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L’amyloïdose est caractérisée par le dépôt extracellulaire d’une protéine appartenant à une
famille de protéines partageant des propriétés tinctoriales similaires1-6. Ce dépôt anormal peut se
produire dans diverses maladies, telles que le myélome multiple, les polyneuropathies familiales et
le lichen amyloïde cutané primitif. On a manifesté récemment un intérêt accru pour cette maladie
en réalisant que ce dépôt d’amyloïde survenait également au cours du vieillissement et des mala-
dies neuro-dégénératives, comme la maladie d’Alzheimer et l’accident vasculaire cérébral3 , 4.
L’amyloïde n’est pas une substance unique chimiquement distincte. En fait, plusieurs types d’amy-
loïde ont été décrits. Cependant, la plupart partage certaines caractéristiques tinctoriales, incluant
la biréfringence vert pomme des préparations colorées au rouge Congo identifiable en lumière
polarisée, ainsi qu’une ultrastructure fibrillaire1-4.

Les dermatologues sont susceptibles d’être confrontés à l’amyloïdose dans l’un ou l’autre des
deux contextes cliniques suivants : les formes cutanées primitives plus fréquentes qui ont une évo-
lution bénigne, et moins fréquemment, comme manifestation cutanée d’une maladie systémique.
De nombreux organes peuvent être touchés dans l’amyloïdose systémique, causant une morbidité
et une mortalité élevées, ou le dépôt peut être limité à un seul site dans les formes limitées à un
o r g a n e ou localisées. Dans ce numéro de Dermatologie – Conférences scientifiques nous examinons
l’amyloïdose en général et plus particulièrement les formes cutanées et systémiques primitives.

É p i d é m i o l o g i e
Étant donné que la maladie n’est souvent pas diagnostiquée, les données épidémiologiques sur

l’amyloïdose systémique demeurent imprécises9. Les estimations de l’incidence aux É.-U. de l’amy-
loïdose systémique primitive varient de 1275 à 3200 nouveaux cas par année9. L’amyloïdose se
manifeste chez environ 15 % des patients atteints de myélome multiple et chez environ 5 % à 11 %
des patients atteints de polyarthrite rhumatoïde6. Elle est très rare chez les patients âgés de moins de
40 ans. L’âge moyen d’apparition est d’environ 65 ans. Il existe une légère prédominance masculine.

L’amyloïdose cutanée primitive a une prévalence mondiale et est fréquemment observée dans
les pays d’Asie du Sud-est 7. Le lichen amyloïde est plus fréquent chez les Chinois8, alors que
l’amyloïdose maculeuse est plus fréquente chez les habitants d’Amérique centrale et d’Amérique
du Sud9, chez les habitants du Moyen-Orient et chez les Asiatiques non Chinois. C e p e n d a n t , d a n s
le cas des Ja p o n a i s, cette statistique peut être artificiellement faussée. Leur habitude de se frotter
la peau vigoureusement avec une serviette ou une brosse en nylon, causant une « amyloïdose de
f r i c t i on» , peut partiellement contribuer à cette incidence élevée1 0. De plus, les sujets des photo-
types III et IV (peau foncée) développent plus fréquemment l’amyloïdose maculeuse et le lichen
a m y l o ï d e.

C l a s s i fic a t i o n
Bien qu’il existe différents types de classification, une méthode simple consiste à répartir cette

maladie complexe en deux groupes : systémique (généralisée) avec atteinte de plusieurs organes, et
limitée à un organe (localisée) avec des dépôts limités à un seul organe (tableau 1).

C e p e n d a n t , récemment les types de classification ont tendance à être fondés sur la nature
biochimique des protéines précurseurs impliquées (tableau 2)12.

