
Amylose digestive :
du diagnostic au traitement

Généralités

D�ecrite en 1853, l’amylose corres-
pond �a l’agr�egation pathologique de
prot�eines, du fait d’un d�efaut de
repliement. Apr�es Rokitanski, c’est
Rudolf Virchow qui a �et�e le premier �a
d�ecrire ce qu’il a appel�e la substance
amyloı̈de. Celle-ci peut se d�eposer
dans l’ensemble des principaux orga-

nes (rein, cœur, peau, syst�eme ner-
veux central et p�eriph�erique) y
compris les organes digestifs (œso-
phage, estomac, grêle, côlon, rec-
tum, foie, rate, pancr�eas) [1].
L’amylose est une entit�e rare mais
importante �a connaı̂tre pour le gastro-
ent�erologue, qui doit savoir l’�evoquer
devant certains tableaux cliniques
afin d’�eviter qu’elle soit ignor�ee ou
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R�esum�e
L’amylose est une maladie rare, caract�eris�ee par un d�epôt extracellulaire de
substance amyloı̈de dans les tissus. On distingue plusieurs formes selon le type de
prot�eine fibrillaire impliqu�ee avec pour chacune d’entre elles une expression
clinique et un traitement propre. Le diagnostic est histologique : apr�es coloration
au Rouge Congo, on observe une bir�efringence pathognomonique en lumi�ere
polaris�ee. L’atteinte gastro-intestinale et h�epatique est fr�equente et peut parfois
repr�esenter un mode d’entr�ee dans la maladie. Il est important de savoir
l’�evoquer devant tout tableau inexpliqu�e de troubles de la motricit�e
œsophagienne, de diarrh�ee chronique, devant une malabsorption inexpliqu�ee,
une pseudo-obstruction intestinale ou une h�epato-spl�enom�egalie pour traquer
les atteintes extradigestives, et proposer au plus vite un traitement �etiologique.
Cependant, le pronostic reste sombre et est avant tout conditionn�e par les
manifestations cardiaques et r�enales.

n Mots cl�es : amylose, diarrh�ee, malabsorption intestinale, pseudo-obstruction intestinale

Abstract
Amyloidosis is a rare entity featured by a misfolding of protein pathology,
defined by an extracellular amyloid deposition in tissues. Each amyloidosis is
distinguished by the type of fibrillar protein involved, and each form has its own
clinical features and treatment. The diagnosis is based on histology after Red
Congo staining, polarized light shows a green birefringence which is patho-
gnomonic. Gastrointestinal and hepatic involvement is frequent, and may be the
first symptoms of the disease. Thus it is important to think about amyloidosis in
case of unexplained clinical presentation as motility disorder, chronic diarrhea,
unexplained intestinal malabsorption, intestinal pseudo-obstruction, or hep-
atosplenomegaly to look for extradigestive impairment and to start a treatment
as quickly as possible. Nevertheless, the prognosis remains poor, and mainly
depends on cardiac and renal failures.
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diagnostiqu�ee tardivement, �a un stade d�ej�a avanc�e
(m�ediane de 7 mois entre le d�ebut des symptômes et le
diagnostic d’amylose gastro-intestinale [1, 2]).

Physiopathologie

Quel que soit le type d’amylose, il s’agit d’un d�epôt
extracellulaire de substance amyloı̈de par accumulation de
prot�eines fibrillaires, sous forme de feuillets bêta pliss�es
(forme de structure secondaire des prot�eines), anti-
parall�eles et insolubles. Ces prot�eines vont ensuite se
polym�eriser pour former des microfibrilles qui vont �a leur
tour s’associer sous forme de deux h�elices, formant ainsi
une fibrille.
Cette accumulation de substance amyloı̈de peut être
secondaire �a un exc�es de synth�ese des prot�eines pr�ecu-
rseurs (amyloses AA et AL) ou �a un d�efaut d’excr�etion par
mutations h�er�editaires (amylose ATTR) ou acquises (amylose
s�enile), voire les deux.
La substance amyloı̈de est compos�ee :

– pour 90 % de prot�eines fibrillaires variables d�erivant de
pr�ecurseurs et d�eterminant le type d’amylose (au total au
total une vingtaine) ;
– pour 10 % de prot�eines de la matrice qui sont, elles,
constantes :
� la substance P (d�eriv�ee de la pentraxine, qui se lie �a tout
type de pr�ecurseur amyloı̈de et stabilise leur structure
tertiaire),
� les glycosaminoglycanes, essentiellement les h�eparanes
sulfates, compos�es d’une chaı̂ne de polysaccharides et
d’un noyau prot�eique,
� l’apolipoprot�eine E (liant du zinc, notamment dans la
maladie d’Alzheimer),
� l’amyloid enhancing factor.

