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RESUME

Objectifs : analyser la démarche diagnostique, thérapeutique, et I'évolution des trois cas d’amylose
rénale diagnostiqués avec une revue de la littérature.

Méthodologie : Il s’agissait d’'une étude rétrospective et descriptive portant sur trois cas cliniques
observés sur une période de 27 mois, avec une revue de la littérature.

Résultats : Nos patients, adultes jeunes (17, 15 et 31lans) ont été tous admis pour un syndrome né-
phrotique. L'examen clinique a retrouvé dans tous les cas des cedémes des membres inférieurs de
type rénaux. La biologie a retrouvé une protéinurie massive sans hématurie et une hypoprotidémie
dans tous les cas et une fonction rénale préservée au début. Aucune étiologie n'a pu étre trouvée
pour ce syndrome néphrotique qui s’est avéré cortico-résistant dans tous les cas d’ou une amylose
rénale avait été suspectée. Une Biopsie des Glandes Salivaires Accessoires réalisée était en faveur
d’'une amylose avec des signes d’inflammation. Le typage de 'amylose n’a pas été fait, compte tenu
de la pauvreté de notre plateau technique, ce qui a empéché l'instauration d’un traitement curatif de
cette pathologie. L’évolution a été marquée dans un cas par une insuffisance rénale terminale, plu-
sieurs épisodes de septicémie sévére avec décés de la patiente. Dans un autre cas, nous avons as-
sisté a un arrét de grossesse.

Conclusion : L'amylose rénale est une maladie rare. Son diagnostic est histologique et il faut y pen-
ser devant tout syndrome néphrotique surtout ceux cortico-résistants. Son traitement doit étre précoce
pour éviter I'évolution vers les complications.

Mots clés : Amylose rénale, syndrome néphrotique, Togo

ABSTRACT

Aims: To analyze the diagnostic, therapeutic approach and the evolution of the three cases of renal
amyloidosis diagnosed with a review of the literature.

Methodology: This was a retrospective and descriptive study of three clinical cases observed over a
period of 27 months, with a review of the literature.

Results: Our patients, young adults (17, 15 and 31 years) were all admitted for nephrotic syndrome.
Clinical examination has found in all cases edema of the lower limbs of the renal type. Biology recov-
ered massive proteinuria without hematuria and hypoprotidemia in all cases and renal function pre-
served at the beginning. No etiology could be found for this nephrotic syndrome which proved to be
corticoresistance in all cases from which renal amyloidosis had been suspected. A Salivary Gland
Biopsy performed performed was in favor of amyloidosis with signs of inflammation. The typing of
amylose was not done, given the poverty of our technical plateau, which prevented the establishment
of a curative treatment of this pathology. The evolution was marked in one case by end-stage renal
failure, several episodes of severe septicemia with death of the patient. In another case, we had a
pregnancy stopping.

Conclusion: Renal amyloidosis is a rare disease. Its diagnosis is histological and must be considered
in front of any nephrotic syndrome especially those cortico-resistant. Its treatment must be early to
avoid the development towards complications.

Key words: Renal amyloidosis, nephrotic syndrome, Togo

INTRODUCTION

L’amylose est un terme générique désignant
un groupe de maladies causées par le mau-
vais repliement de protéines et leur accumula-
tion dans le milieu extracellulaire en forme de
fibrilles insolubles [1]. Le dépdt de ces der-
nieres entraine I'altération et la dégradation
progressive des tissus et organes atteints [2].
L’amylose est remarquablement diversifiée et