P a t h o g e n è s e
Les protéines fibrillaires constituent le composant principal de l’amyloïde. L’amyloïde P (une

glycoprotéine plasmatique), les glycosaminoglycanes et la lipoprotéine apo E constituent les com-
posants secondaires. Environ 18 formes distinctes de protéines fibrillaires amyloïdes et leurs
précurseurs ont été identifiées. Celles-ci incluent la protéine AL (pour « amyloid light chains »), qui
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Amyloïdose cutanée primitive localisée
( A C P L )

L’ACPL est associée au dépôt d’amyloïde dans la peau
apparemment normale sans dépôts associés dans des
organes internes. L’amyloïdose maculeuse (AM), le lichen
amyloïde (LA) et l’amyloïdose biphasique sont les va r i-
antes les plus fréquentes.

Caractéristiques cliniques
Bien que l’ACPL soit classiquement subdivisée en

papuleuse (lichen amyloïde) et maculeuse (amyloïdose
m a c u l e u s e ) , les deux entités se situent en fait aux
extrémités d’un spectre clinique. Il existe également un
c h e vauchement apparent dans certaines lésions et chez
certains patients15-16.

La forme la plus fréquente d’ACPL est l’amyloïdose
papuleuse ou lichen amyloïde. Elle se présente généra l e-
ment comme une éruption prurigineuse persistante de
papules hyperkératosiques multiples, isolées mais qui
peuvent confluer et former des plaques, p r i n c i p a l e m e n t
sur les tibias12,15. Les lésions débutent souvent unilatérale-
m e n t , mais peuvent évoluer et se répartir bilatéra l e m e n t
et symétriquement13,15.

Les lésions de l’amyloïdose maculeuse (AM)1 7 - 1 9 s o n t
souvent prurigineuses, mais peuvent être asymptoma-
t i q u e s. Elles tendent à persister inchangées pendant de
nombreuses années. Elles consistent en de petites macules
hyperpigmentées à disposition ondulée caractéristique et
plus ra r e m e n t , elles présentent une hyperpigmentation
c o n flu e n t e. La partie supérieure du dos est la région la
plus fréquemment atteinte, suivie de la face d’extension
des membres. L’AM se manifeste généralement au début
de l’enfance ; les deux sexes sont affectés de façon
similaire13,17.

contient les chaînes légères d’immunoglobuline ; la pro-
téine AA (pour « amyloid associated »), une protéine syn-
thétisée par le foie ; la protéine A, présente dans les lésions
cérébrales de la maladie d’Alzheimer ; et la protéine ATTR
(pour « transthyretin-associated »), observée dans certaines
formes d’amyloïdose familiale3. Une protéine précurseur
spécifique est associée à chaque maladie clinique.

Initialement solubles, les protéines précurseurs subis-
sent des transformations entraînant leur agrégation, l e u r
polymérisation, la formation de fibrilles et finalement, leur
dépôt extracellulaire dans les tissus sous forme d’amyloïde
insoluble. Ce processus de transformation diffère entre les
divers types d’amyloïdose. Lorsque ces fibrilles amyloïdes
relativement inertes s’accumulent dans des organes
v i t a u x , ceux-ci s’atrophient par la pression ainsi créée et
deviennent finalement dysfonctionnels.

La pathogenèse précise de l’amyloïdose cutanée primi-
tive (ACP) n’est pas encore totalement comprise. Des fac-
teurs étiologiques possibles sont une friction prolongée,
une prédisposition génétique, une infection par le virus
Epstein-Barr et des facteurs environnementaux. Bien que
la protéine précurseur n’ait pas été totalement cara c t é-
risée, on pense que l’amyloïde des variantes maculeuse et
lichénoïde d’ACP est issue des kératinocytes13. L’amyloïde
nodulaire ne se colore pas avec des anticorps antikératine.
Les dépôts d’amyloïde sont formés de chaînes légères
d ’ i m m u n o g l o b u l i n e. Cela suggère une origine plasmo-
c y t a i r e, comme celle des lésions cutanées nodulaires de
l’amyloïdose systémique primitive. Par conséquent, s o n
origine est très différente de l’amyloïdose maculeuse et du
lichen amyloïde9,14.

