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l.  BILAN COUVERTURE MEDIA

Il. RETOMBEES NATIONALES

A) Audiovisuelle
B) Presse Ecrite
C) Presse digitale

lll. RETOMBEES PRESSE SANTE
A) Presse Santé Grand Public
B) Presse Sante professionnelle

IV. RETOMBEES REGIONALES
A) Presse Réegionale
B) Presse Départementale
C) Presse Municipale

V. RETOMBEES RESEAUX SOCIAUX
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RETOMBEES TOTALES

LAMYLOSE

Nous avons au total 54 retombées dans la presse dont :

e 19 Retombées Nationales : dont 2 retombées
audiovisuelles sur les radios VivreFM et France Bleu, et 15
retombées digitales dans le Figaro Santé, Le Généraliste,
LEEM, Destination Santé, Le Quotidien du Médecin (2
retombées), Médisite (3 retombées), Infodujour, Egora,
Esseha, dans le journal trimistriel La Recherche. Nous avons
aussi 2 retombées dans la presse écrite dans le quotidien
national Le Particulier Santé et dans le journal bimestriel
Santé Info.

* 5 Retombées Régionales dont 3 retombées dans la presse
écrite : une dans Le Quotidien Régional Courrier Picard, une
dans le Parisien Tle de France, et une dans le quotidien
Ouest France. Nous avons également 2 retombées digitales
dans le Parisien et la Nouvelle République.

e 15 Retombées Départementales dont 11 retombées dans la
presse écrite dans les journaux Nice Matin, Courrier
Dordogne, Centre Presse Aveyron, le Semeur Hebdo,
Angerien Libre, Le Messager, I'Indépendant, L'Hebdo de
Charente Maritime, L'Essor Savoyard, La Tribune
Républicaine et le Pays Géssien, Centre Presse Quotidien de
la Vienne. Nous avons 3 retombées digitales dans La
Nouvelle République, Centre Presse et le Télégramme.

e 15 Retombées Municipales online dans les quotidiens
Maville (14 retombées) et une sur le blog Montpellier-Infos.




RETOMBEES TOTALES

LAMYLOSE

» Le temps total d’antenne radio est de 1h 23 minutes et 12
secondes.

» Nous constatons que les journaux spécialisés dans le
domaine de la santé et les quotidiens départementaux ont

porté un intérét particulier a 'amylose.

» Les articles parus portaient principalement sur la Journée
Mondiale et la maladie, mais certains avaient aussi pour
sujet le quotidien des patients atteints d'amylose. Il y a
également des interviews de médecins ou de représentants
de I'association.
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Il. RETOMBEES NATIONALES
A) Audiovisuelle




RETOMBEES AUDIOVISUELLES

LAMYLOSE

VIVRE FM - 22/10

ViVRE/

Vivre FM
Emission : Midi & Vous

Durée : 00:23:12

Premiére partie - Vivre c'est épatant - L'amylose est une maladie rare qui touche
environ un nouveau cas par an pour 100 000 habitants. Itw d'Agnés Farrugia,
directrice de I'Association Francaise contre |'Amylose.

a Cliquer pour écouter



https://www.vivrefm.com/posts/2021/10/agnes-farrugia-afca-en-moyenne-il-faut-4-ans-pour-avoir-un-diagnostic-certain-d-amylose-c-est-tres-long

FRANGAISE
CONTRE
LAMYLOSE

RETOMBEES AUDIOVISUELLES )

FRANCE BLEU PARIS - 10/06

france

= bleu Toute la France | Changer

° Le direct

Sortlist devient modulaire < )
A q
Nouveaux leviers de croissance. Prix flexible. * ® o @ Sortll -

Accueil > Archives de France Bleu Paris : Tous Experts ! (nombre de résuitats : 20)

Archives France Bleu Paris : Tous Experts !
France Bleu Paris 2021

Par Corentine Feltz

Toutes les émissions par année : 2019 2020 o7yl

France Bleu Paris

@ Cliquer pour écouter
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C)Presse Digitale




PRESSE DIGITALE NATIONALE
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LE FIGARO SANTE - 26/

Amylose

1 Qu'estcequec'est?

Lamylose est une pathologie dont le mécanisme n'est pas simple. Blle s'explique par
Faccumwlation, dans différents organes, de « fitellle amyloique » cu substance amyloloue.
résultant de Faccurmulation de protéines fabriquées en excis par Forganisme. Cette
accurmulation de fbrilie forme des dépdts modifiant la struciure ¢t fa fonction des Ussus
d'un organe, responsable alors de la maladie.

Il exigte 3 types par e Types de dépots amyloides
Famylose dite « AA = I'smylose « AL », et femylose & « wansthyrétne ».

= Lamylose « AA » o5t une potentielle de nimpene quetie maladie
Iinflammatore chronigue (goutte, wbercudose, maledie de sull, ulcéres chronigues,
cances, fitvee méditerranéenne familiale, etc..). Copandant, dans 6% des cas, aucune
pathologie do fond nest retrouvde.

« Uamylose » AL » (A pour Amylose, L pour chaine légére dimmunoglcbuline) €t une
amylose oite « prm tives, cest-&-dire qu'elle ne résulte pas d'une inflammation
chronique comma famylosa AA Les cellules responsables da cette sccumulation de
« fibrilie amyloique » sont les mémes que celles d'autres maladies hémotologiques.
comme le my2iome par exemple. On note 500 nouvesux cas par an, ¢'est donc une
maladie rare, qui touche généralement les patients antre 60 et 70 ans

« Lamylose & « transthysétine » est une maladie héréditsire (és rare (300 cas en

France) qui résulte de la production én quantté anomale d'une autre protéine, la

atine, de dépét de amyloide dans lea tiasus.Catte
anomake génétique se transmat de parent 4 enfent (transmission sutosomique
dominarte, cest-a-dire un fsque sur deux d'atre attent). e r'est pas parce quon est
potteur de Ianomslie génétiq s que fon céveloppers |a maladie - 15% des patients
porteurs Nawront aucun symptome.

Nerfs - an peut retrouver une disparition de la sudation, des problémes pour uriner

* Lamylose a « transthyrétine » est une maladie hérédntaire trés rare (300 cas en
France) qui résulte de la production en quantité anormale d'une autre protéine, [a
ble de dépét de sub y dans les tissus.Cette
anomalie génétique se transmet de parent & enfant (transmission autosomique
dominante, c est-a-dire un risque sur deux d'étre atteint). Ce n'est pas parce quon est
porteur de 1 i que f'on d ppera la maladie - 15% des patients
porteurs nauront aucun symptome.

Amylose

3. Quels examens ?
Ty
3

Le diagnostic d'une amylose est scuvent 1ardif, car les signes cliniques de la maladie ne
sonmt pas de cette ie et la pathol en elle-méme est rare. Seul un
examen « histologique », c'est-3-dire un examen au microscope des cellules afin
d'identifier le dépat amyloide permet de faire le diagnostic. La biopsie pourra intéresser
I'organe défaillant. Cependant, une biopsie des glandes salivaires accessoires (dans la
bouche) est un examen facile et qui peut &tre rentable pour poser le diagnostic.

En cas de signe d'appel, une biopsie rénale ou une biopsie hépatique peuvent étre réalisée,
sila biopsie des glandes salivaires est négative. Aprés avoir fait le diagnostic, d'autres

f (lide & la difficulté ole des muscles fermant certains orfices, les examens complémentaires sont réalisés afin de faire le point sur I'étendue de la maladie.
i ). Un o périphér t-rcire ure atieinte des nerfs des Dans un premier tlemps, une prise de sang pour évaluer la fonction rénale et hépatique

membres oot d‘f"“' des coulairn A type de dicherges dlacticues st des oubles sera prescrite. Ensuite, d'autres examens seront realisés en fonction des organes atteints.

G de la sensiblité. Latteinte nerveuse peut également donner une « hypotension
orthostatique », clest-a-dine une chute de la teasion artérielia au momant du passage 5

in e In poeition sestim i alko A'ta posteon detiout. Daciies Rympldaiee peirvent Ainsi, une atteinte rénale fera réaliser une échographie et un bilan sanguin, une atteinte
&tre retrouvés, comme des doulewrs articulaires, des troubles de la respiration. q lap ption d'une graphie du thorax et une échographie du

g ceeur (voir un scanner cardiaque ou une IRM), une atteinte des nerfs fera réaliser un

= « Guestce quec'est? Slectromyogramme.

Amylose

2. Qu'est ce que je ressens ?

Commewer B in = B
Usmylose peut toucher de nombreux organes, et les signes varient en fonction de
I'atieinte - rein coeur, tube digestif, (oie, rate, nerf, spperell respiratoire, glandes endocrines,
il

«  Foie : on retrouve parfois une parturbation du bilan hépatique lors des prises de
sang de routme Un gros foe peit étre retrouvé lors de l'examen cinique
(hépatcmegalie)

= Coeur :letableau clinigue associe des cedémes des membres inférieurs avec

parfols un essoufflement ul une fatigue. Des troubles du rythme cardiaque peuvert

itre reszentis.
Tube digestif - constipation, ou diarrhée, peuven! toucher 20% des patents, Parfois

Je volume de fa langue est sugmentde (c'est c= gu'on appelie une macroglossie)

Rein _ l'attente renale est Les sigres sont tardifs, ce qui rend
le diagnostic parfois tardif, Elle se tradult dans un prem e termps par une fulte
wingire des proténes, qui se tradulsent por des cedémes des membres inférews.

-

En cas d" AL une sternale, c'est-a-dire un prélevernent de la moelle au
niveau du sternum, est nécessaire. C'est un examen qui se fait sans anesthésie générale.

En cas damylose & «
rechercher |a mutation du géne.

»,Un test par une prise de sang pourra

« Qu'est ce que je ressens ?
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https://sante.lefigaro.fr/sante/maladie/amylose/quest-ce-que-cest
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INFO DU JOUR - 3/10
ESSEHA.COM - 26/10

@ nfodujour Recherche _

FRANCE ~ EUROPE  MONDE RUBRIQUES ~ LUACTUENVIDED  CINEMA  SABONNER Grant v
MONDE

En Région
10} / Sociéeé /
Sabirer — )
Goietom mEmm

Premiére journée mondiale de 'Amylose
le 26 octobre 2021

Joctobre 2021 - 05:00 par Windujour

« Al lance une journée
diate dédiée & qui 18 pays dans le monde. LAFCA

Amyloidosis

-

JOURNEE MONDIALE DE LAMYLOSE
RENDEZ-VOUS LE 26 OCTOBRE 2021

Au total 18 pays d'Europe, d'Amérique du nord, d'Amérique latine et d'Océanie y participeront 3 ses cbtés et
tenteront de mieux faire connaitre cette maladie en donnant la parole aux patients du monde entier et
aborderont l'inégalité de la prise en charge de lamylose via les différences de diagnostic, de traitements ou de
centres de références existants par pays.

Comme toute maladie rare, le nombre de cas recensés d'amylose est sous-évalué, Un nouveau cas d'amylose
est en moyenne détecté chaque année pour 100 000 habitants sur l'ensemble du globe,

Une maladie rare

L'amylose est aujourd'hui trop méconnue. Elle est liée au repliement anormal de protéines dans notre corps
dites protéine amyloide. Elles s'accumulent dans les organes en formant des plagues qui nuisent 3 leur
fonctionnement. Les organes les plus fréquemment touchés par Famylose sont le cceur, les reins et le systéme
nerveux périphérique.

L'amylose touche maj 1t les seniors. En fonction de sa forme, elle frappe tous les dges de 30 a 90
ans avec un pic de diagnostic entre 50 et 75 ans. Il en existe 4 formes principales. A ce jour, les deux formes
les plus fréquentes sont I'amylose AL qui

représente 60 % des cas et l'amylose héréditaire qui représente 20% des cas.