Classification

L’amylose peut être syst�emique (impliquant plusieurs
organes) ou localis�ee (limit�ee �a un organe comme la
peau. . .). Les atteintes digestives ne concernent que les
amyloses syst�emiques. Actuellement c’est la classification
de Husby [3] qui est utilis�ee de façon consensuelle et qui
distingue les amyloses selon le type de pr�ecurseur (prot�eine
fibrillaire).
Parmi les plus fr�equemment rencontr�ees, on distingue :

– L’amylose AL ou amylose primitive, de loin la plus
fr�equente (500 nouveaux cas par an, soit 2/3 des cas
d’amylose en France), qui provient des plasmocytes
(population monoclonale issue des lymphocytes B
diff�erenci�es) et correspond �a une chaı̂ne l�eg�ere libre
d’immunoglobuline (Bence-Jones k ou l). Elle peut être

primitive ou associ�ee �a une dyscrasie plasmocytaire
(my�elome, maladie de Walderstrom. . .) ou une gamma-
pathie monoclonale b�enigne. L’amylose AL affecte
pr�ef�erentiellement le cœur (ce qui gr�eve significativement
le pronostic), le rein, le syst�eme nerveux p�eriph�erique, le
foie mais peut aussi toucher tous les organes, �a l’exception
du cerveau.
– L’amylose AA (associ�ee �a l’amylose). La prot�eine AA
r�esulte de la transformation de la prot�eine SAA (Serum
Amyloı̈d A Protein) synth�etis�ee en situation inflammatoire
par le foie sous l’influence de cytokines pro-inflammatoires
(IL-1, TNF et IL-6). On la trouve notamment au cours des
maladies inflammatoires (polyarthrite rhumatoı̈de, maladies
inflammatoires chroniques de l’intestin, spondylarthrite
ankylosante, lupus syst�emique), des cancers solides (rein. . .)
ou des h�emopathies malignes, et quelques infections
(tuberculose, ost�eomy�elites, abc�es pulmonaires. . .) [4].
L’atteinte r�enale est souvent au premier plan, avec une
prot�einurie aumoment dudiagnostic chez plus de 97 %des
sujets. On trouve �egalement fr�equemment des atteintes
spl�eniques, h�epatiques et gastro-intestinales.
– L’amylose h�er�editaire li�ee �a la TTR ou transthyr�etine
(ATTR) secondaire �a unemutation transmise selon unmode
autosomique dominant est r�ev�el�ee le plus souvent par une
atteinte nerveuse p�eriph�erique d’abord sensitive puis
motrice, ou du syst�eme nerveux autonome avec hypoten-
sion orthostatique, dysfonction �erectile, troubles du transit.
On trouve �egalement des atteintes cardiaques (moins
s�ev�eres que pour l’amylose AL). La transthyr�etine (ou
pr�ealbumine) est synth�etis�ee majoritairement par le foie, et
accessoirement par les plexus choroı̈des ou la r�etine.
– L’amylose s�enile, li�ee �egalement �a un d�epôt de
transthyr�etine (ATTR) mais non mut�ee. Les atteintes du
cœur, du cerveau, de la prostate, du pancr�eas, des tissus
mous et des tendons sont les plus fr�equentes.
– L’amylose Aß2M qui correspond �a unemol�ecule du CMH
de classe I. Il s’agit de la forme rencontr�ee chez les dialys�es
chroniques et qui touche en premier lieu les articulations.
Les fibrilles sont int�egralement constitu�ees de ß2M,
immunoglobulines relargu�ees par les membranes cellulai-
res puis catabolis�ees par le rein par filtration glom�erulaire.

Clinique

L’amylose int�eresse le gastroent�erologue pour trois raisons
principales :

– La substance amyloı̈de peut se d�eposer dans tous les
organes y compris l’œsophage, l’estomac, le grêle, le
côlon, le foie, la rate et plus rarement le pancr�eas.
– L’atteinte du syst�eme nerveux autonome peut être
responsable de manifestations digestives (pseudo-obstruc-
tion intestinale chronique, diarrh�ee chronique. . .).
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– Il existe une association avec les MICI puisque la prot�eine
A est relargu�ee en p�eriode d’activit�e de la maladie.