Ta b l e a u 1 : C l a s s i fication clinique de l’amyloïdose

Systémique
Primitive (AL)

• Dyscrasie plasmocytaire
• Myélome associé

Secondaire (AA)
• I n flammation chronique (p. ex. polyart h r i t e

rh u m a t o ï d e )
• Infection chronique (p. ex. tuberculose)

Associée à la dialyse
Hérédofamiliale

• Amyloïdose polyneuropathique familiale
( n e u ropathie crânienne ou périphérique, opa-
cités cornéennes, absence d’amyloïdose rénale)

• Fièvre méditerranéenne familiale (fièvre
récidivante, douleur abdominale, lésions à type
d’érésipèle sur les jambes, amyloïdose rénale)

• Syndrome de Muckle-Wells (urticaire, fièvre,
douleur aux membres, surdité neuro-
sensorielle, amyloïdose rénale)

Limitée à un organe
Cutanée

• Primitive : maculeuse, lichen, nodulaire
• Secondaire : dans les tumeurs cutanées

Endocrinienne
• Carcinome médullaire de la thyroïde,

insulinome, diabète de type II
Cérébrale

• Maladie d’Alzheimer

Adapté de Bolognia et al11

Ta b l e a u 2 : C l a s s i fication chimique de l’amyloïdose

P rotéine P rotéine S y n d rome clinique
a m y l o ï d e p r é c u rs e u r
A L Chaîne légère Amyloïdose systémique 

d ’ i m m u n o g l o b u l i n e p r i m i t i v e, myélome multiple
A H Chaîne lourde  Amyloïdose systémique

d ’ i m m u n o g l o b u l i n e p r i m i t i v e, myélome multiple
A A Sérum amyloïde A Amyloïodse systémique 

( A p o ) s e c o n d a i r e, fiè v r e
méditerranéenne familiale,
syndrome de Muckle-We l l s

AT T R Tr a n s t h y r é t i n e Amyloïdose polyneuropa-
thique familiale, amyloïdose  
systémique sénile

A g e l G e l s o l i n e Familiale 
(prototype fin l a n d a i s )

A a p o A I A p o l i p o p r o t é i n e A m y l o ï d o s e
A l polyneuropathique familiale 

Aß2M ß2- m i c r o g l o b u l i n e Hémodialyse chronique
Aß Protéine Maladie d’Alzheimer,

précurseur A ß v i e i l l i s s e m e n t
A I A P P Polypeptide I n s u l i n o m e,

amyloïde d’îlot diabète sucré de type II
AC a l C a l c i t o n i n e Carcinome médullaire 

de la thyroïde

Modifié de Westermark et al12



« L’amyloïdose biphasique » est le terme utilisé pour
décrire la coexistence de l’amyloïdose maculeuse et le
lichen amyloïde chez un sujet affecté. Cela confère une
certaine crédibilité à l’idée qu’elles sont des variantes d’un
seul processus pathologique. Cette amyloïdose se présente
généralement sous la forme de fines lésions papuleuses sur
un fond d’hyperpigmentation.

« L’amyloïdose de friction » décrit un sous-groupe de
patients chez qui la friction locale avec une brosse de
n y l o n , une serviette et d’autres matières rugueuses con-
tribuent à la formation de lésions cutanées19.

Alors que les formes familiales d’ACPL sont ra r e s,
elles soulignent l’importance des facteurs génétiques dans
la maladie2 0. Le syndrome de Sipple est un exemple.
L’ ACPL a également été rapportée en association avec la
pachyonychie congénitale, la dyskératose congénitale, l a
k é ratodermie palmo-plantaire familiale et la néoplasie
endocrinienne multiple de type 2A2 1. On notera que
l ’ ACPL a également été décrite en association avec des
désordres auto-immuns non héréditaires, tels que la cir-
rhose biliaire primitive, la sclérodermie, le lupus érythé-
mateux disséminé et la dermatomyosite17.

