






précédemment décrit, elle peut se retrouver à plusieurs 
étages laryngés mais également dans l’arbre trachéo-bron-
chique.9,15,17

Certains auteurs proposent de compléter le bilan par 
une imagerie pour l’extension locale. Le CT-scan est pro-
posé ;13 néanmoins, il reste peu spécifique, car on ne re-
trouve qu’un épaississement tissulaire. Par IRM par contre, 
l’amyloïde a le même signal que le muscle squelettique, ce 
qui permet un diagnostic différentiel entre l’amyloïdose et 
une tumeur maligne.19

Bilan systémique 13

Une des formes systémiques les plus courantes est le 
type AL, provoquant des néphropathies et cardiopathies. 
Un bilan sanguin par formule sanguine complète, tests hé-
patiques, rénaux et électrophorèse des protéines (Ig λ et κ) 
est proposé. Il est complété ensuite par un bilan urinaire 
par évaluation de la fonction rénale, de la protéinurie et de 
l’électrophorèse des protéines avec plus spécifiquement 

la recherche de protéines Bence-Jones. S’additionne enfin 
au bilan une évaluation cardiaque par ECG et échographie. 
L’aspiration sous-cutanée de graisse abdominale est le test 
ayant la meilleure spécificité, 70-80%, mais qui malheureu-
sement présente une très mauvaise sensibilité liée à la 
technique de prélèvement.4,23-25 Les biopsies rectale ou 
de moelle sont également proposées mais sont jugées plus 
invasives.

traitement

Il est important de garder à l’esprit qu’il s’agit d’une pa-
thologie bénigne ; le traitement de choix sera dépendant 
de sa morbidité et de son effet sur la qualité vocale et sur 
la perméabilité des voies aériennes.18

Chirurgie
Le traitement communément admis est l’exérèse chirur-

gicale des dépôts d’amyloïde. Il peut s’agir d’une simple 
exérèse par chirurgie endoscopique jusqu’à une laryngec-
tomie supraglottique,25 voire une laryngectomie totale 26 
selon la sévérité de l’atteinte (en cas d’obstruction des 
voies aériennes). Néanmoins, il s’agit d’une pathologie bé-
nigne et à croissance lente, grevée d’un haut taux de récur-
rence (20-64% à cinq ans),9,10 observée jusqu’à quatorze ans 
après traitement.15 Cette dernière est probablement liée à 
la difficulté d’une exérèse complète respectant les tissus 
sains. La chirurgie endoscopique avec préservation fonction-
nelle, même en tranches de section positives, et le suivi 
clinique à long terme restent donc le traitement de choix. 
L’exérèse de lésions amyloïdes laryngées doit être décidée 
en fonction de la symptomatologie du patient, selon la 
dysphonie et/ou dyspnée.15 Il n’y pas d’indication à l’exé-
rèse si le patient est asymptomatique. Entre le moment du 
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Figure 4. Microscopie électronique

Figure 5. Proposition de prise en charge
H et E : hématoxyline et éosine.

Bilan sanguin

Formule sanguine complète, 
tests de fonction hépatique 
et rénale, électrophorèse des 
protéines (clones d’Ig)

Bilan rénal

Protéinurie, électrophorèse 
des protéines (protéine Bence-
Jones)

Amyloïdose laryngée

Gold standard = biopsie locale
• Aspect caractéristique à la coloration H et E

• Biréfringeance vert-pomme en lumière polarisée avec coloration au rouge de Congo

Bilan local

Endoscopie

• Multifocale (examen appro- 
 fondi des voies aérodigestives 
 supérieures)
• Bronchoscopie recommandée 
 en cas d’atteinte trachéo- 
 bronchique

Imagerie 
(facultative)

• IRM (l’amyloïde et le muscle 
 squelettique ont le même 
 signal, cela permet le diagnostic 
 différentiel avec des masses 
 malignes)
• CT-scan (spécificité faible, 
 utilisé pour l’évaluation de 
 l’envahissement local)

Bilan systémique

Bilan cardiaque

ECG et échocardiographie

Biopsies
(facultatives car invasives)

• Aspiration de graisse abdo- 
 minale (meilleure spécificité 
 70-80% mais mauvaise 
 sensibilité liée à la technique 
 de prélèvement)
• Biopsie rectale
• Biopsie de moelle osseuse
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diagnostic et le traitement chirurgical il peut se passer en 
moyenne entre une et neuf années.13

Certains auteurs préconisent pour les atteintes glotti ques 
une exérèse au bistouri froid, qui permet une meilleure 
conservation des structures. Pour les atteintes sus-glotti-
ques, ils préconisent un complément par laser CO2 en rai-
son des atteintes souvent plus extensives et donc à plus 
haut risque hémorragique.13 D’autres préconisent l’utilisa-
tion du laser KTP.6 En résumé, les techniques varient selon 
les auteurs, mais ce qui ressort est l’utilisation d’une chirur-
gie «minimal-invasive» à but fonctionnel dépendant de la 
symptomatologie.