peut étre héréditaire ou acquise, localisée ou
systémique. Selon la nature de la protéine
précurseur, environ trente types d’amylose ont
été identifiés [3] dont les plus fréquemment
diagnostiqués sont, par ordre décroissant,
'amylose primaire ou amylose immunoglobuli-
nique ou amylose AL, 'amylose secondaire ou
amylose réactionnelle ou amylose AA et
lamylose  héréditaire a  transthyrétine.
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L’atteinte rénale est une manifestation fré-
quente de l'amylose systémique, quelqu’en
soit le type et peut atteindre 90 % des cas [4-
6]. Les manifestations cliniques sont variables
a type de protéinurie isolée, de syndrome né-
phrotigue, ou d’insuffisance rénale. Le dia-
gnostic d’amylose est exclusivement histolo-
gique [3-4]. La précocité du diagnostic et du
traitement sont essentiels a cause du carac-
tere évolutif inévitable et du pronostic réservé
de la maladie. Les approches thérapeutiques
actuelles visent la réduction de la quantité de
substance amyloide et sont fonction du type
d’amylose [7]. Les amyloses sont des maladies
rares, classées maladies orphelines par
lInstitut National de la Santé et de la Re-
cherche Médicale (INSERM) [8].

Dans le monde, la prévalence réelle de cette
pathologie dans la population serait inconnue,
du fait qu’il existe trés peu d’études sur de
larges cohortes de patients menées sur les
amyloses rénales [9]. L’incidence de 'amylose
rénale est estimée a 2,1 par million d’habitants
par an en Espagne et en ltalie [10]. Aux Etats-
Unis, cette incidence serait de 1275 & 3200
nouveaux cas par an et serait rencontrée sur
2,5 & 4% de toutes les biopsies rénales effec-
tuées [3]. En Afrique, il n’existe presque pas
d’études sur de larges cohortes portant sur
lamylose rénale. Il existe le plus souvent des
séries de cas rapportés surtout au Maghreb.
En Afrique au Sud du Sahara, en dehors de
'Afrique du Sud ou existe des séries de cas
rapportés, la description de 'amylose rénale se
résume a des cas cliniques [10-14]. Au Togo,
aucune étude n’a été menée sur les amyloses
rénales. D’ou il nous a semblé opportun de
répertorier tous les cas d’amylose rénale dia-
gnostiqués dans notre jeune service de né-
phrologie du Centre Hospitalier Universitaire
Sylvanus Olympio de Lomé-Togo (CHU-SO).
Nous avons donc fixé comme objectifs spéci-
fiques pour cette étude : danalyser la dé-
marche diagnostique, thérapeutique, et
'évolution des trois cas d’amylose rénale dia-
gnostiqués, de présenter une revue de la litté-
rature sur les amyloses rénales.

METHODOLOGIE

Les observations ont été faites dans le service
de néphrologie et d’hémodialyse du CHU-SO
de Lomé au Togo. Il s’agissait d’'une étude
rétrospective et descriptive portant sur trois
cas cliniques observés d’Avril 2014 a Juillet
2016 soit une période de 27 mois, avec une
revue de la littérature. Ces trois cas corres-
pondent aux patients ayant consulté au service
de Néphrologie au cours de notre période
d’étude, chez qui le diagnostic retenu a été

une amylose rénale dont la confirmation a été
faite par analyse anatomopathologique d’une
piéce de biopsie de glande salivaire accessoire
(BGSA). N'ont pas été inclus les patients chez
qui le diagnostic d’'amylose rénale a été posé
mais ayant consulté en dehors de notre pé-
riode d’étude. Les données cliniques et biolo-
giques provenaient des dossiers de consulta-
tion et d’hospitalisation des patients.

RESULTATS

Observation médicale N°1

Homme agé de 17 ans, apprenti peintre, rési-
dant a Lomé était admis en consultation né-
phrologique le 12 Mai 2014 pour syndrome
néphrotique fait d’'une protéinurie de 3,344g/24
heures, hypoalbuminémie & 27 g/l et hypopro-
tidémie & 52,9g/l, découvert a la suite de son
hospitalisation dans le service de médecine
interne pour cedémes des membres inférieurs
et oligurie. Dans ses antécédents, il était hy-
pertendu connu depuis un mois sous Perindo-
prii 10 mg/jour et Amlodipine 10 mg/jour.
L’examen clinique avait retrouvé des cedémes
des membres inférieurs de type rénaux. Il pe-
sait 78,8 kg pour une taille de 152 cm, soit un
IMC de 34,11kg/m2. La température était a
37°6C et la pression artérielle assise a 132/68
mm Hg. Il ny avait pas de signes
d’insuffisance cardiaque ni d’insuffisance hé-
patocellulaire. Devant ce syndrome néphro-
tique, un bilan étiologique réalisé avait retrouvé
une glycémie a jeun normale, les sérologies
des hépatites B et C, de la syphilis et rétrovi-
rale (VIH) étaient négatives. L’examen des
crachats a la recherche des bacilles acide-
alcoolo-résistants était négatif.
L'électrophorése des protéines sériques ne
montrait pas de pic monoclonal.