L’amyloïdose nodulaire1 8 , 1 9 , 2 2 , 2 3 est une maladie ra r e.
Elle se présente sous la forme de nodule cireux unique ou
plus fréquemment de nodules cireux multiples ou de
plaques infiltrées sur le tronc ou les membres. Leur taille
varie de quelques millimètres à plusieurs centimètres.
L’amyloïde est composée de chaînes légères d’immu-
noglobuline sécrétées par les plasmocytes ayant subi une
expansion clonale à proximité des dépôts2 4. La maladie
peut suivre une évolution bénigne prolongée2 2, mais un
suivi à long terme est nécessaire, car la variante nodulaire
peut évoluer en une atteinte systémique (para p r o t é i n é-
mie et amyloïdose systémique manifeste) dans environ 
7 % des cas1 9 , 2 2.

Pathologie19

Les dépôts d’amyloïde sont généralement limités au
derme papillaire dans l’AM et le LA. Ils n’impliquent pas
les vaisseaux sanguins ni les annexes cutanées. Les dépôts
peuvent dilater les papilles et déplacer latéralement les
crêtes épidermiques dans le LA. L’épiderme sus-jacent est
acanthosique et hyperkéra t o s i q u e. Par opposition, dans la
variante nodulaire, on note une infiltration diffuse d’amy-
loïde dans le derme, l’hypoderme et les parois des va i s-
seaux sanguins. On observe souvent un important infiltrat
p é r i vasculaire marqué de plasmocytes2 2. L’ i m m u n o m a r-
quage des chaînes légères facilite le diagnostic d’amyloï-
dose nodulaire.

Diagnostics différentiels
L’AM peut simuler la notalgie paresthésique, u n e

neuropathie prurigineuse avec hyperpigmentation de la
peau à l’aspect ondulé sur la partie supérieure du dos.
C e p e n d a n t , le matériel biopsique des patients atteints 
de notalgie paresthésique contient des macrophages
chargés en mélanine, mais aucun dépôt d’amyloïde. D e
plus l’AM confluente doit être différenciée de l’hyper-
pigmentation post-infla m m a t o i r e. D’autres diagnostics
possibles incluent le pityriasis versicolor, le lichen plan
a t r o p h i q u e, l’érythema dyschronicum perstans (derma-
tose cendrée), la dermatite de contact phototoxique et la
pigmentation d’origine médicamenteuse.

Pour le LA, les principaux diagnostics différentiels
sont la névrodermite circonscrite et le lichen plan (LP)
hypertrophique. Tous deux présentent des plaques prurig-
ineuses chroniques souvent localisées sur les tibias. H i s-
tologiquement, tous deux démontrent une hyperkératose,
une hyperacanthose et un infiltrat inflammatoire lympho-
histiocytaire léger à modéré. La lichénification est souvent
remarquable dans la névrodermite circonscrite, a l o r s
qu’une teinte violacée et à l’examen histologique, un infil-
trat lymphocytaire disposé en bande avec dégénérescence
vacuolaire, caractérisent les lésions de LP hypertrophique.
Un autre diagnostic à prendre en considération est le
prurigo nodulaire avec ses papules excoriées disséminées.

L’amyloïdose nodulaire peut ressembler à certaines
maladies gra n u l o m a t e u s e s, en particulier la sarcoïdose
c u t a n é e, le granulome annulaire et le lupus vulgaire
(tuberculose cutanée) actuellement ra r e. Fort heureuse-
m e n t , toutes ces entités ont un tableau histopathologique
assez distinct.

Traitement
Il n’existe malheureusement pas de traitement curatif

ou uniformément efficace pour l’amyloïdose maculeuse et
le lichen amyloïde. Le traitement peut soulager les symp-
tômes, mais n’élimine pas les dépôts d’amyloïde. Des anti-
histaminiques systémiques sont souvent administrés pour
réduire le prurit. Les corticostéroïdes topiques puissants
procurent un certain soulagement, en particulier dans les
cas légers de LA. Les corticostéroïdes topiques utilisés
sous occlusion ou leur association avec un agent kéra t o-
lytique léger comme l’acide salicylique peuvent poten-
tialiser leur efficacité.