Il n’y a toutefois pas de corr�elation entre le degr�e
d’infiltration tissulaire et la s�ev�erit�e des symptômes.

‘‘
Le dépot de substance amyloı̈de peut être
observé dans tous les organes

’’Les principales manifestations extradigestives observ�ees en
cas d’amylose sont r�esum�ees dans la figure 1.

Manifestations digestives (figure 2)

Les atteintes du tube digestif sont secondaires �a deux
m�ecanismes, l’infiltration vasculaire et l’atteinte du
syst�eme nerveux autonome. On peut observer une
hypertrophie des glandes salivaires, ou une macroglossie
qui sont pathognomoniques de l’amylose AL et peuvent
être observ�ees dans 16-25 % des cas [5]. La macroglossie
peut être responsable de troubles de la mastication et
de la d�eglutition, causer une dysarthrie [6], des apn�ees
du sommeil voire une obstruction des voies a�eriennes
sup�erieures.

Pulmonaire :
* Nodulaire isolée ou multinodulaire :
toux, hémoptysie, épanchement pleural.
* Trachéo-bronchique : syndrome
obstructif, dyspnée, wheezing,
pneumonie, atélectasie.
* Alvéolaire : dépôts multifocaux
interstitiels avec dyspnée et toux.

Rénale :
* Dans 2/3 des cas d’amylose AL.
* Atteinte le plus souvent glomérulaire
(syndrome néphrotique) et parfois
interstitielle ou vasculaire.

Cutanée :
* Hémorragie intracutanée, des plis.
* Purpura ecchymotique en regard des
zones de frottement ou de traumatisme.
* Ecchymose périorbitaire en lorgnette.
* Papules (lichen amyloïde), vésicules,
plaques… Peut mimer une sclérodermie.

Articulaire :
* Synovite des grosses articulations
(genoux, chevilles, épaules) et petites
articulations des doigts.
* Dépôts para-articulaires de l’épaule,
hypertrophie visible « en épaulette ».

Cardiaque :
* ECG : micro-voltage, pseudo-nécrose,
troubles du rythme ou de la conduction.
* ETT : hypertrophie ventriculaire, aspect
hyperéchogène du myocarde, septum
interventriculaire ≥ 12 mm, dysfonction
diastolique, épanchement péricardique.
* IRM : réhaussement tardif sous-
endocardique.

Neurologique :
* Système nerveux périphérique (AL et
héréditaire) : infiltration nerveuse ou
compression par des dépôts amyloïdes ;
syndrome du canal carpien, neuropathie
axonale démyélinisante sensitive puis
motrice, bilatérale symétrique, débutant
aux membres inférieurs, parfois troubles
trophiques.
* Système nerveux autonome (ATTR et
AL) : troubles digestifs, dysfonction
érectile, parésie vésicale, hypotension
orthostatique...

Figure 1. Principales manifestations extradigestives de l’amylose.
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� Atteinte œsophagienne

Elle se manifeste classiquement par une dysphagie ou plus
rarement un reflux gastro-œsophagien. On trouve volon-
tiers des troubles de la motricit�e œsophagienne (60 %)
[7, 8] avec parfois une diminution du p�eristaltisme �a la
manom�etrie œsophagienne et/ou un d�efaut de relaxation
du sphincter inf�erieur, pouvant mimer un tableau
d’achalasie [9, 10]. Ces troubles moteurs sont dus �a la
fois �a l’infiltration des muscles lisses et stri�es par les d�epôts
amyloı̈des, mais aussi �a la neuropathie. Ils sont tr�es
fr�equents dans l’amylose AL. L’endoscopie est le plus
souvent normale, mais on peut n�eanmoins observer parfois
un aspect granuleux, polypoı̈de, une muqueuse friable ou

ulc�er�ee [7] voire une st�enose pseudo-tumorale dans les
formes les plus s�ev�eres. Les biopsies sont positives dans
environ 50 �a 70 % des cas, d’autant plus si elles sont
r�ealis�ees en zone macroscopiquement pathologique [7].