L’électrophorése de I'hémoglobine a retrouvé
une hémoglobine AA. Le myélogramme, le
bilan d’auto-immunité a la recherche des anti-
corps anti-DNA, anti-FAN et du facteur rhuma-
toide, I'enquéte génétique, et la ponction biop-
sie rénale (PBR) n'ont pu étre effectué en rai-
son du manque de moyens financiers. A défaut
d’avoir un bilan étiologique complet, vu 'age
jeune du patient, un traitement d’épreuve par
des corticoides a été démarré a base de Pred-
nisone 1mg/kg soit 80 mg par jour associé un
traitement adjuvant fait dOméprazole, de Cal-
cium et de restriction hydro-sodée. Le patient a
été perdu de vue pendant un an puis réadmis
de nouveau au service dans un tableau
d’anasarque avec au bilan une insuffisance
rénale avec une créatininémie élevée a 28
mg/l soit un DFG (Débit de Filtration Gloméru-
laire) estimé a 38 ml/min/1,73m2, et persis-
tance du syndrome néphrotique avec protéinu-
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rie 5,870 @/24 heures. L'examen cyto-
bactériologique des urines réalisé était stérile
sans hématurie, ni leucocyturie, les reins de
tailles et d’écho structure normales. Une corti-
cothérapie a été réintroduite & 1mg/kg/jour soit
80 mgl/jours avec cette fois ci une bonne ob-
servance et un suivi régulier sur 6 mois.
L’évolution a été marquée par toujours la per-
sistance du syndrome néphrotique a 4,978
g/24 heures de protéinurie. Le bilan étiologique
a été complété par une biopsie des glandes
salivaires (BGSA) qui montrait un aspect histo-
logique évoquant une glande salivaire siege de
réaction inflammatoire chronique avec dépdts
de substances amyloides confirmé par la colo-
ration de rouge Congo. L’'immunohistochimie
pour le typage de la chaine amyloide n’avait pu
étre réalisé a cause du plateau technique.
Aussi seule 'IDR (Intra Dermo Réaction) a la
tuberculine (normale) a pu étre réalisée dans
le cadre du bilan étiologique par manque de
moyens financiers. Nous avions retenu le dia-
gnostic de I'atteinte rénale d’'une amylose sys-
témique. La corticothérapie a été arrétée pro-
gressivement et le patient fut mis sous Losar-
tan 100 mg/jour.

Observation médicale N°2

Jeune fille &gée de 15 ans, éléve, adressée en
consultation néphrologique le 15 Novembre
2014 pour un syndrome néphrotique ne répon-
dant pas au traitement sous Prednisone a la
dose de 70 mg par jour depuis environ 12
mois. A I'examen clinique, la patiente était
normotendu, apyrétique avec des cedémes
des membres inférieurs. Il n'y avait pas de
turgescence des jugulaires, d’angiome stel-
laire, d’hippocratisme digital, ni de circulation
veineuse collatérale. L’'examen n’a pas retrou-
vé de reflux hépato-jugulaire, de splénoméga-
lie, ni d’hépatomégalie. Sur le plan biologique,
persistance du syndrome néphrotique fait
d’'une protéinurie a 5,870g/24heures hypoal-
buminémie a 23,7g/l, hypoprotidémie a 53 g/I.
L’examen cytobactériologie des urines était
stérile sans germe, ni hématurie ni de leucocy-
turie. La fonction rénale était normale. Les
reins étaient symétriques de taille et
d’échostructure normale. Le bilan étiologique
avait noté : une glycémie veineuse a jeun nor-
male, les sérologies des hépatites B et C, de la
syphilis et rétrovirale (VIH) étaient négatives.
L’examen des crachats a la recherche des
bacilles acide-alcoolo-résistants était négatif.
L’électrophorése des protéines sériques ne
montrait pas de pic monoclonal.
L’électrophorése de I'hémoglobine a retrouvé
une hémoglobine AA. Le myélogramme, le
bilan d’auto-immunité & la recherche des anti-
corps anti-DNA, anti-FAN et du facteur rhuma-