Mieux faire connaitre la maladie

Les symptomes de 'amylose sont souvent vagues et peu spécifiques au début. Du fait de la variété des
symptoémes initiaux et de la rareté de la maladie, qui est mal connue des médecins, le diagnostic est souvent
retardé. L'objectif de cette premiére journée mondiale est de réduire I'équation entre diagnostic trop long,
espérance de vie trop courte sans traitement (environ 10 ans pour les formes héréditaires, de 3 3 5 ans pour
les formes sauvages et d'1 & 2 ans pour les formes AL sans traitement),

Mieux faire connaitre la maladie aux familles, patients et médecins de proximité permettra d'améliorer a
terme sa prise en charge. Une prise en charge et un diagnostic précoce dés |a déclaration de la maladie
améliorent la qualité et l'espérance de vie des malades. L'amylose comme

souvent dans les maladies rares permet de développer des traitements innovants qui pourront peut-étre
demain &tre utilisés pour avancer dans le traitement d’autres maladies comme Alzheimer, mieux |a connaitre
et mieux |a soigner est donc utile a tous.
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https://infodujour.fr/societe/52645-premiere-journee-mondiale-de-lamylose-le-26-octobre-2021
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MOT DE PASSE OUBLIE?  INSC T SECONNECTER L.

egorafr  [Nwe:
® Facobde v reptys
lRecherchersuregora.fr n NEWSLETTERS u

ACCUEIL ACTUS PRO ACTUS MEDICALES FORMATION ETUDIANTS GESTION DU CABINET ANNONCES LIBRAIRIE

> X
®iPhone13Pro 50€ de remise immédiate”
L'infiniment Pro.
PUB
ECNI  NEGOS CONVENTIONNELLES ~ COVID  VACCINATION
Accueil » Actus médicales » Cardio- laire HTA At A [so:: )
8 CARDIO-VASCULAIRE HTA ’ /
Insuffisance cardiaque: enfin des nouvelles recommandations gt -
européennes F 38
325,00 € 275.00€
~ Le Congres digital de la Société européenne de cardiologie
(ESC Congress 2021 - The Digital Experience), qui s'est
déroulé du 27 au 30 aolt, a été 'occasion de I'annonce de
certaines nouveautés qui vont marquer la prise en charge
des patients. En particulier les nouvelles recommandations 225 00'€ 195" =
pour la prise en charge de l'insuffisance cardiaque ont été ' 2
présentées, Elles intégrent plusieurs changements notables A
pour le diagnostic et le trai 1t, comme la recherche
étiologique, et la nouvelie place des inhibiteurs des SGLT2
dapaglifozine et empaglifiozine), qui deviennent un y /1§
traitement de premiére ligne.... au
®, 1 commentaires 250,00.€ 275,00 €
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https://www.egora.fr/actus-medicales/cardio-vasculaire-hta/68009-insuffisance-cardiaque-enfin-des-nouvelles?page=0%2C1
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MEDISITE - 22/07

3 Medisite . |
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Amylose AL : “étre un patient est un
métier a part entiére”
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https://www.medisite.fr/la-parole-aux-patients-amylose-al-etre-un-patient-est-un-metier-a-part-entiere.5620787.869545.html
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https://www.medisite.fr/la-parole-aux-patients-amylose-senile-je-veux-apparaitre-comme-un-warrior-pour-mes-petits-enfants.5620702.869545.html
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Amylose : “On est malade mais on ne
perd pas ses capacités”
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https://www.medisite.fr/la-parole-aux-patients-amylose-on-est-malade-mais-on-ne-perd-pas-ses-capacites.5620646.869545.html
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LE PARTICULIER SANTE - 5/10

AMYLOSE
REDUIRE 'ERRANCE
DIAGNOSTIQUE
L'Association francaise contre
I'amylose organise, avec 18 autres
pays, la premiére Journée mondiale
de |'amylose. Obﬂecﬁf :faire mnnai
tre cette maladie rare qui se carac-
térise par le dép6t d'une protéine
sur les organes vitaux afin de limiter
I'errance diagnostique évaluée
aujourd’huia 4 ans. En effet, les
traitements sont efficaces a condi-
tion que la maladie soit dépistée tot.
amyiose.asso.fr
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PROJECTEUR

AMYLOSE

Rare, complexe&meconnue

LAva 2 gst

UNE MALADIE DONTY
ON PARLE PEV

Lwmyiose est mijound hul méconnue ¢
complexe. £io ont lide au repliement anor
mal de poatéires dans notee corps dites
protéines amyloides, Elles shocamulen
@303 ies organes o5 formant des plegues
qui mulsent A leur Soetionaement. Les or
ganes lew plus frecpaemewndt foucheds par
Vanyiose sonl Je cocur. [es reims of e 54
Lome nerveun periphengue. Les patients

qul en soutfrent en moyenme sublssent 4
ant derrance de dagnostic ef oot consul-
té 4 apdeialistes wmant Ge spvoir de qual U
souffront. Ces retards de prise en chirge de
[ maladdie emirwinent wew fakde wspicuncs
de Vi 4 s 0N IV Ut 305 a0 pour
fes formaes wi-cardingues sins radiesnent)

POUR BIEN COMPRENDRE

Tout o long de notee ¥ie, des cellules du
ocoeps s renoavellem ardce & leur ADN qui

et vomane le programme d un ordinatear
gui code pour & fbrication de molcules
wppeltes protéines, mdispermables au boo
fonetionnement de polry organisme. En
T, Lo protinres fournissent bs sineeiues
ot la fonetion de presque 10us Les processoy
biokogiques g2 s vie Une fois ‘es gooléines
fahriquées par nos cellules, ofies adoptent
maturedlement une forme particuliere, Cest
oetto foowne qui leur permet de remplic leur
fonction dans becoeym humma. Loestu'eles
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lumylose est une maladie lice an
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i corps ]
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s oublier que chagque patient est particu-
¢ dans e cudre des ampioses el que bes
pitemants o2 ln prise en charge ¢voluent
ks rapoderment, Enfin pour les patients jes
U sdvéves, |l oot possible dans cartning
¢ denvisager ne gredle curdingee.

NE PREMIERE JOURNEE
ONDIALE

Asanctation Frangaise Contre [Amylose

FOAL organise cet automee a premisre

nrnee Mondiale de TAmslose, cvfle i

die rare due nu Sipit de protédines s

5 orgnnes vitaux, sutraicant leur défail-

noe, Celte ourndés edl ongunisée en guar
pariat svee 1l pays ftrangers membres

RENDEZ-VOUS
LE 26 OCTOBRE

L Assocution Imemasonal de ki
contre FAmplace, « Amploiconis AVance »
A0S WNe Journds mondiaie de sensidi-
tsaton dédie & ctie muladie oare g
motuisern 18 pays dane ‘e monde

[morklayfodossdyy.og)

de TATLance Inteerationnke Contre TAmy
lose ol et prrralode gar B Emananuel
Schmity, Elle a pour objectil de limiter fee
rance de diagnostic de 4 ens des mulades
Mors que les truiterments pour iz saigner
exlshenit, ot permmattontl, Joos d'une prse mn
rharye peecooe de L maladie, d'eviier une
grette du cowur, des poumons ou des reins
langantt Jo prvsnos be wind des mnladis,

MEDICALE

Plusieurs grandes actualites médicales
viennert de parsite syur s mnladie | le
remboursement des traltemants P de
lamytose cardiague, be traitemnenn & Dany
lose Al en réfécencement imménen! par
IOMS, pnst que plusieurs sssals olinlques
mnevants, Les trastements de Uammylose
OOt notamment permis lo diveloppermnent
rapide du vaccin de la Covid oy Bise sut
Finjoction dARN messagers. Haore avancer
la recherche sur amplose, c et sussi fuire
wraneer W repherche sur des malades phus
eanmios coonme Alzbetmaer qui st elle-
méme une foeme d nmylose.

CHIFFRES
CLES

14 000 noueoux CAs PAr 30 aux SR oo
500 on France poot fes formes AL de la
malade

110 000 patwnes arviron dens e monds po
et {ormes hirdditalres de la malade (20
des cas Jamylose)

§10 rounsiue can fan pae mdhon dha bl
pour les Sormes AA

11 nouvesy Gas pour 100 000 hadisots 10
s nH

DIFFERENTES FORMES

 existe plutieurs formes dunyylos
mals les plus coursnies sont AL TAA

"hécedituice

! Lamylose AL
Ele touche ponopalement les plus de
ans, elle est dite poquise el non transn
ghle, ot louche les ooyanes vitaux vom
list relns ol e fole

EXPERT
JEAN-CHRISTOPHE FIDALGO
PRESIDENT-PATIENT DELAFCA

PRESIDENT DE LALLIANCE
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1 Lamylose héréditaire

Clest une mutstion génétique du géne
umyloge donl les premiers sympddmes
peuvent appasaiioe G2s 30 e, On comgne
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Centre de des rdi et du yh
(Créteil), fait le point sur cette pathologle.

Qu'est-ce que I'amylose 7

PrThibaud Damy : Uamylose,
c'est quand des protéines de
lorganisme changent de
conformation et deviennent
fibeillaires, Or, ces fibrilles, qui
peuvent infiltrer les tissus et les
espaces intercellulaires selon un
processus exponentiel (quand
une fibrille pousse, elle se casse
en deux fibrilles, qul poussent et
se cassent & leur tour, etc), sont —~
trés organisées et stables : elles Amfores Cardisaves ot s Réscus Avslose Mondr (Cretet)
rigidifient les organes, i DIvoto {CF Thibaed Damy

normalement contractiles et

souples. 36 protéines présentent cette capacité 3 se transformer en fibrilles et donc 3 provoquer
divers types d'atteintes, dont les plus graves sont 9 et surtout cardi. = - =

Est-ce A dire qu'il existe 36 formes d'amylose?

METEO EPIDEMIOLOGIQUE

.

PrT.D.: En falt, Il existe surtout trois formes
deux types de protéines.

D'abord, la transthyrétine, un transporteur des hormones thyroidiennes et du rétinol, peut étre &
lorlgln. de formes hmﬂumd’-m dont les plus connues sont retrouvées surtout chez des

En effet. 120 sont
L] dela ~d'ol une grande
de atla aposerun
Depuis une di; ‘années, on quil existe ég une amylose &
sauvage, dite amylose énile. Celle-ci atteint p le coeur des sujets
Agés - elle se traduit par de | diaque - mais débute des anndes par des

atteintes des téguments c'est-a-dire de la synoviale des tendons.

Puis, il existe des Amylous dites & chaines légéres libres (amyloses AL), oli ce sont ces parties des
i se en fibrilles, |l s"agit d’une maladie d‘oﬂgln'

hématologique, qui ud&v-loppo surtout chez des sujets 8gés & partir d'une gammapathie -

plus souvent non cliniquement significative.

q it pour le & ladie?

