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Au moment d’être admis à devenir membre de la profession médicale, je m’engage 

solennellement à consacrer ma vie au service de l’humanité. 
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sera mon premier but. 

Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés. 
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traditions de la profession médicale. 

Les médecins seront mes frères. 

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune considération 

politique et sociale, ne s’interposera entre mon devoir et mon patient. 

Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa conception. 

Même sous la menace, je n’userai pas mes connaissances médicales d’une façon 

contraire aux lois de l’humanité. 

Je m’y engage librement et sur mon honneur. 
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Les amyloses constituent un groupe hétérogène de maladies liées au dépôt extracellulaire 

de protéines fibrillaires insolubles dans les tissus. A ce jour, au moins 21 types sont décrits. 

Les dépôts amyloïdes sont identifiés histologiquement par leur aspect rouge-orange 

typique sous microscopie optique lorsqu'ils sont colorés avec du colorant rouge Congo [1-2]. 

La confirmation du type biochimique des dépôts amyloïdes se fait par méthode  immuno-

histochimique (IHC) et/ou par immunofluorescence (IF) à l’aide d’anticorps spécifiques. [3-4] 

L'amylose systémique peut toucher n'importe quel organe, mais le rein est l'organe le 

plus souvent impliqué [5] 

Les types amylose amyloïde associated (AA) et d’amylose immunoglobulinique (AL) sont 

les plus fréquents [6-9]. L'amylose AA, dite réactionnelle ou secondaire est habituellement 

associée aux maladies inflammatoires et/ou infectieuses chroniques. 

La majorité des cas d'amylose AL sont dus au dépôt de chaînes légères 

d'immunoglobulines amyloïdogènes (Ig) secondaires à des dyscrasies plasmocytaires. 

D'autres types rares d'amylose rénale sont ceux dérivés de la chaîne α du fibrinogène A 

(AFib), de l'apolipoprotéine (Apo), de la transthyrétine (ATTR) [6] . 

L'atteinte rénale au cours des amyloses est fréquente et le plus souvent inaugurale. Elle 

se voit dans plus de 90% des cas au cours des amyloses AA, et dans 50-60% au cours des 

amyloses AL [2-11]. 

Les amyloses AL sont les plus fréquentes dans les pays développés alors que les 

amyloses AA sont les plus fréquentes dans les pays en voie de développement  [6-11]. 

L’épidémiologie n'est pas bien connue en Afrique. La fréquence varie entre 0,28 et 0,57% 

en Afrique subsaharienne selon une revue systématique de la littérature [10]. Au Maroc, 

quelques études ont été menées à ce sujet mais la fréquence demeure mal connue. 

L’objectif de ce travail est d'étudier les aspects épidémiologiques, étiologiques et 

évolutifs des amyloses rénales dans un service de néphrologie clinique. 
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I. Type d’étude : 
 

Il s’agit d’une étude prospective, descriptive, monocentrique, visant à évaluer l’incidence 

de l’amylose rénale et ses principales étiologies confirmées ou présumées. 

 

II. Durée et lieu de l’étude : 
 

Cette étude a été réalisée durant une période d’une année (1 an), et a concerné les 

patients colligés entre janvier 2019 et janvier 2020. 

L’étude a été menée au sein de service de néphrologie au CHU Mohamed VI de 

Marrakech. 

 

III. Population étudiée : 
 

1. Critère d’inclusion : 
 

Notre étude a inclus tous les patients chez qui le diagnostique de l’amylose rénale a été 

retenu après la confrontation des critères cliniques, biologiques, biochimique, histologiques, 

cytologiques et radiologiques. 

 

2. Critère d’exclusion : 
 

Nous avons exclu : 

− Les dossiers incomplets ou inexploitables 

− Les dossiers des patients présentant une atteinte rénale en rapport avec une 

pathologie autre que l’amylose rénale. 
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IV. Recueil des données : 
 

Le recueil des données cliniques des patients a été réalisé à l’aide d’une fiche 

d’exploitation (annexe 1) ; permettant de relever les éléments suivants : 

 

1. Les paramètres sociodémographiques : 
 

L’âge, le sexe, les comorbidités, particulièrement celles pouvant avoir une répercussion 

sur le cours évolutif de l’atteinte rénale ou à risque de décompensation, les antécédents 

médicaux, chirurgicaux et familiaux, ainsi que les habitudes toxiques et les expositions 

professionnelles. 

 

2. Les paramètres cliniques : 
 

Les circonstances de découverte de l’amylose rénale, le tableau clinique rénal et extrarénal. 

 

3. Les paramètres biologiques : 
 

Ces paramètres incluent ceux à visée diagnostique hématologique et révélant l’atteinte rénale: 

o la protidémie et l’albuminémie, 

o l’électrophorèse des protéines sériques, 

o l’immunofixation des protéines sériques, 

o la protéinurie de 24h, 

o l’urée et la créatinine sérique, 

o l’ECBU, 

o la calcémie, 

o le taux d’hémoglobine 
 

Et ceux à visée pronostique notamment la pro-BNP et la tropnonine. 
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4. Les paramètres hématologiques et radiologiques 
 

Ces paramètres ont pour but d’évaluer le pronostic hématologique, incluant les données 

de l’hémogramme et du myélogramme ainsi que les lésions osseuses objectivées aux 

radiographies standards du crâne, rachis, bassin et des membres complétés dans certaines 

situations par une TDM pour mieux apprécier l’atteinte osseuse. 

 

5. Les paramètres anatomopathologiques : 
 

Ont été analysés les examens anatomopathologiques réalisés chez nos patients à but 

diagnostique, principalement la ponction biopsie rénale (PBR). Aucun patient n’a bénéficié d’une 

biopsie ostéo-médullaire dans notre série. 

 

6. Les modalités thérapeutiques : 
 

Nous avons relevé chez nos patients les différentes modalités thérapeutiques notamment 

le traitement symptomatique, le traitement des complications, le recours à un traitement de 

suppléance extra-rénale et la chimiothérapie. 

 

7. Evolution : 
 

Nos patients ont bénéficié d’un suivi régulier à chaque consultation ou hospitalisation, 

permettant d’apprécier l’évolution sur le plan rénal et hématologique, la tolérance de la 

chimiothérapie, afin de déceler d’éventuelles complications. 

 

V. Classification pronostique 
 

Nous avons évolué le pronostique de nos patients selon le score élaboré  par l’équipe de 

la Mayo Clinique aux Etats-Unis. 
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En effet,  l’équipe de la MAYO CLINIC a élaboré un score cardiaque pronostique en 

fonction des concentrations plasmatiques initiales de la troponine T et du Nt-pro BNP réparti en     

3 stades (tableau I) : 
 

Tableau I : score pronostic de l’atteinte cardiaque de la MAYO CLINIC. 

 
 

VI. Critères de réponse au traitement 
 

La réponse clinique (ou d’organe) souvent retardée ne permet pas une évaluation rapide 

du traitement. Nous avons évalué la réponse au traitement de nos patients selon les critères de 

réponse organique au traitement élaboré  à Rome (Tableau II). 
 

Tableau II : critère de réponse cardiaque et rénale de l’amylose 
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La réponse hématologique dans le cadre de l’amylose AL a été évaluée 6 mois après le 

début du traitement. Un consensus a été établi au Congrès de l’International Society of 

Amyloidosis à Rome en 2010 en utilisant les critères suivants (Tableau III): 
 

Tableau III : critère de réponse hématologique dans l’amylose. 

 

 

VII. Analyse statistique 
 

L’analyse des données de l’étude a comporté deux étapes : 

 Une étude descriptive, permettant le calcul des pourcentages, des moyennes et des 

écarts types de la moyenne. 

 Une étude analytique, dont le but était d’analyser les différentes variables 

qualitatives grâce au test de Khi-deux de Pearson à l’aide d’un logiciel SPSS. Une 

valeur p< 0.05 est considérée comme statistiquement significative. 

 

VIII. Aspect éthique : 
 

L’exploitation des dossiers a été réalisée conformément aux règles morales de l’éthique, 

en respectant la confidentialité des données des patients, et on se conformant au secret médical. 
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I. données dermographiques : 
 

1. Incidence: 
 

Nous avons recensé 17 cas de patients atteints d’amylose rénale sur 235 biopsies rénales 

réalisées  au niveau du service de néphrologie à l’hôpital Mohammed VI de Marrakech sur une 

période de 12 mois, allant de janvier 2019 à janvier 2020 soit une incidence de 7.2% 

 

2. l’âge : 
 

La moyenne d’âge des patients était de 55,35± 12,10 ans, La médiane d’âge était de 55 

ans avec des âges extrêmes allant de 30 ans à 76 ans. La figure 1 représente la répartition des 

patients par tranche d’âge. 
 

 
Figure 1 : répartition des patients par tranche d’âge. 

 

3. Le sexe : 
 

Dans notre série, nous notons une prédominance masculine:12 hommes soit 70.6% 

contre 5 femmes soit 29.4% avec un sexe ratio H/F  de 2.4 (Figure 2). 
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Figure 2 : répartition des malades selon le sexe. 

 

La comparaison de la Répartition des patients selon l’âge et le sexe note une 

prédominance masculine dans les 2 groupes (Tableau IV). 
 

Tableau IV : répartition des patients selon l’âge et le sexe 

Groupes Nombres d’hommes Nombre de femmes 
<50 ans 6 1 
>50 ans 6 4 

 

II. Résultats cliniques : 
 

1. Antécédents: 
 

Dans notre étude 6 patients avaient des antécédents toxiques de tabagisme chronique, 2 

patients étaient suivis pour BPCO, 3 patients avaient une dilatation des branches et 2 patients 

était suivie pour polyarthrite rhumatoïde, 1 patient traité pour tuberculose et 1 patient pour 

cardiopathie ischémique. Nous n’avons pas noté d’antécédents pathologiques particuliers chez 5 

patients soit 29.4%, (Tableau V). 
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Tableau V : illustration des antécédents. 

ATCDs Nombre de cas Total 
Tabagique chronique 6 
DDB 3 
BPCO 2 
PR 2 
TBK 1 
Cardiopathie ischemique 1 
Sans ATCDs 4 

 

2. Données cliniques : 

 

1.1. Délai de consultation : 

Un retard de consultation de moins d’un mois a été rapporté chez 6 patients (soit 35.3% 

des cas), entre 1 mois et 6mois chez 10 patients (soit 58.8% des cas) et de plus de 6 mois chez 1 

patient (soit 5.9% des cas) (Figure 3). 
 

 
Figure 3 : délai entre début des symptômes et la consultation. 
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1.2. Motif de Consultation : 

Les différents motifs qui ont poussé les patients à consulter sont (Tableau VI): 

 Un syndrome œdémateux chez 14 patients soit 82.4% des cas. 

 Une altération de l’état générale chez 8 patients soit 47.1% des cas. 

 Une douleur articulaire chez 3 patients soit 17.6% des cas. 

 Une dyspnée chez 2 patients soit 11.8% des cas. 

 Une toux chez 2 patients soit 11.8% des cas. 

 Des manifestations digestives (douleur abdominale et vomissement) chez 3 patients 

soit 17.6% des cas. 
 

Tableau VI : répartition des motifs de consultation chez nos patients. 

MDC Nombre de patients Pourcentage % 
Un syndrome œdémateux 14 82.4 
Une altération de l’état générale 8 47.1 
Une douleur articulaire 3 17.6 
Une dyspnée 2 11.8 
Une toux 2 11.8 
Des manifestations digestives 3 17.6 

 

1.3. Signes rénaux : 

Les différents signes rénaux retrouvés chez nos patients sont représentés sur la Figure 4: 

 Des œdèmes des membres inférieurs chez 13 patients soit 76.5 % des cas, associés 

à un œdème facial chez 4 patients soit 23.5%. 

 Une découverte systématique d’une protéinurie chez tous les patients soit 100% des 

cas associée à une hématurie microscopique chez 5 patients soit 29.4% des cas. 

 Une hypertension artérielle chez 2 patients soit 11.7 % des cas. 

 Une diurèse conservée  chez tous les patients soit 100% des cas. 
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Figure 4 : répartition des signes rénaux chez nos patients. 

 

1.4. Signes extrarénaux : 

Les signes extrarénaux étaient présents chez seulement  6 patients soit 35.3% des cas 

(Tableau VII): 

 Des arthralgies chez 3 patients soit 17.6% des cas. 

 Une sensibilité abdominale chez 3 patients soit 17.6% des cas. 

 Un goitre nodulaire chez 1 patient soit 5.9% des cas 

 Des adénopathies épitrochléenes chez 1 patient soit 5,9% des cas. 

 Une douleur thoracique chez 2 patients soit 11,8% des cas. 

 Une Hypotension orthostatique chez 2 patients soit 11.8% des cas. 
 

Tableau VII : illustration des signes extra rénaux observés. 

Signes extra-rénaux Pourcentage des patients 
Atteinte articulaire   (polyarthralgie inflammatoire) 17.6% 
Sensibilité abdominale 17.6% 
Goitre Nodulaire 5.9% 
Atteinte ganglionnaire 5.9% 
Atteinte cardiopulmonaire 11.8% 
Hypotension orthostatique 11.8% 
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III. Résultats Biologiques : 
 

1. Données biologiques : 
 

Les signes biologiques notés sont (Tableau VIII) : 

 L’urée sanguine moyenne à l’admission était de 0.98 ±0.69g/l 

 Le taux médian de la créatininémie était de 35.84 mg/l avec des extrêmes de 4.9 

mg/l et de 117 mg/l. 

 La médiane du débit de filtration glomérulaire estimé par la formule MDRD était de 

63.75ml/mn avec des extrêmes de 4.77ml/min et de 194.14ml/min. 

 Quatre patients soit 23.4% des cas avaient un DFG >120 ml/min, 2 patients soit 

11.8% avaient un DFG entre 80 ml/min et 120 ml/min, 1 patients soit 5.9% avaient 

un DFG entre 60 ml/min et 80 ml/min et 10 patients soit 58.9% des cas avaient un 

DFG < 60 ml/min     (figure 5). 
 