� Atteinte gastrique

Elle est plus fr�equente dans l’amylose AL mais reste rare
(8 %) avec seulement 1 %de formes symptomatiques [11].
Elle s’exprime cliniquement par des �epigastralgies, des
naus�ees et vomissements (qui sont n�eanmoins plus
souvent le fait d’une gastropar�esie par atteinte du
syst�eme nerveux autonome dans les formes ATTR), parfois
par une malabsorption responsable de diarrh�ee et plus

Macroglossie :
* Pathognomonique de l’amylose AL.
* Troubles de la déglutition, dysarthrie,
apnée du sommeil.

Foie :
* Ictère.
* Hépatomégalie à bord mousse.
* Rarement hypertension portale.

Pancréas :
* Hypertrophie glandulaire.
* Aspect pseudo-tumoral.
* Diabète insulino-requérant.

Intestin grêle :
* Hémorragie digestive.
* Pseudo-obstruction intestinale aiguë.
* Diarrhée chronique.

Œsophage :
* Dysphagie.
* Reflux gastro-œsophagien.
* Troubles moteurs œsophagiens.

Estomac :
* Épigastralgies.
* Nausées et vomissements.
* Rarement hématémèses.

Rate :
* Infiltration splénique.
* Splénomégalie.
* Rupture spontanée.

Côlon-rectum :
* Douleurs abdominales.
* Rectorragies.
* Sténoses, volvulus, syndrome
d’Ogilvie.

Figure 2. Principales manifestations digestives de l’amylose.
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exceptionnellement par une h�emat�em�ese. Sur le plan
endoscopique, on trouve un aspect semblable �a celui de
l’œsophage [7] (aspect granuleux (35 %)oupolypoı̈de, avec
des �erosions (62 %), des ulc�erations (16 %), unemuqueuse
friable (14 %). . .) ; pouvant �evoluer vers des formes
h�emorragiques avec h�ematomes sous-muqueux. La gastro-
scopie peut aussi être normale dans 30 % des cas mais
les biopsies sont le plus souvent positives (89 �a 95 %)
[7, 12].

‘‘
Sur le plan endoscopique, on peut observer
un aspect granuleux, polypoı̈de,

des érosions, des ulcérations, une muqueuse
friable et parfois des formes hémorragiques

’’� Atteinte du grêle

On peut observer :

– Une h�emorragie digestive, fr�equente, par suintement
h�emorragique secondaire �a l’isch�emie, �a la fragilisation
par infiltration des parois vasculaires digestives, ou bien
�a une ulc�eration de la paroi en regard des infiltrats
amyloı̈des.
– Une pseudo-obstruction intestinale aigu€e (majoritaire-
ment pour les formes AA ou ATTR) ou chronique (souvent
dans les formes AL ou Aß2M) par atteinte du plexus
myent�erique ou infiltration de la couche musculaire lisse.
– Une diarrh�ee chronique [13], tr�es fr�equente dans les
formes AA, par inhibition du syst�eme nerveux autonome,
colonisation bact�erienne chronique, malabsorption des
acides biliaires avec st�eatorrh�ee et perte de poids [2, 14]
voire une isch�emie secondaire �a l’infiltration vasculaire.

Comme pour toute atteinte grêlique, on peut avoir recours
�a l’ent�eroscopie ou la vid�eocapsule ; qui trouvent
�egalement cet aspect granuleux (70 % dans le duod�enum)
ou polypoı̈de, des �erosions (57 %) ainsi que des plis
�epaissis. Les biopsies sont presque syst�ematiquement
positives, surtout au niveau du j�ejunum [7, 12, 15].

� Atteinte colorectale

Observ�ee dans les formes d’amylose AL, AA et Aß2M. Elle
est li�ee �a une isch�emie pari�etale colique du fait des d�epôts
amyloı̈des dans la muscularis mucosae et dans la sous-
muqueuse. On trouve ainsi des tableaux de douleurs
abdominales, rectorragies, voire de st�enose, volvulus,
syndrome d’Ogilvie ou perforation. Les diagnostics
diff�erentiels sont les maladies inflammatoires, les cancers,
les colites isch�emiques et les colites microscopiques. En
endoscopie [7], on peut trouver �a nouveau un aspect
granuleux (34 %), une st�enose, une perte des haustra-
tions, un �epaississement muqueux des plis, voire un aspect

nodulaire, des polypes, des �erosions (11 %) ou des
ulc�erations (9 %).
Quelques cas d’�epaississement ou de calcifications
m�esent�eriques et r�etrop�eriton�eales sont �egalement d�ecrits
[16]. Les biopsies sont dans plus de 80 % des cas positives
[1, 7, 12].