PrT D. D‘wovd parce qu' lamylose est un' maladie gn\n_ Et pas seulement dans ses formes
AL est g1 Urés mauvais en cas

d nndm. cardiagque. De méme, les sujets souffrant d'une -mytou A transthyrétine sauvage dite

sénile non traitée de 3 ans. que les

de Ninsuffisance comme les bét:

Or des sont A l'nstar de la raple pour 'amylose & chalnes

légéres, et surtout du tafamidis pour Famylose & Ty En effet, ce est

capable de ralentir la progression de ls maladie et ainsi d’sméliorer la survie de 30 %. Sont par
ailleurs en développement des ARN Interférents (SIARN), des ciseaux moléculaires (CRISPR-Cas9)

oudes i proches de ceux expérimentés contre Alzheimer.
De plus, certaines formes d'amylose s'avérent assez fréquentes. Certes, seuls 500 nouveaux cas
d'amylose & chalnes légéres avec sont h, France, et
moins de 4000 personnes dans le monde sont par 'amyl
Cependant, prés de 4 % des sujets sains fro. une
pr‘dspoum A lamylose 3 transthyrétine, et nnom on ntlmo quo 13 % des usd'nwfﬁunu
e gauch
Mlm- Y 2 senile.
Faut-il une ylose d
PrT.D.: Oui 4 Bt sont il faut adresser
devant tout signe d « EPOF de poids,
m hbgu-l wmmmm des
rénale. igri le tout
mwmm il paut s"agit d'une amylose AL
&k 7yaunedizaine d mes me
P pour un fou je dais de rechercher une
chez tous ces. insuffisants cardiaques ou avec
du de 1 1]
Des EPOF du @'un doigt 3

ressaut, d'une rupture du long biceps ou de la coiffe des rotateurs doivent aussi alerter : cela peut
signer une amylose & transthyrétine. Red flag un peu plus spécifique de la maladie : une
aggravation sous béta bloquants.
< quily dizain pour un fou
memmmuana-ﬂmmmmmuummm
ou avec Fal mol-méme da cause mes
rsqu’ Mxmmmmmmmnu
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Rechercher

A LA UNE SANTE SPECIALITES INTERNES

© Premiére journée mondiale de I'amylose :
penser a cette maladie complexe,
des traitements sont disponibles

PAR DAMIEN COULONS - PUBLE LE 26110201

07 nixcrons [comemz | |3 £ 3

Ce 26 octobre est organisée la
premiére journée mondiale
dédiée a l'amylose par la
fédération mondiale des
assoclations de patients,
I'Amyloidosis Alliance. Au cours
des études de médecine,
I'amylose n'est abordée qu'a la
marge en France.

Selon le Pr Sophie Georgin-
Lavialle, coordinatrice du centre
de référence des maladies auto-
inflammatoires et des amyloses
Iinflammatoiras (Ceremaia) de
I'hdpital Tenon (AP-HP), Ia situation a méme tendance i se dégrader : « Il y a quelques années, on
avait introduit des heures des & amylose dans les cours de ion aux épreuves
nationales classantes (ECN), explique-t-elle. Ces cours ont été supprimés cette année avec la
réforme des études du deuxiéme cycle. »

ot photo : PHANE

« Cette année, on ne m'a pas d' les cours sur | amylose », plé
le Pr Amaud Jaccard, chef du service d’hématologie clinique et de thérapie cellulaire au CHU de
Limoges et coordonnateur du centre national de référence pour I'amylose.

Insuffisance cardiaque et syndromes néphrotiques

Bien que classée comme maladie rare, I'amylose a un poids non i et serait
d'environ 15 % des syndromes néphrotiques. Par ailleurs, « 13 % des insuffisances cardiaques &
fonction d'éjection préservée sont causées par une amylose, ajoute le PrThibaud Damy,
coordinateur du centre de référence des amyloses cardiaques. La question du diagnostic est alors

cruciale car les lassi aggravent |amylose!s. Cest Iy
tout le nceud du probléeme :il faut en quatre ans pour établir un diagnostic. Une durée
quifait enrager les alors que des efficaces existent dé
Avecdes ife cliniques peu discrimi et une multitude d possibles,

érise par un dépdt d'agrégation de protéines fbrilaies dans différents organes.

l:sorw\eslesplwwuchésmlemmhnh %*damnuomanewmmduque
et/ou rénal, et le ceeur est touché dans 60 % des cas. « Ce qui entraine des retards de diagnostic,
c'est de caractériser a protéi fi mm-llammmnnw».expllquelehﬁank
Bridoux, chef du service de néphrologie, de dialyse et de ion rénale au CHU de Poitiers
et coordonnateur du centre national de référence pour Famylose AL.

Il existe trois catégories définies : les amyloses AL liées a des dépdts ' globulines, les
amyloses AA liées 8 un dépdt de protéines infl etles amyloses h )
transthyrétine. Dans les amyloses AL et le dépét de protéinesfi est la cause
de la maladie. Dans le cas des amyloses AA, la maladie est une éq d infl;

hronique, dont elle dans 90 % des Iapumlére ife dinique. « /l existe de

itiples raisons explk : infection chronique, maladie
génétique, tumeur associée 4 linfection..., indique le Pr Sophie Georgin-Lavialle coordinatrice du
centre de référence des amyloses AA. Trouver la bonne peut étre long.»
Des examens eoﬂteux pas toujours remboursés
Outre le mang les pointent ffi de moyens. « /l existe
trés peu de centres équipés pour procéder a une analyse des dépdts protéomigues, détaille le Pr
Bridoux, Par ailfeurs, certains examens qui doivent étre faits de fagon répétée, comme les dosages
protéiques, codtent 80 euras et ne sont pas remboursés. C'est une double peine pour les patients
que la maladie met dans une situation économique délicate, »
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Les responsables des centres de référence dénoncent aussi le d'études épidémiologi

Le Pr Damy est coordinateur du centre de référence des amyloses cardiaques. « A Ioccaslon d‘une
étude menée avec les données du systé, ional des données de santé (SNDS), nous avions
estimé 8 plus de 6000 le nombre d'amyloses héréditaires & transthyrétine, mais il y a un sous-
diagnostic important, précise-t-il. Sefon des études espagnoles, 3,5 4 4 % des personnes de plus de
70ans souffrent d amylose 4 transthyrétine. »

Révolutions thérapeutiques

Le sous-diagnostic est d'autant plus dommageable que les de l'amyl
sont particulierement efficaces, s'ils sont pris a temps. Dans 'amylose AL, cela s'est traduit par
|'arrivée du daratumumab. « On est 4 92 % de patients répondeurs, se réjouit le Pr Jaccard.
L'espérance de vie des malades est excellente, sauf pour les patients qui arrivent trop tard avec un
coeur trés endommagé. Il y a une régression des dépéts, variable selon les patients et les organes.
La vieille idée qui voulait que les dépots ne puissent pas régresser n'a plus cours », Lors de ['‘étude
de phase 3 Andromeda chez 200 patients traités par daratumumab + chimiothérapie, 59 % des
patients vont mieux a un an et 52 % présentent une amélioration d'au moins 30 % de l'atteinte
rénale.

ARNi et thérapie génique

L'amylose héréditaire a connu sa propre révolution avec 'anivée sur le marché de traitements par
ARN interférent (ARNi) comme le patisiran de Sanofi. Ces médicaments bloquent I'expression du
géne TTR codant pour la transthyrétine, en attendant la thérapie génique basée sur CRISPR-Cas9,
dont les premiers essais ont été publiés en juin dernier dans le « New England Journal of

Medicine », Lamylose héréditaire est un candidat idéal pour expérimenter ces traitements car,
comme I'explique le Pr Andoni Echaniz-Laguna du service de neurologie de I'hdpital Bicétre (AP-
HP), « 5 on supprime le géne TTR, on ne rencontre pas de probléme majeur. Il faut simplement une
supplémentation en vitamines ».

La Haute Autorité de santé a récemment mis a jour les protocoles nationaux de diagnostic et de
soins (PNDS) de I'amylose AA et de 'amylose familiale, Les médecins généralistes doivent aussi
&tre attentifs & la combinaison de symptomes peu spécifiques, comme la fatigue et
l'essoufflement, et d'autres plus typiques comme un cedéme des paupiéres, un syndrome du canal
carpien ou encore une grosse langue avec marques de dent. Les amyloses héréditaires ont la
particularité de se manifester en premier par des atteintes neurologiques a type de
démangeaisons.
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Journée mondiale de I'Amylose

La premiére édition de la Journée mondiale de I'Amylose, qui vise & mieux faire connaitre la 261021
ie, se déroule ce 26 octobre. A cette ion, dé quels progrés thé i
étre €n 2030 dans la lutte contre | rares,

L'amyfosa est une maladie rare liée au repliement anormal de
protéines dans le corps, dites protéine amyloide. 1 nouveau cas
d'amylose est en moyenne détecté chague année pour 100 000
habitanis sur l'ensembie du globe. Les organes les plus lréquemment
touchés sont Je coeur, les reins et ke systéme nerveux périphérique.

Les 7 000 maladies rares (maladies qui touchent moins d'une
personne sur 2 000) répertoriées & co jour frouvent & plus de 80%
feur ongine dans des "bugs" génétiques (erreurs de transcription, de codage...). Erreurs héréditaires ou

ces sont de ol souvent graves, dificiles & diagnostiquer

et & soigner.

Les maladies rares et ultra-rares touchent une trés faible proportion de patients et représentent une question
majeure de santé publique.

Enjeux, i leviers, en dé Dé la fiche = Maladies rares » issues de
'étude prospective » Santé 2030 «.
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L'ARN interférent, le grand frére discret de I'ARNm

Tout le monde connait maintenant les deux vaccins contre le Covid-19 utilisant 'ARN messager, mais il n'en
est pas de méme pour les ARN interférents, qui exploitent une mécanique proche mais inverse a I'ARNm.
Pourtant, une demi-douzaine de traitements sont déja sur le marché, en majorité dans les maladies rares.

e ;
SCERRAT DA, B W Yo i
Plusieurs médicaments utilisant la technique a ARNi disposent d'une autorisation de mise sur le marché en
France
Crédit photo : Phanie

Thérapies fondées sur I'ARN messager (ARNm) ou sur I'ARN interférent (ARNi) : quelles différences#? Alors
que les premieres visent & stimuler la production d'une protéine d'intérét, un antigéne viral par exemple,

les secondes cherchent au contraire a inhiber la production d'une protéine qui contribue d'une maniére ou

d'une autre a la pathogénicité. Dans le détail, les ARNi utilisés forment des complexes protéiques capables

d'interagir avec 'ARNm dont ils veulent interdire la traduction.

La qualification méme de « traitement ARN » pour les ARNi fait débat. Pionniére de I'ARNm, Katalin Kariko
rappelle que « les ARNi n'ont pas besoin de lipides de protection car il s'agit de doubles brins trés courts.
Par ailleurs, il y a un groupement hydroxyle supplémentaire a leur extrémité, un fluor fixé sur le carbone n°
2 des bases pyrimidiques, et les purines sont toutes méthylées, énumere-t-elle. Toutes ces modifications
excluent, selon moi, les ARNi de la catégorie des ARN. »

Plusieurs médicaments utilisant la technique & ARNi disposent déja d'une autorisation de mise sur le
marché en France : Translarna (ataluren, PTC Therapeutics) dans lndication de la dystrophie musculaire de
Duchenne, Leqvio (inclisiran, Novartis), un anti-PCSKS indiqué dans l'indication de 'hypercholestérolémie,
Oxlume (lumasiran, Alnylam Pharmaceuticals) dans le traitement de I'hyperoxalurie primitive de type 1,
Givlaari (givosiran, Alnylam Pharmaceuticals) dans la porphyrie hépatique aigué et Onpattro (patisiran) dans
I'amylose héréditaire a TTR.

Un traitement de rupture dans 'amylose

De par leur concept, les thérapies ARNi couvrent un spectre de maladies aux caractéristiques précises. Pour
le Pr Andoni Echaniz-Laguna, neurologue & I'hépital Bicétre (AP-HP), I'amylose héréditaire est un exemple
presque caricatural du type de pathologie dans laquelle un traitement ARNi constitue une « technologie de
rupture » : la maladie est monogénique et se caractérise par des lésions liges aux dépots tissulaires de fibrilles
amyloides secondaires a une mutation de la transthyrétine (TTR). « On sait en outre que si I'on supprime
complétement le géne TTR, cela ne crée pas de perturbation importante du métabolisme, explique le Pr
Echaniz-Laguna. Tout juste faut-il une supplémentation en vitamine. Bloquer son expression par un ARNi
ne pose donc pas de probléme. »

D'autres molécules sont évaluées dans d'autres indications. Sur le site ClinicalTrials, on dénombre 35 études
cliniques en cours, dont la plupart concernent des pathologies cancéreuses (lymphome de Hodgkin, cancer
du pancréas, du cblon...), Ihépatite B, I'hyperoxalurie, I'hypercholestérolémie familiale et méme I'addiction
a lalcool#!