 
Figure 5 : Evaluation de débit de filtration glomérulaire chez nos patients. 

23,4%

11,8%

5,9%

58,9%

0,0%

10,0%

20,0%

30,0%

40,0%

50,0%

60,0%

70,0%

DFG >120 ml/min 120 ml/min> DFG 
>80 ml/min

80 ml/min> DFG 
>60 ml/min

DFG < 60 ml/min



Amylose rénale: incidence, profil étiologique et évolutif à partir d’une étude prospective sur une année 

 

 

- 16 - 

 La protidémie moyenne était de 53.84± 19.04g/l. Treize patients soit 76.47% ont 

présenté une hypoprotidémie <60g/l. 

 L’albuminémie moyenne était de 19.3 ± 5.9g/l. Quinze patients avaient une 

hypoalbuminémie <30g/l à leur admission soit 88.23% des cas. 

 La protéinurie était positive chez tous nos patients. Elle était supérieure à 3.5g/24h 

chez douze patients soit 70.58% des cas. La protéinurie moyenne était de 

6.42g/24h ± 5.18g/24h. 

 Le syndrome néphrotique a été noté chez dix patients soit 58.82%. 

 Le taux moyen de la calcémie était de 80.64 mg/l ±6.74 mg/l, une calcémie 

>100mg était notée chez 3 patients. 

 L’hémoglobine moyenne était de 10.63± 2.53 g/dl ,14patients ont présenté une 

anémie soit 82.35% des cas. 

 Le taux moyen de la LDH était de 238.6UI/l ± 37.38UI/l. 
 

Tableau VIII : les signes biologiques à l’admission des malades. 

 Moyenne ±Ecart-type Médiane [extrémités] 
Hémoglobine (g/dl) 10.63±2.53  
Urée (g/l) 0.98±0.69  
Créatinémie (mg/l) 35.84 [4.9-117] 
DFG(ml/min/SC) 63.75 [4.77-194.14] 
Albuminémie (g/l) 19.3±5.9  
Protéinémie (g/l) 53.84±19.04  
Protéinurie 24h (g/24h) 6.42±5.18  
Calcémie (mg/l) 80.64±6.74  
LDH (UI/l) 238.64±37.38  

 

2. Présentation Syndromique : 
 

Un Syndrome néphrotique a été note chez dix patients soit 58.82% des cas (Tableau IX) : 

 Un Syndrome néphrotique pur chez sept patients soit 41.2% des cas. 

 Un Syndrome néphrotique impur chez trois patients doit 17.6% des cas. 
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Tableau IX : illustration des présentations syndromique chez nos malades. 

Syndromes Nombre de cas Pourcentage 
Syndrome  néphrotique pur 7 41.2% 
Syndrome néphrotique impur 3 17.6% 

 

IV. Diagnostic positif : 
 

Le diagnostic positif a fait appel à une biopsie avec une étude histologique (coloration 

rouge congo) et immunochimique (anti lambda, anti kappa , anti amyloide A) qui a confirmé 

l’amylose AA et AL . 

Dans notre série Seize patients ont été diagnostiqués par une biopsie rénale soit 94.1% 

des cas et 1 patient par biopsie rectale soit 5.9% des cas. Deux patients ont bénéficié d’une 

biopsie des glandes salivaires accessoires qui a été non concluante (Tableau X). 
 

Tableau X : répartition des différentes biopsies réalisées pour le diagnostic. 

Biopsie PBR Biopsie Rectale 
Nombre des cas 16 1 
Pourcentage 94.1% 5.9% 

 

 Typage par Immunohistochimie : 

Parmi nos 17 patients atteints d’amylose rénale, 7 ont présenté une Amylose AA soit 

41.1% et 10 ont présenté une amyloses AL soit 58.9%. Chez les  patients atteints d’amylose AL, 4 

avaient des chaines légères kappa et 5 avaient des chaines légères Lambda, un patient avait des 

chaines légères non déterminés (figure 6). 
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Figure 6 : résultats de l’immunohistochimie chez nos malades. 

 

V. description de la population selon le type d’amylose : 
 

1. l’âge : 
 

Nous avons noté chez nos patients une prédominance de l’atteinte de l’amylose AL après 

50 ans, contre une prédominance de l’atteinte d’amylose AA avant 50 ans (Figure 7). 
 

 
Figure 7: répartition des atteintes selon l’âge. 

0

1

2

3

4

5

6

7

8

Ac anti amyloide A Ac anti Lambda Ac anti kappa

0

1

2

3

4

5

6

7

8

< 50 > 50

AL

AA



Amylose rénale: incidence, profil étiologique et évolutif à partir d’une étude prospective sur une année 

 

 

- 19 - 

2. Sexe : 
 

Dans notre série nous avons noté une prédominance masculine. Parmi les 10 patients 

atteints d’amylose AL, 7 étaient des hommes contre 3 femmes. Et parmi les 7 patients atteints 

d’amylose AA, 5 étaient des hommes contre 2 femmes (Figure 8). 
 

 
Figure 8 : répartition des patients selon le sexe. 

 

3. délai de consultation : 
 

 Un retard de consultation de moins d’un mois a été rapporté chez 3 patients atteints 

d’amylose AL soit 30% (des cas de AL) et 3 patients atteints d’amylose AA soit 43% 

(des cas de AA). 

 Un retard entre 1 et 6 mois a été rapporté chez 7 patients atteints d’amylose AL soit 

70% et 3 cas de patients atteint d’amylose AA soit 43%. 

 Un retard de plus de 6 mois a été rapporté chez 1 patients atteint amylose AA soit 14% 

(Tableau XI). 
 

Tableau XI : délai entre début des symptômes et l’admission. 

Délai de consultation Amylose AL Amylose AA 
Retard <1 mois 3 3 
1mois<Retard<6 mois 7 3 
Retard >6 mois 0 1 
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4. Motif de Consultation : 
 

Les différents motifs qui ont poussé les patients à consulter sont représentés sur 

la Figure 9 : 

 Un syndrome œdémateux chez 8 patients atteints d’amylose AL soit 80% des cas et 6 

patients atteints d’amylose AA soit 85% des cas. 

 Une Altération de l’État générale chez 4 patients atteints d’amylose AL soit 40% des 

cas et 4 patients atteints d’amylose  AA soit 57.1%. 

 Une douleur articulaire chez 3 patients atteints d’amylose AA soit 42% des cas. 

 Une dyspnée chez 1 patient atteint d’amylose AL soit 10% des cas et 1 patient atteint 

d’amylose AA soit 14.2%. 

 Une toux chez 2 patients atteints d’amylose AA soit 28.6% des cas. 

 Des manifestations digestives (douleur abdominale et vomissement) chez 3 patients 

atteints d’amylose AA soit 42.8% des cas. 
 

 
Figure 9 : répartition des motifs de consultation chez nos patients. 
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5. Signes Rénaux : 
 

Les différents signes rénaux retrouvés chez nos patients sont représentés sur la Figure 

10 : 

 Des œdèmes des membres inférieures chez 8 patients atteints d’amylose AL soit 80% 

des cas et 5 patients atteints d’amylose AA soit 71.4% des cas, associé à des œdèmes 

facials chez 3 patients atteints d’amylose AL soit 30% et 1 patient atteint d’amylose AA 

soit 14.3%. 

 La découverte systématique d’une protéinurie chez tous les patients atteints d’amylose 

AL  soit 100% des cas et les patients atteints d’amylose AA soit 100%, associée à une 

hématurie microscopique chez 2 patients atteints d’amylose AL soit 20 % des cas et 3 

patients atteints d’amylose AA soit 42.8%. 

 Une hypertension artérielle était présente chez 2 patients atteints d’amylose AL soit 20 

% des cas. 

 La diurèse était conservée chez tous les patients soit 100% des cas. 
 

 
Figure 10 : répartition des signes rénaux chez nos patients. 
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6. Signes extra rénaux : 
 

Les signes extrarénaux étaient présents seulement chez 3 patients atteints d’amylose AL 

soit 30% des cas, et 3 patients atteints d’amylose AA soit 42.8% des cas (Figure 11) : 

 Des arthralgies chez 3 patients atteints d’amylose AA soit 42.8% des cas. 

 Un goitre nodulaire chez 1 patient atteint d’amylose AL soit 10% des cas 

 Une adénopathie épitrochléene chez 1 patient atteint d’amylose AL  soit 10% des cas. 

 Une douleur thoracique chez 2 patients atteints d’amylose AL soit 20% des cas 

 Une hypotension orthostatique chez 2 patients atteints d’amylose AL soit 20% des cas. 

 Une sensibilité abdominale chez 3 patients atteints d’amyloses AA soit 42.8%. 
 

 
Figure 11 : illustration des signes extra rénaux observés. 

 

VI. Examen Paraclinique : 
 

1. Données biologiques : 
 

Les signes biologiques notés chez nos patients sont rapportés sur le Tableau XII: 

 L’urée sanguine moyenne à l’admission était de 1.15 ±0.80g/l chez les patients 

atteints d’amylose AL contre 0.75±0.47g/l chez patients atteints d’amylose AA. 
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 Le taux médian de la créatininémie était de 48.74 mg/l avec des extrêmes de 5.6 

mg/l et 117 mg/l chez les patients atteints d’amylose AL contre 17.42 mg/l avec 

des extrêmes de 4.9mg/l et 33.3mg/l chez patients atteints d’amylose AA. 

 La médiane du débit de filtration glomérulaire estimé par la formule MDRD était de 

50.48ml/mn avec des extrêmes de 4.77ml/min et 160.6ml/min chez nos patients 

atteints d’amylose AL contre un DFG de 82.71ml/mn avec des extrêmes de 

19.29ml/mn et 194.14ml/mn chez nos patients atteints d’amylose AA . 

• Un DFG >120 ml/min chez 2 patients avec amylose AL soit 20% et 2 patients 

avec amylose AA soit 28.6%. 

• Un DFG entre 80 ml/min et 120 ml/min chez 1 patient avec amylose AL soit 10% 

et 1 patient avec amylose AA soit 14.3%. 

• Un DFG entre 60 ml/min et 80 ml/min chez 1 patient avec amylose AL soit 10%. 

• Un DFG < 60 ml/min chez 6 patients avec amylose AL soit 60% contre 4 patients 

avec amylose AA soit 57.1% (figure 12). 
 

 
Figure 12 : évaluation du débit de filtration glomérulaire chez les patients atteints  

d’amylose AA et AL. 
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 La protéinurie était positive chez tous nos patients. La protéinurie moyenne était de 

3.98g/24h ± 2.95g/24h chez nos patients atteints d’amylose AL et 9.9g/24h 

±5.86g/24h chez nos patients atteints d’amylose AA. 

 L’albuminémie moyenne était de 20.31 ± 7.18g/l chez les patients atteints 

d’amylose AL et 17.85± 3.79g/l chez patients avec amylose AA. Huit patients 

avaient une hypoalbuminémie<30g/l à leur admission soit 80% des patients atteints 

d’amylose AL contre 7 patients avec amylose AA soit 100% des cas. 

 La protidémie moyenne était de 59.16± 23.19g/l chez les patients atteints 

d’amylose AL et 46.25± 6.27g/l chez les patients atteints d’amylose AA. 6 patients 

avec amylose AL soit 60% ont présenté une hypoprotidémie<60g/l contre 7 patients 

avec amylose AA soit 100% des cas. 

 Un syndrome néphrotique a été noté chez 4 patients atteints d’amylose AL soit 40% 

contre 6 patients atteints d’amylose AA soit 85.7%. 

 le taux moyen de la calcémie était de 82.7mg/l ±7.48mg/l chez les patients 

atteints d’amylose AL contre 77.71±4.49mg/l chez les patients atteints d’amylose 

AA. 

 le taux moyen de la LDH était de 245± 32.9UI/l chez les patients amylose AL contre 

226±44.9UI/l chez les patients amylose AA. 

 L’hémoglobine moyenne était de 10.45± 2.72 g/dl chez les patients atteints 

d’amylose AL contre 10.9±2.43 g/dl chez les patients amylose AA. Huit patients 

ont présenté une anémie soit 80% des cas d’amylose AL contre 6 patients soit 

85.7% des cas chez les patients amylose AA. 
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Tableau XII : les signes biologique à l’admission des malades. 

 Amylose AL Amylose AA 
Moyenne ±Ecart-

type 
Médiane 

[extrémités] 
Moyenne ±Ecart-

type 
Médiane 

[extrémités] 
Hémoglobine 
(g/dl) 

10.45±2.72  10.9±2.43  

Urée (g/l) 1.15±0.80  0.75±0.47  
Créatinémie 
(mg/l) 

48.74 [5.6-117] 17.42 [4.9-33.3] 

DFG(ml/min/SC) 50.48 [4.77-160.6] 82.71 [19.29-194.14] 
Albuminémie 
(g/l) 

20.31±7.18  17.85±3.79  

Protéinémie (g/l) 59.16±23.29  46.25±6.27  
Protéinurie 24h 
(g/24h) 

3.98±2.95  9.9±5.86  

Calcémie (mg/l) 82.7±7.48  77.71±4.49  
LDH (UI/l) 245±32.9  226±44.9  

 

2. Présentation Syndromique : 
 

Un Syndrome néphrotique a été note chez 4 patients atteints d’amylose AL soit 40% des 

cas, contre 6 patients atteints d’amylose AA soit 85.7% des cas. (Figure 13) : 

 Un Syndrome néphrotique pur chez 3 patients atteints d’amylose AL soit 30% des cas, 

contre 4 patients atteints d’amylose AA soit 57.1% des cas. 

 Un Syndrome néphrotique impur chez 1 patient atteint d’amylose AL soit 10% des cas, 

contre 2 patients atteints d’amylose AA soit 28.6% des cas. 
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Figure 13 : illustration des présentations syndromiques chez nos malades. 