Un effet bénéfiq u e, mais tra n s i t o i r e, a été ra p p o r t é
avec les applications topiques de solutions de diméthylsul-
foxyde (DMSO) à 50 % à 100 % dans certains cas2 5, mais pas
dans tous. Le principal effet secondaire est une haleine
alliacée désagréable, alors qu’une sensation de brûlure, une
irritation et l’urticaire de contact sont moins fréquents25.

Une étude a comparé l’efficacité des corticostéroïdes
topiques avec celle de la photothérapie aux rayons ultra-
v i olets de type B (UVB) ou du psoralène topique et de la
p h o t o t h é rapie aux rayons ultraviolets de type A (PUVA )
chez des patients atteints de LA. Les scores relatifs au prurit
et à la rugosité étaient supérieurs sur les côtés traités avec
l’une ou l’autre des photothéra p i e s. La PUVA t h é rapie a
été légèrement plus efficace pour réduire le prurit26.

La dermabrasion a été très efficace dans le LA impli-
quant les membres2 7 , 2 8. L’ a m é l i o ration importante des
symptômes et de l’apparence s’est avérée durer plus de 5 ans
d u rant le suivi sans récidive. Les effets secondaires incluaient
l’hypopigmention et l’hyperpigmentation post-infla m m a-
toires qui se sont améliorées généralement avec le temps.

Les rétinoïdes oraux (p. ex. l’étretinate, 1 mg/kg/jour)
ont amélioré le prurit et ont entraîné un affaissement des
lésions, mais ne se sont pas montrés efficaces chez tous les
patients. L’acitrétine (0,5 mg/kg/jour) a produit des résul-
tats similaires avec une certaine diminution de l’hyperpig-
mentation associée2 9. Une étude préliminaire a ra p p o r t é
l ’ e f ficacité de la cyclophosphamide à faible dose (50 mg
par jour) pour réduire le prurit et les papules dans le LA13.
Bien entendu, les effets secondaires de ces médicaments
systémiques doivent être évalués par rapport à leurs avan-
tages éventuels.



E n fin , l’amyloïdose nodulaire peut être tra i t é e
par excision chirurgicale, c r y o t h é ra p i e, é l e c t r o d e s s i c a-
t i o n , curetage et cautérisation30, d e r m a b ra s i o n31, et par
ablation par le laser au dioxyde de carbone ou à colo-
rant pulsé, mais les récidives locales sont fréquentes22.

Amyloïdose cutanée localisée secondaire
L’amyloïdose cutanée localisée secondaire est

c a ractérisée par des dépôts d’amyloïde cliniquement
non apparents dans des tumeurs cutanées. C’est en
fait le type le plus fréquent d’amyloïdose cutanée
l o c a l i s é e. Les tumeurs cutanées affectées incluent le
d e r m a t o fib r o m e, le naevus mélanocytaire intra d e r-
mique, les kératoses séborrhéiques, le pilomatricome,
les tumeurs de la glande sudoripare, le carcinome
b a s o c e l l u l a i r e1 9, la maladie de Bowen, la kéra t o s e
a c t i n i q u e, la porokéra t o s e, le trichoépithéliome ainsi
que l’élastose solaire. Certains cas ont été décrits
après la PUVAthérapie.

Amyloïdose systémique
Amyloïdose AL (amyloïdose systémique
primitive et associée au myélome)

L’amyloïdose systémique primitive est habitu-
ellement associée à une dyscrasie plasmocytaire sous-
j a c e n t e, soit manifeste comme dans le myélome
m u l t i p l e, soit occulte. Les fibrilles amyloïdes sont
composées de protéine A L1 , 2 d é r i vant des chaînes
légères d’immunoglobuline (habituellement les
chaînes λ) , intactes ou en fra g m e n t s. L’ a m y l o ï d o s e
associée au myélome est également une amyloïdose
AL. La distinction est fondée sur le degré de prolifé-
ration néoplasique du clone des plasmocytes qui
sécrète la protéine précurseur.