En septembre 2021, le laboratoire Dicerna Pharmaceuticals a en effet annoncé le lancement d'une étude de
phase 1 soutenue par les Instituts nationaux de la santé américains (NIH) visant a évaluer la sécurité de DCR-
AUD, un ARNi capable de bloquer I'expression du géne ALDH2, Il a en effet été observé que les personnes
ayant une version mutée et non fonctionnelle de ce géne éprouvent un fort sentiment d'inconfort physiologique
apres consommation d'alcool. Les chercheurs espérent qu'en induisant un tel effet, les patients souffrant de
troubles liés a I'usage d'alcool soient incités a réduire leur consommation.
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Frédéric Martinon Roger Le Grand
IMMUNOLOGISTE, VETERINAIRE,
IDMIT/IMVA-HB, IMMUNOLOGISTE
FONTENAY-AUX-ROSES IDMIT/IMVA-HE

it est chercheur & Mnserm. 1l dirige f'icimit et I'MVA-HE.

La longue histoire
des vaccins a
ARN messager

Inconnus du grand public il y a encore un an, les vaccins & ARN mes-
sager sont devenus les instruments de prévention parmi les plus effi-
caces contre la pandémie de Covid-19. Si la production de ces outils de
lutte contre le virus SARS-CoV-2 a é1é si rapide, c'est notamment parce
qu'ils reposent sur une technologie minutieusement mise au point

dans les trois dernieres décennies.

a course a la prévention contre le

Covid-19 a débouché sur la mise au

point de nouveaux vaccins, dont ceux
constitués d’ARN messager (ARNm)
synthétique. Ce n'est

pas la premiere fois que

* la médecine a recours

al'ARN (acide ribonucléique), ces molécules
composées de bases nucléigues (composés
organiques azotés). Pour traiter la dégénéres-
cencemaculaire liée al'age (DMLA), un médica-
ment a base de courtes séquences d'ARN délivré
par injection, le Macugen, a été utilisé de 2006
a2017. Autre exemple, pour lutter contre une
maladie génétique rare, 'amylose héréditaire a
transthyrétine, un médicament par perfusion,

Tous droits réservés a I'éditeur

I'Onpattro, qui contient un petit ARN interfé-
rent, est utilisé depuis 2018. Mais les vaccins
anti-Covid-19 ont eté administrésa une échelle
bien plus vaste que ces traitements; sile grand
publics'interroge sur leur innocuité, ils générent
de grands espoirs chez les chercheurs.

Commengons par définir ce qu'est un ARNm.
Pour produire les protéines nécessaires 4 la vie,
nos cellules ont besoin d'instructions qu'elles
trouvent dans nos genes (des séquences d'ADN)
presents dans le noyaude chacune d'entreelles.
L'information génétique contenue dans ces
génes est copiée - ou transcrite — dans le noyau
sous formed'ARN, uneséquence de ribonucléo-
tides. Cet ARN va étre maturé puis exportédans
le cytoplasme de la cellule, le milieu quientoure =

FLaiina DESIDN
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MALADIE RARE

Qu'est-ce que I

Mardi 26 octobre se tiendra la pre-
miére Journée mondiale de I'amy-
lose. Une maladie rare «oil cer-
taines protéines vont s'accumuler et
se déposer dans les organes et les tis-
sus », explique le Pr Arnaud Jaccard,
du Service d'Hématologie Clinique
et de Thérapie Cellulaire (CHU Li-
moges). Il n'existe pas une mais
plusieurs amyloses. Intéressons-
nous a celle appelée «amylose a
chaine légeére (AL) qui se caractérise
par un excés de production de frag-
ments d'anticorps anormaux appelés
chaine légeére. Une fois sur cent, cette
chaine va s'empiler et se déposer
dans les tissus et les organes. »

A DIAGNOSTIQUER RAPIDEMENT

A terme, I'amylose AL va toucher
différents organes vitaux. «lLes
deux atteintes les plus fréquentes
sont le cceur et les reins. Le patient
risque alors de présenter des essouf-
flements, une fatigue, des troubles du
rythme. » L'insuffisance cardiaque
est la principale cause de déceés de
I'amylose AL. Selon le Pr Franck Bri-
doux du Service de Néphrologie, de
Dialyse et de Transplantation Ré-
nale (CHU Poitiers), « I'eedéme est le
premier signe au niveau rénal. Sans
traitement, la maladie va malheu-
reusement évoluer et détruire peu a
peu le rein. Si la prise en charge est
précoce, nous pourrons normaliser
les paramétres rénaux.» En France,

ylose 7

I s

par les amyloses. Shutterstock

les patients peuvent étre pris en
charge au sein de structures spé-
cialisées. C'est le cas du Centre na-
tional de référence Amylose AL et
autres maladies par dépots d'im-
munoglobines monoclonales :
www.unilim.fr. Le fait d'étre suivi
dans le parcours de soins permet
de bénéficier de la meilleure exper-
tise possible.

D'autant, comme l'indique le Pr
Jaccard, que « nous avons réalisé des
progrés considérables en termes de
recherche et donc de prise en charge,
toujours a la condition de détecter
les patients le plus tét possible.»
D'ol I'importance de réduire les
délais avant le diagnostic de la ma-
ladie. ®
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L’amylose, un mauvais plan pour les organes

Maladie rare, elle touche prés de 10 000 personnes par an en France, s'attaque surtout au cceur
des personnes agées et peut s'avérer mortelle sans traitement. Une pathologie encore mal connue.

« J'ai encore regu, dans la matinée,
quatre patients avec une suspicion
d'amylose cardiaque », assure le
professeur Erwan Donal, cardiologue
au CHU de Rennes et spécialiste des
maladies vasculaires. « C'est une
pathologie qui est plus fréquente
qu'on ne le pense. Cette forme, dite
sauvage, atteint le ceeur surtout des
personnes agées de plus de
75ans. »

Un diagnostic difficile

L'amylose, dont c'est la premiére jour-
née mondiale aujourd’hui, se caracté-
rise par des dépdts de protéines inso-
lubles a la surface des organes. Aussi
bien le cceur que les reins, le foie, les
nerfs... Le seul épargné étant le cer-
veau. De véritables plaques qui, au fil
du temps, peuvent provoquer des
dysfonctionnements trés graves.
« Pour le coeur, ces dépéts alourdis-

sent le muscle et provoquent des
essoufflements, de la fatigue et peu-
vent entrainer une insuffisance car-
diague qui peut étre fatale sans trai-
tement. »

L'amylose toucherait prés de
10 000 personnes par an en France.
Elle peut prendre des formes plus
rares : « L'amylose héréditaire tou-
che environ 500 personnes par an,
explique le professeur Olivier
Decaux, hématologue au CHU de
Rennes. Il y a aussi des formes
inflammatoires. On ne connaissait
pas bien cette maladie jusqu'a ces
derniéres années. »

Ses symptomes, assez communs
comme des essoufflements ou des
douleurs digestives ne facilitent pas
son diagnostic, notamment par
des médecins généralistes, pas
toujours informés de l'existence de
cette pathologie.

L'amylose touche en majorité les per-
sonnes 4gées. | Puors Gerryiuases Stocksaro

« Dans les centres de compéten-
ces (seize en France), que l'on
retrouve surtout dans les CHU, nous
disposons d'un plateau technique
et d'imagerie qui permet de faire le

bon diagnostic, poursuit le profes-
seur Donal, Chaque centre dispose
aussi d'un référent dont la mission
est de diffuser I'information. » Un
rble également rempli par des asso-
clations de patients, dont I'associa-
tion frangaise contre I'amylose, affi-
liée a l'association internationale a
l'origine de la Journée mondiale.

Le bon diagnostic est d'autant plus
important que des traitements effica-
ces permettent de stopper la progres-
sion de la maladie : « De la chimiothé-
rapie pour les amyloses génétiques
et des médicaments pour celles
dites sauvages, précise le professeur
Decaux. Nous menons aussi des
recherches sur des nouveaux traite-
ments a base d'anticorps monoclo-
naux qui permettraient d'éliminer

ces dépots de protéines. »
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Vienne: au CHU de Poitiers, on aide la

recherche contre I'amylose, maladie rare
qui touche le rein

Publiéle 17/09/2021 304:25 | Mis A jour le 17/09/2021407:52

f v E] in =1 SANTE -POITIERS

Le PrFrank Bridoux.
©Phato NR

Questions au Pr Frank Bridoux, chafdu service néphrologie .
auCHU de Poitiers. Entrée gratuite
Qu'est-ce gue cette maladie rare appelée
amylose ?
« C'est plutdt un groupe de maladies dans lesquelles des
proteines mal fichues se déposent dans les organes,

¢chent leur bon f onncment Le: les plus
touchés sont lerein le coeur et le systéme nerveux
périphérigue. A Poitiers, on s'intéresse particuliérement a
Famylose AL qui touche le ceeur etlerein. Ce sontdes
fragments d’anticoros qui se déposent, un peu comme du
chewing-gum ou dumastic, cas'accroche. »
Comment peut-on traiter cette maladie ?
< Par chimiothérapie, ondétruit les cellules atteintes mais accélérer I4limination des dépdts, c'est
encore trop long. Au laboratoire, on bosse sur une molécule qui esten phase de test. »
Le nerf de laguerre, c'est donc de diagnostiquer la maladie le plus

rapidement possible... Quels sont les symptomes ?

< Ladifficulté cest quil y 2 une myriade de symptomes communs : une grande fatigue, de

T, £l 't o da Nexict ides i di ts, la langue qui
grossit...La médiane de survie sans traitement est de douze meis. Quand il y aesscufflement, ce n'est
plus que six mois. »

Quand la maladie est soignée a temps, quel est le taux de réussite ?

« Prés de 90 % des malades s'en sortent. La cl¢, c'est vrai le di ic le plus rapid. ibl
Quand j'ai commencé a exercer. la durée de vie etaitde 12 mois. maintenant on est a8 ans,on
progresse. »

Quel est le profil des patients atteints d'amylose ?

« La moyenne d ge est de 60 ans. La gravité de 'amylose est fonctionde |a gravité de 'atteinte
cardiaque et plus on vieillit, moins le coeur fonctionne bien. =

C'est une maladie rare... Combien de patients sont touchés ?

+ En France, on détecte 700 nouveaux cas paran pour I'amylose AL. Au CHU de Paitiers, nous suivons
200 malades. Nous sommes centre de référence national depuis 2006. »

Une journée mondiale sera consacrée a cette maladie le 26 octobre

prochain, une mise en lumiére nécessaire 7

+ Oui, il nous faut plus de moyens pour progresser encore plus vite dans un diagnostic precoce. Utiliser
des techniques modemes. cela aun prix. Nous avons eu récemment 300.000 € de la part de I'Agence
nationale de la recherche (ANR) dans le cadre d'un appel doffres auquel nous avons répondu. Mais (I
nous faut bien plus. Et pour que l2s gen: d. il faut qulils dent parler de cette maladie rare,

ceseralecasle 26 octobre prochain aveclamobilisation de 18 pays. »
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Val-de-Marne

A I'hépital Mondor de Créteil, Eric-Emmanuel Schmitt
devient le porte-voix des malades « du cceur de pierre »

L’écrivain a rencontré ce mercredi 4 'hépital de Créteil, qui accueille 'un des centres
nationaux de référence de 'amylose cardiaque, des soignants et patients luttant contre
cette maladie rare, dont il sera I'ambassadeur de la premiére Journée mondiale en
octobre.