 

3. Électrophorèse des protéines plasmatique : 
 

L’électrophorèse des protéines plasmatique a été demandée chez tous les patients et a 

montré les résultats suivant   (Tableau XIII): 

 Présence d’un pic gammaglobuline chez 5 patients atteints d’amylose AL soit 50% des 

cas. 

 Présence d’une hypoalbuminémie sans anomalie des chaines ɣ chez 3 patients atteints 

d’amylose AL soit 30% des cas, contre 4 patients atteints d’amylose AA soit 57.1% des 

cas. 

 Présence d’un Syndrome inflammatoire chez 2 patients atteints d’amylose AL soit 20% 

des cas. 

 Présence d’un Pic betaglobulines chez 2 patients atteints d’amylose AL soit 20% des 

cas. 

 Présence d’une hypogammaglobulines chez 2 patients atteints d’amylose AA soit 

28.6% des cas. 
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Tableau XIII : résultats de l’EPP selon les malades. 

 Amylose AL Amylose AA 
EPP Effectif % Effectif % 
Pic ɣ globuline 5 50% 0 0% 
Hypoalbuminémie 3 30% 4 57.1% 
Sd inflammatoire 0 0% 1 11.8% 
Pic βglobuline 2 20% 0 0% 
Hypo ɣ globuline 0 0% 2 28.6% 

 

4. Immunoélectrophorèse des protéines plasmatique : 
 

L’immunoélectrophorèse a été demandé chez 11 patients soit 64.7% des cas, chez 9 

patients atteints d’amylose AL  contre 2 patients atteints d’amylose AA  et elle a objectivé les 

résultats suivants (Tableau XIV) : 

 Absence de gammapathie monoclonale chez 4 patients atteints d’amylose AL soit 40% 

des cas, contre 2 patients atteints d’amylose AA soit 28.57% des cas. 

 Bande monoclonale Kappa chez 1 patient atteint d’amylose AL soit 10% des cas. 

 Bande monoclonale Lambda chez 1 patient atteint d’amylose AL soit 10% des cas. 

 Bande oligoclonale kappa Lambda chez 3 patients atteints d’amylose AL soit 30% des 

cas. 
 

Tableau XIV : résultats de l’IEPP chez nos malades. 

 Amylose AL Amylose AA 
IEPP Effectif % Effectif % 
Absence gammapathie 4 40% 2 28.6% 
Bandemonoclonal K 1 10% 0 0% 
Bande monoclonal L 1 10% 0 0% 
BandeoligoclonaleK-L 3 30% 0 0% 
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5. Myélogramme : 
 

Le myélogramme a été réalisé chez les 10 cas de patients atteints d’amylose AL et il a 

objectivé : 

Une plasmocytose médullaire significative >10% chez 8 patients soit 80% des cas. La 

médiane d’infiltration médullaire des plasmocytes était de 12.8% [3%-30%]. 

 

6. Bilan d’extension : 

 

6.1. Cardiaque : 

 L’ECG a été réalisé chez tous les patients atteints d’amylose AL et a montré chez 1 

seul patient une HVG. 

 Quatre patients ont présentés un NT-ProBNP> 145ng/l. 

 Selon l’équipe de la Mayo clinic qui a élaboré un score cardiaque pronostique en 

fonction des concentrations plasmatiques initiales de la troponine T et du Nt-pro BNP 

réparti en 3 stades, 10% de nos patients sont dans le stade 1, 20% dans le stade 2 et 

40% dans le stade 3. 

 L’ETT a été réalisé chez tous les patients atteints d’amylose AL et a montré chez 1 seul 

patient un aspect scintillant et granité du SIV. 

 IRM cardiaque n’a pas été demandée chez aucun patient. 

 

 

6.2. Bilan hépatique : 

 Un bilan hépatique complet a été réalisé chez tous les patients ne montrant aucune 

anomalie. 
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6.3. Exploration digestive : 

 Une exploration digestive à type de FOGD et coloscopie a été réalisée chez les 3 

patients symptomatiques sur le plan digestif. Un patient a présenté un épaississement 

pariétal à la biopsie de la muqueuse rectale. 

 

6.4. Bilan Osseux : 

 Un bilan radiologique a été réalisé chez les patients ayant un myélome multiple 

associé, et qui a montré des lésions de déminéralisations chez 2 patients. 

 L’un des patients a bénéficié d’une IRM médullaire qui a montré un rachis dégénératif 

avec des trames spongieuses très hétérogènes (figure 14). 
 

 
Figure 14 : IRM médullaire montrant un rachis dégénératif avec des trames spongieux. 
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VII. Etiologie : 
 

Sur les 10 patients atteints  d’amylose AL, 8 des patients ont un Myélome multiple 

associé et les 2 autres des patients ont une gammapathie monoclonale de signification 

indéterminée associée (Figure 15). 
 

 
Figure 15 : répartition des étiologies des patients atteints d’amylose AL 

 

Concernant les 7 patients atteints d’amylose AA un bilan étiologique complet a été réalisé 

chez ces patients afin de déterminer l’origine de cette amylose. Ce bilan étiologique a révélé 

(Figure 16): 

 Une polyarthrite rhumatoïde chez 2 patients soit 29%. 

 Une BPCO chez 1 patient  soit 14%. 

 Une étiologie indéterminée chez 4 patients soit 57%. 
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Figure 16 : répartition des étiologies des patients atteints d’amylose AA. 

 

VIII. PEC Thérapeutique : 
 

Tous nos patients ont bénéficiés d’un traitement néphroprotecteur à base d’un bloqueur 

du système rénine angiotensine selon la tolérance tensionnelle. 
 

Pour les 10 patients atteints d’amylose AL, une chimiothérapie a été instaurée chez 7 de 

ces patients : 

 Deux patients ont bénéficié d’un protocole VTD (velcade, thalidomide, 

dexamethasone). 

 Cinq patients ont bénéficié d’un protocole CTD (cyclophosphamide, thalidomide, 

dexamethasone). 

 Deux patients sont décédés avant le début de la chimiothérapie. 

 Un patient a été perdu de vue avant le début du traitement. 
 

Pour les patients atteints d’amylose AA, un traitement étiologique a été introduit chez les 

3 patients dont l’étiologie a été déterminée. 
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IX. Evolution : 
 

1. Évolution rénale : 
 

Chez les patients atteints d’amylose AA (Figure 17) : 

 Trois patients soit 43% des cas ont présenté une bonne évolution avec une 

amélioration de la fonction rénale. 

 Trois patients soit 43% des cas ont présenté une stabilisation de la fonction rénale 

et de la protéinurie. 

 Un patient soit 14% des cas a été perdu de vue soit. 
 

 
Figure 17 : évolution rénale chez les cas d’amylose AA. 

 

Chez les 10 patients suivis pour Amylose AL  (Figure 18): 

 Trois patients soit 30% des cas ont présenté une aggravation de la fonction rénale 

avec début d’hémodialyse. 

 Deux patients soit 20% des cas ont présenté une stabilisation de la fonction rénale. 

 Quatre patients soit 40% des cas sont décédés (2 patients sont décédés avant 

l’instauration du traitement). 
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 Un patient soit 10% est perdu de vue. 
 

 
Figure 18 : évolution rénale chez les cas d’amylose AL. 

 

2. Évolution hématologique : 
 

La réponse hématologique chez les patients atteints d’amylose AL (Figure 19): 

 Cinq patients soit 50% des cas ont présenté une aggravation hématologique. 

 Quatre patients soit 40% des cas sont décédés. 

 Un patient soit 10% est perdu de vue. 
 

 
Figure 19 : évolution hématologique chez nos patients. 
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I. RAPPEL DE LA PHYSIOPATHOLOGIE DE l’AMYLOSE : 
 

L’amyloïdose est un terme générique désignant des dépôts extracellulaires de protéines 

amyloïdes, spécifiquement colorés par le  Rouge Congo à l’examen anatomopathologique, ayant 

un aspect fibrillaire dont la caractéristique principale est la structure en feuillet bêta plissé 

(figure20) [1]. 
 

 
Figure 20 : la structure spatiale bêta plissé de la protéine.[1] 

 

Ces protéines sont polymérisées et s’assemblent en fibrilles insolubles et 

résistantes à la protéolyse [12]. Plusieurs facteurs contribuent à leur agrégation. La protéine peut 

avoir une tendance naturelle à l’agrégation, apparente dès que sa concentration augmente. 

Biochimiquement chacun des différents types d’amylose est défini par la protéine trouvée 

majoritairement dans le dépôt amyloïde. 

Il s’agit le plus souvent d’un produit de dégradation protéolytique d’une protéine 

plasmatique [14-18]. Cette protéine majoritaire est associée à une série de composés, 

principalement de nature protéique, retrouvés de manière constante dans tous les dépôts 

amyloïdes. Une grande variété de protéines peut être à l’origine de la formation de la substance 

amyloïde, reflétant des mécanismes physiopathologiques différents [13]. 
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La classification des amyloses repose sur l’éventail des signes cliniques et sur 

la nature biochimique de la protéine amyloïde impliquée dans la formation des dépôts. La 

composition des fibrilles dépend de la maladie associée ou de l’atteinte clinique (tableau XV) [7]. 
 

Tableau XV : Composition des fibrilles en fonction de l’atteinte clinique [7]. 

 
 

Dans la forme primaire (AL), il s’agit de chaînes légères (entières ou uniquement les 

fragments N terminaux) alors que dans la forme secondaire, il s’agit de la serum amyloid 

associated protein (SAA), une protéine de la phase aiguë inflammatoire. Indépendamment de leur 

composition, ces fibrilles sont invariablement associées à une protéine plasmatique : la serum 

amyloid protein

II. Manifestations de l’Amylose : 

 (SAP) [19-26]. 

 

 

Les manifestations cliniques dépendent de la nature des précurseurs protéiques ainsi que 

de la quantité de dépôts d’amyloïde. Dans les formes les plus courantes (AL et AA), les organes 

les plus touchés sont les reins, le cœur et le tube digestif (60% des patients). 
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1. 
 

Atteinte Rénale : 

Dans le rein, l’amyloïde se dépose aux niveaux glomérulaire, vasculaire et tubulaire. A 

noter que les chaînes légères lambda sont plus néphrotoxiques que les chaînes kappa pour une 

raison inconnue et sont associées à un moins bon pronostic [32].75% des patients avec 

amyloïdose AL présentent une protéinurie asymptomatique [33] ou un syndrome néphrotique 

(association pour rappel d’une protéinurie supérieure à 3g/24h à une hypo albuminémie 

inferieure à 30g/l et/ou une protidémie inférieure à 60g/l) franc sans hématurie (sa présence 

doit donc conduire à la recherche de lésions hémorragiques des voies urinaires), ni hypertension 

artérielle [34].Les dépôts vasculaires et tubulaires peuvent aboutir à une insuffisance rénale 

lentement progressive sans protéinurie [35]. Au niveau tubulaire, on peut parfois observer une 

acidose tubulaire de type I ou un diabète insipide néphrogénique[31]

2. 

. 

 

 

Atteinte Cardiaque : 

Chez un tiers des patients, les manifestations cardiaques sont au premier plan [36]. Il 

s’agit d’une cardiopathie hypertrophique (par dépôts amyloïdes myocardiques et non par 

dilatation des cavités cardiaques) restrictive (se manifeste cliniquement par dyspnée, œdème des 

membres inferieures, Turgescence jugulaire, Reflux hépato jugulaire). 

L’anomalie la plus courante sur l’ECG est un bas voltage (50% des patients), un bloc 

atrioventriculaire de deuxième ou troisième degré, une fibrillation auriculaire ou des patterns de 

pseudo-infarctus [37]. On observe souvent des signes d’insuffisance cardiaque droite. 

A l’échocardiographie, on peut mettre en évidence un épaississement de la paroi du 

ventricule gauche, accompagné de dysfonction diastolique, qui progresse vers une cardiopathie 

restrictive, avec petites cavités ventriculaires et une apparence typiquement «scintillante» du 

myocarde. Les atteintes restrictives sévères se manifestent par des syncopes et sont associées à 

une mortalité augmentée à trois mois [39].La présence d’un thrombus intracardiaque est très 

fréquente, notamment si le patient est en fibrillation auriculaire ou souffre d’une dysfonction 
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diastolique [38]. Le risque de thrombus est deux fois plus élevé lors d’amyloïdose AL (35% 

versus 18% dans les autres types d’amyloïdose).L’anticoagulation prévient la formation du 

thrombus cardiaque mais augmente aussi nettement le risque hémorragique chez ces patients à 

haut risque; de ce fait, 

3. 

la décision d’anticoaguler doit être prise au cas par cas. 

Les marqueurs cardiaques biologiques sont augmentés dans l’amylose cardiaque, 

souvent de manière disproportionnée en comparaison  aux symptômes d’insuffisance cardiaque 

congestive [40]. 

La nécrose myocardique et l’ischémie due aux dépôts amyloïdes sont liées à 

l’atteinte des petits vaisseaux et entraînent une augmentation des troponines cardiaques [41] ; la 

dysfonction diastolique avec la surexpression des gènes de peptide natriuretique dans les 

ventricules infiltrés par les dépôts amyloïdes entraînent une augmentation du BNP [42]. Les 

troponines I et T ainsi que le NT-pro BNP ont par ailleurs une valeur pronostique. 

