Amylose
Définition

C’est une pathologie de surcharge localisée ou diffuse caractérisée par le dépôt extracellulaire d’une substance protéique anormale (substance amyloïde).

· La protéine amyloïde, 2 parties :

· Le composant P = composant invariable (5%)

· La protéine fibrillaire variable = caractéristique de la variété d’amylose (protéine AL, SAA, β amyloïde…)

· Aspect en feuillet β plissé qui ne se déforme pas : responsable de sa pathogénicité

· Affinité pour le rouge congo
Diagnostic

Il est purement histologique (rôle ++++ anapath), privilégier un type d’accès peu invasif : biopsie GSA+++, digestive (rectale++). L’examen clinique n’apporte qu’une suspicion.
· Macroscopie

· Caractères généraux

· Augmentation volume organe touché, diffuse ou localisée

· Aspect lardacé : induration, couleur pâle, aspect luisant ou cireux

· Macroglossie amyloïde (>empreinte des dents sur la langue), caract. de la forme AL

· Caractères variables : selon les localisations, nombreux…
· Microscopie

· Caractères généraux

· Dépôts EȻR roses pâles, floconneux, anhistes
· Absence de réaction inflammatoire au contact

· Localisation périréticulinique (paroi des Vx) et péricollagénique.

· Aspects selon les localisations 

· Cœur : vastes plages d’amylose et rétrécissement de la lumière des vx par atteinte de leur paroi
· Rein : dépôt en croissant

· Coloration

· Rouge congo

· Dichroïsme vert jaune en lumière polarisée

· Immunohistochimie (HIC) pr caractérisation plus précise
Amyloses polyviscérales ou systémiques
Elles peuvent être acquises (2R à une étiologie qu’il faut chercher) ou héréditaires (anomalies génétiques) et atteignent des organes ≠ svt leur forme étiologique (AA, AL…). Pronostic péjoratif ++.

· Amylose de type AL (la plus fréquente)

· 2R à une prolifération plasmocytaire ou de Ȼ B
· Sécrétion anormale d’Ig monoclonales > HIC ++ pr dg

· Atteintes cardiaque et rénale ++. Macroglossie 20% des cas.

· Mauvais pronostic : survie 1 à 2 ans.

· TTT :

· Symptomatique (soigne les symptômes)

· Chimio (cible : Ȼ B responsable de la sécrétion des Ig)

· Autogreffe de MO (seul moyen pr rémission totale)

· Amylose de type AA
· Etiologies :
· Complication d’inflammation ou d’infection chroniques (polyarthrite rhumatoïde, tuberculose…)
· 2R à la fièvre méditerranéenne familiale (maladie héréditaire autosomique récessive)
· Production exagérée et au lg cours de la protéine SAA (origine hépatique) > HIC ++ pr dg
· Atteinte surtt rénale
· Meilleur pronostic que AL
· TTT :
· Trouver la cause de l’inflammation et la traiter

· Colchicine (anti inflammatoire)

· Amyloses héréditaires 
· Dues à la mutation d’une protéine
· Transmission autosomique dominante > conseil génétique

· Exemple de la neuropathie amyloïde familiale :

· Douleurs au niveau des extrémités, polyneuropathie

· Atteinte cardiaque

· TTT : greffe hépatique

· Amylose des dyalisés
· 2R à une insuffisance rénale traitée par dyalise

· Dépôts de β2 microglobuline car non filtrées par le rein
Amyloses monoviscérales ou localisées

· Cardiaque chez sujet âgé

· Pseudotumorale (forme primitive d’amylose de type AL ?)

· Amylose cérébrale : maladie d’Alzheimer par dépôt de protéine β4

· Tumeurs dues à la sécrétion de calcitonine