Vivez dans un
condominium privé dans le
centre de Lisbonne
Crated, 071, L = ol S sencontre des sagrams et patients k crdog . EN SAVOIR PLUS
WP, oui Wébege B0 1K s L o
@ Par Marine Logrand
A

Tous leurs témoignages eommencent de la méme fagon. [1s étaient
A « fatigues », « essoufflés », « ne pouvant presque plus monter un
escalicr », alors qu'ils éaient trés bien portants jusqu'a présent.
Maxwell. gaillard sportif de 44 ans. faisait d'habitude « dix tours de

piste lors de ses entrainements de course & pied. Soudain, il ne pouvait
L plus en faire que trois », témoigne sa veuve. « J avais de I'eedéme aux
v pieds et pris du poids sans avoir changé de régime alimentaire »,

raconte un patient.
(]

Face 4 eux, ce mercredi, dans une salle du 12e étage de I'hopital Henri-
© Mondor (AP-HP) a Créteil, Véerivain et dramutarge Fric-Emmanue!
© Schmitt écoute sans dire un mot, ému par ces réeits de vies

chamboulées. Tous ces patients souffrent du méme mal : L apnlose

cardisgue, Une maladie rare qui transforme le coear en pierre et met
souvent trop de temps a étre diagnostiquée : quatre ans en moyenne,
avec une espérance de vie entre trois a cing ans sans traitement pour
les formes sauvages.
£}
4
| |
° (
® N
= ! ﬂ; =
'

Créwai, maveredi 30 jum X021

cardiacoe &1 booial Henr-Monder (IPHP), L4 L

L'auteur a été invité par |'Association francaise centre |‘amylose
{AFCA) a venir rencontrer a Henri-Mondor patients et soignants, car
il a accepté de devenir Fambassadeur international de la premiere

Vivez dans un
condominium privé dans le
centre de Lisbonne

Journée mondiale de Famylose, prévae le 26 octobre.

«C idu calcaire se déposait. A force, lapompe liche »
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onze ans : « L'amylose cardiaque est une maladie mortelle due a des
protéines qui s'agrégent comme des scoubidous et s'infiltrent dans nos
organes dont le eceur, qu'elle transforme en pierre. » « Clest comme si
du caleaire se déposait. A force, la pompe liche. Alors, on appelle le
plombier, & savoir le cardiologue », résume Steven, I'un de ses
collégues.

Alive auss| € d de Créteil virus Cristoli

© 0 <« 0

« L'enjeu est de faire le diagnostic le plus tot possible, insiste le
professeur Damy. Cette maladie a plusieurs formes : une héréditaire,
une autre liée 2 I'age et une liée a nne surproduction d’anticarps. Les
symptomes sont identiques, mais les trai s sont trés diffé

11 en existe qui marchent, s'ils sont pris précocement. D'ot T'idée de
nous aider a faire itre la

K

1o, Y

la faire r pour
obtenir des fi des rembours s de traitements, ete. Bt
pour que des chercheurs se lancent dans cette thématique. »

desigh athlétique
.(“Igvnn: i

« J'essaierai d'Btre votre voix »

11 n’en fallait pas plus pour i Eric-E 1 Scl trés
sensible au domaine médical : « Je suis honoré et touché, confie-t-il a
I'équipe du centre référent. Je ne connaissais pas cette pathologie.
Mais certains de mes proches sont atteints de maladies rares. Celles-ci
ne sont pas rares d'ailleurs car il en existe prés de 6000. L'amylose
cardiague souffre d'une non-visibilité, done d'un aceés difficile au
diagnostic. » Se tournant vers les patients, il résume : « Jessaierai
d'étre votre voix, »

simulez lefinancement

sortlist

FH & o & R
L3

Un nouveau Sortlist Y _:.3‘
pour les agences a

Quatre nouveaux modules adaptés
3 vos besolns

09 «n

Parmi les 6000 malades en France, on trouve tous les dges - « Le plus
Jjeune avait 28 ans », évoque le professeur Damy, souvent les larmes
aux yeux en songeant 4 ses patients déeédés, Toutes les catégories
sociales sont touchées, « du SDF au PDG d'une grande société »,
souligne-t-il, beaucoup d’Africains et Antillais pour 1'une des formes
de I'amylose, beaucoup de seniors pour une autre version.

Errance de diagnostic

L'errance de diagnostic touche guasiment toutes les personnes

atteintes, car les praticiens connaissent mal cette pathologie, ou n'y configurez-le
pensent pas. Parmi les témoignages recueillis ce mereredi, tous
avaient vu au moins trois ou quatre généralistes et spécialistes
differents avant que ne soit enfin posé le mot « amylose ». Et les
conséquences qui vont avec : chance de survie, traitements, dépistage e —
génétique de l'entourage... L OWBE Vo Envies

« Lors de la réunion d’ e, les médecins ont p les mots
« mort subite », Ils ont également parlé de chimiothérapie mais, moi,
je suis restée sur mort subite », raconte la veuve de Maxwell, le routier

©

sportif de 44 ans. C'est bien ce qui arriva & son époux en mars dernier.
« Son cceur a calé, Tl était devenu trop gros, 1l laisse derriére lui un
ado de 17 ans et une fillette de 6 ans. »

Dans la rubrique Val-de-Marne
* 2300 profs contractuels de |'académie de Créteil remerciés, un
rassemblement de soutien arganisé
* Orages du 19 juin: 32 communes reconnues en état de catastrophe naturelle &:}u\:ﬁwlmwo
dans le Val-de-Marne
® Mbuinie Deserts médicaux : ces soignants qui instalient dans les quartiers
stavorisés d'l f
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Le 26 octobre se tiendra ta premiére Journée mondiale de l"amylose. Une maladie
rare aux symotdmes peu specificues, Résutat, une errance diagnostique
importante synovpme de perte de chance. Car plus la prise en charge est précoce,
piLs "espérance de vie est élevée, R extste d'arlieurs oes centres ce rérérence
pour poser le bon diagnastic et proposer une prise en charge adaptée.

De quoi parle-t-on?

" Une amylose, ¢'est une mafedle rare oG certaines protéines vont s"accumuler et
e oépasel dans les organes ef |es thsus °, explique e Pr Amaud Jaccard, du
Service ¢'Hématologle Clinique ec de Thérapte Celiulaire (CHU Limoges), it
n'existe pas une mars plusieurs amyloses, - On parie par exemple d'amy(ose
transthyrétine, une forme rare et héréditalre lide & une mutation génétique.
Dans cette famille, la plus frequente s'appelle "amyiose portugalse caractérisée
par une atteinte neurologique et caraloque. ” 1L y a également L"amylose dite
“AAT T Elle est teujours (iée 4 des maladies infectieuses mal sofgnées et sévit
urtout dans les pays pauvres, Enfin, ["amylose a cheine [égére (AL) se caroctérise
por un exceés de production de fragments d'anticorps anormaux appelés chaine
Iégére_ line fols sur cent. cette chaine va s"emplier et se dépaser dans tes tissus
et les argones. * Autotal selon notre spécialiste, " environ 700 nouveoux cas
d’Amylote AL sont diognastiqués en France chaque année et 5 000 personnes
vivent aujourd bl evee. ”

NSAVOR P

Aterme, Uamylose AL va toucher ciIf érents organes vitaue, principalament le
corur et les reins, ot parfois le foie, la rate, le systbme nervewx et e tube
digestif. ~ Les deuy atteintes les plus fréquentes sont le corur ot (e reins. Le
patient risque alors de présenter des essoufflements, une fatigue, des troubles
du rythme. * insuffisance cardiaque est a principale canss de décés de
I"amylose AL. Salon le Pr Franck Bricoux du Service de Néphrologie, ée Dialyse et
de Transplantation Rénale (CHU Poitiers), ™ I'cedéme est le premier signe au

B Les tops de la semaine

@ Lus B Coramentie

Vie praticue - Conso. France

e Port-d2-Salars : les
victimes etaient originaires.
e Roder

Falts divers. Un mort ot doux
Diessés dans |a terrbie
collision sur la RD?11 a Pont-
de-5alars, la route coupée

Sebdarité. Atteinte dun
cancer tres rare, une mére
de femille en oppelle &
“Coeur de soignant 12°

Sclences et techniques. Le
CNRS recherche 10
candidats poar accuelllir le
bilod de UAveyrornaise Audrey
Dussutour
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niveau rénal. Sans traitement, fa maladie va matheureusement évoluer et
détrulre peu & peu le refn. S| la prise en charge est précoce, nous pourrons
normaliser les paramétres rénaux. *

L'objectif principal de la prise en charge de |'amylose AL consiste A ebtentr une
réponse hématalegique rapide et profonde, associée & un meilleur pronostic pour
les patients.

Réduire le délai avant le diagnostic, notamment pour
l'amylose AL

Comme pour de nombreuses maladies rares, 'un des problemes repose en effet
sur |"errance diagnostique. Un patient sur trois atteint d'amylose a chaine légere
devra consulter 5 médecins ou plus avant gue sa maladie solt diagnostiguée.
Cette errance dure au moins un an pour 72% des malades, resultant notamment
en une mortalité élevée lors de la premiére année sulvant le diagnostic {environ
30%). Afin de raccourcir ce délai, il est essentiel que les patients soient adressés
le plus précocement possible au Centre natlonal de référence pour l'amylose AL
et autres maladies par dépdts d'immunaglobines monoclonales (UNILIM).

Autre option proposée par le Pr Thibaud Damy, cardiclogue au CHU Henrt Mondor
de Créteil et responsable du centre de référence Amyloses Cardiaques,
“sensibiliser davantage les cardiologues a cette maladie et a son diagnostic. Pour
cela, nous devons développer la formation médicale continue et aussi organiser
des congrés. " De son cite le Pr Bridoux travaille avec son équipe * @
{'amélioration des techniques de biopsie rénale ofin d’obtenir des diagnostics
plus rapides. * C'est d'autant plus urgent que pour le Pr Dam omylose en
('absence de traitement est mortelle en Guelques semaines ou quelgues mois.
C'est une patholegle trés grave. Seuls un diagnostic précoce et une prise en
charge urgente permettent de sauver des vies, *

En France, les patients peuvent étre pris en charge au sein de structures
spécialisées. C'est le cas de VUNILIM : www.unilim.fr/cr-amylose-al/. Le fait
d*étre suivi dans le parcours de soins permet de bénéficier de la meilleure
expertise possible. D'autant, comme le conclut le Pr Jaccard, que ™ nous avons
réalise des progrés considérabies en termes de recherche et donc de prise en
charge, toujours 4 la canaition de détecter les patients le plus tot possible.”

Une association au plus prés des patients, des proches et des professionnels de
sante

L'asseciation francaise contre I'Amylose {AFCA) porte au niveau de I'Hexagone la
Journée mondiale du 26 octobre,

Cette Journée Mendiale est a la fois "aboutissement d’une ambition historique,
d'une attention et du concours de nombreux acteurs, mais aussi le signe trés
encourageant d'une cohésion internationale forte qui favorisera des effets
concrets dans la lutte contre cette maladie rare qu'est 'amylose ;: améliorer le
diagnostic, la prise en charge, motiver la recherche et |'accés aux soins, toutes
choses qui peuvent changer le cours de milliers de vies en France et a travers le
monde.

Sur leur site, vous retrouverez de nombreuses informations sur la maladie, les
centres de soins et la recherche. Toute une rubrique est dédiée au soutien des
proches et des patients. Des services pour les patients et les aidants sont proposés
par Uassociation afin d'accompagner les patients dans leur quotidien et les
difficultés qu'ils rencontrent. Pour plus d’informations : hitps://amylose.asso. fr/

Et pour davantage d'informations sur I"amylese, consultez le site du Réseau
amylose https://reseau-amylose.org/.

Vous pouvez également suivre le site https:/iwww. janssen.com/france/ ainst que
le compte twitter @JanssenFRA,
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Le service néphrologie du CHU est un centre de référence

Au service néphrologie, 1.000 biopsies sont analysées par an. En cing ans, le chiffre a doublé..

Le 26 octobre se tiendra la premiére Journée mondiale de |'amylose. Un coup de projecteur sur cette maladie
rare pour laquelle le CHU de Poitiers est a la pointe.

En France, seuls quatre centres sont référence sur la maladie rare appelée amylose (lire interview ci-dessous).
Trois en lle-de-France et le quatrieme est a Poitiers, au CHU. Cocorico! Tous les quinze jours, I'équipe du
service de néphrologie participe au comité de médecins. « Nous donnons des avis tous les jours et 5% de
notre activité se passent sur des demandes venant de I'étranger », indique le Dr Estelle Desport, néphrologue.
En cing ans, I'activité du service néphrologie, dirigé par le Pr Frank Bridoux, a doublé.