toide nont pu étre effectué en raison du
manque de moyens financiers. Une ponction
biopsie rénale avait été indiquée mais non
réalisée par manque également de moyens
financiers. Par défaut, nous avions remis la
corticothérapie & base de Prednisone 1mg/kg
soit 80 mg/jour avec un traitement adjuvant
(calcium, vitamine D, oméprazole). Apres 24
semaines de corticothérapie, I'évolution était
marquée par persistance du syndrome néphro-
tique avec une protéinurie a 5,7129/24 heures.
Une dégression progressive suivie de l'arrét
des corticoides avait été réalisée. La patiente
avait été mise sous néphroprotection seule a
base de ramipril 10 mg/jour. Un mois aprés
l'arrét définitif de la corticothérapie, la patiente
a été admise dans le service de Neurologie du
CHU-Campus de Lomé pour crises convul-
sives tonico-cloniques généralisées dans un
contexte fébrile et de douleurs thoraciques.
Sur le plan biologique la numération formule
sanguine (NFS) montrait une anémie modérée
microcytaire hypochrome a 8,4g/dL et une
hyperleucocytose a 17300/mm3 a prédomi-
nance polynucléaire neutrophile & 88%.

L’électroencéphalogramme (EEG) réalisé était
normal. La tomodensitométrie (TDM) cérébrale
sans injection avait montré des Iésions
d’hypodensité frontales bilatérales et pariétales
gauches compatibles avec des abcés multiples
cérébrales probables. L'écho doppler car-
diaque transthoracique a montré une masse
de 2,19 cm? pédiculée, appendue au pilier
mitral, en rapport avec une végétation micro-
bienne. Il n’y avait pas de rupture du pilier, ni
de cordages, ni d’abcés pariétal ou de
'anneau mitral. Le diagnostic d’endocardite
infectieuse avec métastases cérébrales sep-
tiques compliquant un syndrome néphrotique
impur cortico-résistant a été retenu. La pa-
tiente a bénéficié d’'une triple antibiothérapie a
base de Gentamycine, Ceftriaxone et
Ofloxacine pendant 8 semaines. L’évolution
avait été favorable apres 22 jours. Le bilan
paraclinique de contréle n’a pu étre effectue,
faute de moyens financiers. L’évolution a été
constatée sur le plan clinique avec régression
de la fievre et arrét des crises convulsives. Sur
le plan néphrologique, le syndrome néphro-
tique s’était compliqué d’'un état d’anasarque et
d’une insuffisance rénale 66mg/l de créatini-
némie avec urée a 2,75¢g/l. Des séances bi-
hebdomadaires d’hémodialyse avaient alors
été débutées. A défaut de la PBR, une biopsie
des glandes salivaires accessoires avait été
faite avec a I'examen anatomo-pathologique :
une glande salivaire siege de réaction inflam-
matoire chronique avec dépbts de substances
amyloides confirmé par la coloration de rouge
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Congo. L’immunohistochimie pour le typage
de la chaine amyloide n’avait pu étre réalisé a
cause du plateau technique. Nous avions con-
clu au tableau de l'atteinte rénale d’'une amy-
lose systémique. La patiente était décédée par
la suite par un choc septique.