� Atteinte hépatique

L’infiltration h�epatique est fr�equente, retrouv�ee dans
56 % des cas dans une s�erie de 84 autopsies de patients
porteurs d’une amylose. Toutefois parmi les patients
touch�es au niveau h�epatique, seuls 62 % �etaient sympto-
matiques [17]. L’atteinte du foie ne peut être confirm�ee
que par une biopsie h�epatique et est identifi�ee dans
l’amylose primaire ou secondaire. Il peut s’agir d’une
infiltration vasculaire, parenchymateuse ou mixte. Clini-
quement, elle se manifeste par un ict�ere et/ou une
h�epatom�egalie au bord mousse. Cette derni�ere n’est pas
sp�ecifique de l’atteinte h�epatique car une h�epatom�egalie
est retrouv�ee chez plus de la moiti�e des patients avec un
diagnostic d’amylose [1, 5, 17], a fortiori en cas d’insuffi-
sance cardiaque droite. L’hypertension portale secondaire
�a l’amylose est rare [18, 19].
Sur le plan biologique, on observe couramment une
ascension des phosphatases alcalines [1, 17], et parfois une
hypercholest�erol�emie, une hypoalbumin�emie et une
diminution du facteur X. L’hyperbilirubin�emie est facteur
de mauvais pronostic.

� Atteinte splénique

Une infiltration spl�enique est fr�equente (87 %) [17], avec �a
l’extrême, un risque de rupture spontan�ee. Toutefois la
spl�enom�egalie est plutôt rare, retrouv�ee dans 10 �a 30 %
des cas [1, 5].

� Atteinte pancréatique

Extrêmement rare, l’infiltration pancr�eatique doit être
�evoqu�ee devant une hypertrophie pancr�eatique sans
anomalie biologique associ�ee [20]. On la trouve essentiel-
lement dans l’amylose s�enile ou �eventuellement l’amylose
AL. Les d�epôts se forment au niveau des ilôts de
Langherans, ainsi qu’au niveau du tissu acineux [21] et
peuvent être responsables de diab�etes insulino-requ�erants.
Quelques cas de formes pseudo-tumorales ont �et�e d�ecrits
[22].

Association avec les maladies inflammatoires
de l’intestin

La pr�evalence de l’amylose (AA) chez les patients souffrant
de MICI est de 0,5 % [23], mais l’incidence est bien
plus �elev�ee parmi les patients atteints de maladie de Crohn
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(au moins 1 %) [24, 25] que parmi ceux suivis pour
rectocolite h�emorragique (moins de 1 pour mille) [23]. Le
d�elai m�edian entre le diagnostic de MICI et celui d’amylose
est extrêmement variable (de 1 �a 37 ans) [24, 26]. Les
facteurs de risque identifi�es sont les formes s�ev�eres, le sexe
masculin, le ph�enotype fistulisant, les l�esions anop�erin�eales
et les atteintes extradigestives [23]. L’atteinte r�enale est
�egalement tr�es fr�equente.

‘‘
La prévalence de l’amylose chez les
patients souffrant de maladie de Crohn

est d’au moins 1 %

’’
Examens complémentaires

L’objectif du bilan initial est de pr�eciser le type d’amylose,
quantifier les atteintes neurologiques, cardiaques ou
r�enales et pouvoir suivre l’�evolution de la maladie. Les
explorations sont repr�esent�ees dans la figure 3.

