
16 17

LA PRISE EN CHARGE 
DE LA NEUROPATHIE 
AMYLOÏDE FAMILIALE1

PRISE EN CHARGE THÉRAPEUTIQUE :
Les objectifs de la prise en charge thérapeutique sont :

1 De proposer, dans la mesure du possible,  

un traitement anti-amyloïde.

2 D’initier, si besoin, des traitements 

symptomatiques.

3 De prévenir et traiter les défaillances 

d’organes.

4 De prévenir l’apparition d’autres cas de la 

maladie dans la famille (conseil génétique). 

Traitements anti-amyloïde
Il y a plusieurs traitements anti-amyloïdes visant à ralentir 

ou à stopper la progression de la maladie en empêchant 

et/ou réduisant la formation de dépôts d’amylose. Le 

choix du traitement dépendra du phénotype clinique et 

du stade de la maladie. 

Les traitements sont indiqués uniquement en cas 

de NAH-TTR symptomatique.

LA TRANSPLANTATION  

HÉPATIQUE

La transplantation hépatique permet de supprimer la 

principale source de protéine TTR mutée. Les indications 

sont exceptionnelles. La transplantation est indiquée 

uniquement chez le sujet jeune avec mutation Val30Met, 

après échec des traitements pharmacologiques.  

La maladie peut continuer à progresser après la TH en 

raison de la production de TTR « sauvage » amyloïdogène 

chez les patients à début tardif, la production persistante de 

TTR mutée dans l’oeil et dans le cerveau et la production 

de TTR « sauvage » amyloïdogène. 

Algorithme de traitement de la NAH-TTR. 
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Stade 2 
(marche avec aide)

Tafamidis 20 mg  ou  Patisiran
Inotersen

Transplantation 
hépatique

Patisiran
Inotersen

T
ra

ite
m

en
t 

sy
m

pt
om

at
iq

ue

Douleurs neuropathiques : gabapentine, amitriptyline, prégabaline
Troubles digestifs : lopéramide, métoclopramide
Insuffisance cardiaque : diurétiques, inhibiteurs de l’enzyme 
de conversion 
Hypotension orthostatique : midodrine, fludrocortisone
Arythmies : pacemaker, traitements pharmacologiques
Insuffisance rénale : hémodialyse
Amylose oculaire : vitrectomie, trabeculectomie