M a l h e u r e u s e m e n t , le diagnostic est souvent
retardé en raison des symptômes variés et non spéci-
fiques dont se plaint le patient, p. e x . la fatigue,
la perte de poids, la paresthésie, l ’ e n r o u e m e n t ,
l ’ œ d è m e, la dyspnée et la syncope secondaire à l’hy-
potension orthostatique5,33. L’amyloïdose AL est asso-
ciée à un large spectre d’atteintes organiques. L e
tableau clinique classique est le syndrome du canal
c a r p i e n , la macroglossie chez 10 % des patients, d e s
lésions mucocutanées spécifiq u e s, l’hépatomégalie et
l’œdème. Dans cette situation, il faut toujours envis-
ager une dyscrasie plasmocytaire sous-jacente et une
investigation à la recherche de l’amyloïdose.

Manifestations mucocutanées
Jusqu’à 40 % des patients présentent une atteinte

m u c o c u t a n é e1 7 , 3 3 - 3 8. Les dépôts d’amyloïde dans la
cavité buccale se présentent comme un œdème mou
caoutchouteux avec une muqueuse sus-jacente ayant
une apparence anormale (habituellement lisse et
s è c h e ) . Il existe fréquemment une composante
h é m o r ragique associée. La langue peut être unifor-
mément plus grosse et ferme avec des empreintes
dentaires sur les côtés et la surface peut présenter des
p a p u l e s, des plaques et des cloques hémorra g i q u e s.
L’ i n fil t ration des glandes salivaires peut causer la
xérostomie.

Lorsque l’amyloïde infiltre la paroi des vaisseaux
s a n g u i n s, un traumatisme mineur peut entraîner des
pétéchies, le purpura et des ecchymoses. On observe
classiquement ces manifestations sur les zones de plis
de flexion telles que les paupières, le pli nasolabial, le
c o u , les aisselles, l’ombilic et la région anogénitale.
Des ecchymoses périorbitaires (« l’aspect d’yeux de
raton lav e ur ») apparaissent généralement après une
toux, des vomissements ou la manœuvre de Valsalva.
On peut également observer le purpura après le
pincement ou le frottement de la peau (en particulier
la peau des paupières).

L’ i n fil t ration cutanée amyloïde se présente de
façon très similaire à l’amyloïdose nodulaire. D e s
p a p u l e s, des nodules et des plaques cireux, l i s s e s,
couleur chair avec une apparence hémorragique/pur-
purique sont les lésions cutanées les plus cara c t é r i s-
t i q u e s. Les lésions translucides peuvent ressembler à
des vésicules et les papules ont habituellement
quelques millimètres d’épaisseur. Les zones de plis de
flexion sont également les sites de prélidection, inclu-
ant les paupières, la région rétroauriculaire, le cou, les
a i s s e l l e s, l ’ o m b i l i c, les régions inguinale et anogéni-
tale. Des lésions peuvent également être présentes sur
la partie centrale du visage, les lèvres, la langue et 
la muqueuse buccale. Des nodules dans la région
anogénitale peuvent être confondus avec les condy-
lomes plats3 6. Les plaques peuvent être isolées ou
confluentes et produire de grandes lésions nodulaires.
Une infiltration cutanée diffuse d’amyloïde peut don-
ner un aspect sclérodermoïde3 7. Les lésions du cuir
chevelu peuvent simuler la pachydermie vorticellée
occipitale avec une alopécie associée. R a r e m e n t , d e s
lésions bulleuses, parfois hémorra g i q u e s, p e u v e n t
a p p a raître sur la muqueuse, ainsi que des lésions
dystrophiques des ongles30.

