécules.

Gestion des arythmies

La fibrillation auriculaire (FA) et les blocs auriculoventriculaires sont les arythmies les
plus fréquentes chez les patients avec I’AC. La FA peut étre la premiére manifestation de I'AC

@ WWW.cccn.ca Amyloidose cardiaque

10



en particulier chez les patients atteints d’ATTRwt (Donnelly et Hanna, 2017). La FA peut avoir
une réponse ventriculaire adéquate ou elle peut également étre accompagnée d’une réponse
ventriculaire mal contrdlée. La FA rapide peut étre mal tolérée chez les patients atteints d’AC

a cause de la diminution du débit cardiaque associée (Fine, Davis et al., 2020). Différentes
molécules sont utilisées pour traiter les arythmies (ex. : les BB, les BCC, la digoxine). lls doivent
étre utilisés avec prudence ou évités complétement chez les patients atteints d’AC en raison

de leurs effets inotropes négatifs, a cause des données limitées concernant l'utilisation de ces
molécules chez cette population et les risques potentiels associés (Fine, Davis et al., 2020). Chez
les patients atteints d’AC et de FA, 'amiodarone est une molécule qui peut étre envisagée chez
des patients pour qui nous désirons un retour en rythme sinusal ou méme pour les patients chez
qui nous voulons un contréle de la fréquence réponse ventriculaire de la FA (Bistola et al., 2021
; de Marneffe et al., 2022 ; Kittleson et al., 2020). La cardioversion électrique peut également
étre une option et est associée a des taux de réussite qui semblent similaires a ceux de patients
souffrant de FA et n’étant pas atteints d’AC (90-94 % de succes) (EI-Am et al., 2019). Certains
patients bénéficieraient de I'ablation du nceud AV en présence de la FA réfractaire, mais les
données sont limitées chez les patients atteints d’AC (Cheung, 2020 ; Giancaterino, 2020).

De plus, qu’ils soient atteints ou non de FA, les patients atteints d’AC ont un risque
augmenté de formation de thrombus cardiaque ou de thromboembolie systémique (Bistola et
al., 2021 ; Giancaterino, 2020). La physiopathologie est expliquée par une infiltration d’amyloide
gui mene a une dilatation auriculaire, a un risque plus augmenté de stagnation sanguine et donc
une augmentation du risque de formation d’un thrombus. (Fine, Davis et al., 2020 ; Giancaterino,
2020 ; Mints, 2018). Selon la SCC/SCIC, I'anticoagulation pour les patients atteints d’AC et de FA
est recommandée malgré le manque de données probantes envers un traitement en particulier
(Fine, Davis et al., 2020).

De plus, Giancaterino et al. (2020) ont conclu que les arythmies ventriculaires sont
fréquentes chez les patients atteints d’AC. Le risque d’avoir des épisodes de tachycardie
ventriculaire non soutenue (TVNS) est supérieur a 70 % chez les patients atteints d’AC. Des
études ont démontré que le taux de mort subite d’origine cardiaque pouvait atteindre 50 % chez
les patients atteints d’AC (Giancaterino et al., 2020). Les lignes directrices actuelles préconisent
I'implantation d’un défibrillateur automatique implantable (DAI) en prévention secondaire chez
les patients atteints d’AC, mais non pas recommandé en prévention primaire (Bistola et al., 2021 ;
Fine, Davis et al., 2020 ; John, 2018).

Bien que la prévalence des anomalies de conduction chez les patients atteints d’AC
soit élevée, la pathophysiologie des blocs auriculoventriculaires ne sont pas bien compris
(Giancaterino et al., 2020). Souvent, ces blocs auriculoventriculaires peuvent étre diagnostiqués
lorsque le patient consulte pour une syncope (co-auteur: DB). Les stimulateurs cardiaques
peuvent étre implantés s’il y a une indication clinique. Par contre, il n’y a pas de bénéfices
associés a I'implantation d’un stimulateur cardiaque en prévention d’'un développement futur de
bloc auriculoventriculaires (Giancaterino et al., 2020).

POINT SAILLANT

La prise en charge de I'lC et des troubles de conduction varie entre les patients
atteints ou non d’AC. Les infirmiéres spécialisées en soins cardiovasculaires
doivent donc connaitre les particularités associées avec le suivi d'un patient
atteint d’AC.
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THERAPIES MODIFICATRICES DE LA MALADIE

Différents traitements médicaux sont disponibles pour traiter les différents types d’AC.
Les infirmiéres spécialisées en soins cardiovasculaires doivent connaitre leurs mécanismes
d’actions ainsi que leurs effets secondaires possibles. Ces connaissances permettent aux
infirmieres de contribuer a I'enseignement fait au patient.