 

 

Atteinte du Tractus Gastro-intestinale : 

Au niveau du tube digestif, l’infiltration de la muqueuse est très fréquente, le duodénum 

est touché dans 100% des cas, l’estomac et le côlon dans 90%, et l’œsophage dans 70%. Les 

manifestations cliniques peuvent inclure des saignements gastro-intestinaux favorisés par la 

friabilité de la muqueuse [43], des vomissements, ou une malabsorption (due soit à l’atrophie de 

la muqueuse infiltrée, soit à une colonisation bactérienne). L’infiltration neuromusculaire du tube 

digestif est plus rare et se caractérise, dans un premier temps, par des contractions 

péristaltiques d’amplitude normale, mais avec des troubles de la coordination. Avec le temps, 

l’amplitude du péristaltisme diminue, entraînant un transit ralenti avec constipation et 

gastroparésie. Dans d’autres cas, on observe, au contraire, une dysmotilité avec accélération du 

transit intestinal et diarrhées qui sont expliquées par une neuropathie autonomique favorisant 

une progression rapide du chyme et des sécrétions digestives[44].La macroglossie fortement 

évocatrice d’amylose AL, n’est retrouvée que dans 15 % des cas et peut être également 
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responsable de troubles de l’alimentation ou d’obstruction des voies aériennes secondaire à 

l’hypertrophie des glandes salivaires. 

 

4. 
 

L’atteinte neurologique est presque la règle avec des neuropathies mixtes sensorielles, 

motrices et/ou autonomiques. 

Les neuropathies dysautonaumiques se manifestant par une hypotension orthostatique 

souvent très invalidante[45].Des troubles gastro-intestinaux (diarrhée/ constipation, 

gastroparésie), des troubles génito-urinaire (Dysérection, trouble d’éjaculation, Impuissance : 

précoces ,Dysurie, rétention urinaire : plus tardifs) Troubles vaso-moteurs (mains et pieds 

froids), des troubles Ophtalmologique(Troubles de l’accommodation, vision floue), des troubles 

de la sudation un Syndrome sec et Apnée du sommeil. 

Les neuropathies périphériques, il s’agit le plus souvent d’une polyneuropathie 

périphérique sensitivomotrice axonale douloureuse longueur dépendante, d’aggravation 

progressive ressemblant à la neuropathie diabétique. Plus rarement, elle se manifeste par une 

mono-neuropathie. Le syndrome du canal carpien est fréquent et peut être le premier signe 

clinique d’une amyloidose. 

 

Atteinte Neurologique : 

5. 
 

L’atteinte hépatique se manifeste par une hépatomégalie associée à une élévation isolée 

des phosphatases alcalines, sans insuffisance hépatocellulaire, et détectée chez 30 % des 

patients. Le fibroscan peut poser le diagnostic [46]. À noter l’existence d’une forme rare d’ictère 

cholestatique d’évolution très rapidement péjorative en l’absence de traitement efficace. 

 

  

Atteinte Hépatique : 



Amylose rénale: incidence, profil étiologique et évolutif à partir d’une étude prospective sur une année 

 

 

- 40 - 

6. 
 

L’atteinte splénique se manifeste lorsque les dépôts sont massifs, par des signes 

d’hypersplénisme, avec corps de Howell-Joly sur le frottis sanguin et une hyperplaquettose 

révélant parfois le diagnostic. 

 

Atteinte Splénique : 

7. 
 

L’atteinte articulaire est d’installation progressive et se traduit par une polyarthropathie 

bilatérale et symétrique des doigts, des poignets, des épaules et des genoux. L’infiltration des 

gaines tendineuses par les dépôts est responsable de l’aspect en «épaulette» et celle des 

ceintures musculaires se caractérise par une hypertrophie musculaire d’aspect «pseudo-

athlétique». (Souvent associée à la cardiopathie amyloïde). 

 

Atteinte Ostéo-Articulaire : 

8. 
 

Atteinte Hématologique : 

Sur le plan hématologique, une tendance accrue aux saignements est souvent constatée. 

Elle s’explique par le déficit de facteur de coagulation (notamment le facteur X qui est lié par 

l’amyloïde), une hyperfibrinolyse et une dysfonction plaquettaire [47]

9. 

. 

 

 

L’atteinte cutanée est pléomorphe : peut prendre la forme d’un purpura (typiquement), 

un hématome périorbitaire est très évocateur, de papules, de nodules, plaques ou plus rarement 

de bulles atteignant en général la face et la partie supérieure du tronc. 

 

  

Atteinte Cutanée : 
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III. METHODE DE DIAGNOSTIQUE : 
 

1. Diagnostique de L’Amylose : 
 

Le diagnostic des amyloses est uniquement histologique et repose sur la mise en 

évidence de dépôts amorphes colorés par le rouge Congo en microscopie optique (Figure 21) et 

présentant un dichroïsme et une biréfringence jaune/vert en lumière polarisée, ou par 

l’observation en microscopie électronique de fibrilles amyloïdes de 7 à 10 nm de diamètre, 

disposées en tous sens. 

Il est recommandé de débuter par l’aspiration de tissu adipeux sous-cutané. Cette 

technique peu invasive et facilement réalisable a une sensibilité de 57-85% et une spécificité de 

92-100% [48]. Les biopsies rénales et hépatiques ont une meilleure sensibilité (84 et 90% 

respectivement), mais sont plus invasives et 

 
Figure 21 : Dépôt d’amyloïde dans un glomérule rénal avec coloration Rouge Congo 

requièrent un personnel spécialisé. Actuellement les 

biopsies les plus réalisé restent celle des glandes salivaires accessoires et l’aspiration de la 

graisse abdominale beaucoup moins invasives et avec une bonne rentabilité [77, 78,79]. 
 

[7]. 
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Tableau XVI : distribution selon type de biopsie réalisée. 

Auteurs BGSA PBR Biopsie digestive Autres 
Hakem D et al [75]  54,54%  18.1%* 
Robert A et al [76] 10% 23,3% 64% 13,3%* 
Bensalem T et al [77] 62,5% 12,5% 5%  
Libbey C et all [78] 71% 8% 2%  
Notre série 11,7% 94,1% 5,9%  

 

*biopsie cutanée et hépatique. 

 

2. Typage de L’amylose : 
 

Une fois le diagnostic d’amylose établi, la nature des dépôts doit être précisée. Un 

examen immunohistochimique sur du tissu fixé en formol tamponné peut également se faire 

pour confirmer la nature amyloïde des dépôts en utilisant des anticorps marqués et dirigés 

contre un épitope commun à tous les types d’amyloïde. Une fois le diagnostic d’amyloïdose posé 

par les pathologistes, une typisation de ces dépôts doit être effectuée. Cette typisation se fait 

par un deuxième examen immunohistochimique ou par immunofluorescence. Ces deux 

techniques utilisent des anticorps marqués et dirigés contre un épitope des chaînes légères (AL-

amyloïdose primaire) ou contre un épitope de la protéine SAA (AA-amyloïdose secondaire), ou 

contre la transthyrétine (TTR-amyloïdose familiale) ou encore contre une protéine amyloïde de la 

maladie d’Alzheimer (APP). 

Dans l’amylose AL, L’étude conjointe du sérum et des urines par des techniques 

immunochimiques permet la détection d’une protéine monoclonale dans environ 90 % des cas 

d’amylose AL. Une protéinurie de Bence-Jones est retrouvée par des techniques classiques dans 

70 % des cas . L’intérêt pour le diagnostic et le suivi des amyloses AL du dosage sérique des 

chaînes légères libres a été récemment rapporté. Il permet la mise en évidence d’un excès de 

chaînes légères libres d’un type donné dans pratiquement tous les cas (98 %) d’amylose AL. 
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IV. CLASSIFICATION DE LAMYLOSE : 
 

La classification des amyloses repose sur la nature biochimique de la protéine précurseur 

impliquée dans la formation des dépôts. Une vingtaine de protéines peuvent former des fibrilles 

amyloïdes (SAA, Fibrinogène, apo A1...) (Tableau XVII) [27]. 
 

Tableau XVII: Classifications et principales caractéristiques cliniques des amyloses. 

 
 

Dans notre étude, parmi les 17 cas de patients atteints d’amylose rénale, 7 cas sont des 

Amylose AA soit 41,1% et 10 cas sont des amylose AL soit 58,9%. Chez les  patients atteints 

d’amylose AL, 4 avaient des chaines légères kappa et 5 avaient des chaines légères Lambda, 1 

patient avait des chaines légères non déterminé. 
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Dans notre série, la fréquence de l’amylose AL est de 58,9% versus 41,1% pour l’amylose 

AA. Le nombre total de cas de l’amylose AL dépasse légèrement ceux de l’amylose AA, ce qui est 

inhabituel pour un pays en développement. Peut être du à l’amélioration des diagnostiques ou 

réduction des cas de l’amylose AA. Une seule étude menée en Afrique du Sud par Muhammed H 

et al [71] présente une augmentation de la fréquence de l’amylose AL 57% par rapport à 

l’amylose AA 43%. 

 

V. PROFIL DEMOGRAPHIQUE : 
 

1. Incidence : 
 

L’incidence des différents types d’amylose varie de manière géographique. 

Dans les pays dits développés, le type AL est le plus courant alors que, dans les pays en 

voie de développement et ceux du pourtour méditerranéen, on observe une prédominance AA. 

Selon les estimations des données de TuvenScan Commercial and Medicare Supplement 

Databases des État-unis , une incidence 108 pour 100.000 habitants[65].l’incidence à san 

francisco est de 6.6% sur le total de biopsie rénale effectuée, une incidence 5.6% pour l’amylose 

AA et 1% l’amylose AL[64]. 

En Argentine son incidence annuelle est de 5.5 pour 100 000 habitants, avec une 

prédominance de l’incidence de l’amylose AL 4.5 pour 100 000 habitants contre 1 pour 100 000 

habitants [63]. 

En Angleterre, son incidence annuelle est de 0.3 pour 100 000 habitants qui concorde 

avec l’incidence en Suède qui est de 0.32 pour 100 000 habitants [66][68]. 

L’incidence dans notre pays ainsi que ceux du voisinage n’est pas connu en raison de 

l’absence Dun registre national pour colligés ces cas et les données dont on dispose viennent 

des séries uni centriques dans la majorité des cas. L’incidence d’une étude effectuée à Fès est de 

5.2% sur les patients biopsiés ce qui concorde avec l’incidence de notre série qui est de 7.2% [67] 
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2. Age et Sexe : 
 

Par rapport à la littérature, nos patients présentant une amylose rénale sont relativement 

plus vieux. L’âge moyen est  de 55,3 ans. Le pic de fréquence dans notre série a été observé 

entre 41-50 ans (35,2%), et >60 ans (35,2%) et un seul avait un âge inferieur a 40 ans (Tableau 

18). cela est du a la prédominance dans notre série de l’amylose AL qui est une maladie des 

personnes relativement âgées, ca fréquence est en augmentation avec l’âge, dans notre série 

l’âge moyen des patients atteints d’amylose AL est de  57,4 ans , et une augmentation de l’âge 

moyen de notre série par rapport a la littérature pour les patient atteint d’amylose AA 52,4 ans. 

Certain auteur rapport un âge moyen encore plus élevé chez des patients atteints d’amylose AA , 

dans la série de M.Aguirre qui est de 53,5 ans(Tableau XVIII-XX). 

Nous avons noté par ailleurs, une nette prédominance masculine soit 70.6% contre 29.4% 

chez les femmes avec un sexe ratio de 2,4. Dans la série de  Muhammed Hassan, on rapporte 

une fréquence avec une prédominance féminine le sexe ratio est de 0,91. Le sexe ratio chez les 

patients atteints d’amylose AL est de 2,33 ce constat est déjà rapporte par un grand nombre 

d’auteurs, et pour les patients atteints d’amylose AA, le sexe ratio est de 2,5 qui concorde avec 

plusieurs auteurs, A l’ opposé, une seule série celle de Muhammed Hassan chez qui le sexe ratio 

est de 0,81(TableauXXII-XXIII). 
 

Tableau XVIII: Age moyen chez les patients atteints d’amylose rénale. 

Auteurs Pays Age moyen (ans) 
Gael clovis et al [67] Maroc(Fès) 47,2 
Maria A et al [63] Argentine 44.3 
Divyesh P et al [70] Arabie Saoudite 44 
Muhammed H et al [71] Afrique du sud 51 
Julien D et al [72] USA 76 
Notre série Maroc (marrakech) 55,35 
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Tableau XIX: Age moyen chez les patients atteints d’amylose AA. 

Auteurs Pays Age moyen (ans) 
Gael clovis et al [67] Maroc(Fès) 45 
Maria A et al [63] Argentine 41 
Divyesh P et al [70] Arabie Saoudite 42 
Muhammed H et al [71] Afrique du sud 42 
Julien D et al [72] USA 44 
Asmae B et al [74] Maroc (rabat) 46 
Aguirre M et al [69] Brésil 53,5 
Notre série Maroc (marrakech) 52,4 
 

Tableau XX : Age moyen chez les patients atteints d’amylose AL. 

Auteurs Pays Age moyen (ans) 
Gael clovis et al [67] Maroc(Fès) 58 
Maria A et al [63] Argentine 54 
Divyesh P et al [70] Arabie Saoudite 58 
Muhammed H et al [71] Afrique du sud 58 
Julien D et al [72] USA 66 
Robert A et al [66] Minnesota 76 
Anne F et al [73] Pays-Bas 66 
Notre série Maroc (marrakech) 57,4 
 

Tableau XXI: fréquence des hommes et sexe ratio rapporté dans des études  incluant les patients 
atteints d’amylose rénale. 

Auteurs Pays Hommes(%) Sexe ratio H/F 
Gael clovis et al [67] Maroc(Fès) 80,9 2.1 
Maria A et al [63] Argentine 82 2,3 
Divyesh P et al [70] Arabie Saoudite 75 3 
Muhammed H et al [71] Afrique du sud 48 0,91 
Julien D et al [72] USA 75,9 3,14 
Notre série Maroc (Marrakech) 70,6 2,4 
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Tableau XXII: fréquence des hommes et sexe ratio rapporté dans des études  incluant les 
patients atteints d’amylose AA. 

