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ABSTRACT: Introduction: L'amylose localisée ou pseudo-tumorale est caractérisée par un dépot de protéines fibrillaires dans
un site de l'organisme sans atteinte systémique. La localisation trachéo-bronchique est la plus fréquente des amyloses
respiratoires. Elle doit étre évoquée devant toute lésion sténosante d'allure bénigne.

Objectifs: A travers deux observations, nous allons étudier la forme pseudo-tumorale de I'amylose localisée trachéo-
bronchique.

Observationl: patient agé de 40 ans, sans antécédents pathologiques notables, qui consulte pour dyspnée inspiratoire
évoluant depuis un an, associée a une toux seche, sans autres signes extra respiratoires. La tomodensitométrie a objectivé
une sténose trachéale avec des calcifications, étendue sur les grosses bronches. Une endoscopie bronchique rigide a été
réalisée objectivant un épaississement circonférentiel de la trachée, s'étendant jusqu’aux grosses bronches avec réduction de
son diameétre de plus de 50%. Des biopsies ont été réalisées. L’examen anatomopathologique a posé le diagnostic d’amylose
trachéo-bronchique.

Observation2: Patiente de 52 ans, diabétique sous ADO. Elle présente depuis 2 mois une toux et une dyspnée inspiratoire et
expiratoire, avec un Wheezing a L’'examen pleuro-pulmonaire. La TDM thoracique montre un processus tissulaire du segment
initial de la trachée (en sous glottique). La fibroscopie bronchique note un bourgeon circonférentiel. Le diagnostic de
I’'amylose était retenu sur les résultats de la biopsie du bourgeon.

Discussion: L’amylose trachéo-bronchique dans sa forme pseudo-tumorale est la plus fréquente de I'amylose respiratoire,
elle se caractérise par un dépo6t sous muqueux de la substance amyloide le plus souvent du type AL dans les formes primaires
et de type AA dans les formes secondaires. La symptomatologie est celle d’'une sténose des voies aérienne ainsi elle peut
mimer une tumeur d’allure bénigne ou un asthme. L'imagerie caractérise I'atteinte et pourra suspecter le diagnostic,
I’'endoscopie bronchique est primordial en visualisant la lésion et réalisant des biopsies. L’histologie confirme la nature
amyloide de la Iésion par la coloration spéciale au rouge congo et I'étude immunohistochique.

Conclusion: L’amylose trachéo-bronchique localisée est rare. Le diagnostic est anatomopathologique basé sur la coloration
par le rouge Congo. L'étude immunohistochimique est nécessaire afin de déterminer le type de I'amylose. Le pronostic
dépend de la symptomatologie et les possibilités thérapeutiques.
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1 INTRODUCTION

Amylose trachéo-bronchique est une forme localisée rare de I'amylose qui peut simuler une tumeur de la trachée. Les
signes cliniques ne sont pas spécifiques et le diagnostic est confirmé par I’examen anatomopathologique aprés réalisation
d’une bronchoscopie avec biopsies multiples.
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A travers deux cas, nous allons étudier la forme pseudo-tumorale de I'amylose localisée trachéo-bronchique.
2 OBSERVATIONS CLINIQUES
Casl:

Il s’agit d’'un patient agé de 40 ans, sans antécédents pathologiques notables. Il consulte pour une symptomatologie
respiratoire faite de dyspnée inspiratoire évoluant depuis un an, associée a respiration sifflante, une toux séche, sans autres
signes extra respiratoires. L'examen clinique trouve un patient en bon état général, un wheezing, et des rales sibilants a
I'auscultation des deux champs respiratoires. La radiographie thoracique montre un rétrécissement du bas trachée, sans
masse médiastinale ni lésions parenchymateuse. La tomodensitométrie thoracique objective une sténose trachéale
contenant des calcifications, étendue sur les grosses bronches. Le patient a bénéficié d’'une endoscopie bronchique rigide
objectivant un épaississement circonférentiel de la trachée, s'étendant jusqu’aux grosses bronches avec réduction de son
diameétre de plus de 50% (figure 1). L'examen anatomopathologique des biopsies réalisées au niveau de la masse (figure 2 et
3) montre une muqueuse respiratoire tapissée par un épithélium en métaplasie malpighienne. Le chorion est le siege des
dépobts amorphes, éosinophile, anhiste, se colorant en rouge par le rouge congo (figure 4), avec biréfringence verte pomme
en lumiere polarisée évoquant une amylose. Un traitement par endoscopie rigide pour perméabiliser la trachée est réalisé
chez ce patient, au décours duquel, il est décédé suite a un saignement important avec désaturation.

Fig. 1. aspect endoscopique: épaississement circonférentiel et irrégulier de la trachée avec diminution de son calibre
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Fig. 2. muqueuses respiratoire dont le chorion est le siége de dép6ts amorphes, éosinophiles. (HES x 5)

Fig. 3. des dépots amorphes, éosinophile, anhiste (HES x20)
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Fig. 4. coloration rouge des dépéts par le rouge congo.

Il s’agit d’'une patiente de 52 ans, diabétique sous ADO. Elle présente depuis 2 mois une toux et une dyspnée inspiratoire
et expiratoire, avec un Wheezing a L'examen pleuro-pulmonaire. La Radio thorax face est sans anomalies et la TDM
thoracique montre un processus tissulaire du segment initial de la trachée (figure 5). La fibroscopie bronchique note
un bourgeon circonférentiel (Figure 6). Le diagnostic de I'amylose était retenu sur les résultats de la biopsie du bourgeon. La
patiente avait bénéficié d’une trachéostomie définitive vue I'absence de possibilité chirurgicale « étendue et localisation de
I'atteinte » avec bonne évolution.