Concernant le traitement de I'AL, la chimiothérapie est le traitement recommandé. Le
traitement inclut le bortézomib associé a la dexaméthasone et au cyclophosphamide a faible
dose. Puis, une greffe de cellules souches autologues peut également étre envisagée s’il n’y a
pas de réponse optimale avec la chimiothérapie administré par voie orale (de Marneffe et al.,
2022 ; Fine, Davis et al., 2020). Ces thérapies atténuent la progression de la maladie en arrétant
la production de chaines légeres libres anormales (Bianchi et al., 2021). Cependant, en I'absence
de traitement, I'AL progresse rapidement et son pronostic est extrtémement sombre (Cuddy et et
Falk, 2020).

La progression de 'ATTRwt peut étre modifiée par les deux types de thérapies suivantes
: les agents stabilisateurs de la TTR et les agents silencieux de 'ARN. Les agents stabilisateurs
de la TTR empéchent la décomposition des tétraméres de TTR en monomeres instables. Par
exemple, le tafamidis, un stabilisateur de la TTR administré par voie orale, est prescrit aux
patients atteints d’ATTRwt ou I'ATTRh qui présentent des symptomes d’IC selon la classification
fonctionnelle NYHA | a lll (Fine, Davis et al., 2020). Les agents silencieux de I’ARN (ex. : Inotersen
et Patisiran) inhibent également la progression de la maladie et diminue la charge d’amyloide
chez les patients atteints d’amyloidose hATTR. La SCC/SCIC recommande I'utilisation de ces
molécules pour les patients atteints d’ATTRh avec polyneuropathie associée (Fine, Davis et al.,
2020). Cependant, des essais cliniques sont nécessaires pour évaluer la sécurité et I'efficacité de
ces thérapies.

Ces thérapies améliorent considérablement le pronostic des patients atteints d’AC
(Fine, Falk et al., 2020). D’autres études sont nécessaire pour découvrir de nouvelles thérapies
prometteuses pour le traitement de I'AC.

POINT SAILLANT

Il est important que les infirmiéres spécialisées en soins cardiovasculaires
soient au courant des mécanismes et des effets indésirables des thérapies de
modification de la maladie, ainsi que les preuves émergentes d'un traitement
efficace et opportun pour les patients atteints d’AC

THERAPIES AVANCEES

Les thérapies avancées et agressives, telles que la transplantation cardiaque et
I'implantation d’un dispositif d’assistance biventriculaire (DAV) sont des options potentielles
pour les patients qui luttent contre les symptomes intraitables de I’AC. Une étude rétrospective
sur les résultats de la transplantation cardiaque chez les patients atteints d’AC (N = 69 ; Kpodonu
et al., 2005) a révélé que ces patients avaient une survie réduite par rapport aux patients
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transplantés pour d’autres pathologies. Cependant, dans une étude rétrospective plus récente
(N=23), Guendouz et al. (2022) ont constaté que la transplantation cardiaque, seule ou associée
a une transplantation hépatique et rénale, était une option thérapeutique viable pour certains
patients diagnostiqués avec une AC avancée. |l est a noter que le réle des DAV comme pont vers
la transplantation semble avoir des résultats similaires a ceux des patients transplantés sans DAV.
Cependant, des études supplémentaires qui incluent un plus grand nombre de patients et un
suivi plus long sont nécessaires (Chen et al., 2021).

POINT SAILLANT

Lorsqu’on envisage des thérapies avancées pour les patients atteints d’AC,
la complexité de leur état, les défis reliés a la réadaptation et le risques de
complications doivent étre pris en compte et communiqués aux patients et a
leurs proches avant qu’une décision soit prise

6 L’EVOLUTION DE LA MALADIE

Le type d’AC donne un apergu de I'’évolution typique de la maladie (voir tableau 2).
Tout d’abord, la survie moyenne d’un patient atteint d’AL et qui ne regoit pas de traitement
est d’environ cing mois du moment de I'apparition des symptémes (Cuddy et Falk, 2020). Avec
le traitement adéquat et la rémission confirmée par un hématologue suite au traitement par
chimiothérapie ou de transplantation de cellules souches, la survie des patients atteints d’AL
est prolongée par des années (Cuddy et Falk, 2020). Dans la plupart des cas, I'ATTRwt est une
maladie liée au vieillissement et elle évolue lentement. Cependant, I'IC associée peut étre déja
avancée lors du diagnostic (Bistola et al., 2021). La survie moyenne d’un patient atteint d’ATTRwt
est d’environ 3,5 ans apres le diagnostic et cela dépend du stade de I'IC (Cuddy et Falk, 2020).
Finalement, la survie d’un patient avec une ATTRh varie de 7 a 12 ans a partir de I'apparition
des symptomes, mais I'évolution de la maladie et le prognostic sont également influencés par la
mutation génétique associée (Cuddy et Falk, 2020). Les progrées récents en matiére de diagnostic
précoce et de traitement prolongent la survie des patients atteints d’AC, ce qui démontre
I'importance du diagnostic et d’'un début de traitement précoces (Fine, Falk et al. 2020).
Cependant, pour les patients atteints d’AC a un stade avancé et/ou pour ceux qui ne répondent
pas aux thérapies avancées disponibles, une orientation vers les soins palliatifs est préconisée
(Fine, Davis et al., 2020).