Histologie

La confirmation du diagnostic d’amylose est histologique.
Les biopsies seront guid�ees par la clinique, en proc�edant �a
la m�ethode de la moins �a la plus invasive. On privil�egiera les
biopsies des glandes salivaires, l’aspiration de graisse sous-
cutan�ee et �eventuellement les biopsies rectales profondes
emportant un �echantillon de la sous-muqueuse. Ensuite
peuvent être r�ealis�ees des biopsies ost�eom�edullaires,
œsophagiennes, gastriques, duod�enales ou colorectales
On r�eservera les biopsies r�enales, h�epatiques ou myocar-
diques en derni�ere intention compte tenu de leur risque
h�emorragique accru.
Au microscope optique, apr�es coloration au Rouge Congo
(indispensable au diagnostic), on observe notamment un
aspect dit « apple green » correspondant �a une bir�efrin-
gence en milieu polaris�e, tr�es sp�ecifique de la substance
amyloı̈de [27] (figure 4). En microscopie �electronique, on
peut distinguer des fibrilles h�elicoı̈dales. En diffraction aux
rayons X, on trouve la disposition pathognomonique en
feuillets bêta pliss�es perpendiculaires �a l’axe de la fibrille.
Il faut ensuite r�ealiser un typage par immunohistochimie
(anticorps anti-prot�eine amyloı̈de), immunofluorescence
sur pr�el�evement congel�e et plus r�ecemment « immuno-
gold » en microscopie �electronique, ou spectrom�etrie de
masse, afin de pr�eciser le type d’amylose.

‘‘
Le diagnostic d’amylose
est histologique

’’

Imagerie

Le bilan d’extension peut être �etabli par la scintigraphie au
composant P marqu�e �a l’Iode 123, qui vient se fixer sur les
fibrilles, mais cet examen n’est pas disponible en France.
Les autres examens ne sont pas sp�ecifiques (scintigraphie
osseuse au techn�etium avec fixation myocardique dans
l’ATTR, IRM cardiaque. . .).

Pronostic

L’�evolution de l’amylose est plutôt s�ev�ere, d’autant plus
que la destruction li�ee aux d�epôts amyloı̈des est souvent
irr�eversible. Le pronostic est plus sombre pour l’amylose
AL (m�ediane de survie variant de 6 �a 94 mois) [28] que
AA, notamment en cas d’atteinte cardiaque. Les facteurs
pr�edictifs de mauvais pronostic sont l’hyperbilirubin�emie,
la thrombop�enie, l’insuffisance cardiaque (avec troponine
T et NT pro-BNP �elev�es), l’an�emie, la perte de poids et
le nombre �elev�e d’organes atteints. Il n’y a pas de
corr�elation entre l’�etendue des d�epôts amyloı̈des et leur
toxicit�e.

Traitements

Étiologiques

Ils ciblent les prot�eines amyloı̈des et leurs pr�ecurseurs :
l’objectif �etant une diminution du taux s�erique de la
prot�eine pr�ecurseur afin de pr�evenir la formation des
d�epôts. L’efficacit�e clinique de ces traitements est le plus
souvent diff�er�ee.

� Amylose AL

L’atteinte cardiaque constitue une urgence th�erapeutique
et doit être cherch�ee syst�ematiquement. Le traitement du
clone plasmocytaire permet de r�eduire la prolif�eration
monoclonale responsable de la lib�eration de chaı̂nes
l�eg�eres amyloı̈des, notamment par l’association melpha-
lan dexamethasone qui reste la r�ef�erence en France ou
velcade dexamethasone en cas d’atteinte cardiaque. De
nouvelles mol�ecules sont disponibles (l�enalidomide et
bort�ezomib), toujours associ�ees �a la dexam�ethasone et
aux agents alkylants, sont actuellement �a l’essai plusieurs
mol�ecules, telle que le daratumumab qui cible les
plasmocytes.
On peut �egalement proposer une greffe de cellules souches
[29] chez les patients demoins de 65 ans enbon �etat g�en�eral
et en privil�egiant ceux n’ayant qu’un organe atteint
[30]. Les r�esultats sont concluants avec une m�ediane
de survie atteignant les 4,6 ans [31], mais du fait
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Signes généraux et extradigestifs
• Hémorragies péri-orbitaires (« yeux de raton-
   laveur »)
• Macroglossie
• Syndrome néphrotique « à gros reins »
• Insuffisance cardiaque avec hypertrophie
   cardiaque et microvoltage
• Dysautonomie
• Neuropathie périphérique axonale débutant par
   les extrêmités
• Syndrome du canal carpien
• Purpura     

Signes digestifs
• Diarrhée avec perte de poids
• Malabsorption
• Dysphagie
• Hémorragie digestive
• Vomissements
• Hépatosplénomégalie
• Élevation des phosphatases alcalines…

Suspicion clinique 

Biopsie des glandes salivaires accessoires, biopsie de la graisse sous-cutanée
Biopsies rectales profondes

Si échec et orientation clinique

Biopsie ostéo-médullaire, biopsies œsophagiennes, gastriques, duodénales,
colorectales, rénales, hépatiques, myocardiques 