Manifestations systémiques
L’atteinte rénale se manifeste par une protéin-

urie, entraînant une hypoalbuminémie et un œdème.
L’atteinte cardiaque peut entraîner une insuffis a n c e
cardiaque congestive, causant la dyspnée, une éléva-
tion de la pression à l’intérieur de la veine jugulaire,
l’hépatomégalie et un œdème pédieux bilatéral. L’in-
s u f fisance cardiaque congestive ou l’arythmie entra î n e
la mort chez 40 % des patients. L’atteinte pulmo-
naire est fréquente, mais généralement asymptoma-
t i q u e. Les neuropathies autonomes et sensorielles
sont fréquentes. L’atteinte sensorielle est généra l e-
ment bilatérale et symétrique3 8, alors que l’atteinte
autonome peut entraîner une hypotension ortho-
statique, l’impuissance, la diarrhée et la perte du con-
trôle vésical. On observe une hépatomégalie due à
l’infiltration amyloïde chez environ 50 % des patients
lors de la consultation initiale, manifestée par un foie
v o l u m i n e u x , irrégulier et dur. Le syndrome du canal
carpien survient chez jusqu’à 25 % des patients. L a
lymphadénopathie se manifeste chez environ 10 %
des patients et la splénomégalie chez 20 % d’entre
e u x . Le dépôt d’amyloïde dans les articulations peut
simuler la polyarthrite rhumatoïde, et le dépôt dans
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La survie globale à 5 ans est de 16 %45. L’insuffisance
cardiaque et l’insuffisance rénale sont les principales
causes de décès1 7. Le melphalan, la prednisone et la
colchicine sont les agents thérapeutiques les plus fré-
quemment utilisés. Bien que deux principales études
aient révélé que le traitement d’association avec le
melphalan et la prednisone est supérieur à l’absence
de tra i t e m e n t , ou au traitement avec la colchicine
s e u l e, la survie médiane demeure courte5 , 4 6 , 4 7. U n e
analyse de sous-groupe a démontré que chez les
sujets présentant une atteinte cardiaque majeure, l a
survie était la plus courte (5 mois) comparativement
à ceux atteints du syndrome néphrotique (15 mois)
et de neuropathie périphérique (36 mois)4 7. L e s
patients atteints de dyscrasie plasmocytaire ont
obtenu une rémission complète avec le  melphalan à
dose élevée et la transplantation de cellules souches5.
Par conséquent, malgré le taux élevé de morbidité, il
semble quand même raisonnable d’opter pour un
essai chimiothérapeutique avec ou sans tra n s p l a n t a-
tion autologue de moelle osseuse, étant donné que
ces modalités sont considérées comme les traitements
de choix1 7 , 4 8 , 4 9. La thalidomide et l’étanercept sont
des agents thérapeutiques actuellement à l’étude.

Des mesures de soutien sont également impor-
t a n t e s. Il faut prescrire des diurétiques dans le
syndrome néphrotique et l’insuffisance cardiaque
c o n g e s t i v e, et les arythmies associées doivent être
t raitées également. On a eu recours à la tra n s p l a n t a-
tion cardiaque dans les cas réfra c t a i r e s3 0. La dialyse,
de préférence péritonéale, peut être nécessaire pour
l ’ i n s u f fisance rénale. Bien que la transplantation ne
soit pas absolument contre-indiquée dans l’amyloï-
dose rénale, l’amyloïde peut s’accumuler à nouveau
dans le rein greffé. Pour la neuropathie et l’atteinte
g a s t r o - i n t e s t i n a l e, un traitement symptomatique est
administré.

Amyloïdose systémique secondaire/AA
L’amyloïdose systémique secondaire ou réactive

est une complication des maladies infla m m a t o i r e s
chroniques sévères, d’origine infectieuse et non infec-
t i e u s e. Des exemples incluent la tuberculose, la 
lèpre lépromateuse, la polyarthrite rhumatoïde, l a
spondylarthrite ankylosante, la sclérodermie, le psori-
asis généra l i s é , le lupus érythémateux disséminé,
l’hydrosadénite et l ’ u l c é ration veineuse. Cette com-
plication est caractérisée par le dépôt d’une protéine
non immunoglobulinémique désignée AA (protéine
amyloïde A ) . On n’observe généralement pas de
lésions cutanées dans ce type d’amyloïdose qui
représente 45 % des cas d’amyloïdose systémique. Les
organes les plus fréquemment affectés sont les reins,
le foie, la rate et les glandes surrénales par opposition
à l’amyloïdose systémique primitive (langue, c œ u r,
t ractus gastro-intestinal, muscles squelettiques et
muscles lisses, ligaments carpiens, nerfs et peau). L a
biopsie à l’aiguille du tissu adipeux sous-cutané
révèle des dépôts d’amyloïde dans de nombreux cas.
La biopsie rectale est également positive dans 80 %
des cas. Un traitement efficace de la maladie infec-
tieuse ou inflammatoire sous-jacente peut arrêter la
progression de l’amyloïdose réactive.