POINT SAILLANT

Malgré les progres faits pour le diagnostic et le traitement précoce, les infirmiéres
spécialisées en soins cardiovasculaires jouent un réle dans I'accompagnement
des patients et leurs proches a travers les différentes étapes de la maladie.
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ROLE DES INFIRMIERES SPECIALISEES EN
SOINS CARDIOVASCULAIRES

Lamyloidose cardiaque est une maladie unique, rare et complexe. Les infirmieres
spécialisées en soins cardiovasculaires qui assurent le suivi de ces patients doivent connaitre
la pathophysiologie de la maladie, savoir bien questionner et évaluer le patient, reconnaitre
des signes a I'examen physiques et accompagner le patient et ses proches dans I'investigation
diagnostique et le traitement. De plus, elles occupent un réle important dans I'enseignement des
patients atteints d’AC et de leurs proches, ainsi que dans la formation des infirmiéres novices.
A ce jour, il n’y a aucune recherche infirmiére liée a ’'AC qui a été publiée. Il y a donc un besoin
urgent de recherche infirmiére dans ce domaine vu le role des infirmiéres.

IMPACT SUR LA PRATIQUE CLINIQUE

Lamyloidose affecte plusieurs systemes et donc, la prise en charge des patients
atteints d’AC peut représenter un défi (Fine, Davis et al., 2020). Dans tous les milieux, les
infirmieres spécialisées en soins cardiovasculaires doivent connaitre les signes et symptémes
précoces associés a I'atteinte multisystémique ainsi que les signes et symptomes associés avec
I'aggravation de I'IC et d’arythmies associées a I’AC. Les infirmiéres prodiguent également des
soins qui tiennent compte des défis uniques posés par la nature progressive de I’AC. De plus,
les infirmiéres ont les compétences pour accompagner les patients et leurs proches dans les
moments difficiles incluant le moment ol les soins palliatifs sont considérés pour un patient
atteint d’AC avec une IC terminale (Tsukanov et Fabbro, 2016).

Les équipes multidisciplinaires sont importantes dans le suivi des patients atteints d’AC
Les infirmiéres jouent un role central dans le suivi des patients atteints d’AC et elles sont en
mesure de déterminer quels membres de I'équipe multidisciplinaire doivent étre impliqués selon
I’évolution du patient. Une consultation en psychologie, en physiothérapie, en travail social, en
soins palliatifs ou en soins spirituels peut étre nécessaire a tout moment du suivi d’un patient
atteint d’AC. De plus, les infirmiéres cliniciennes, les infirmieres cliniciennes spécialisées (ICS)
et les IP spécialisées en particulier, en raison de leur niveau de connaissances avancé et de leur
champ d’application élargi, jouent un réle inestimable en tant que chefs de file de I'équipe de
soins de santé, garantissant des soins continus dans les milieux de soins aigus et chroniques, des
soins intensifs, des soins palliatifs et des soins en communauté.

Le suivi des patients atteints d’AC doit étre effectué dans des milieux spécialisés
ou le suivi est effectué par une équipe multidisciplinaire expérimentée. De plus, I'équipe
multidisciplinaire peut étre dirigée par une infirmiere expérimentée dans le suivi des patients
atteints d’AC (Fogaren et al., 2022). Plusieurs cliniques spécialisées dans le suivi des patients
atteints d’AC ouvrent leurs portes a travers le pays. Par exemple, a Calgary, la Cardiac Amyloidosis
Clinic a ouvert ses portes en janvier 2022, mais les patients atteints d’AL étaient pris en charge
par une clinique de cardio-oncologie depuis 2013. Cette clinique se consacre aux soins des trois
principaux types d’AC décrites plus tot. La clinique est gérée par des infirmiéres cliniciennes
possédant une grande expérience et ‘expertise dans la prise en charge des patients atteints
d’AC. La clinique est supervisée par des cardiologues mais des ordonnances collectives ont été
développées pour le personnel infirmier. Les ordonnances collectives permettent aux infirmiéres
cliniciennes d’avoir une pratique plus autonome (co-auteur: DB).
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Le suivi des patients atteints d’AC est trés stimulant vu les nouveautés dans les
traitements proposés aux patients et le réle que l'infirmiere peut jouer auprés du patient et de
ses proches. Les infirmieres spécialisées en soins cardiovasculaires sont idéalement placées pour
participer et gérer des cliniques spécialisées pour les patients atteints d’AC. Il est donc important
de promouvoir ce réle important.

