Médecine

Une dysphonie révélatrice
d'une amylose laryngée.

| Résume

Introduction : Les amyloses sont un groupe de maladies
liées a un dépot extracellulaire anormal, de protéines
fibrillaires, elles peuvent étre généralisées ou purement
localisées & un seul organe, conduisant a son dysfonc-
tionnement progressif. Camylose laryngée est une loca-
lisation rare. Son pronostic est bon quand le diagnostic
est précoce et le traitement bien conduit. Observation :
Patiente 4gée de 43 ans, sans antécédents pathologiques
particuliers, ayant consulté pour une dysphonie chro-
nique isolée, évoluant depuis plus de 2 ans, sans dys-
pnée, ni dysphagie. Une infiltration inflammatoire avec
un léger cedéme de la corde vocale gauche s'étendant
a la sus glotte, la sous glotte, avec une petite tuméfac-
tion de la base de langue ; est retrouvée a lexamen et
confirmée a la tomodensitométrie. Apres de multiples
biopsies sur les deux sites, [étude histopathologique
conclue a une amylose laryngée. Lexploration générale
était négative, en faveur d’'une forme localisée. Un éplu-
chage sous anesthésie général a été réalisé, et le suivi
régulier ne retrouve pas de récidive a 6 ans. Conclusion
: Camylose laryngée est une forme localisée rare d'amy-
lose, le plus souvent isolées, mais peut étre associée a
des localisations proches telles que le cavum, les amyg-
dales, les fosses nasales, la trachée ou la base de langue.
Le traitement est local par voie endoscopique. Le risque
- malgré faible - de récidives, impose une surveillance,
clinique et biologique, prolongée.
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Introduction: Amyloidosis is a group of diseases rela-
ted to an abnormal extracellular deposition of fibrillar
proteins, it can be generalized or purely localized to a
single organ, leading to its progressive dysfunction. La-
ryngeal amyloidosis is a rare localization. Its prognosis
is good when the diagnosis is early and the treatment
well conducted. Observation: a 43-year-old patient, with
no particular pathological history, having consulted for
isolated chronic dysphonia, progressing for more than
2 years, without dyspnoea or dysphagia. An inflamma-
tory infiltration with a slight oedema of the left vocal cord
extending to the supraglottis, the subglottis, with a small
swelling of the base of the tongue, is found on examina-
tion and confirmed on computed tomography. After mul-
tiple biopsies at both sites, the histopathological study
concluded with laryngeal amyloidosis. General explora-
tion was negative, in favour of a localized form. Peeling
under general anaesthesia was performed, and regular
follow-up found no recurrence at 6 years. Conclusion:
Laryngeal amyloidosis is a rare localized form of amy-
loidosis, most often isolated, but can be associated with
nearby locations such as the cavum, tonsils, nasal cavity,
trachea or the base of the tongue. The treatment is local
by endoscopic route. Despite low risk of recurrence, pro-
longed clinical and biological monitoring is necessary:.
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Introduction

Les amyloses sont un groupe de maladies hétérogenes
liées a un dépot extracellulaire anormal, de protéines
fibrillaires non solubles ; pathologie pouvant étre géné-
ralisée ou purement localisée a un seul organe, condui-
sant a son dysfonctionnement progressif 4],

Les estimations montrent que dans plus de 20% des cas,
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lamylose implique la téte et le cou, cependant, les amy-
loses localisées sont rares et représentent moins de 10%
des amyloses et 0,17 a 1,5% des tumeurs bénignes du
larynx 591, Les sites les plus communément touchés par
ces dépdts amyloides sont les reins, le coeur, le foie, les
nerfs et la rate 7%,



Lamylose laryngée est une localisation rare. Son pro-
nostic est bon quand le diagnostic est précoce et le
traitement bien conduit 1,

Lamylose du larynx a été décrite pour la premiere fois
en 1875 par Burrow et Neumann ®!!, Elle se manifeste
généralement par des enrouements de la voix chez des
adultes 4gés de 40 a 60 ans B,

Observation

Ceest le cas d’une patiente agée de 43 ans, sans anté-
cédents pathologiques particuliers, sans notion de
contage tuberculeux, ni de consommation alcoolo-
tabagique, ayant consulté pour une dysphonie chro-
nique isolée, évoluant depuis plus de 2 ans, sans
dyspnée, ni dysphagie.

A l'interrogatoire, on a retrouvé la notion de dysphonie
permanente a type denrouement de la voix, évoluant
depuis plus de 2 ans.