Auteurs Pays Hommes(%) Sexe ratio H/F 
Gael clovis et al [67] Maroc(Fès) - 1,14 
Maria A et al [63] Argentine 59,5 1,52 
Divyesh P et al [70] Arabie Saoudite 76 3,14 
Muhammed H et al [71] Afrique du sud 45 0,81 
Julien D et al [72] USA 60 1,5 
Asmae B et al [74] Maroc (rabat) 67 2 
Aguirre M et al [69] Brazil 50 1 
Notre série Maroc (Marrakech) 71,4 2,5 
 

Tableau XXIII: fréquence des hommes et sexe ratio rapporté dans des études  incluant les 
patients atteints d’amylose AL. 

Auteurs Pays Hommes(%) Sexe ratio H/F 
Gael clovis et al [67] Maroc(Fès) - 2,3 
Maria A et al [63] Argentine 71 2,12 
Divyesh P et al [70] Arabie Saoudite 86 6 
Muhammed H et al [71] Afrique du sud 50 1 
Julien D et al [72] USA 62,5 1,6 
Robert A et al [66] Minnesota 54 1,47 
Anne F et al [73] Pays-Bas 52 1,07 
Notre série Maroc (Marrakech) 70 2,33 

 

3. Données Cliniques : 
 

3.1. Circonstance de découverte de l’amylose : 

Dans notre série d’étude, l’atteinte rénale a été révélatrice de l’amylose dans 82,4% des 

cas. La protéinurie l’insuffisance rénale et la présence OMI ont constitué chez nos patients, la 

principale circonstance de découverte de leur maladie, avec des fréquences atteignant 

respectivement 100%, 64,8% et 77%. 

Nos résultats rejoignent globalement les données de la littérature. Cependant ils sont a 

l’encontre d’une étude de Tia W. et al [80] ou les signes  osseuses sont prépondérants, les 

douleurs articulaire sont plus fréquents à 45,3% des cas, l’insuffisance rénale représente que 

14,3% des cas (Tableau XXIV). 
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Dans le cas de l’amylose AA, les fréquences de l’atteinte de la protéinurie, l’insuffisance 

rénale et les OMI sont respectivement 100%, 57,1% et 71,4%. Ce qui rejoint la littérature avec une 

fréquence d’insuffisance rénale encore plus élevée. 

Dans le cas de l’amylose AL, les fréquences de l’atteinte de la protéinurie, l’insuffisance 

rénale et OMI sont respectivement 100%, 70% et 80% dans notre étude (Tableau XXV-XXVI). 
 

Tableau XXIV: fréquence de l’insuffisance rénale comme circonstance de découverte  
de l’amylose rénale. 

Auteurs Pays Nombre de cas Fréquence de IR (%) 
Gael clovis et al [67] Maroc(Fès) 15 60 
Maria A et al [63] Argentine 10 52,1 
Divyesh P et al [70] Arabie Saoudite 28 70 
Muhammed H et al [71] Afrique du sud 24 52 
Julien D et al [72] USA 75 61,2 
Tia W et al [80] Mali 42 14,3 
Notre série Maroc (Marrakech) 11 64,8 

 

Tableau XXV: fréquence de l’insuffisance rénale chez les patients atteints de l’amylose type AA. 

Auteurs Pays Nombre de cas Fréquence de IR (%) 
Gael clovis et al [67] Maroc(Fès) 4 51,2 
Maria A et al [63] Argentine 2 50 
Divyesh P et al [70] Arabie Saoudite 22 76 
Muhammed H et al [71] Afrique du sud 12 60 
Julien D et al [72] USA 14 71 
Asmae B et al [74] Maroc (rabat) 22 73 
Aguirre M et al [69] Brazil 11 52,4 
Notre série Maroc (Marrakech) 4 57,1 
 

Tableau XXVI: fréquence de l’insuffisance rénale chez les patients atteints de l’amylose type AL. 

Auteurs Pays Nombre de cas Fréquence de IR (%) 
David C et al [81] Canada 21 73 
Maria A et al [63] Argentine 8 62 
Divyesh P et al [70] Arabie Saoudite 5 71 
Muhammed H et al [71] Afrique du sud 12 46 
Julien D et al [72] USA 24 74 
Robert A et al [66] Minnesota 31 70.3 
Anne F et al [73] Pays-Bas 51 67 
Notre série Maroc (Marrakech) 7 70 
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3.2. Signes extra-rénaux : 

 

a. Manifestation cardiaque : 

L’atteinte cardiaque constitue de nos jours la principale cause de décès. Elle est 

exceptionnelle au cours des amyloses AA, elle est surtout l’apanage des amyloses AL ou ca 

fréquence varie de 60 à 80% [84]. 

Dans notre série, les manifestations cardiaque ont été retrouvées chez 20% des cas des 

patients atteints d’amylose AL et aucun cas pour les patients atteints d’amylose AA. Ce qui 

rejoint les principales séries de la littérature [76, 82,83]. 
 

Tableau XXVII: fréquence de la cardiopathie selon les auteurs. 

Auteurs 
Robert A et al 

[76] 
Palladini G et 

al [82] 
David H et al 

[83] 
Falk R et al 

[84] 
Notre série 

cardiopathie 36% 33% 45% 60% 20% 
 

b. Manifestation digestif : 

L’atteinte digestive se voit aussi bien au cours des amylose AA qu’AL. L’atteinte est 

fréquente et très variables. Dans notre série la sensibilité abdominale sous forme de douleurs 

abdominale, vomissement et constipation est retrouvée chez 42,8% des patients atteints 

d’amylose AA, sans aucun cas chez les patients atteints d’amylose AL. La fréquence des 

manifestations est variable d’un auteur à l’autre. Dans la série rapportée par Bensalem T et al 

[77] la sensibilisée digestif est rapporté dans 37% des cas, David C et al [81] une étude 

canadienne, rapportent une fréquence de 46% et Aguirre M et al [69] une étude Brésilienne, 

rapportent une fréquence de 29%. 

Les macroglossie qui peuvent être retrouvé dans 15% des cas dans les études [77, 81], 

aucun cas rapporté dans notre série. Pas de cas de syndrome hépatosplénique n’a été retrouvé 

dans notre étude. 
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c. Manifestation ostéo-articulaire : 

Dans l’amylose, l’atteinte articulaire est d’installation progressive et de traduction 

polymorphe. Dans notre série la principale manifestation est la polyarthropathie bilatéral et 

symétrique présent chez 42,8% des cas des patients atteints d’amylose AA, sans aucun chez les 

patients atteints d’amylose AL. Ce chiffre reste un peu plus élevé que la plupart des études 

publié notamment celle de Bensalem T et al [77] et Robert A et al [76] dont la fréquence est 

respectivement de 15% et 20%. Aucun cas de syndrome du canal carpien n’est rapporté dans 

notre série. 

 

d. Manifestation neurologique : 

Concernant l’atteinte neurologique sous forme de neuropathie autonome, elle a été 

rapportée chez environ 20% des patients atteints d’amylose AL dans notre série, sous forme 

hypotension orthostatique. Dans la littérature la fréquence varie entre 12,5% à 44% (Tableau 

XXVIII). 
 

Tableau XXVIII: fréquence de l’atteinte neurologique selon les auteurs. 

Auteurs 
Robert A et al 

[76] 
Palladini G et 

al [82] 
Bensalem T et 

al [77] 
Gael clovis et 

al [67] 
Notre série 

Hypotension 
orthostatique 

13,3% 35% 12,5% 44% 20% 

 

4. Données Para-cliniques : 

 

4.1. Données biologiques : 

 

a. Albuminémie : 

Dans notre étude, l’albuminémie moyenne est de 19,3 g/l avec une hypoalbuminémie 

dans 88,23% des cas. Résultat comparable a celui de Gael G et al [67], Divyesh P, al [70] et 

Muhammed H et al [71] où l’hypoalbuminémie est retrouvé respectivement chez 84%, 70%, 75% 

des cas (Tableau XXIX). 
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Chez les patients atteints d’une amylose AA, l’hypoalbuminémie est présente dans 100% des 

cas. Alors chez les personnes atteintes d’une amylose AL elle présente 80% des cas, ce qui concorde 

avec d’étude de Divyesh P et al [70] dont la fréquence est  de 80% des cas (Tableau XXX-XXXI). 
 

Tableau XXIX: fréquence de l’hypoalbuminémie selon les auteurs. 

Auteurs Gael G et al [67] 
Divyesh P et al 

[70] 
Muhammed H et 

al [71] 
Notre série 

hypoalbuminémie 84% 70% 75% 88,23% 
 

Tableau XXX: fréquence de l’hypoalbuminémie chez les patients atteints de l’amylose AL. 

Auteurs 
Divyesh P et 

al [70] 
Muhammed H 

et al [71] 
David C et al 

[81] 
Lamm W et 

al [85] 
Notre série 

hypoalbuminémie 80% 67% 69% 54% 80% 
 

Tableau XXXI: fréquence de l’hypoalbuminémie chez les patients atteints de l’amylose AA. 

Auteurs Gael G et al [67] 
Divyesh P et al 

[70] 
Muhammed H et 

al [71] 
Notre série 

hypoalbuminémie 88% 70% 81% 100% 
 

b. Créatinine : 

Dans notre série, la créatinémie moyenne est de 35,84 mg/l avec une hyper créatinémie 

>20mg/l dans 51,9% des cas. Chiffre qui concordent avec ceux trouvé dans la littérature de Gael 

G et al [67], Divyesh P, al [70] et Muhammed H et al [71] où l’hyper créatinémie est retrouvé 

respectivement chez 42%, 26%, 60% des cas (Tableau XXXII). 

Chez les patients atteints d’une amylose AA, l’hyper créatinémie est présente dans 85% 

des cas. Alors que chez les personnes atteintes d’une amylose AL elle présente 60% des cas, 

dont la fréquence est plus élevé que dans  l’étude de Divyesh P et al [70] et David H et al [83] 

dont la fréquence est  de 30% et 29% des cas (Tableau XXXIII-XXXIV). 
 

Tableau XXXII: fréquence de l’hyper créatinémie selon les auteurs. 

Auteurs Gael G et al [67] 
Divyesh P et al 

[70] 
Muhammed H et 

al [71] 
Notre série 

Hyper créatinémie 42% 26% 60% 51,9% 
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Tableau XXXIII: fréquence de l’hyper créatinémie chez les patients atteints de l’amylose AL. 

Auteurs 
Divyesh P 
et al [70] 

Muhammed 
H et al [71] 

Robert A et 
al [76] 

David H et 
al [83] 

Lamm W 
et al [85] 

Notre 
série 

Hyper créatinémie 30% 47% 14% 29% 12% 60% 
 

Tableau XXXIV: fréquence de l’hyper créatinémie chez les patients atteints de l’amylose AA. 

Auteurs 
Gael G et al 

[67] 
Divyesh P et al 

[70] 
Muhammed H et 

al [71] 
Notre série 

Hyper créatinémie 62% 71% 80% 85% 
 

c. Protéinurie et Syndrome néphrotique : 

La protéinurie est positive chez 82,3% de nos patients, son taux moyen est de 6,42 

g/24h. Nos résultats sont comparables à ceux de Divyesh P et al [70] et de Muhammed H et al 

[71] qui ont rapporté une protéinurie positive respectivement à 86% et 78%. Chez nos patients 

atteints de l’amylose AA la protéinurie est positive dans 100% des cas. Alors que chez les 

patients atteints d’amylose AL elle représente 70%, ce qui concorde avec les series de David H et 

al [83] et de Lamm et al [85] qui sont respectivement de 75% et 79%. 

Par ailleurs, le syndrome néphrotique est présent dans 58,82% des cas, des chiffres plus 

importants sont retrouvés dans d’autres études de Gael C et al [67], Divyesh P et al [70] et 

Muhammed H et al [71] rapportant respectivement une fréquence de 72%, 77,5% et 85% ( 

Tableau XXXV). 

Chez les personnes atteintes de l’amylose AA, le syndrome néphrotique est présent dans 

85,7% des cas. Ces résultats sont comparables a ceux de Divyesh P et al [70] et Muhammed H et 

al [71] qui rapportes une fréquence respectivement de 72% et 85% des cas. Alors que chez les 

patients atteints d’amylose AL, le syndrome néphrotique est de 40%, des chiffres plus importants 

sont retrouvés dans les séries de David H et al [83] et Lamm W et al [85] dont les fréquences 

sont 93% et 81% des cas (Tableau XXXVI-XXXVII). 
 

Tableau XXXV: fréquence du syndrome néphrotique selon les auteurs. 

Auteurs Gael G et al [67] 
Divyesh P et al 

[70] 
Muhammed H et 

al [71] 
Notre série 

Sd néphrotique 72% 77,5% 85% 58,82% 
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Tableau XXXVI: fréquence du syndrome néphrotique chez les patients atteints de l’amylose AA. 

Auteurs Divyesh P et al     [70] 
Muhammed H et al 

[71] 
Notre série 

Sd néphrotique 72% 85% 85,7% 
 

Tableau XXXVII: fréquence du syndrome néphrotique chez les patients atteints de l’amylose AL. 

Auteurs 
Divyesh P 

et al     [70] 
Muhammed 
H et al [71] 

David H et al 
[83] 

Lamm W et al 
[85] 

Notre série 

Sd néphrotique 100% 85% 93% 81% 40% 
 

d. Electrophorèse et  immunofixation des protéines sérique : 

Dans notre série, un pic monoclonale est retrouvé de façon variable chez 7 patients 

atteints d’amylose AL soit 70% des cas, avec une prédominance de la migration dans la zone des 

gammaglobulines dans 50% des cas, rejoignant les séries celle de Robert A et al [76]  et de 

Palladini G et al [82], qui rapportent des fréquences atteignant respectivement 59% et 62% 

(Tableau XXXVIII). 
 

Tableau XXXVIII: comparaison des résultats de l’EPS dans différentes séries. 