Bilan spécifique en fonction
du type d’amylose 

Confirmation histologique
Coloration Rouge Congo 

Amylose AL
• EPP, IEPP, EPU, IEPU, ß2-
   microglobuline, dosage chaînes
   légères, myélogramme
• NT pro-BNP, ECG, ETT, cliché
   thoracique, troponine, échographie
   abdominale, bilan d’hémostase
• Selon le contexte : IRM/TDM
   cardiaque, scintigaphie cardiaque au
   Technicium, Holter ECG   

Amylose AA
• Échographie abdominale
• Protéinurie, créatinurie
• Enzymes hépatiques

Amylose ATTR
• Holter ECG, IRM
   cardiaque
• EMG
• Séquençage du gène
   TTR  

Figure 3. Principaux signes cliniques et explorations compl�ementaires �a r�ealiser en cas de suspicion diagnostique d’amylose.
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d’une fortemorbi-mortalit�e elle sera propos�eeuniquement
en seconde intention [32]. L’�evaluation de l’efficacit�e
repose sur la concentration en chaı̂ne l�eg�ere d’immuno-
globulines.

‘‘
L’atteinte cardiaque dans l’amylose AL
constitue une urgence thérapeutique

’’� Amylose AA

Le traitement repose sur le contrôle de l’inflammation,
notamment avec la colchicine (en diminuant la lib�era-
tion de SAA par les neutrophiles) pour la fi�evre
m�editerran�eenne familiale ; les antibiotiques dans les
infections, les bioth�erapies dans la polyarthrite rhumatoı̈de
et les MICI.
Le dim�ethyl-sulfoxide (DMSO) est �egalement utilis�e et a une
action sur les douleurs abdominales, la diarrh�ee et
l’ent�eropathie exsudative. Il permet une r�egression des
l�esions endoscopiques luminales, une diminution de la
prot�einurie et une am�elioration la fonction r�enale s’il est
administr�e �a un stade pr�ecoce [33].

� Amylose ATTR

La transplantation h�epatique reste le traitement de
r�ef�erence. La transthyr�etine mut�ee �etant produite par les
h�epatocytes, elle permet d’obtenir de bons r�esultats (77 %
de survie �a cinq ans pour la polyneuropathie familiale [34].
Cette option permet de limiter voire de stopper l’�evolution

en limitant la synth�ese des pr�ecurseurs, mais ne permet pas
de r�ecup�eration de la neuropathie install�ee (irr�eversible le
plus souvent).
Les stabilisateurs de transthyr�etine mut�ee, diflunisal
et surtout tafamidis (Vyndaquel1) peuvent être
prescrits pour ralentir le d�eficit neurologique p�eriph�erique
dans l’attente d’une transplantation h�epatique chez
des patients �a un stade pr�ecoce (stade 1) d’une
polyneuropathie symptomatique ou chez les patients
ayant une contre-indication �a une transplantation
h�epatique [35].
De nouvelles mol�ecules tr�es prometteuses sont �a l’�etude
[36, 37], notamment les ARN interf�erents, les oligo-
nucl�eotides antisens et la combinaison de doxycycline-
TUDCA (Tauroursodeoxycholic Acid), etc.
La r�eponse est avant tout clinique et parfois histologique.

� Toutes les formes : les anti-SAP

La SAP est une prot�eine pentam�erique qui contribue �a
la r�esistance des d�epôts d’amylose �a la prot�eolyse.
L’objectif est donc d’�eliminer la prot�eine SAP du sang
dans un premier temps, �a l’aide de la mol�ecule de
ch�elation, puis d’injecter des anticorps reconnaissant la
SAP au sein de la substance amyloı̈de, permettant un
recrutement secondaire de macrophages pour d�etruire les
d�epôts.

Symptomatiques

Ces traitements sont r�esum�es dans le tableau 1.

Figure 4. D�epôts amyloı̈des au sein de la sous-muqueuse rectale visibles apr�es coloration au Rouge Congo (Images : Dr �Emeline Durieux).
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Liens d’int�erêts : les auteurs d�eclarent n’avoir aucun lien
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Tableau 1. Traitements symptomatiques de l’amylose digestive.

Macroglossie très invalidante Résection partielle de la langue (exceptionnelle)
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T ake home messages
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fibrilles.
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