« Nous recevons désormais environ 1.000 biopsies a analyser par an », note le Pr Jean-Michel Goujon du
laboratoire d'analyses. Victime de son succes, le service néphrologie est trés sollicité (1).

Une biopsie, trois jours d'observation

Dans le laboratoire, on attend un nouveau microscope flambant neuf d'ici quelques semaines. « Celui-ci date
de 1996, on en prend le plus grand soin. S'il nous lache, c'est la catastrophe. » C'est-a-dire des centaines de
patients en attente d'un diagnostic, des protocoles a mettre en place qui se décaleraient...

« Une biopsie qui arrive entre nos mains, c'est trois jours pour l'observer et détecter de quel type d'amylose il
s'agit. » Une biopsie non invasive réalisée « sur les éléments les moins fragiles, & savoir la lévre ou la graisse
abdominale ».

Un médicament a I'essai

Une fois I'analyse faite et le diagnostic tombé, une chimiothérapie est mise en place ou une greffe du rein
quand la chimio n'a pas fonctionné. En attendant la greffe, c'est I'étape dialyse. En collaboration avec Limoges,
le centre de référence teste actuellement un médicament, « une grande premiére ». Au CHU de Poitiers, on
espére fortement « pouvoir étre partie prenante pour les tests de la phase 2 ». Un traitement médicamenteux
qui changerait la donne.

« Méme si dans 80% des cas, on arrive désormais a trouver une issue positive si le diagnostic a été fait t6t,
explique le Pr Bridoux, cet essai serait une avancée importante. » Dans la forme héréditaire de la maladie,
une thérapie génique

« arrive a bloquer le géne ». Le prochain espoir, « décrocher une levée de fonds importants pour passer a du
séquencage informatique de pointe ». Que I'analyse soit plus fine et plus rapide.

(1) C'est le Pr Touchard, il y a quelques années, qui a fortement agi pour la mise en place du centre de
référence de I'amylose au CHU, et dans le développement du diagnostic de cette pathologie. « Il effectue
encore aujourd’hui des vacations au sein du service de néphrologie », indique I'équipe.
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Diagnostiquer au PLUS TOT LAMYLOSE

Cette maladie qui se caractérise
par un dépot de protéines sur certains
organes, entravant leur bon

fonctionnement est encore peu connue.

aladie rare et mal con-
M nue, l'amylose a sa

«journée » le 26 octobre.
Le CHU de Nice est centre de
compétence dans cette patholo-
gie. Le D" 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 légeére
« 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 coeur. » En
moyenne, une personne sur

« Le patient peut étre
en rémission pendant
plusieurs années »

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 t6t 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-

Nos cetules ||
Fabriquent des | |1
protéines | o
Pratéine normaa
Protime

anormale
@ amyloide =

Ao lation das protires.
anmplcidi sous forme de
Tlsrste, SEructurey
insolubles et ngides

(Illustration Nihal Martis)

der le cceur. Des examens biologi-
ques peuvent dans le méme temps
révéler un pic monoclonal, c’est-G-
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 D" 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.

Actu

| Formes iocalisées |
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@ ” Myiogramme (sevylnse AL}
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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). »

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 'Associa-
tion Frangaise contre |'amylose sur https://amylo-
se.asso.fr/

Nouvelle
unité a
I’Adapei

Traitement

Photo doc Franz Chavaroche)

ne étude présentée en
U 2020 aI’ASCO (1) a ques-
tionné l'intérét, dans le
cas d’un cancer de la vessie mé-
tastatique, de prévoir une im-
munothérapie d’entretien avec
I’avélumab, aussitot apres le
traitement de premiére ligne,
pour maintenir 'efficacité de la
chimiothérapie.
Les résultats probants de cette
étude ont été présentés lors du
congres Onco UroVar, début oc-
tobre a Toulon, par le Dr Ophé-
lie Cassuto, oncologue médicale
a la clinique Saint-Georges a
Nice.

Une maladie
trés agressive

« Le cancer urothélial métastati-
que est une maladie tres agres-
sive a fort risque évolutif. La mé-
diane de survie des patients n’est
que de 14 a 15 mois. 1l est traité
avec une chimiothérapie conven-
tionnelle (cytotoxique avec des

- )

)

Du nouveau pour

. LE CANCER DE LA VESSIE

combinaisons a base de platine)
et, éventuellement, une immu-
nothérapie de deuxieme ligne
qui intervient en cas d’ineffica-
cité de la chimiothérapie ou de
récidive, explique d’abord I'on-
cologue. Alors que la chimiothé-
rapie détruit les cellules (cancé-
reuses) qui se renouvellent trop
rapidement,

limmunothéra-

« Elle permet

Trés bien tolérée

« L'immunothérapie d’entretien
avec l'avélumab présenté dans
létude intervient aussitot apres
la chimiothérapie, sans attendre
la récidive comme c’est le cas
pour une immunothérapie de
deuxiéme ligne. Elle est possi-
ble a condition que la chimio ait
permis un con-
trole de la ma-

pie va permettre ladie, c’est-a-
de booster le d'augmenter dirg_l_soi{ une
systéeme immu- . stabilisation,

nitaire  pour la survie gIObaIe soit une amélio-

combattre le
cancer » rap-
pelle-t-elle.

Un grand nom-
bre de patients
ne peut cependant pas accéder
a cette immunothérapie de
deuxiéme ligne parce que leur
état est déja trop dégradé, a
cause du cancer ou des comor-
bidités.

des patients
de 14 3 21 mois.»

ration des lé-
sions » poursuit
le Dr Cassuto.

Cette immuno-
thérapie d’en-
tretien est trés bien tolérée,
mais il existe des contre-indi-
cations (qui ne sont pas les
mémes que pour la chimiothé-
rapie), notamment pour les pa-
tients avec des maladies auto-
immunes ou sous immunosup-

Dans le cas d’un cancer urothélial métastatique,
une immunothérapie d’entretien peut étre
proposée juste apreés la chimiothérapie.

presseurs (par exemple les
patients transplantés).

Désormais
remboursée

Les résultats de I'étude sont
probants : « Limmunothérapie
d’entretien avec avélumab per-
met d’augmenter la survie glo-
bale des patients de 14 a 21 mois
» indique le Dr Cassuto.
L’avémulab a donc bénéficié
d’une autorisation de mise sur
le marché (AMM) en France
pour cette indication en janvier
2020 et elle est désormais rem-
boursée depuis quelques mois.
« C’est une bonne chose, con-
clut 'oncologue, car il y a un
réel besoin d’améliorer la sur-
vie globale de ces patients. »
C. MARTINAT
cmartinat@nicematin.fr

1- American society of clinical oncology, le
plus important congrés de cancérologie au
monde.
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u MALADIE RARE

Une Journée mondiale pour éclairer sur I'amylose

Le 26 octobre se tiendra la premiére Journée mondiale de
l'amylose.

Une maladie ra-
re « oli certaines
protéines vont
s'accumuler et
se déposer
dans les orga-
nes et les tissus
», explique le Pr
Arnaud Jaccard,
du Service
d'Hématologie
Clinique et de
Therapie Cellu-
laire (CHU Li- -
moges). potimarron Photo L'indépendant /Ghistaine CHAR-
Il mexiste pas TON

une mais plu-

sieurs amyloses. Intéressons-nous a celle appelée « amylose a
chaine légére (AL) qui se caractérise par un exces de produc-
fion de fragments d'anticorps anormaux appelés chaine légére.
Une fois sur cent, cette chaine va s'empiler et se déposer dans
les tissus et les organes. »

A terme, I'amylose AL va toucher différents organes vitaux . «
Les deux atteintes les plus fréquentes sont le cceur et les reins.
Le patient risque alors de présenter des essoufflements, une
fatigue, des froubles du rythme. » Linsuffisance cardiaque est la
principale cause de déces de I'amylose AL. Selon le Pr Franck
Bridoux du Service de Néphrologie, de Dialyse et de Transplan-
{ation Renale (CHU Paitiers), « I'cedeme est le premier signe au
niveau rénal. Sans traitement, la maladie va malheursusement
évoluer et détruire peu a peu le rein. Si la prise en charge est
précace, nous pourrons normaliser les parametres rénaux. »
En France, les patients peuvent étre pris en charge au sein de
structures spécialisees. C'est le cas du Centre national de
référence Amylose AL et autres maladies par dépots d'immu-
noglobines monoclonales : http://www.unilim.fricr-amylose-al/.
Le fait d'étre suivi dans le parcours de soins permet de
bénéficier de la meilleure expertise possible. D'autant, comme
lindique le Pr Jaccard, que « nous avons réalisé des progrés
considerables en termes de recherche et donc de prise en
charge, toujours a la condition de détecter les patients le plus
16t possible. » D'oll l'importance de réduire les délais avant le
diagnostic de la maladie.

+ D'Infos :

» Association frangaise contre lAmylose (AFCA):
hitps://amylose.asso.fr

» Réseau amylose :

htips://reseau-amylose.org

©Shutterstock
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Une journée mondiale pour éclairer sur I'amylose

«Une amylose, c'est une maladic rarc ou certnines proteines vont
s'accumuler et se deposer dans les organes et les tissuss, explique k
Pr Amaud Jaceard, du Service dhématologie clinigue et de therapie
cellulaire (CHU Limoges). Il n'existe pas une mais plusicurs amyloses.
«Onp.iepu’cxemplcd‘unylounﬂtnsﬁmﬂnc.unefumemu
hacdxmrchecamcmummgmm Dans cette famille, ls plus
fréguente s'sppelle Iamylose porlugaie carsclérisée par une atleinle
newrologique et cardinques 11 v a egalement I'nmylose dite "AA"
«Elle est toujours lice a des maladics infecticuses mal soignces ot sevit
smunlchmlcspnys pauvics. Eafin, l'anrybosc & chaine 1égere (AL)
se caracierse par um exces de production de lragmenis Centicoms
anormaux appeles chaine legere, Une fois sur cent, cefte chaine wa
s'empiler ot se deposer dans los tissus ot ks organes.» Au total sclow
notre speciadiste, wenviron T8 souvesas cas dAmylose AL sount
diagmostigues en I'rance chague ammée o0 5 DN personnes vivent
aujourdhoi avecs. A terme, l'amylose AL va toucher diffcrents organcs
vitaux, principalomeat e corur et les reins, ot parfois ke foie, la rate,
lesysdumm'rw:uxl:llclubcdlgemﬂ «La«i.uxulwﬂulupluu
Fraquentes sont le ooeur et les reins. Le patient risque abors de presentst
des essoufflements, une fatigue, des troubles du rythme.» Linsuifisance
cardiaque cst la principale cause de deces de lamylose AL. Selon
l:Prl'mncandmxdunmcedcuqihrolnme.dednlywcuh
mqﬂmmonmle(ﬂﬂ)?mm).«lcdunemleprm«m@ew
niveau renal. Sans traitement, la maladic va malheurcusement evolucr
el détruire pew a peu le rein. thpmeenchngewpmeoce 150US
pourrons normaliser les parametres renaux.» Lob;emfwmclpnl de
llpmmdmgcklmymnmmlobm“wponu
hematologique rapide et profonde, associee 2 un meilleur pronostic pour
les patients.