Observation médicale N°3

Jeune femme agée de 31 ans, technicienne
des finances, gestante de 3 mois, avait été
adressée en consultation néphrologique le 31
Ao(t 2015 pour protéinurie. Elle présente des
antécédents d’hypertension artérielle depuis
15 ans sous Amlodipine 10mg par jour.
L’examen clinique était sans particularités.

Le bilan biologique avait retrouvé un syndrome
néphrotique fait d’une protéinurie massive a
12,177g/24 heures, d’'une hypo protidémie a
49g/l avec hypo albuminémie a 14,8 g/l
L’étude du sédiment urinaire était normale.
L’échographie rénale a objectivé une souf-
france rénale bilatérale au stade 1 avec des
reins mesurant 125 x 60 x 58 mm a droite et
122 x 76 x 60 mm a gauche sans épanche-
ment liquidien intra péritonéal. La recherche
étiologique nous avait mené a faire les sérolo-
gies des hépatites B et C, de la syphilis et
rétrovirale (VIH) qui étaient revenues néga-
tives. La glycémie veineuse a jeun était nor-
male. L’examen des crachats a la recherche
des bacilles acide-alcoolo-résistants était né-
gatif. L’électrophorése des protéines sériques
ne montrait pas de pic monoclonal.
L’électrophorése de I'hémoglobine a retrouvé
une hémoglobine AA. Le myélogramme était
normal.

Le bilan d’auto-immunité & la recherche des
anticorps anti-DNA, anti-FAN et du facteur
rhumatoide, I'enquéte génétique, et la PBR
n'‘avaient pas pu étre effectués. La patiente
posait un probleme de prise en charge théra-
peutique du syndrome néphrotique dans ce
contexte de gestation compte tenu des risques
de Retard de Croissance Intra Utérine (RCIU)
et d’'oligoamnios en cas de corticothérapie
prolongée. La santé de la gestante étant &
privilégier dans ce contexte, la corticothérapie
au long cours avait donc été démarrée en ac-
cord avec le gynéco-obstétricien a base de
Prednisone a la dose de 80 mg par jour. Un
traitement complémentaire a base Méthyldopa,
de Carbonate de Calcium 500 mg par jour,
d’Oméprazole 20 mg par jour avaient égale-
ment été instauré. Apres 3 mois de corticothé-
rapie sans succes, la patiente a été hospitali-
sée suite a un arrét brutal du traitement.
L’évolution était marquée par un arrét de gros-
sesse agé de 6 mois. Devant la persistance du

syndrome néphrotique aprés 5 mois de cortico-
thérapie, une suspicion d’amylose avait con-
duit a la réalisation d'une BGSA avec a
'anatomopathologie une glande salivaire faite
de glandes d’architecture au revétement cylin-
drique dans un stroma fibreux infiltré de lym-
phocytes et de plasmocytes. On observe éga-
lement par places, un dépdét de substance
amyloide d’aspect éosinophile confirmé par la
coloration de rouge Congo. Pas de signe histo-
logique de malignité. Nous avions conclu a une
néphropathie amyloide. Le typage de
'amylose n’avait pu étre effectué en raison de
la pauvreté de notre plateau technique. Nous
avons procédé a la recherche de I'étiologie par
un myélogramme, une intra-dermo-réaction a
la tuberculine, la recherche de la protéine de
Bence-Jones qui étaient tous normaux. L’arrét
progressif de la corticothérapie a été débuté.
La patiente a été mise sous traitement néphro-
protecteur a base de Losartan 100mg.