L'ENSEIGNEMENT AUPRES DES PATIENTS, LEURS PROCHES, ET LES INFIRMIERES

Contribuer a I'enseignement aupres du patient et de ses proches concernant cette
maladie chronique est un role des infirmieres spécialisées en soins cardiovasculaires. Tel que
mentionné plus t6t, I'infirmiére joue un réle a toutes les étapes du suivi d’un patient atteint d’AC.
En tant que premier point de contact, les infirmieres informent les patients sur les procédures de
diagnostic et les différents aspects de leur prise en charge médicale, y compris les médicaments,
les interventions et les nouvelles thérapies. Le suivi par les infirmiéres permet au patient et a ses
proches de créer un lien thérapeutique et I'infirmiére peut contribuer a soulager la souffrance
psychologique et I'anxiété qui peut accompagner le diagnostic de cette maladie chronique. Des
groupes de soutien peuvent peut aider les patients et leurs proches a partager leur expérience
avec d’autres patients atteints d’AC (Kendall, 2010). Plusieurs infirmiéres canadiennes sont a la
téte de projets de création de groupes de soutien dans leurs hopitaux. Ces groupes de soutien
seront dirigés par des infirmiéres et éventuellement, I'objectif est que ces groupes soient dirigés
par les patients et leurs proches (coauteur: DB).

Les infirmieres qui s‘'occupent des patients atteints d’AC, en milieu clinique et dans
la communauté, doivent avoir une connaissance approfondie de la physiopathologie, des
facteurs de risque, des manifestations cliniques, de I’évaluation diagnostique, de la prise en
charge médicale et des considérations infirmieres des patients atteints d’AC tout au long de
la trajectoire de la maladie. Finalement, les infirmiéres spécialisées en soins cardiovasculaires
forment aussi les infirmieres novices pour qu’elles aussi puissent éventuellement assurer le suivi
des patients atteints d’AC. De plus, la formation continue de I'équipe des infirmieres spécialisées
en soins cardiovasculaires est importante pour garder leurs connaissances a jour concernant les
traitements disponibles dans le but de continuer a bien accompagner les patients atteints d’AC.

RECHERCHES FUTURES EN SOINS INFIRMIERS

Au cours des dernieres décennies, de nouvelles données probantes a amélioré le
diagnostic et les traitements des différents sous-types d’AC. Cependant, la recherche infirmiere
dans ce domaine est insuffisante. Des études explorant la valeur du réle des infirmiéres
spécialisées en soins cardiovasculaires, des infirmieres conseilleres et des IP spécialisées dans
le suivi des patients atteints d’AC sont nécessaires. De plus, il est important de poursuivre des
recherches pour explorer les besoins des patients atteints d’AC et de leurs proches et d’explorer
le réle des infirmiéres dans le soutien, dans I'enseignement et dans le suivi a long-terme de ces
patients.

POINT SAILLANT

Les infirmiéres spécialisées dans les soins cardiovasculaires jouent un réle
essentiel dans la prise en charge de ces patients complexes dans le cadre de la
pratique clinique, de I'enseignement, et de la recherche.
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CONCLUSION

Lamyloidose cardiaque est une maladie chronique qui est unique, rare, et sous-
diagnostiquée. Tout d’abord, la présentation clinique du patient est souvent complexe. De
plus, le diagnostic et la prise en charge nécessitent des infirmieres spécialisées en soins
cardiovasculaires qui sont en mesure d’effectuer un suivi du plan de traitement ainsi que
d’effectuer un suivi aupres du patient et de ses proches afin qu’ils regoivent I'enseignement et le
soutien nécessaire. Donc, les infirmiéres spécialisés en soins cardiovasculaires doivent connaitre
les pratiques recommandées qui sont fondées sur des données probantes et ce, dans le but de
bien accompagner les patients atteints d’AC tout au long de leur vie avec la maladie chronique.
Ces connaissances permettront aux infirmieres de fournir des soins optimaux et de pouvoir
contribuer a I'amélioration du suivi des patients atteints d’AC
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