Fig. 5.

tomodensitométrie: rétrécissement de la lumieére trachéale sur sa circonférence.
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Fig. 6. aspect endoscopique: Aspect pseudo tumorale au niveau trachéal
3  DiscussION

L’amylose est définie par des dépbts tissulaires extracellulaires d’une substance protéique fibrillaire insoluble. Cette
substance protéique est caractérisée par sa structure B plissée antiparalléle, ses propriétés tinctoriales spécifique pour le
rouge Congo, sa structure fibrillaire en microscopie électronique. Les dépots d'amylose peuvent étre localisés, limités a
certains tissus, ou diffus, touchant de nombreux organes. Virchow mentionna en 1857 l'infiltration amyloide des petits
vaisseaux et des alvéoles pulmonaires a 'autopsie d’'une femme décédée d’amylose systémique (concernant également
ceeur, reins, foie) [1]. W. Balser rapporta une amylose localisée trachéobronchique en 1883 [1].

L'amylose trachéo-bronchique est une maladie trés rare (environs 150 cas rapportés dans la littérature) [11]. Il s’agit
d’une atteinte localisée dans la majorité des cas. Elle s’observe vers la cinquiéme décade sans prédominance du sexe [2].

L'analyse biochimique de la substance amyloide extraite des tissus a montré qu'elle est constituée pour 90% d'un
composant fibrillaire, de nature protéique, caractéristique de chaque variété d'amylose et, pour 10%, d'un composant non
fibrillaire ou composant P, glycoprotéique commun a toutes les amyloses [6]. La structure béta-plissée antiparalléle de la
substance amyloide, dans laquelle les extrémités N- et C-terminales sont orientées dans des directions opposées, est
responsable de la fixation du rouge Congo et elle explique la résistance a la protéolyse, et I'insolubilité de ces substances. On
connait actuellement plus d'une 20 de protéines amyloides, les plus importantes sont les protéines AL (dérivées des chaines
légeres lambda ou kappa des immunoglobulines) et la protéine AA (dérivée de la protéine sérique SAA). Des mutations
génétiques de la transthyrétine sont a I'origine d'amyloses héréditaires avec neuropathie grave (neuropathie familiale
portugaise). La b2-microglobuline est la protéine amyloide de I'amylose ostéo-articulaire, du patient dialysé chronique. La
formation et le dépot des fibrilles amyloides nécessitent la présence d’un précurseur protéique autologue, circulant ou
produit localement au cours des états inflammatoires de certain néoplasie (myélome multiple, carcinome médullaire de la
thyroide), ou des troubles des immunoglobulines [1], [6].

L’amylose trachéo-bronchique localisée est la forme la plus fréquente de I'amylose respiratoire, elle se caractérise par un
dépobt sous muqueux de la substance amyloide le plus souvent du type AL dans les formes primaires et de type AA dans les
formes secondaires [11], [12].

La maladie est habituellement symptomatique, en raison des sténoses résultant des dépo6ts amyloides dans la trachée et
les bronches, elle peut se manifester par une dyspnée, une toux, un sifflement qui peut simuler un asthme, ou encore des
hémoptysies, néanmoins aucune symptomatologie n’est spécifique [3], [12].

La tomodensitométrie thoracique et I'endoscopie bronchique permettent d’objectiver un épaississement pariétal diffus
et infiltratif en sous muqueux, responsable de rétrécissement voire de sténose de la lumiere de I'arbre trachéo bronchique.
La muqueuse demeurant intacte. Des calcifications sont possibles [4], [5].
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L’'examen anatomopathologique est primordial pour confirmer le diagnostic et déterminer la nature de la substance
amyloide [1], [6], [11].

L'analyse histologique sur coupe de paraffine en coloration standard -hématéine- éosine- safron (HES) montre des dépots
en extracellulaire, au contact des matrices extracellulaires, dans le chorion de la muqueuse respiratoire, ils sont éosinophile
amorphes, ne contiennent pas de noyaux. Il n'y a pas de réaction inflammatoire a leur contact.

La coloration spécifique de I'amylose par le rouge congo est nécessaire pour affirmer le diagnostic. Les molécules de
Rouge Congo viennent s'accrocher Dans I'espace ménagé entre deux feuillets anti-paralléles, les dép6ts amyloides sont alors
colorés en rouge. L'observation de la lame en lumiere polarisée (2 filtres croisés) montre une biréfringence vert pomme [6].

Le diagnostic précis du type d’amylose repose essentiellement sur I'examen immunohistochimique des fragments
congelés en utilisant différents anticorps, antichaines légeres (lambda plus fréquemment que kappa) pour I'amylose AL, anti-
SAA pour I'amylose AA et antitransthyrétine pour I'amylose ATTR [6][12].

Le traitement de I'amylose trachéobronchique est un traitement local qui vise a lever les sténoses causées par les dépots
amyloides. L'ablation de ces dépots par un morcellement bronchoscopique était autrefois le traitement habituel, souvent
compliqué par des hémorragies [7]. Cette technique a été remplacée par le traitement laser YAG endo bronchique lorsque
les dépots amyloides font protrusion dans la lumiere des voies aériennes [3], [8], [10]. La radiothérapie externe qui peut
améliorer et controler la progression de I'amylose trachéobronchique connait un regain d’intérét [8] [9]. Le mécanisme
d’action de la radiothérapie n’est pas déterminé, mais le contréle d’une prolifération plasmocytaire locale est probable [9].
La chirurgie s’avere rarement nécessaire [10].

4 CONCLUSION

L'amylose trachéo-bronchique localisée est rare. Le diagnostic est anatomopathologique basé sur la coloration par le
rouge Congo. L'étude immunohistochimique est nécessaire afin de déterminer le type de I'amylose. Le traitement est local
par la dilatation endoscopique. L’évolution est souvent défavorable.
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