DISCUSSION

Nous avons recensé trois (03) cas d’amylose
rénale sur une période de 27 mois (allant
d’Avril 2014 a juillet 2016). Il s’agit des pre-
miers cas décrits au Togo confirmant ainsi le
probléme de sous diagnostic de 'amylose. La
prévalence réelle de cette pathologie dans la
population serait inconnue. L'incidence de
'amylose rénale est estimée a 2,1 par million
par an en Espagne et en ltalie [5]. Aux Etats-
Unis, cette incidence serait de 12,75 cas par
millions d’habitants et serait rencontrée sur 2,5
a 4% de toutes les biopsies rénales effectuées
[3,8, 14]. La plupart des données épidémiolo-
giques ne distinguent pas l'amylose AL de
'amylose AA. Elles sont limitées aux études de
séries de cas, aux données de la mortalité
pour 'amylose AL, et aux études des autop-
sies pour 'amylose AA. Aux Etats-Unis et dans
les pays occidentaux, 'amylose AL est plus
fréquente que 'amylose AA [9] avec des pré-
valences atteignant jusqua 62% pour
'amylose rénale AL contre 29% pour 'amylose
rénale AA. Par contre dans les pays en déve-
loppement prédominent 'amylose AA avec une
prévalence de 80% environ [12,14]. Ceci
s’explique par le fait que 'amylose de type AA
a été décrite historiquement au cours des ma-
ladies infectieuses chroniques avant la décou-
verte des antibiotiques. Depuis leur large utili-
sation, l'incidence des maladies infectieuses a
nettement diminué en Occident, ce qui n’est
pas le cas pour les pays en développement ou
ces maladies restent encore tres fréquentes.
L’amylose AL est trés souvent associée au
myélome multiple dans les pays développés.
La tuberculose constitue la principale étiologie
des amyloses AA dans les pays en dévelop-
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pement. On estime que la tuberculose est
responsable de 10 a 40% des amyloses ré-
nales en Afrique du nord et d’environ 72% en
Inde. Alors que dans les pays développés, la
cause la plus retrouvée des amyloses AA est
la maladie inflammatoire chronique, principa-
lement, la polyarthrite rhumatoide [12]. Ceci
s’explique par le fait que la régression mar-
guée des maladies infectieuses dans les pays
développés, s’est soldée par une nette aug-
mentation des maladies rhumatologiques, en
rapport avec 'augmentation de I'espérance de
vie. Dans notre étude, les données cliniques et
biologiques ne nous ont pas permis d’identifier
le type d’amylose ni d’en déterminer une étio-
logie précise. Néanmoins, compte tenu des
données histologiques qui retrouvent un pa-
renchyme inflammatoire dans chaque cas,
nous avangons I'’hypothése de trois amyloses
AA d’origine inflammatoire.

Dans la littérature, on estime que les amyloses
rénales affectent beaucoup plus les sujets
agés. Dans les pays développés, Bergesio et
al ont retrouvé une moyenne d’age a 63 ans
[4] de méme que Wong et al. [15]. Dans les
pays en voie de développement Kaaroud et al
[16] ont retrouvé une moyenne d’age de 42,4
ans, Abdellah et al. [14] ont retrouvé égale-
ment une moyenne d’age de 36,5 ans pour
lamylose AA et 42 ans pour 'amylose AL. La
moyenne d’age est donc plus jeune de deux
décennies dans les amyloses AA [13]. Ce ré-
sultat est en concordance avec I'étude de
notre série, nos patients étant respectivement
agés de 18, 16 et 31 ans au moment du dia-
gnostic.

La littérature rapporte 'amylose comme une
maladie rare difficile a diagnostiquer. Ceci, en
raison des manifestations cliniques non spéci-
figues de la maladie. Dans I'étude menée par
Kaaroud et al en Tunisie [16], les signes cli-
niques retrouvés dans I'amylose rénale étaient
les oedémes dans 100% des cas,
’hypertension artérielle dans 25%, I'hématurie
microscopique dans 70% des cas, la macro-
glossie dans 25% des cas, la splénomégalie,
'hépatomégalie et la neuropathie du membre
inférieur étaient retrouvés dans 12% des cas ;
le syndrome néphrotique dans plus de 90%
des cas [13]. Bergesio et al, Sait Sen et al,
Gillmore et al, quant a eux rapportaient le syn-
drome néphrotique comme la présentation la
plus fréquente de I'amylose rénale [1,9, 17].
Ces observations concordent avec nos résul-
tats ou le syndrome néphrotique a été la pré-
sentation clinique retrouvée chez tous nos
patients. Kaaroud et al [16] ont retrouvé une
fonction rénale normale dans 75% des cas et