Auteurs Gamma Beta Alpha Bloc beta-gamma 
Robert A et al [76] 59% 17,2% 2,3% 0% 
Palladini G et al [82] 62% 21% 0.4% 0% 
David H et al [83] 72% 26,5% 3% 1,3% 
Notre série 50% 20% 0% 0% 

 

L’immunofixation précise le caractère monoclonale de la gammapathie et détermine son 

type immunochimique. Elle permet également de détecter la présence ou non d’un déficit 

associé en Ig normale. Dans notre série, la présence de chaine légère isolée dans 50% des cas 

suivi des autres iso types : IgG (30%), IgA (20%). Cette répartition obéit aux données de la 

littérature comme le montre le Tableau XXXIX. 
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Tableau XXXIX: répartition en fonction des différents iso types. 

Auteurs IgG IgM IgA IgD CLL 
Robert A et al [76] 23,3% 3,33% 10% 3,33% 16,6% 
Palladini G et al [82] 32,3% 1,9% 9,1% 0,8% 55,9% 
David H et al [83] 35% - 10% - 45% 
Lamm W et al [85] 23% - 8% - 69% 
Notre série 30% 0% 20% 0% 50% 

 

La répartition des patients en fonction du type de chaines légères montre une 

prédominance de la chaine légère lambda (60% contre 40%). 

Dans la littérature cette prédominance est plus marquée allant de 69% à 83% (Tableau XL). 
 

Tableau XL: variation des sous classe (K et L) au cours de l’amylose AL. 

Auteurs Lambda Kappa 
Robert A et al [76] 83% 17% 
David C et al [81] 81% 19% 
Palladini G et al [82] 75,4% 24,6% 
Ashutosh D et al [86] 69% 31% 
Moureau P et al [87] 74% 26% 
Thouy F et al [88] 57% 43% 
Cibeira M et al [89] 80,8% 19,2% 
Comenzo L et al [90] 72% 28% 
Notre série 60% 40% 

 

4.2. Données hématologique : 

 

a. Hémogramme : 

Sur le plan hématologique, l’anémie est l’une des manifestations de l’amylose elle est 

observée de façon variable chez 24,8% à 83% dans plusieurs études rapportées. Dans notre série, 

l’anémie est présente dans 82,35% des patients, elle est en totalité normochrome normocytaire, 

avec un taux HB moyen de 10,63 g/dl. Une anémie avec une HB <10 g/dl représente 47% de nos 

patients. Nos résultats sont proches de ceux de Gael C et al [67] et Beirao I et al [92] qui 

rapportent une fréquence respectivement de 56% et 24,8%, tandis que dans la série de Halali W 

et al [92] cette fréquence atteint 83% des cas (Tableau XLI). Dans notre étude, la leucopénie et la 

thrombopénie ne sont retrouvées chez aucun patient. 
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Tableau XLI: fréquence de l’anémie dans différentes séries de la littérature. 

Auteurs Anémie (HB<10g/dl) 
Gael C et al [67] 56% 
Diveyesh P et al [70] 76,9% 
Halali W et al [92] 83% 
Beirao I et al [92] 24,8% 
Notre série 47% 

 

b. Myélogramme : 

Le myélogramme permet l’évaluation quantitative et qualitative de la plasmocytose 

médullaire et représente une étape décisive de la démarche diagnostique d’un MM chez les 

patients atteints d’amylose AL. 

La moelle est prélevée de préférence à la crête iliaque, ce qui permet d’obtenir dans un 

même temps du matériel d’aspiration pour frottis ( examen cytologique) et un cylindre biopsie 

(examen histologique). Ces deux techniques sont complémentaires, car la distribution de la 

plasmocytose dans la moelle est souvent hétérogène. Les cellules myélomateuses ressemblent le 

plus souvent aux plasmocytes normaux. Les plasmocytes dystrophique ou immatures ou 

plasmoblastes sont observés dans à peu prés de 15% des cas, et sont associés a un pronostic 

péjoratif [93]. 

Dans notre serie, une plasmocytose médullaire >10% est présente chez 80% de nos 

patients. Elle est >30% chez 1 patient soit 10% des cas. Le taux moyen d’infiltration médullaire 

des plasmocytes chez nos patients est de 13,8%. Aucun patient n’a nécessité le recours à la BOM 

dans notre étude. 

Nos conclusions rejoignent ceux de la serie de Diyvesh P et al [70] et de Arrayhani et al 

[94], qui présente une infiltration plasmocytaire médullaire >10% est présente respectivement 

chez 75% et 80% des patients. Elle est >30% dans 40% et 56% des cas (Tableau XLII). 
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Tableau XLII: résultats du myélogramme dans différentes séries. 

 Taux de plasmocytes en pourcentage 
Auteurs <10% 10-30% 30-60% >60% 
Diyvesh P et al [70] 8% 35% 30% 10% 
Arrayhani et al [94] 16% 24% 40% 16% 
Notre série 20% 70% 10% 0% 

 

VI. Classifications Pronostiques : 
 

Les facteurs pronostiques sont au nombre de trois: coexistence d’un myélome multiple, 

atteinte cardiaque et réponse au traitement. 

• Les patients atteints d’amylose avec un myélome multiple répondent rarement à la 

chimiothérapie (réponse complète chez 18% des patients) et cette réponse peut être très 

lente (temps moyen: un an) [49,50]. De plus, leur survie moyenne est plus courte que 

celle des patients atteints uniquement d’amylose: 14 et 32 mois respectivement. Le 

pronostic s’assombrit encore si le pourcentage de plasmocytes circulant est de plus de 

1% (la survie chute alors de 31 à 13 mois) ou si la moelle contient plus de 10% de 

plasmocytes (la survie passe de 33 à 14 mois) [51]

• La sévérité de l’atteinte cardiaque est corrélée à la concentration sérique des marqueurs 

biologiques cardiaque (troponine et du NT-Pro BNP) sensibles et précoces de l’atteinte 

cardiaque. L’élévation du Nt-pro BNP est corrélée à la taille de l’oreillette gauche et 

reflète l’élévation des pressions de remplissage du ventricule gauche par adiastolie. Le 

NT-pro-BNP a une sensibilité de 93% et une spécificité de 90%, et une valeur prédictive 

positive et négative de 93,3% et 90,3% respectivement 

. 

[52]. Une valeur seuil de 152 ng/l 

permet de distinguer deux groupes avec une survie très différente: neuf mois versus 

plus de deux ans. Le NT-pro-BNP peut également être utilisé pour suivre la réponse à la 

chimiothérapie. 
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L’équipe de la MAYO CLINIC a élaboré un score cardiaque pronostique en fonction des 

concentrations plasmatiques initiales de la troponine T et du Nt-pro BNP réparti en 3 stades [53] 

(tableau XLIII) : 
 

Tableau XLIII : score pronostic de l’atteinte cardiaque de la MAYO CLINIC. 

 
 

Ces trois stades sont respectivement associés à des survies estimées de 26.4, 10.5 et 3.5 

mois (figure 22). 
 

 
Figure 22 : Survie en fonction des différents stades de la Mayo Clinic dans l’amylose [53]. 
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• La réponse au traitement constitue le troisième facteur pronostique. Une diminution de 

la protéinurie de plus de 50% ou l’amélioration de la fonction rénale de 25% permettent 

d’objectiver la réponse rénale à la chimiothérapie, tandis qu’une diminution de 50% des 

immunoglobulines reflète la réponse hématologique[54].La survie moyenne des patients 

ayant atteint une réponse hématologique est de 66 mois et celle des patients ayant une 

double réponse (rénale et hématologique) est de 95 mois [54]. 
 

Dans notre série on note une prédominance du stade III à 40%. Dans la plupart des séries 

on note au contraire une prédominance du stade II sauf pour la serie de Palladini G et al [95] où 

prédomine le stade III a 62%.(Tableau XLIV). 
 

Tableau XLIV: distribution selon stade Mayo Clinic. 

Auteurs Stade I Stade II Stade III 
Palladini G et al [82] 30,9% 43,7% 25,4% 
Moreau P et al [87] 26% 42% 32% 
Palladini G et al [95] 25% 13% 62% 
Roussou M et al [96] 26% 42% 32% 
Notre série 10% 20% 40% 

 

VII. Profils étiologiques : 
 

L’amylose secondaire (AA) est une complication de certaines maladies inflammatoires 

chroniques. Depuis l’avènement des antibiotiques, l’amélioration de la qualité de vie et l’accès 

aux soins pour tous dans les pays développés, l’épidémiologie des causes d’amylose dans ces 

pays s’est distinguée de celle des pays en voie de développement. Les maladies inflammatoires 

chroniques constituent la première cause des amylose AA en occident. Cependant dans les pays 

en voie de développement les causes infectieuses demeurent toujours au premier rang, 

dominées par la tuberculose qui sévit encore de façon endémique [97]. 

Dans les pays en développement, les études notent que les maladies infectieuses 

chroniques sont la 1ère cause de l’amylose AA et en particulier la tuberculose retrouvé dans plus 
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de la moitié des cas. Les séries: marocaine d’Asmae B et al [74], saoudienne de Divyesh P et al 

[70], sud africaine de Muhammed H et al [71] et tunisienne de Kaaroud H et al [98] rapportent la 

fréquence de maladie infectieuse respectivement dans 60%, 85%, 75% et 72% des cas, avec 

prédominance de la TBK dans respectivement 33%, 65%, 60% et 38,4% des cas . Dans notre série, 

les maladies inflammatoires sont la cause la plus fréquente de l’amylose AA dans 43% des cas, 

29%  sont des cas de polyarthrite rhumatoïde et 14% des cas BPCO. Seule une étude menée au 

brésil par Aguirre M et al [69] rapporte une prédominance de la maladie inflammatoire dans 33,7 

% des cas, avec une PR  dans 16,7% des cas. 

Dans les pays développés, les causes inflammatoires sont plus fréquentes,  les séries de 

Lachmann Hj et al [99] (Angleterre) et de Gertw et kyle [100] (États-Unis) rapportent des 

fréquences dans 75% et 72% des cas  (Tableau XLV). 
 

Tableau XLV: fréquence des différentes causes au cours de l’amylose AA. 

Auteurs Pays 
cause 

infectieuse 
Cause 

inflammatoire 
Cause 

tumorale 
idiopathique 

Asmae B et al 
[74] 

Maroc (rabat) 60% 17% 3% 20% 

Divyesh P et 
al [70] 

Arabie 
saoudite 

85% 5% 0% 10% 

Aguirre M et 
al [69] 

Brésil 16,6% 33,7% 0% 50% 

Muhammed H 
et al [71] 

Sud Afrique 75% 25% 0% 10% 

Kaaroud H et 
al [98] 

Tunisie 72% 25,5% 0% 2,5% 

Lachmann Hj 
et al [99] 

Angleterre 15% 75% 0% 10% 

de Gertw et 
kyle [100] 

États-Unis 17% 72% 0% 11% 

Notre série 
Maroc 

(Marrakech) 
0% 43% 0% 57% 
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L’amylose AL peut être isolée (forme AL dite primaire) ou associée à une hémopathie à 

lymphocytes B (myélome, MGUS (gammapathie monoclonale de signification indéterminée), 

lymphome B secrétant)[28]. 

Seul un petit nombre des patients atteints d’amylose AL évoluent vers un myélome 

multiple. Il est intéressant de noter que l’amylose touchait principalement la peau, le système 

nerveux ou les reins. Les patients présentant une atteinte cardiaque ne survivent généralement 

pas assez longtemps pour progresser vers un myélome [29]. Pour les patients atteints d’une 

MGUS, le risque relatif de développer à terme une amylose AL ou un myélome est de 8,4 et 25 

respectivement. Ceci équivaut à un risque de progression d’environ 1% par année, comme 

démontré dans une cohorte de 1384 patients suivis pendant quinze ans en moyenne (de 0 à 35 

ans) [30]. Durant l’étude, dix patients ont développé une amylose AL et 75 un myélome multiple. 

La probabilité cumulée de progression d’une MGUS vers une de ces pathologies était de 10% à 

dix ans, 21% à vingt ans et 26% à 25 ans. Les patients avec une protéine monoclonale à IgM ou 

IgA avaient le risque le plus grand [31]. 

Dans notre série, l’amylose AL est associée à un Myélome Multiple dans 80% des cas et 

elle est associée au MGUS dans 20% des cas. Dans la littérature, l’amylose AL est associée au MM 

de façon variable entre 15% et 42,2%  des cas, elle représente de façon respective les études 

d’Ebert E [102] et Muhammed H et al [71] (Tableau XLVI). 
 

Tableau XLVI: fréquence des différents cas qui sont associés à l’amylose AL. 

Auteurs MM MGUS AL Primitif 
Muhammed H et al [71] 42,2% - - 
Kaaroud H et al [98] 24,8% 7,6% 67,6% 
Picken M et al [101] 20% 19% - 
Ebert E et al [102] 15% 5% - 
Notre série 80% 20% 0% 
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VIII. Modalités Thérapeutiques : 
 

Le traitement dépend bien entendu du type d’amylose. L’amylose AA est en priorité 

traitée en diminuant l’inflammation sous-jacente, car la réduction de la disponibilité du 

précurseur de la protéine amyloïde est actuellement l’approche thérapeutique la plus logique 

pour toutes les formes d’amylose avec l’objectif théorique d’arrêter la progression des dépôts. 

Dans le cas de l’amylose AA, ce concept doit conduire à abaisser autant que possible la 

concentration sérique de protéine SAA. Ainsi, en cas de maladie infectieuse, un traitement 

antibiotique adapté doit être mis en route [103]. Alors que le traitement de l’amylose AL est 

dirigé contre le clone responsable. Les dépôts d’amylose AL résultent d’un déséquilibre entre 

leur formation et leur élimination par l’organisme. La diminution ou l’arrêt de la production de la 

protéine amyloïdogène grâce au traitement déplace l’équilibre vers l’élimination des dépôts 

permettant leur régression. Le degré de réduction de la protéine monoclonale nécessaire pour 

entraîner une réduction des dépôts d’amylose dépend à la fois de facteurs individuels et de 

l’organe atteint. 