Une nasofibroscopie complétée d’une laryngoscopie directe
faite sous anesthésie générale a objectivé une infiltration
inflammatoire avec un léger cedeme de la corde vocale
gauche s'étendant a la sus-glotte ; la sous-glotte et la tra-
chée étaient d'aspect normal, une légére tuméfaction de
la base de langue a été constatée. De multiples biopsies
ont été réalisées sur les deux sites (figure 1).

La radiographie du thorax était normale.

Une tomodensitométrie du larynx a été pratiquée mettant en
évidence un épaississement tissulaire infiltrant la corde
vocale gauche, s'étendant vers létage sus-glottique, avec
un autre épaississement de méme aspect au niveau de la
base de langue (figure 2).

L'examen histopathologique des biopsies laryngées a
révélé au niveau du chorion muqueux une substance
éosinophile anhiste craquelée se colorant en rouge
par le rouge Congo, avec biréfringence dichroique
jaune-vert en lumiére polarisée évoquant l'aspect
amyloide (figure 3).

La patiente a été adressée au service de médecine interne
ol un complément d'exploration a été réalisé (bilan ré-
nal, échographie rénale, ECG, radiographie du thorax)
concluant & une amylose laryngée localisée, sans autres
localisations.

La patiente a bénéficié d’une résection des dépots
d’amylose laryngée et basi-linguale chirurgicalement a
linstrumentation froide.

A trois ans de recul, la patiente ne présente pas de réci-
dive locale avec amélioration de sa dysphonie.
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Figure 1 : Vue endoscopique du larynx, montrant la tuméfaction
glotto-sus glottique gauche (1a) et basi-linguale (1b).

Figure 2 : Tomodensitométrie laryngée montrant la tuméfaction
glotto- sus-glottique gauche (2a) et basi-linguale (2b).

Figure 3 : Coupe histologique montrant la coloration en rouge par
le rouge Congo avec biréfringence dichroique jaune-vert en lumiére
polarisée (3a & 3b).

Discussion

Lamylose est une maladie liée au dépot extracellulaire,
dans différents organes, d'une substance amorphe (la
substance amyloide), constituée a partir de différents
précurseurs protéiques [47],

La substance amyloide peut étre une protéine norma-
lement présente dans l'organisme mais présentant une
mutation génique la rendant “amyloidogene” dans les
formes héréditaires, ou une chaine légére “Immunoglobu-
line monoclonale” ou une protéine normale mais présente
en exces, du fait d'une inflammation chronique ou d'une
insuffisance rénale dans les formes acquises 2. Ceest un
processus rare, estimé entre 5 et 10 cas par million par an &,
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Parmi les formes localisées d'amylose, 'amylose laryn-
gée représente la forme la plus fréquente deslocalisations
au niveau des voies aéro-digestives supérieures, suivies des
localisations orales et pharyngées !> Elle représente
0,17 4 1,5% des tumeurs bénignes laryngées >4,
Latteinte masculine est la plus fréquente, avec un sex-
ratio de 3/1, et une prédominance sur la tranche d'age
40- 60 ans, avec une incidence maximale a la 5¢me dé-
cennie. [13213:15],

L'apparition de l'amylose est souvent silencieuse et insi-
dieuse, mais sa progression continue avec des dépots
amyloides pouvant entrainer un dysfonctionnement de
lorgane cible, et devenir de plus en plus difficile a traiter,
et peut-étre entrainer le déces 121,

La dysphonie est le signe le plus retrouvé, dans environ
75% des cas, d'autres signes peuvent étre associés tels
que : la dyspnée, le stridor, une toux séche, un syndrome
d'apnée de sommeil, voire une dysphagie.

Dans notre observation, la symptomatologie a été domi-
née par une dysphonie permanente isolée a type den-
rouement de la voix.

Les délais entre le début de la symptomatologie et le dia-
gnostic sont souvent longs, dans notre cas il était denvi-
ron 2 ans.

La laryngoscopie directe peut faire évoquer a tort une
étiologie néoplasique devant l'aspect polymorphe et non
spécifique de cette amylose laryngée.

Dans le larynx, les dépots amyloides peuvent étre pré-
sents dans n'importe quelle région du larynx, mais les
sites les plus communs sont les ventricules, les bandes
ventriculaires ou fausses cordes vocales, les cordes vo-
cales et le compartiment sus-glottique %,

La certitude diagnostique repose sur l'examen anatomo-
pathologique avec la coloration au rouge Congo ou les
dépdts amyloides apparaissent biréfringents en lumiere
polarisée 271,

L'imagerie, peut étre utile pour une évaluation clinique
plus approfondie d'une masse laryngée suspectée détre

origine amyloide.

