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Médecine  Interne CA0164

Amylose laryngée : une cause rare  de dysphonie

L’amylose localisée est caractérisée par un dépôt de 
protéines fibrillaires dans un site isolé de 
l’organisme sans atteinte systémique. L’amylose 
laryngée est une forme rare d’amylose localisée. 
Cette entité est vraisemblablement méconnue et 
sous diagnostiquée. Elle doit être évoquée devant 
une dysphonie persistante inexpliquée. Le 
diagnostic positif, toujours histologique, est souvent 
difficile et retardée. À ce propos, nous rapportant 
une nouvelle observation d’amylose laryngée 
diagnostiquée dans le cadre du bilan étiologique 
d’une dysphonie.

 

Il s’agissait d’une patiente âgé de 54 ans , ayant 
comme Antécédents un diabète de type 2 bien 
équilibré et non compliqué  , qui a consulté pour 
exploration d’une dysphonie d’installation 
progressive évoluant depuis 2 ans, devenue 
récemment permanente,  et associée à une dyspnée 
inspiratoire à l’effort. L’examen clinique retrouvait 
une patiente apyrétique en bon état général. Il n’y 
avait pas d’hépatosplénomégalie, ni d’adénopathies 
périphériques palpables. Un scanner du larynx a 
montré un épaississement régulier des cordes 
vocales sans anomalie de densité spontanée ou de 
prise de contraste pathologique notable .La 
laryngoscopie directe  objectivait un aspect rigide 
des 2 cordes vocales associé à une formation 
végétante et infiltrante de la corde vocale gauche et 
de la région sous glottique. La biopsie de cette lésion 
avait conclu à un aspect de muqueuse malpighienne 
siège d’un dépôt abondant, éosinophile dont l’aspect 
évoque un dépôt amyloïde . La nature amyloïde de 
ces dépôts était confirmée par la coloration rouge 
Congo et par l’examen en lumière polarisée. L’étude 
immunohistochimique afin de typer cette amylose 
n’était pas concluante. Un bilan clinique, biologique 
et immunologique sanguin et urinaire n’avait pas 
retrouvé de gammapathie monoclonale sous-jacente. 
Une enquête exhaustive à la recherche d’autres 
localisations amyloïdes systémiques était négative. 
Le diagnostic  retenu était une amylose laryngée 
localisée . Une exérèse chirurgicale était faite avec 
bonne évolution .

Les amyloses sont des maladies liées au dépôt 
extracellulaire, dans différents organes, d'une substance 
amorphe, la substance amyloïde, constituée à partir de 
différents précurseurs protéiques [1, 2]. 
L'existence d'amyloses non plus systémiques mais 
localisées correspond en général, à la production in situ 
de chaînes légères qui se déposent près de leur lieu de 
synthèse. La première observation d'amylose laryngée a 
été rapportée en 1875 par Burrow et Neuman [5]. Les 
hommes sont plus touchés que les femmes avec un sex 
ratio allant de 1,2 à 5,25 [ 1, 3, 5,6]. Cette affection se voit 
surtout chez l'adulte vers la 4ème et la 6ème décade. 
L'amylose laryngée représente la forme la plus fréquente 
parmi les localisations au niveau des voies aéro-
digestives supérieures suivies des localisations orales et pharyngées
[ 4,5].La dysphonie est retrouvée dans 75% des cas, 
d'autres signes peuvent être associés tel que : la 
dyspnée, le stridor, une toux sèche, un syndrome d'apnée 
de sommeil voire une dysphagie. Le délai entre les 
premiers signes cliniques et le diagnostic est souvent 
long. La laryngoscopie directe peut faire évoquer à tort 
une étiologie néoplasique devant un aspect nodulaire 
trouvé dans 44% des cas, infiltrant diffus plus ou moins 
étendue essentiellement au niveau de l'étage sus-
glottique. Le diagnostic repose sur l'examen 
anatomopathologique avec la coloration rouge congo où 
les dépôts amyloïdes apparaissent biréfringents en 
lumière polarisée [2, 3]. Une fois le diagnostic établi, la 
nature des dépôts doit être précisée par un examen 
immunohistochimique qui permettra la classification de 
l'amylose en fonction de la nature protéique du 
précurseur [2, 3, 4].  Le diagnostic d'une amylose 
laryngée doit faire rechercher une extension systémique 
avant de retenir le diagnostic d'une forme localisée. Le 
bilan doit rechercher une atteinte rénale, cardiaque ou 
cutanée [4, 7].  Des biopsies rectales, des glandes 
salivaires accessoires, cutanées ou de la graisse sous-
cutanée abdominale sont parfois nécessaires.
Le traitement des formes localisées comporte 
essentiellement des gestes chirurgicaux locaux, exérèse 
par des micro-instruments ou par laser [8, 9].  Le risque 
de récidive est faible après une exérèse complète. 
Cependant, les gestes chirurgicaux réalisent rarement 
une destruction complète des dépôts amyloïdes surtout 
pour les localisations sous-glottiques [5].
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CONCLUSION : 

L’amylose localisée, pouvant être le seul signe révélateur d’une atteinte systémique, impose une recherche 
extensive d’autres localisations pour mieux adapter la stratégie thérapeutique. Une surveillance continue est 
nécessaire afin de détecter toute nouvelle localisation.
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