Les agents chimiothérapeutiques les plus souvent utilisés pour traiter l’amylose AL sont 

les stéroïdes, la thalidomide et le melphalan ou le bortézomib (Velcade), selon que l’amylose est 

associée ou non au myélome multiple. Malheureusement, la chimiothérapie est très toxique chez 

ces patients fragiles et la mortalité induite est de 11 à 27% selon les études [33]. Ceci a entraîné 

une sélection plus rigoureuse des patients, excluant notamment tous ceux avec atteinte 

cardiaque. 
 

Une deuxième option consiste en une myélosuppression, suivie d’une transplantation de 

cellules souches autologues ou allogéniques. Cette méthode permet d’induire une rémission à 

long terme mais est grevée d’une très haute mortalité allant de 20 à 40% [55]

• En dehors du blocage de la production des chaînes légères, il n’y a malheureusement 

aucun traitement spécifique pour l’atteinte gastro-intestinale, rénale ou cardiaque. 

L’usage de laxatifs et d’agents prokinétiques est recommandé pour la constipation, 

. 
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alors que les diarrhées répondent bien aux corticostéroïdes et à l’octréotide, dont il 

existe une forme dépôt injectable [56]

• Concernant l’atteinte rénale, arrivé au stade de l’insuffisance rénale terminale, le 

traitement consiste en dialyses ou à une transplantation rénale. Bien que le pronostic 

des patients parvenus au stade de la dialyse soit réservé, une transplantation rénale 

reste possible et la survie du greffon est bonne. 

. 

• Concernant l’atteinte cardiaque, les troubles du rythme ventriculaire sont traités par 

amiodarone et diurétique de l’anse en cas de défaillance cardiaque droite ou gauche. 

Enfin, la transplantation cardiaque peut être envisagée dans certains cas très 

spécifiques. 

 

1. 
 

La stratégie actuellement utilisée en France est adaptée initialement en fonction de la 

gravité de l’atteinte cardiaque jugée sur le score de la Mayo Clinic [53] et ensuite en fonction de 

la réponse hématologique. : 

Recommendation en France (Figure 23): 

• Les patients de stade I (sans atteinte cardiaque) et II (avec une atteinte cardiaque 

modérée) sont traités initialement par M-Dex, le bortezomib étant ajouté chez les non 

répondeurs (baisse de la dFLC inférieure à 50 %) après 3 cures chez les patients de 

stade I, et après une cure chez les patients de    stade  II. 

• Les patients avec une atteinte cardiaque sévère (stade III) sont traités d’emblée 

par une association de bortézomib, cyclophosphamide et déxaméthasone (VCD), 

protocole ayant montré une efficacité spectaculaire dans 2 séries récentes [57,58], pour 

essayer d’obtenir la réponse la plus complète et la plus rapide possible. 
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Figure 23 : Attitude thérapeutique consensuelle pour traitement amylose AL en France [59]. 

 

2. 
 

Traitement intensif avec autogreffe de cellules souches. Non favorisé en France depuis les 

résultats de l’étude multicentrique [7], ce traitement est malgré tout encore considéré, aux 

États-Unis, comme le traitement de référence des patients les moins graves du fait des bons 

résultats, mais le toxicité liée à la procédure étant beaucoup plus importante que dans le 

myélome (décès liés au traitement de 4 à 42 %), elle est contre-indiquée chez les patients avec 

une maladie évoluée et en particulier avec une cardiopathie amyloïdienne sévère, une 

hypotension artérielle permanente inférieure à 9 de systolique, des épanchements pleuraux 

récidivants, un antécédent de syncope, une atteinte disséminée [104]. 

Recommendation aux  USA  (Figure 24): 
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Figure 24 : Attitude thérapeutique consensuelle pour traitement amylose AL aux USA [59]. 

 

Dans notre série, 7 patients (70%) ont reçu une chimiothérapie, les 3 patients (30%) 

restant, 2 sont décédés et 1 est perdu de vue avant le début du traitement. 

Le choix thérapeutique en parfait accord avec les recommandations a fait que le schéma 

CDT à base de (cyclophosphamide, déxaméthasone et thalidomide) est le plus utilisé dans 71,4% 

des cas. Seulement 28,6%  ont adopté le protocole VTD (bortézomib, thalidomide, 

déxamethadone). 

Nos résultats rejoignent ceux de la série Anne F et al [73], dont 63% ont reçu le protocole 

CDT, et 21% ont reçu le protocole VTD (Tableau XLVII). 
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Tableau XLVII: comparaison des modalités thérapeutiques dans différentes séries. 

Auteurs 
Melphan-  

Dexamethasone 
Protocole 

CDT 
Protocole 

VTD 
Palladini G et al [95] 92% - 8% 
Gertz M et al [105] 62%  21% 
Anne F et al [73] - 63% 21% 
Notre série - 71,4% 28,6% 

 

IX. Profil évolutif : 
 

Dans notre série, au cours du suivi chez les 7 patients atteints d’amylose AA, 1 patient 

soit 14% des cas est perdu de vue. Chez les 6 autres patients suivi, 3 patients soit 43% des cas 

ont présenté une amélioration significative de la fonction rénale de plus de 25% et une 

diminution de >50% de la protéinurie. Les 3 autres patients soit 43% des cas ont présenté une 

stabilisation de la fonction rénale et de la protéinurie. Aucune évolution vers l’IRT. Dans la série 

de Deschenes G [106], une amélioration significative de la fonction rénale est observée dans 60% 

des cas, une réponse partielle de fonction rénale dans 35%, et une évolution vers IRT 

(hémodialyse) dans 5% des cas. En comparaison, la série d’Asmae B et al [74] présente une 

évolution vers IRT dans 53% des cas, une amélioration partielle dans 24% des cas, et une 

amélioration significative de la fonction rénale dans 23% des cas. 

Dans notre série, chez les 10 patients atteints d’amylose AL. 4 patients soit 40% des cas 

sont décédés, 50% des cas présentent une absence de réponse hématologique. Une amélioration 

de la réponse rénale avec une réponse partielle chez 20% des cas et chez une évolution vers IRT 

et début d’hémodialyse dans 30% des cas. 

Dans la série de Anne F et al [73], elle présente 44% de décès, une présence de réponse 

hématologique dans 38% des cas avec une absence de réponse dans 18% des cas. Sur le plan 

rénal elle présente une amélioration partielle dans 56% des cas sans aucune évolution en IRT. 
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CONCLUSION 
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C’est une maladie rare mais non exceptionnelle, elle est liée à la précipitation 

extracellulaire de protéines fibrillaires insolubles dans les tissus. 

Son diagnostic est histologique reposant sur l’analyse de la biopsie d’un organe atteint 

ou sur des biopsies non invasives (biopsie rénale, graisse sous-cutanée, glandes salivaires 

accessoires, etc.) et la mise en évidence de dépôts amorphes colorés par le rouge Congo avec 

dichroïsme et biréfringence en lumière polarisée. Dans notre étude 94,1% des cas ont bénéficié 

d’une ponction biopsie rénale. La présentation clinique est extrêmement polymorphe en raison 

d’atteintes multi -viscérales. L’atteinte la plus fréquente est rénale, la plus grave est l’atteinte 

cardiaque responsable d’une cardiopathie restrictive comme on a remarqué durant cette étude. 

Le traitement dépend bien entendu du type d’amylose. L’amylose AA est en priorité 

traitée en diminuant l’inflammation sous-jacente. Le traitement de l’amylose AL repose sur des 

chimiothérapies visant à faire disparaître le clone médullaire producteur de la chaîne légère 

monoclonale. Son efficacité doit être régulièrement évaluée par le dosage sérique des chaînes 

légères libres d’immunoglobuline. Le traitement classique ou de référence actuelle est basé sur 

l’association de Melphalan et de fortes doses de dexaméthasone. Dans notre étude, le  choix 

thérapeutique a fait que le schéma CDT à base de (cyclophosphamide, déxaméthasone et 

thalidomide) est le plus utilisé dans 71,4% des cas, seulement 28,6%  ont adopté le protocole 

VTD (bortézomib, thalidomide, déxamethadone).  Des nouvelles molécules récemment apparues 

dans le traitement du myélome sont actuellement testées. 

Le pronostic est dépendant de l’importance des atteintes initiales, particulièrement 

cardiaque, et très fortement influencé par la réponse hématologique au traitement. De nouveaux 

traitements visant à éliminer les dépôts d’amylose sont en cours de développement. Dans notre 

série, chez les  patients atteints d’amylose AL, 40% des cas sont décédés, avec une absence de 

réponse hématologique chez 50% des cas, une amélioration de la réponse rénale avec une 

réponse partielle chez 20% des cas et une évolution vers IRT et début d’hémodialyse dans 30% 

des cas. Chez les patients atteints d’amylose AA, 43% des cas ont présenté une amélioration 

significative de la fonction rénale avec aucune évolution vers l’IRT. 

Des progrès au niveau des moyens diagnostiques et thérapeutiques sont encore attendus, dans 

l’espoir d’améliorer davantage le pronostic rénal et vital de cette maladie très lourde. 
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Annexe  : Service de nephrologie 
CHU Mohamed VI – Marrakech 

 

Fiche d’exploitation sur les amyloses rénales 
 

I. Identité 
 

N dossier  
sexe Féminin / masculin 
âge  
profession  
Niveau socioéconomique Bas / moyen 
Couverture médicale Oui / non 
Origine géographique Urbain / rural 
 

II. Antécédents : 
 

Personnel : 
Médicaux : 
Chirurgicaux : 
Toxique : 
Gynéco-obstétricaux : 
Familiaux : 

 

III. Motif de consultation : 
 

• Asthénie :         oui   non 
• Perte de poids :      oui   non 
• Altération de l’état général :   oui   non 
• Douleur :                oui   non 
• Pâleur cutanée :      oui   non 
• Douleur abdominale :   oui   non 
• Vomissement    □ 
• Diarrhée    □ 
• Constipation    □ 
• Sécheresse buccale   □ 
• Distension abdominale □ 
• Masse abdominale   □ 
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• Purpura    □ 
• Saignement     □ 
• Adénopathie cervicale □ 
• Œdèmes    □ 
• Dyspnée    □ 
• Dysphagie    □ 
• Douleurs osseuse   □ 
• Autres     □ .................................... 

 

IV. Examen clinique : 
 

General : 
 

• Poids……………….  Taille………….   SC  ……………  TA… 
• Trophicité normale □     maigre □            cachexie □ 
• Pâleur □           Purpura-périorbitaire □ ictère □ 
• Œdèmes 

 
nephrologie : 
 

− Syndrome œdémateux : absents□, discrets□, importants□, pleurésie□   
ascite□ ,    péricardite□, OAP□ ,  Anasarque□ 

− TA  :   abaissée□,  normal□,  augmentée□ valeur : …… / …… mmHg 
• Bandelette urinaire :   proteinurie□ hématurie□ 

− Diurèse :          conservée□   oligo-anurie□ 
 
Biologiques : 
 

• Protéinurie de 24h : 
• Protidémie :         Albuminémie : 
• ECBU :                       Hématurie               Leucocytaire 
• Créatininémie :         soit un DFG : 
• Urée : 

 

V. Localisation extra-rénal : 
 

Abdominal: 
− masse abdominal : <5cm □    5 à 10 cm □   >10 cm □ 
− SMG :    oui □    non □ 
− HMG:    oui □    non □ 
− ascite:    oui □    non □ 
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Cardiaque : 
− ECG : 
− microvoltage (QRS <0,5 cm)              oui □    non □ 
− trouble de rythme auriculo ventriculaire        oui □    non □ 
− Trouble de conduction                   oui □    non □ 
− OMI □            RHJ □         TVJ □ 
− Dyspnée □    NYHAI    II       III     IV 

 
Neurologique: 

− Raideur 
− Paralysie des nerfs crâniens : oui □  non □  lequel:(agueusie)…………. 
− Paraplégie 
− Paresthésies (la sensibilité thermo-algique) 

 
ORL: 

− Atteinte buccale : macroglosie 
− Masse cervicale 
− hypertrophie amygdalienne 
− ADP périphérique (lymphoadenopathie) 

 
Osteo-articulaire : 

− Douleur osseuse (sd ducanal carpien) 
− Polyarthropathie bilatéral et symétrique 
− Aspect pseudo-athlétique 

 
Pulmonaire : 

− Epanchement pleurale: 
Aires ganglionnaires et loge thyroïdien : 

 
Diagnostic : 

− PBR □    tissu graisseux□   glande salivaire□   rectal□ 
− Autres □ 

 Typage : 
− immunohistochimie / if :  Amylose AL □  Amylose AA □  Autre ………….. 

 
Bilan biologique : 

1 Hématologique 
− NFS :   Hb=      VGM =  CCMH=      Hte = 

  GB=         Lym=          PNN=         PLQ= 
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-Myélogramme : 
Plasmocyte  médullaire significative :  oui □    non □ 
Nombre des Plasmocyte :        ≥ 10%  □  <10% 

 
-Caryotype : 

Normal      oui □    non □    lequel:……………. 
 

2 Immuno-biochimique : 
-EPP : 

Albumine…… alpha 1……  alpha 2……..   beta 1…….   beta 2 …….. 
-IEPP: 

Gamma …….. Chaine légère lambda/kappa      Ig:   AD     G   M 
-Protéinurie de 24h= 
-Albuminémie= 
-Β 2 micro globuline= 
-Ionogramme:    ureé =      Créatinine = 

   Calcium=      Albumine= 
GOT =  GPT =  γGT =  Bili T=  BilConj=            Bil l=  
PAL : 
Tyroponine : 

 
Exploration pulmonaire : : 
Radio du thorax : 
Normale □    Anormale :pleurésie□  élargissement médiastinal□   
pneumopathie interstitielle□ 
 
Exploration cardiaque : 

1 ETT: 
-cardiopathie restrictive   oui  □     non □ 
-épaississement septal>15 mm  oui □    non □ 
-FEVG conservée      oui □    non □ 
-Dilatation d’OG    oui □    non □ 

2 IRM cardiaque :              oui □      non □ 
 
Exploration digestive : 

1 Echographie abdominale      oui □  non □ 
HMG  □ 
SMG  □ 
Ascite  □ 
Epaississement □ 
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ADP profonde   □ 
Autres ……………………….. 