une insuffisance rénale dans 25% des cas. lls
ont également rapporté une protéinurie des
24h moyenne de 8,69 (1,25 a 20) et une albu-
minémie a 14,9g/L (6,5 a 20,5) [16]. Bergesio
et al ont retrouvé dans leur étude une insuffi-
sance rénale dans 54% des cas [4]. Ces résul-
tats concordent avec ceux de notre étude :
dans les trois cas, nos patients ont présenté
chacun une protéinurie sévére avec une albu-
minémie basse. Une insuffisance rénale termi-
nale a été retrouvée dans un cas, requérant la
mise sous dialyse. Bergesio et al [4] ainsi que
Kaaroud [16] et al ont inclus dans leur étude
seulement les patients présentant une biopsie
rénale positive a 'amylose. Jerzykowska et al
guant a eux, ont préconisé la biopsie des
glandes salivaires et de la graisse sous-
cutanée, qui représentent des méthodes non-
invasives chez des patients suspects
d’amylose systémique [18]. Dans notre étude,
nous avons confirmé le diagnostic dans les
trois cas grace a I'étude anatomopathologique
de la BGSA. Il s’agit de la méthode la plus
accessible selon notre plateau technique, la
moins onéreuse. Nous n’avons pas pu effec-
tuer la caractérisation des dépdts amyloides
compte tenu de la pauvreté des ressources
techniques dont nous disposons. Notre expe-
rience pourrait nous amener & préconiser une
BGSA systématique a but étiologique devant
tout syndrome néphrotique en cas de manque
de moyens.

La littérature rapporte un délai de 13 mois
entre I'admission des patients et le diagnostic
effectif de 'amylose rénale [18]. Ceci concorde
avec les résultats de notre étude ou le dia-
gnostic a été posé respectivement apres 14,
13 et 12 mois aprés le début des signes. La
prise en charge jusqu’au diagnostic était prin-
cipalement symptomatique par le traitement du
syndrome néphrotique et les diurétiques, tout
comme le rapportent Jerzykowska et al [18].
Plusieurs essais thérapeutiques ont été effec-
tués ou sont en cours pour le traitement des
amyloses rénales. Dans 'amylose AL, les thé-
rapeutiques utilisées sont les mémes que
celles utilisées pour le traitement du myélome
multiple. Ainsi, les associations de molécules
immunomodulatrices et des inhibiteurs de la
protéase sont utilisés. Les traitements les plus
prometteurs actuellement sont les associations
a base de Melphalan (Melphalan + Dexamé-
thasone) ou de Bortézomib (Bortézomib +
Dexaméthasone), ou de Thalidomide (Thali-
domide + Cyclophosphamide + Dexamétha-
sone), ainsi que la transplantation des cellules
souches du sang [19]. Dans 'amylose AA par
contre, le traitement repose en grande partie
sur la prise en charge de la pathologie infec-
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tieuse ou inflammatoire sous-jacente. Kaaroud
et al [9] ont expérimenté I'utilisation de la col-
chicine pour les amyloses AA qui a eu un effet
bénéfique dans 25% des cas avec une régres-
sion du syndrome néphrotique. La transplanta-
tion rénale est trés peu tolérée chez les pa-
tients présentant une amylose AA avec une
mortalité élevée (52%) au cours du premier
mois. Dans peu de cas, elle permet une pro-
longation de la durée de vie du patient [13].
Dans notre étude, nos patients n’ont pu béné-
ficier d’'un traitement approprié de lI'amylose
rénale. Ceci, a cause de I'impossibilité du ty-
page de I'amylose. Nous avons opté pour le
traitement symptomatique.