La tomodensitométrie n'est pas recommandée. Une
masse dorigine amyloide apparaitra comme une masse
homogene sous-muqueuse non spécifique avec une 1é-
gére prise du contraste . L'imagerie par résonnance
magnétique est cliniquement plus utile, elle se présente
en isosignal par rapport au muscle, a la différence des
tumeurs malignes qui sont en hypersignal '],

La nature des dépots doit étre précisée par un examen
immunohistochimique des fragments congelés en utilisant
différents anticorps, anti-chaines légeéres, anti-SAA et
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anti-transthyrétine qui permettront la classification de
l'amylose en fonction de la nature protéique du précur-
seur 7912,

Au moins 36 types de protéines amyloides humaines ont
été identifiées comme agent causal d'une amylose a ce
]OLII' [2,16,17].

Les trois formes les plus fréquentes d'amylose sont a
chaine légére (AL), associée a l'amyloide (AA) et AB.
L'amylose AL peut étre systémique ou localisée et at-
teint préférentiellement le systéme cardiovasculaire, le
systémes rénal et hépatique .

Lamylose systémique (AL) est attribuée a la dyscrasie
des plasmocytes dans la moelle osseuse conduisant a la
libération d'immunoglobulines légeres (kappa, lambda),
ou protéine a chaine lourde capable de se propager par
voie systémique et de se déposer dans tout le corps 71,
Lalocalisation laryngée de 'amylose est caractérisée par
des dépdts monoclonaux de chaines (AL) et rarement
associée a une présentation systémique de lamylose %],

L'amylose (AA), non AL, est un processus secondaire a
une inflammation chronique ou prédisposition hérédi-
taire & la précipitation de certains types de protéines [°l.
Enfin, l'amylose (AB) est la forme protéique observée
dans les 1ésions vasculaires cérébrales et dans les plaques
intracérébrales de la maladie d’Alzheimer [,

Avant de retenir le diagnostic d'une amylose localisée,
la recherche d’'une extension systémique est obligatoire.
Le bilan doit rechercher une atteinte rénale, cardiaque
ou cutanée 1218,

En cas d'amylose systémique, le traitement repose sur
élimination des précurseurs de la protéine amyloide
comme principal moyen d'atténuer la croissance des
dépots amyloides .

Des recherches sont en cours pour retrouver un médi-
cament susceptible de stabiliser, empécher le dépot
ou favoriser 1'élimination de la protéine précurseur de
Pamylose 11,

Lobjectif principal du traitement de I'amylose laryngée
localisée est d'empécher une progression inévitable,
de maintenir la perméabilité des voies respiratoires, et
daméliorer la voix I,

Le traitement des formes localisées, laryngées pures, né-
cessite essentiellement des gestes chirurgicaux locaux,
instrumentaux ou par laser, tout en veillant a la préser-
vation de la fonction laryngée [1621-22],

D'autres moyens thérapeutiques ont été rapportés mais
restent trés discutés tels que la radiothérapie locale, la
chimiothérapie et la corticothérapie systémique ou locale
par des injections de corticoides locaux 1323241,



Une surveillance rapprochée est une option intéressante
pour les patients asymptomatiques étant donné la pos-
sibilité d'une progression qui peut étre lente ou stoppée
avec le temps 1116,

La récidive est faible aprés une exérése compléte, qui
nest pas toujours compléte surtout pour les localisa-
tions sous-glottiques. Mais un suivi régulier et prolon-
gé savere nécessaire pour le diagnostic de récidives et
déventuelles localisations systémiques '],

Dans l'ensemble, I'amylose localisée est de meilleur pro-
nostic par rapport a 'amylose systémique. Cependant, la
récidive locale est une préoccupation qui doit étre sur-
veillée. La récidive a tendance a apparaitre au cours des
cing premiéres années apreés le traitement, les patients
doivent donc étre suivis tous les 3 a 6 mois pendant les 5
premiéres années et tous les ans par la suite ).

Conclusion

Lamylose laryngée est une forme localisée rare damy-
lose. Le diagnostic est souvent tardif, se manifestant le
plus souvent par une dysphonie dévolution chronique.
Les hommes sont plus touchés que les femmes avec une
prédominance dans la tranche d’age entre 40 et 60 ans.
Les atteintes laryngées sont le plus souvent isolées, mais
peuvent étre associées a des localisations proches telles
que le cavum, les amygdales, les fosses nasales, la tra-
chée ou la base de langue.

Le traitement est local par voie endoscopique. Dans
environ la moitié des cas rapportés dans la littérature,
les récidives locales sont fréquentes, et une éventuelle
dissémination systémique, y compris a distance, du trai-
tement initial est possible, nécessitant une surveillance,
clinique et biologique, prolongée pendant au moins 5 ans.
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