 
Exploration neurologique :  EMG:    oui □    non □ 

Type d’anomalie : 
 

VI. Etiologies 
 

Primitive □ MM□ ,   Tuberculose□,  DDB□,   Ostéomyélite□,  
PR□ ,        autre ………. 

 

VII. Prise en charge : 
 

-chimiothérapie :    oui□/non□ ……………………….. 
-traitement anti inflammatoire    oui□/non□  …………………...... 
-dialyse :      oui□/non□ ……………………….. 
-traitement symptomatique:        ……………………….. 
  

VIII. Evolution sous traitement 
 

EPP : 
Ionogramme : 
Proteinurie 24h : 
Clairence crea : 
Ecg : 

 

IX. Evolution a long terme 
 

-Toujours suivi:    oui □    non □ 
-Décès □ 

Quand : Date : 
Cause du décès : 

-Perdu de vue □ 
Date de dernière nouvelle …………………. 
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Résumé 
 

Introduction : L’amylose est une affection rare, elle constitue un groupe hétérogène de 

maladies liées au dépôt extracellulaire de protéines capables d’adopter une conformation 

fibrillaire anormale. Elle est multi viscérale avec un tropisme cardiaque et rénal. Le diagnostic est 

histologique. Son pronostic est historiquement sombre. Les dix dernières années ont été le 

témoin de progrès significatifs dans le typage et la prise en charge clinique des amyloses. 

Matériels et méthodes : Il s’agit d’une étude prospective descriptive monocentrique, 

réalisée au service de néphrologie du CHU Mohamed VI de Marrakech. Nous avons recueillis tous 

les dossiers des patients suivis pour amylose, confirmée histologiquement, dans notre formation 

depuis Janvier 2019 jusqu’au 1er

Résultats : 17 patients étaient inclus dans l’étude. La prévalence de l’amylose était 

estimée à 7.2%.L’âge moyen des patients était de 55,35 ± 12.10 ans. Les hommes étaient les 

plus touchés avec un sexe ratio H/F à 2,4. Plus de la moitié des patients (n=14) avaient consulté 

initialement pour un syndrome œdémateux. Un syndrome néphrotique était retrouvé chez 58.8% 

(n=10) des patients, associé à une insuffisance rénale aigue dans 64.8% des cas.  Le diagnostic 

était confirmé histologiquement par une biopsie rénale chez 94.1% (n=16) des patients et par 

une biopsie de la sous muqueuse rectale chez 5.9% (n=1). Après un complément 

immunohistochimique, une amylose AL et AA étaient retrouvées respectivement chez 58.8% 

(n=10) et 41.2% (n=7) des patients. La forme localisée était la plus représentée, retrouvée chez 

11 patients. La forme systémique était retrouvée chez 6 patients (64.7%), il s’agissait d’une 

atteinte cardiaque et digestive respectivement chez 23.5%(n=4) et 17.6%(n=3) des patients. Tous 

les patients porteurs d’une amylose AL avaient bénéficié d’un bilan à la recherche de 

dysglobulinémie, le diagnostic de myélome multiple symptomatique était posé chez 8 patients 

(80%) et une gammapathie monoclonale sans signification hématologique chez 2 patients( 

20%).Tous les patients présentant une amylose AA avaient bénéficié d’un bilan étiologique, 

 janvier 2020. 
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celle-ci était retrouvée chez 2 patients (29%) une polyarthrite rhumatoïde, chez un patient une 

BPCO (14%)  et 4 patients (57%) présentent une étiologie idiopathique. Un traitement 

néphroprotecteur était prescrit pour tous les patients, 70% des patients présentant une amylose 

AL avaient bénéficié d’une chimiothérapie (20% sont décédés et 10% sont perdu de vue) et 43% 

des patients présentant une amylose AA avec étiologie déterminée étaient mis sous traitement 

étiologique. Après un recul de 3 mois, concernant les patients porteurs d’une amylose AL, 5 

patients (50%) avaient présenté une aggravation de la fonction hématologique, 3 patients (30%) 

avaient présenté une aggravation de la fonction rénale avec initiation en hémodialyse, 4 patients 

(40%) étaient décédés. Pour les patients porteurs d’une amylose AA, 3 patients (43%) 

présentaient une bonne évolution avec amélioration de la créatinine plasmatique et plus de 50% 

de la protéinurie initiale, 3 patients présentaient une stabilisation de la fonction rénale et de la 

protéinurie, 1 patient était perdu de vue et aucune évolution vers l’IRCT. 

Conclusion : L’incidence de l’amylose rénale est en nette augmentation dans la 

population du sud marocain, principalement l’amylose AL dont le pronostic rénale mais aussi 

vitale reste sombre. 
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Abstract 
 

Introduction:  Amyloidosis is a rare condition; it is a heterogeneous group of diseases 

related to the extracellular deposition of proteins capable of adopting an abnormal fibrillar 

conformation. She is multi-visceral with cardiac and renal tropism. The diagnosis is histological. 

His prognosis is historically bleak. The past decade has witnessed significant progress in the 

typing and clinical management of amyloidosis. 

Materials and methods: This is a monocentric descriptive prospective study, carried out at 

the nephrology department of the Mohamed VI University Hospital in Marrakech. We have 

collected all records of patients followed for amyloidosis, confirmed histologically, in our 

training from January 2019 until January 1, 2020. 

Results: 17 patients were enrolled in the study. The prevalence of amyloidosis was 

estimated at 7.2%. The average age of the patients was 55.35 ± 12.10 years. Men were the most 

affected with a sex ratio M/F of 2.4. More than half of the patients (n=14) had initially consulted 

for edematous syndrome. Nephrotic syndrome was found in 58.8% (n=10) of patients, associated 

with acute renal failure in 64.8% of cases. The diagnosis was confirmed histologically by renal 

biopsy in 94.1% (n=16) of patients and by biopsy of the rectal submucosa in 5.9% (n=1). After 

immunohistochemical supplementation, AL and AA amyloidosis were found in 58.8% (n=10) and 

41.2% (n=7) of patients, respectively. The localized form was the most represented, found in 11 

patients. The systemic form was found in 6 patients (64.7%), it was cardiac and digestive damage 

respectively in 23.5% (n=4) and 17.6% (n=3) of patients. All patients with AL amyloidosis had 

received a check-up for dysglobulinemia, the diagnosis of symptomatic multiple myeloma was 

made in 8 patients (80%) and monoclonal gammopathy without hematological significance in 2 

patients ( 20%). All patients with AA amyloidosis had benefited from an etiological assessment, 

which was found in 2 patients (29%) rheumatoid arthritis, in one patient COPD (14%) and 4 

patients (57%) had idiopathic etiology. Nephroprotective therapy was prescribed for all patients, 
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70% of patients with AL amyloidosis had received chemotherapy (20% died and 10% lost to 

follow-up) and 43% of patients with AA amyloidosis with determined etiology were put on 

etiological treatment. After a decline of 3 months, concerning patients with AL amyloidosis, 5 

patients (50%) had experienced a worsening of hematological function, 3 patients (30%) had 

experienced a worsening of renal function with initiation in hemodialysis, and 4 patients (40%) 

had died. For patients with AA amyloidosis, 3 patients (43%) had good progression with 

improvement in plasma creatinine and more than 50% of initial proteinuria, 3 patients had 

stabilization of renal function and proteinuria, 1 patient was lost to follow-up and no 

progression to IRCT. 

Conclusion: The incidence of renal amyloidosis is clearly increasing in the population of 

southern Morocco, mainly AL amyloidosis who’s renal but also vital prognosis remains poor. 
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 ملخص
 

 خارج بترسب المتعلقة الأمراض من متجانسة غير مجموعة وهي. نادرة حالة هو النشواني الداء: مقدمة

 القلب تروبي مع الحشوية متعددة وهي. طبيعي غير الرجفان تشكيل اعتماد على قادرة البروتينات من الخلية

 والإدارة الكتابة في كبيرا تقدما الماضي العقد شهد تاريخيا كئيب تشخيصه. الهسهولوجية هو التشخيص. والكلى

 .النشواني للداء السريرية

 محمد مستشفى في الكلى أمراض قسم في أجريت المركز، أحادية وصفية دراسة هذه: والأساليب المواد

 الناحية من وأكد ، النشواني للداء المتابعين المرضى سجلات جميع جمعنا لقد. مراكش في الجامعي السادس

 .2020 يناير 1 حتى 2019 يناير من تدريبنا في ، النسيجية

 وبلغ. المائة في 7.2 بنسبة النشواني الداء انتشار معدل وقدر. الدراسة في مريضا 17 تسجيل تم: النتائج

 إلى M/F الجنس بنسبة تضررا الأكثر هم الرجال وكان. سنة 12.10 ± 55.35 المرضى عمر متوسط

 متلازمة على العثور تم. الدم لمتلازمة البداية في تشاورت قد) 14 = ن (المرضى نصف من أكثر وكان. 2.4

 تأكيد تم. الحالات من ٪64.8 في الحاد الكلوي بالفشل المرتبطة المرضى، من) 10 = ن (٪58.8 في الكلى

 من وبخزعة المرضى من) 16 = ن (٪94.1 في الكلى خزعة طريق عن النسيجية الناحية من التشخيص

 Aو AL على العثور تم الكيميائية، المناعية المكملات بعد). 1 = ن (٪5.9 في المستقيم المخاطي الغشاء

 هو المترجم النموذج وكان. التوالي على المرضى، من) 7 = ن (٪41.2 و) 10 = ن (٪58.8 في اميلويدس

 تلف وكان ،) ٪64.7 (مرضى 6 في الجهازي الشكل على العثور تم. مريضا 11 في وجد حيث تمثيلا، الأكثر

 تلقى وقد. المرضى من) 3 = ن (٪ 17.6 و) 4 = ن (٪ 23.5 في التوالي على الهضمي والجهاز القلب

 الأعراض المتعددة المايلوما تشخيص وتم التنسج، لخلل فحصا AL النشواني الداء من يعانون الذين المرضى جميع

 جميع استفاد وقد). ٪20 (مريضين في دموية أهمية دون النسيلة أحادي الألعاب واعتلال) ٪80 (مرضى 8 في
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 التهاب) ٪29 (المرضى 2 في وجد الذي المسببات، التقييم من AA النشواني الداء من يعانون الذين المرضى

 كان) ٪57 (مرضى 4 و) ٪14 (واحد مريض المزمن الرئوي الانسداد مرض في الروماتويدي، المفاصل

 من يعانون الذين المرضى من ٪70 وتلقى ، المرضى لجميع الكلوي العلاج وصف تم. السبب مجهول المسببات

 الذين المرضى من ٪43 وضع وتم) للمتابعة ٪10 وخسر ٪20 توفي (الكيميائي العلاج AL النشواني الداء

 يتعلق فيما ، أشهر 3 لمدة انخفاض بعد. المسببات العلاج على محددة مسببات مع AA النشواني الداء من يعانون

 3 وعانى ، الدم وظيفة تدهور من) ٪50 (مرضى 5 عانى ، AL النشواني الداء من يعانون الذين بالمرضى

 الذين للمرضى بالنسبة). ٪40 (مرضى 4 توفي ، الكلى غسيل بدء مع الكلى وظائف تدهور من) ٪30 (مرضى

 من وأكثر البلازما الكرياتينين في تحسن مع جيد تقدم) ٪43 (مرضى 3 كان ، AA النشواني الداء من يعانون

 للمتابعة المريض 1 وفقدت ، وبروتينوريا الكلى وظيفة استقرار مرضى 3 وكان ، الأولية بروتينية من ٪ 50

 .IRCT إلى التقدم وعدم

 سيما ولا المغرب، جنوب سكان في يتزايد الكلوي النشواني بالداء الإصابة معدل أن الواضح من: الخلاصة

 .ضعيفا يزال لا الحيوي التكهن أيضا ولكن الكلى من يعاني الذي الأميلويد داء
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 العَظِيم الہل أقْسِم
 . مِهْنتَيِ في الله أراقبَ  أن

 الظروف كل في أطوَارهَا كآفةِّ  في الإنسان حياة أصُونَ  وأن
 والمرَضِ  الهَلاكِ  مِن انقاذها في وسْعِي باذلا والأحَوال 

 .والقلَقَ والألمَ

هُمْ  وأكتمَ  عَوْرَتهُم، وأسْتر كرَامَتهُم، للِناَسِ  أحفظََ  وأن  . سِرَّ
 والبعيد، للقريب الطبية رِعَايتَي الله، باذلا رحمة وسائلِ من الدوَام عَلى أكونَ  وأن

 . والعدو والصديق ،طالحوال للصالح

رَه  العلم، طلب على أثابر وأن  .لأذَاه لا ..الإِنْسَان لنِفَْعِ  أسَخِّ
 الطِّبِّيةَ المِهنةَِ  في زَميلٍ  لكُِلِّ  أخاً  وأكون يصَْغرَني، مَن وأعَُلمَّ  عَلَّمَني، مَن أوَُقرَّ  وأن

 .والتقوى البرِّ  عَلى مُتعَاونيِنَ 
  تجَاهَ  يشُينهَا مِمّا نقَيَِّة وَعَلانيتَي، سِرّي في إيمَاني مِصْدَاق حياتي تكون وأن

 .وَالمؤمِنين وَرَسُولهِِ  الله

 شهيدا أقول ما على والله
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