Radiothérapie
Certains auteurs suggèrent que l’amyloïdose laryngée 

localisée serait une forme bénigne de plasmocytome ex-
tramédullaire des tissus mous ou MALT.21 Ces derniers se 
traitent par radiothérapie ; par extrapolation, des tentatives 
de traitement adjuvant ou comme thérapie primaire ont été 
effectuées.27 Le taux de récurrence serait directement cor-
rélé à la dose de rayonnement. Il serait nettement augmenté 
pour des doses de radiations inférieures à 40 Gy.28 Malheu-
reusement, en augmentant le taux de rayonnement, les 
risques de toxicité qui en découlent ne sont plus négli-
geables pour une pathologie bénigne. D’autre part, il existe 
peu d’articles traitant du sujet et ceux existant se focalisent 
surtout sur l’amyloïdose trachéobronchique,18 site anato-
mique difficile d’accès pour une chirurgie à visée fonction-
nelle. Pour ces raisons, l’indication à la radiothérapie pour 
l’amyloïdose laryngée n’est pas retenue dans la littérature. 

Traitement médicamenteux
Le traitement de la forme systémique cible l’arrêt de la 

production des protéines précurseur d’amyloïde. Le traite-
ment considéré actuellement comme le plus efficace est 
l’administration de hautes doses de melphalan, suivie par 
une greffe de moelle osseuse autologue. En raison de la 
haute toxicité de ce traitement, tous les patients ne peuvent 
le recevoir. Comme alternative, on utilise des traitements par 
de hautes doses de dexaméthasone associées ou non au 
melphalan.29 Ces traitements agressifs ne sont pas reconnus 
pour les formes localisées et les corticostéroïdes seuls n’ont 
pas non plus démontré leur efficacité.

Un traitement médicamenteux est décrit de manière en-
core expérimentale : le CPHPC (R-1[6-[R-2-carboxy-pyrroli-
din-1-yl]-6-oxo-hexanoyl] pyrrolidine-2-carboxylic acid). Il 
diminue les taux sériques du SAP (serum amyloïd P) qui 
normalement se lie aux fibrilles d’amyloïde et empêche leur 
dégradation.30 Le CPHPC interfère avec cette liaison en 
provoquant une clairance rapide du SAP par le foie. Ce mé-
dicament n’a pas encore été testé pour les formes locali-
sées et sa sécurité clinique comme traitement de routine 
n’a pas encore été validée.

A l’heure actuelle, il n’existe pas de traitement pharma-
cologique pour l’amyloïdose laryngée.

conclusion

L’amyloïdose laryngée est une pathologie rare et bénigne. 
Le diagnostic est à suspecter face à un patient présentant 
une dysphonie résistant aux traitements conventionnels. Une 
investigation par endoscopie (MLS) est donc recommandée 
car c’est la biopsie tissulaire qui permet le diagnostic défi-
nitif. Malgré une majorité de formes localisées d’amyloïdose 
laryngée, un bilan complémentaire à la recherche d’une 
forme systémique et multifocale est de mise. Le traitement 
se base essentiellement sur la gêne du patient. En effet, le 
traitement est purement chirurgical et, face à une patholo-
gie bénigne, la préservation fonctionnelle est primordiale. 
Il s’agit de trouver le bon équilibre entre l’entrave fonction-
nelle du patient liée à ses dépôts d’amyloïde et celle, poten-
tielle, liée à une chirurgie endoscopique. Le suivi des pa-
tients est annuel en raison d’une récurrence possible ainsi 
que de la possible conversion systémique de la maladie.
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Implications pratiques

Le larynx est le site de déposition le plus fréquent des 
 fibrilles d’amyloïde au niveau de la région cervico-faciale, 
préférentiellement au niveau de la sus-glotte

L’amyloïdose laryngée représente 0,2-1,2% de toutes les 
tumeurs bénignes laryngées

Incidence entre 40-70 ans, ratio H/F : 2-3 : 1

Elle peut être multifocale dans 9% des cas (rare atteinte tra-
chéobronchique) et très rarement associée à une forme 
systémique, mais il est fortement recommandé d’exclure 
cette dernière

But du traitement : exérèse des lésions par chirurgie endos-
copique «minimalement invasive» avec préservation fonc-
tionnelle

Suivi clinique et biologique annuel recommandé en raison 
d’un risque de récurrence élevé
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