La littérature rapporte une évolution défavo-
rable de I'atteinte rénale dans 'amylose avec
un pronostic trés mauvais. L’évolution se fait le
plus souvent vers une insuffisance rénale ter-
minale dans plus de 59% des cas [4]. Gertz et
al en 1991 rapportent une moyenne de survie
a 10 mois tandis que Lachman et al retrouvent
une survie a 18 mois en 2000 dans I'amylose
rénale AA [4,18, 20]. Bergesio et al en 2007,
rapportent une survie moyenne de 24 mois
dans I'amylose AL et a 30 mois dans 'amylose
AA. La survie moyenne dans l'étude de Zao
est de 38 mois dans I'amylose AL [6]. Ceci
témoigne de [lefficacité des nouvelles mé-
thodes thérapeutiques de I'amylose rénale
[4,15]. La transplantation autologue des cel-
lules souches sanguines a nettement amélioré
le pronostic des patients atteints d’amylose AL.
Dans notre étude, I'évolution a été défavorable
dans tous les cas avec la persistance d’une
protéinurie massive. Dans un cas, il s’est ajou-
té l'apparition d’une insuffisance rénale néces-
sitant la dialyse et d’une ascite réfractaire. Ceci
s’explique par le fait que nos patients n’aient
pu bénéficier d'un traitement spécifique. Nous
avons retrouvé une seule étude chez deux
femmes en état gravidique [21] chez qui une
amylose rénale a été diagnostiquée. Dans
cette étude, Marzouk et al [21] rapportent que
la grossesse est reconnue comme un facteur
d’aggravation de la néphropathie amyloide
avec passage souvent a linsuffisance rénale
terminale. Dans notre étude, nous avons re-
trouvé un cas d’amylose rénale chez une pa-
tiente gestante qui a présenté des complica-
tions de la maladie rénale au cours de sa
grossesse.

CONCLUSION

La maladie rénale est une manifestation fré-
quente de I'amylose systémique et constitue
souvent une cause majeure de mortalité et de
morbidité pour les patients affectés par cette
maladie [11]. Des progres substantiels dans la

compréhension des processus de la formation
des fibrilles amyloides et des mécanismes
sous-jacents aux manifestations de la maladie
ont permis dimportantes avancées pour le
traitement de cette maladie. La progression de
lamylose peut étre ralentie ou arrétée par le
traitement de la maladie sous-jacente ou par
des thérapies spécifiques. En l'absence de
traitement, cette 'amylose rénale évolue sou-
vent vers une insuffisance rénale terminale
[22].

Nous avons rapporté trois (3) cas d’amylose
rénale diagnostiqués dans le service de Né-
phrologie du CHU-SO de Lomé. Le diagnostic
avait été suspecté tardivement dans les trois
cas sur la base d'un syndrome néphrotique
résistant au traitement. La confirmation dia-
gnostique a été histologique avec I'étude ana-
tomopathologique d’une piece de BGSA qui
montrait des dépdts amyloides dans les tous
les cas. La prise en charge thérapeutique cura-
tive n'a pu étre effective dans le service de
néphrologie, ce qui a entrainé une évolution
défavorable de la malade dans deux cas.
L’amylose rénale est trés peu connue dans
nos milieux et ses signes cliniques ne sont pas
spécifiques, ce qui rend la suspicion de la ma-
ladie trés tardive, et seulement aprés échec
des thérapeutiques usuelles. La suspicion
clinique précoce et la prise en charge pour-
raient permettre 'amélioration du pronostic de
cette maladie.

Conflit d’intérét :
Aucun

Abréviations

INSERM : Institut National de la Santé et de la Recherche
Médicale

CHU-SO : Centre Hospitalier Universitaire Sylvanus Olym-
pio

BGSA : Biopsie de Glande Salivaire Accessoire.

IMC : Index de Masse Corporel

VIH : Virus de 'lmmunodéficience

IDR : Intra Dermo Réaction

PBR : Ponction Biopsie Rénale

FAN : Anti-Nucléaires Fluorescents

NFS : Numération Formule Sanguine

EEG : Electroencéphalogramme

TDM : Tomodensitométrie

RCIU : Retard de Croissance Intra Utérine
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