Reduire le delai avant le diagnostic

Comme pour de nombreuses maladies rares, I'un des problemes repase
en effet sur I'errance diagnostique. Un patient sur trois atteint d'amylose
a chaine legere devra consulter 5 medecins ou plus avant que sa
maladie soit diagnostiquoe. Cette errance dure su moins un an pour
72% des malades, resultant notamment en une mortalité élevee lors
de In premicre annee suivant ke diagnostic (environ 30%).23 Afin de
raccourcir oo delat, il est esseaticl que les paticats soient adresscs le plus
precocement possible su Centre national de référence pour lamylose
Al et autres muladies par depots Fimmunoglobines monoclonales
(UNILIM). Autre option proposce par I Pr Thibaud Damy, eardiologue
su CHU Heari Mondor de Cecteil ot responsable du centre de reférence
Armyhoses cardisgues, esensibaliser Gavantage les candiologues 3 celle
malaie et b «on digmostic. Pour cela, nans devims developper I
formntion medicale continwe cof aussi organiscr dos coagress. De
son cote le Pr Bridoux teavaille avee son éguipe «a l'amclioration
des Lachmgues de biopsie renale alin doblenir des diagnostics plus
rapidess. C'est datunt plus urgent que poar le Pr Damy « l'smylose en
I'abscace de traitement st mortelle en quelques semaines ou quelques
mois. Clest une pathologie tés grave. Seuls un diagnestic précoce et une
prise en charge urgente permettent de ssuver des viesw. En France, les
patients peuvent étre pris en charge au sein de structures specialisees.
Clest Je cas de I'UNILIM. Le fait d'étre suivi dans le parcours de
soins permet de béneficier de la meilleure expertise possible. D'autant,
comme le conclut le Pr Jaccard, que «nous avons realise des progres
considerables en termes de recherche et donc de prise en charge,
toujours 2 la condition de détecter les patieats le plus 1ot possibles.
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Amylose : 200 patients suivis au CHU

Questions au Pr Frank Bri-
doux, chef du service néphro-
logie au CIIU de Poitiers.

Qu'est-ce que cette maladie
rare appelée amylose ?

« C'est plutdt un groupe de
maladies dans lesquelles des
protéines mal fichues se dépo-
sent dans les organes, empé-
chent leur bon fonctioone-
ment. Les organes les plus
touchés sont le rein, le coeur et
le systéme nerveux périphé-
rique. A Poitiers, on s’intéresse
patticuliérement 3 lI'amylose
AL qui touche le coeur et le
rein. Ce sont des fragments
d'anticorps qui se déposent, un
peu comme du chewing-gum
ou du mastic, ¢a s’accroche, »

Comiment peut-on traiter
cette maladie ?

« Par chimiothérapie, on dé-
truit les cellules atteintes mais
accélérer I'élimination des dé-
pots, c'est encore trop long. Au
laborateire, on bosse sur une
molécule qui est en phase de
test. »

Le nerf de la guerre, ¢est
donc de diagnostiquer la
maladie le plus rapidement

Le Pr Frank Bridoux.

possibie... Quels sont les
symptdmes ?

« La difficulté c'est qu'il v a
une myriade de symptémes
communs ; une grande fatigue,
de l'essoufflement, des
cedémes... 1l existe aussi des
anomalies comme des saigne-
ments, la langue qui grossit.
La médiane de survie sans trai-
tement est de douze mois.
Quand il ¥ 3 essoufflement, ce
n'est plus que six mois, »
Quand la maladie est

soignée a temps, quel est le
taux de réussite ?

« Prés de 90% des malades
s’en sortent. La clé, ¢’est vrai-
ment le diagnoestic le plus rapi-
dement possible. Quand jai
commence a exercer, la durée
de vie était de 12 mois, mainte-
nant on est 4 & ans, on pro-
gresse. »

Quel est le profil des
patients atteints d’amylose ?

« La movenne d'dge est de
60 ans. La gravité de l'amylose
est fonction de la gravied de
l'atteinte cardiaque et plus on
vieillic, moins le coeur fone-
tionne bien. »

C'est une maladie rare..,
combien de patients sont
touchés ?

« En France, on détectie
700 nouveaux cas par an pour
Pamylose Al. Au CHU de Poi-
tiers, nous suivons 200 ma-
lades. Nous sommes cenire de
référence national depuis
20006. »

Une journée mondiale sera
consacrée A cette maladie le
26 actobre prochain, une
mise en lumiére nécessaire ?

« Oui, il nous faut plus de
MOyens pour progresser en-
core plus vile dany un diagnes-
tic précoce. Utiliser des tech-
niques modernes, cela a un
prix. Nous avons eu récem-
ment 300.000€ de la part de
I'Agence nationale de la re-
cherche (ANR) dans le cadre
d'un appel d’offres auquel novs
avons répondu. Mais il nous
faut bien plus. Et peur que les
gens donnent, il faut qu'ils en-
tendent parler de cette maladie
rare, ce sera le cas le 26 oc-
tobre prechain avec la mobili-
sation de 18 pays. »

Propos recueillis par D.BI.
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Rechoraner una achunise..
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cette maladie qui touche 10 000
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mortade sans traitement Une pathologle mal
CONNUE G0N WS 1) Prarbles Journds mosdine

MAVILLE VITRE 26/10 B oo -

avec une suspicion d'amylose
cardiaque », assure ls professeur Erwan Donal,
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dépdts de protéines insolubles & la surface les organes. Aussi bien le cosur que les reins, is fole, les
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Uamylose toucherail prés de 10 000 parsonnes pa an en France. Elle peul prendre es formes plus

reres. « L'amylose héréditaire touche environ 500 personnes par an », expbque |s profosseur
Olivier Deceux, hématologue au CHU de Rannas.

= 1ly & aussl des formes (NMaMMAtolmes. O Ne CONNAKAIT pas bien cetle malidis Jusqu's ces
demitres anndes. » Ses symplomes. asses COMMUNG CoMme des essouements oo des doleurs

digeativen re faciitent pea son dagooatic, notammeant per des mddecins gindmliates, pas louious
Informés de I'exiatence de cotte pathologio.

Oos traitsments efcaces

« Dans les centres de compétences (seize en France), que I'on retrouve surtout dans les CHU, n
ous disposons d'un plstesu technique ot diimagerie gui permet de faire e bon disgnostic,
poursuit le professeur Donal, Chaque centro dispose aussl d'un référont dont la mission set do
diffuser linformation. » Uin rSle Ggalemant remph per des SRSOGANONS dé patients, dont
rassociation francalse_contre Iamyiose. affiiiee A association intemationaie A Forging de_ia
joutnte mondiale.
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Nouveau Supra Lift & Curl Mascara
Le m acin pour Un = offet N up® « sur les cils.

rncend by @ratee

L9 BN Glagnosbe sl 0 RUBNNE DI IMpOMANE que s il lenents efficaces Decmetent e sopper s
wogression de la maladie: « De la chimiothéraple pour les amyloxes géndtiques of des
médicaments pour celles dites sauvages, précise (e professeur Decaux. Nous menons auss! des
recherches sur des nouveaux baltements & base d'anticorps monoslonaux qul permettralent
@'éliminer cos dépdts de protéines. »
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Accueil - Bomsplans  Bonasavolr  Le 26 octobre ce sara la journée mondiale de Famylose MARD] 26 OCTOBRE 2021
LE 26 OCTOBRE CE SERA LA JOURNEE MONDIALE DE LAMYLOSE LES NOOVELLES DEDEMAIN

orld/—\

Day

L'Avenir en

L'ETUT A SAVON
Lamylose est une maladie rare et au diagnostic complexe & établir. Elle est totalement méconnue du grand public mais, et c'est un peu plus Zéro déchet
Inquiétant, elle I'est également de la majorité des professionnels de santé. 100% frangais

Sans plastique

Prpy £conomique

World Amvbldmu Day Respecte |a planéte
Pour sa premiére édition, en 2021, la Journée de 'Amylose org: par Amyloi Alliance et les organisations de patients dans Garantie S ans
plus de 18 pays, souhaite alerter sur I'errance diagnostique des patients qui dure en moyenne 4 ans. Découvrir I'Etul & Savon

1l est essentiel de mieux faire connaitre la maladie pour bénéficier d'une meilleure prise en charge et d'un accés plus rapide aux soins,

Un site & visiter : www.worldamyloldosisday.org
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LE GENERALISTE - 27/10

‘5 Le Généraliste 27 oct.
“«*”  @LeGene_hebdo

Classiguement présentée comme une maladie rare, ' amylose pourrait s'avérer assez fréquente et
nécessiter un dépistage plus systématique par les MG et les cardiologues. Le Pr Thibaud Damy du
@Reseau_ Amylose fait le point sur cette pathologie R #abo legeneraliste.fr/actu-medicale/...
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THIBAUD DAMY - 27/10

44t Thibaud DAMY 27 oct.
W @ThibaudDamy

First international Amyloidosis Day. All around the world. A great event to watch® /. 'o
@Reseau_Amylose @AmyloidosisA @AfcaContact @ISA_Amyloidosis @AmyloidosisDay
@amyloid_papers @MayoAmyloid youtube.com/channel/UCC-VE...

®| 0 3 8 ¥ 20 M\,




RETOMBEES RS e

LAMYLOSE

JOHANA R. FAJARDO - 27/10

Johana R. Fajardo DNP
@JohanaFajardDNP

Featuring our MedStar Inpatient MD, APP, and Nursing teams wearing their best RED for World
Amyloidosis Day !!! Thanks for all you do (seen and unseen) @AfariArmahN @cjbither @fsheikh22
@MedStarHealth @AmyloidosisDay pic.twitter.com/NC1d58IH8n
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LE QUOTIDIEN DU MEDECIN- 26/10

Le Quotidien du Médecin 26 oct.
@leQdM

#Abonneés | Premiére journée mondiale de |'amylose : penser a cette maladie complexe, des traitements
sont disponibles. lequotidiendumedecin.fr/specialites/ge...
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Eric Emmanuel Schmitt @
le 26 octobre a 18:05 - 3

AMYLOSTORY SAISON 1 - EPISODE 1

Découvrez le témoignage interprété par le parrain de la journée
mondiale contre I'Amylose : Eric-Emmanuel Schmitt !

Le dramaturge et écrivain interprete le témoignage d'un patient
souffrant d'une amylose h-ATTR qui exprime son histoire du début
des symptomes a sa vie aujourd'hui. ... Afficher la suite

that our life

was different

@u;ﬂ 251 26 commentaires 72 partages
o) J'aime () Commenter &> Partager
LE LIEN :

https://www.facebook.com/ericemmanuel.schmitt/videos/591731745392576/? cft [0]=AZWHIwZkvdFQrUo
4XjivgPOVaOYgOfiiDFcn6QOFkgXWmvt9b jwCIkXN6Jw7cdsA7tWIQGzfG-
3mxy9yfQO6kNRId1ZEOQ4D1iZKaTx40DPGiMKLvJOVmM9clHND 1f5bagf9RaqgUUujJt29LI3PjOSR80sGIXzlgmRBnV6)J
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https://www.facebook.com/ericemmanuel.schmitt/videos/591731745392576/?__cft__%5b0%5d=AZWHIwZkvdFQrUo4XjivqP0VaOYg0fijDFcn6Q0FkqXWmvt9b_jwC9kXN6Jw7cdsA7tWfQGzfG-3mxy9yfQ06kNRld1ZEO4D1jZKaTx4oDPGjMKLvJOVm9clHnD_1f5bagf9RqgUUujJt29Ll3PjOSR8OsGlXzlgmRBnV6JXqqV-BYYa1cYc14FI_1_ZOXLP1-U&__tn__=%2B%3FFH-R
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ERIC EMMANUEL SCHMITT FACEBOOK- 26/10

Eric Emmanuel Schmitt @
le 26 octobre 3 17:46 - Q

JOURNEE MONDIALE DE L'AMYLOSE.

" Une Journée mondiale de I'amylose est excessivement importante.
Elle va permettre au public de connaitre cette maladie. Elle va
permettre aux soignants de montrer leur travail, d'exposer aussi
leurs besoins, leurs demandes car ils sont encore peu nombreux a
soigner cette maladie et ils manquent de moyens pour le faire."