la région des épaules peut causer un œdème impor-
tant des tissus mous (signe de l’épaulette).

Pathologie17,18,40

Les dépôts d’amyloïde se situent dans le derme et
l’hypoderme. Plus précisément, les lésions papuleuses
contiennent des masses amorphes, souvent fis s u r é e s,
légèrement éosinophiliques dans le derme papillaire,
avec un amincissement ou une oblitération associés
des crêtes épidermiques. Des lésions et des plaques
nodulaires peuvent montrer un dépôt d’amyloïde
dans le derme réticulaire et l’hypoderme. Habituelle-
m e n t , l ’ i n fil t rat inflammatoire associé n’est pas
i m p o r t a n t . L’amyloïde se situe souvent autour des
glandes sudoripares et dans la paroi des va i s s e a u x
sanguins ainsi qu’autour des cellules adipeuses indi-
viduelles dans l’hypoderme sous forme d’ « anneaux
amyloïdes ».

Diagnostic
De toute évidence, une biopsie des lésions muco-

cutanées spécifiques doit être réalisée. Au t r e m e n t ,
des dépôts d’amyloïde peuvent être présents dans les
biopsies de muqueuse rectale ou dans les aspirats de
tissu adipeux sous-cutané abdominal chez 80 à 90 %
des patients. Ces derniers sont devenus un simple test
diagnostic minimalement invasif associé à un pour-
centage élevé de résultats positifs41. Des biopsies gin-
g i vales ou de la langue peuvent montrer la présence
d ’ a m y l o ï d e, mais dans une proportion beaucoup
moins élevée de cas. Cependant, on a rapporté que les
biopsies de peau de l’ava n t - b ras cliniquement nor-
male étaient positives dans jusqu’à 50 % des cas. Les
biopsies gastriques ainsi que les biopsies par aspira-
tion à l’aiguille percutanées hépatiques et/ou rénales
sont positives chez un taux élevé de patients, a l o r s
que la ponction de moelle osseuse est positive dans
jusqu’à 45 % des cas1 , 1 7. L’électrophorèse sérique et
l’électrophorèse confirmée par immunofixation peu-
vent être réalisées pour la détection de la gamma-
p a t h i e monoclonale dans le sérum et de chaînes
légères dans l’urine.

Lorsque le diagnostic d’amyloïdose AL est établi,
une évaluation de l’extension systémique est indi-
q u é e. L’anamnèse et l’examen physique peuvent
aider à déterminer les sites de l’atteinte, p. e x . e n
recherchant des signes d’œdème périphérique, d ’ i n-
s u f fisance cardiaque congestive, d ’ h é p a t o m é g a l i e, d e
neuropathie périphérique et de dysfonction du sys-
tème autonome. L’analyse de laboratoire dirigée peut
inclure le prélèvement d’urine sur 24 h pour la détec-
tion de protéines, une échographie rénale et car-
d i a q u e4 2, un électrocardiogra m m e, des études de
conduction nerveuse avec ou sans biopsie du nerf
s u ral et une scintillographie de la composante P de
l’amyloïde permettant la localisation spécifique et la
visualisation des dépôts d’amyloïde in vivo1,43.

Traitement
Le pronostic pour l’amyloïdose AL est mauvais et

le traitement n’est pas très efficace. La survie médiane
est de 12 à 24 mois en l’absence de myélome, mais de
seulement environ 5 mois en présence de myélome44.
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