Association francgaise contre I'amylose... Afficher la suite

N b s
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Jouer g
, | almost want to say that it is
: 0:07/4"]8 = A3 {1V el :\;1\1 ;\ill;
OF0 190 4 commentaires 37 partages
05 J'aime () Commenter ¢ Partager

Les plus pertinents »
LE LIEN :

https://www.facebook.com/ericemmanuel.schmitt/videos/1510064129351001/? cft_ [0]=AZWncDY_kdnGy -
VYtwOsTPTcamgpTDHzyrhX438T6dD4keKKBROMOZt3xOWUWrh8gRv9Cmg-

pJYBtoHpFDrHBSWwseJHT3wd2l VIgh8g8ZJWvv6qvpjFsaW LQXBEK-

exeK840S5PuweiEP512 ObIA2AYKwg5MaFJNkfwhvpHQ
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https://www.facebook.com/ericemmanuel.schmitt/videos/1510064129351001/?__cft__%5b0%5d=AZWncDY_kdnGy_-VYtw0sTPTcamqpTDHzyrhX438T6dD4keKKBROmOZt3x0WUWrh8gRv9Cmg-pJYBtoHpFDrHBSWwseJHT3wd2I_Vlgh8g8ZJWvv6qvpjFsaW_LQXBEK-exeK84OS5PuweiEP512_ObIA2AYKwg5MaFJNkfwhvpHQFnBLceYLofZvV3KoQowZLI&__tn__=%2B%3FFH-R
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ERIC EMMANUEL SCHMITT FACEBOOK- 25/10

Eric Emmanuel Schmitt @
le 25 octobre 214:28 - @

Demain, Journée mondiale de I'amylose.

26 |World Amyloidosis Day
LIVE

2021 |[FACEBOOK LIVE

f JOIN US!

World Amyloidosis Day
le 25 octobre 2 13:57 - &

Tomorrow is the big day!¢ s#WorldAmyloidosisDay
Don't miss our Facebook Live at 2pm (CET Time-Paris)!(*)
See you on our Facebook page!
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LISA MENDELSON - 26/10

l Lisa Mendelson 26 oct.
@lis589

Happy World Amyloidosis Day ! So proud to be part of @BU_Amyloidosis working to cure this disease
since it was founded in 1960.
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PFIZER FRANCE - 26/10

“=w\ Pfizer France
(é) @Pfizer_France

[#AmyloseCardiague] Pour la #Journéemondialedelamylose, les équipes #Pfizer ont comptabilisé pres
de 8000 km lors de la Course Solidaire de I' @AfcaContact pour soutenir les patients et mieux faire
connaftre cette #MaladieCardiaque rare.

#WorldAmyloidosisDay pic.twitter.com/LvAm9VZhus
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PFIZER FRANCE - 26/10

“a\ Pfizer France
(§) @Pfizer_France

[#AmyloseCardiaque] En cette 1ére #Journéemondialedelamylose, #Pfizer poursuit son
#EngagementPatient pour faire connaitre cette #MaladieRare.

® Découvrez la mini-série « Si le coeur vous en dit » avec @AfcaContact
Bspr.ly/6011JrsMX

#WorldAmyloidosisDay

PP-GIP-FRA-0195

39m
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MARIH- 26/10

MaRIH 53m

ki .
@°Filiere_MaRIH

[Journée mondiale de I' Amylose # |

Evénement | Retrouvez dés maintenant et en direct les webinaires de la journée mondiale de I'amylose
en vous inscrivant gratuitement sur cette page : urlr.me/9wbMt

#événement # amylose #journée #mondiale #maladies #rares #AFCA pic.twitter.com/6qlZReHyvR

26 OCTOBER

WELCOME

Webinar AL Amyloidosis
starts at 17.00

Amyloidosis

» This is a webinar, so you are not able to see or hear the other participants.
If you have questions to the speakers, please ask them in the chat and choose the option

~

‘address to everyone’ so all participants will see the questions.

haematologist, UMC Utrecht, the Netherlands

17.00 Welcome and Introduction by &

17.05-17.%0 Daratumumab, Andromeda study and drug approval,

17.40-18.05 Patient experience with Daratumumab, .

18.05 18.40 Supportive care & symptom management, - , heamatologist, Mayo Clinic, Rochester, Minnesota, USA

18.40-19.10 New developments in drug development by , Senior lecturer/honotary consultant haematologist,
University College London, United Kingdom

19.10-19.15 Wrap up of the AL Amyloidosis webinar
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CHU DE POITIERS- 26/10

:\w CHU de Poitiers 3h
~7 @CHU_de_Poitiers
2 #0nPrendSoinDeVous | Aujourd'hui, c'est la 1&re journée mondiale de |'# amylose .

. Le CHU de Poitiers fait partie de l'unique centre de référence en France pour |'amylose AL, qui
touche majoritairement les reins et le coeur.

chu-poitiers.fr/amylose -diagno...

»| 0 3 0 9?1 Y
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ALLODOCTEURS- 26/10

Allodocteurs

19h
@Allodocteurs
Ce mardi est la journée mondiale de I'amylose. ;=
#amyloses
allodocteurs.fr/maladies-coeur...
B0 231 L M X

M Add a comment...

POST
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LE GENERALISTE- 26/10

A~

& Le Généraliste 12h
“”  @LeGene_hebdo

Classiquement présentée comme une maladie rare, |4 amylose pourrait s'avérer assez fréquente et
nécessiter un dépistage plus systématique par les MG et les cardiologues. Le Pr Thibaud Damy du
@Reseau_Amylose fait le point sur cette pathologie Y #abo legeneraliste.fr/actu-medicale/...

wWo t0 @1 %

ad Add a comment... POST
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PFIZER CANADA- 26/10

@ Pfizer Canada 3h
@PfizerCA

Le 26 octobre 2021 marque la toute premiére Journée mondiale de I'amylose, qui vise a accroitre la
sensibilisation a cette maladie rare et complexe, a peine connue du public et des professionnels de la
santé. Pour en savoir plus, visitez madhattr.ca

@hATTRCanada pic.twitter.com/zmZdp9CLMW
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AMANDA S-MAIN-26/10

Q Amanda S-Main g
: @AjSM10
#Worldamyloidosisday Today | am supporting world Amyloidosis Day - who else is supporting ?

Amyloidosis is a rare disease and awareness is low - please help by RT and visiting
worldamyloidosisday.org pic.twitter.com/uFyNOZU2Z5

26™ OCTOBER 2072]

LKSUPPORT
WORLD
AMYLOIDOSIS

DAY

WORLDAMYLOIDOSISDAY.ORG

Amyloidosis

e




RETOMBEES RS

LAMYLOSE

ERIC EMMANUEL SCHMITT FACEBOOK- 31/07

Eric Emmanuel Schmitt @
31juillet - @

JOURNEE MONDIALE DE L'AMYLOSE - 26 OCTOBRE 2021

Plus d'informations sur : https://www.worldamyloidosisday.org
https://www.worldamyloidosisday.org/fr/temoignages/
Association frangaise contre I'amylose... Afficher la suite

o

¥

OS’EO 84 3 commentaires 19 partages

[C) J'aime D Commenter ~ Partager

Les plus pertinents =

LE LIEN :

https://www.facebook.com/ericemmanuel.schmitt/videos/3996138233842713/? cft _[0]=AZVZ8i0
kWLAzKBrPMYEFECCGZitwe4lfYxcc3DxdIt0340ncwZ1gaBINIb86TIW7Tz bFOPQMolEQfat8DiFtAGPYR
BmbI-NmNdkIBp [BzOyVdfhys8vAVbSbgMtooGsd97vglsRIMASG5iPCeOBAlIcGOQVhJEQNCE6IKSIWVhj-
zQl1nl _YQhbytzrx2buzy-c& tn  =+%3FFH-R



https://www.facebook.com/ericemmanuel.schmitt/videos/3996138233842713/?__cft__%5b0%5d=AZVZ8i0kWLAzKBrPMYEFECCGZitwe4lfYxcc3Dxdlt0340ncwZ1gaBINIb86TJW7Tz_bFOPQMo1EQfat8DiFtAGPyRBmbI-NmNdklBp_lBzOyVdfhys8vAVbSbgMtooGsd97vg1sRJMASG5iPCeOBAlcG0QVhJEQncE6IKSIWVhj-zQ1nI_YQhbytzrx2buzy-c&__tn__=%2B%3FFH-R

CONTRE
LAMYLOSE

ERIC EMMANUEL SCHMITT FACEBOOK- 02/07

Eric Emmanuel Schmitt @
g 2juillet - Q

LES GRANDES RENCONTRES - VICHY.

Eric-Emmanuel Schmitt participera ce dimanche 4 juillet au Palais

des congres de Vichy a 14h30 aux grandes rencontres organisées
par la Ville de Vichy.

ENTREE LIBRE.... Afficher la suite

RETOMBEES RS =)

AGENDA.VILLE-VICHY.FR

Les grandes rencontres 2021, avec En savoir plus
Eric-Emmanuel SCHMITT

OO 322 2 commentaires 19 partages
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ERIC EMMANUEL SCHMITT FACEBOOK- 04/07

Eric Emmanuel Schmitt @
4 juillet - Q

« J'ESSAIERAI D'ETRE VOTRE VOIX»

Eric-Emmanuel Schmitt a rencontré a I'hopital de Créteil, qui
accueille I'un des centres nationaux de référence de I'amylose
cardiaque, des soignants et patients luttant contre cette maladie
rare, dont il sera 'ambassadeur de la premiéere Journée mondiale en
octobre.

Plus d'informations sur : https://www.worldamyloidosisday.org...
Afficher la suite

LEPARISIEN.FR

A I'hépital Mondor de Créteil, Eric-Emmanuel Schmitt
devient le porte-voix des malades « du coeur de pierre »

O§O 257 8 commentaires 24 partages

LE LIEN :

https://www.leparisien.fr/val-de-marne-94/a-lhopital-mondor-de-creteil-ericcemmanuel-
schmitt-devient-le-porte-voix-des-malades-du-coeur-de-pierre-30-06-2021-
Q4QTYJLVRRCZDHJDAYRROS2I5U.php
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https://www.leparisien.fr/val-de-marne-94/a-lhopital-mondor-de-creteil-eric-emmanuel-schmitt-devient-le-porte-voix-des-malades-du-coeur-de-pierre-30-06-2021-Q4QTYJLVRRCZDHJDAYRROS2I5U.php
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ERIC EMMANUEL SCHMITT FACEBOOK- 21/06

Eric Emmanuel Schmitt @
21juin - Q

JOURNEE MONDIALE DE L'AMYLOSE - 26 OCTOBRE 2021

" Plus les maladies sont rares, plus nous devons agir collectivement.
Nous avons le pouvoir, en nous mettant ensemble, de renverser le
destin. L'amylose avance masquée, ne manifeste d'abord aucun
handicap extérieur tandis qu'elle s'attaque insidieusement a nos
organes. Actuellement, il faut presque quatre années pour obtenir
un diagnostic, quatre années ou le patient souffre doublement, de
douleur et d'isolement. Ce temps est d... Afficher la suite

Ambassadeur de la

Journée Mondiale
de I'Amylose

26™ OCTOBER 20

( Amyloidosis
2 g

20 commentaires 173 partages
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ERIC EMMANUEL SCHMITT INSTAGRAM- 21/06

& ericemmanuelschm « Abonné(e) ...

g ericemmanuelschmitt_officiel &
JOURNEE MONDIALE DE L'AMYLOSE -
26 OCTOBRE 2021

" Plus les maladies sont rares, plus
nous devons agir collectivement. Nous
avons le pouvoir, en nous mettant

Ambassadeur de la ensemble, de renverser le destin.
Journée Mondiale L'amylose avance masquée, ne
' manifeste d‘abord aucun handicap
de I Amylose extérieur tandis qu'elle s'attaque
insidieusement a nos organes.
Actuellement, il faut presque quatre
années pour obtenir un diagnostic,
] . quatre années ol le patient souffre
( AvaOIdOSIS doublement, de douleur et d'isolement.
\‘_/ Ce temps est du temps perdu, car il
crée de la détresse et retarde 'accés a

26™ OCTOBER
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= Aimé par world_amyloidosis_day et
331 autres personnes
21 JUIN

@ Ajouter un commentaire...
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CONTACT :

Magali Faget
06.43.47.46.51
magali.faget@mlle-pitch.com



