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Synthèse à destination du médecin traitant 

L’amylose AA est une variété d’amylose secondaire au dépôt de fibrilles insolubles de protéine 
SAA produite en excès lors des situations inflammatoires chroniques. Les dépôts peuvent 
toucher de nombreux organes, mais ce sont les reins dont le fonctionnement est le plus 
perturbé.  

Cette variété d’amylose est de plus en plus rare dans les pays occidentaux et constitue environ 
10% de toutes les amyloses en dehors des amyloses TTR sauvages (= amyloses cardiaques 
séniles). Elle touche autant les hommes que les femmes et on estime le nombre de cas en 
France entre 250 et 500 en 2019 (pas de données disponibles officielles).  

L’amylose AA complique les maladies qui s’accompagnent d’un syndrome inflammatoire 
chronique, principalement représentées en France par : les rhumatismes inflammatoires 
chroniques comme la polyarthrite rhumatoïde (PR), la spondyloarthropathie (SPA), les 
infections chroniques comme la tuberculose, la dilatation des bronches (DDB), les maladies 
inflammatoires chroniques de l’intestin (MICI) (maladie de Crohn, rectocolite hémorragique), 
et les maladies auto-inflammatoires dont la fièvre méditerranéenne familiale.  

Il existe peu de signes spécifiques de l’amylose AA ce qui rend difficile son évocation dans le 
contexte d’une maladie chronique. Les patients sont le plus souvent fatigués. L’atteinte rénale 
est l’atteinte d’organe la plus fréquente au cours de l’amylose AA ; elle se manifeste 
habituellement par des œdèmes des membres inférieurs, une protéinurie, et/ou une 
insuffisance rénale. L’atteinte digestive est quasiment toujours présente, mais pas 
nécessairement symptomatique. Elle peut entrainer des épisodes de diarrhée, un 
amaigrissement, une anorexie. Les autres atteintes comportent : une hépatosplénomégalie, 
parfois un goitre. L’atteinte cardiaque est très rare. 

Le diagnostic d’amylose AA repose sur la mise en évidence des dépôts amyloïdes par une 
étude anatomopathologique. Ces dépôts sont colorés par le Rouge Congo avec une 
biréfringence verte en lumière polarisée caractéristique. L’étude immunohistochimique avec 
un anticorps dirigé contre la protéine Sérum amyloïde A (SAA) est indispensable pour 
confirmer le diagnostic d’amylose AA. Les sites de biopsies privilégiées sont : la biopsie des 
glandes salivaires accessoires, la biopsie de graisse sous-cutanée péri-ombilicale, la biopsie 
rénale (> 90% de positivité dans l’amylose AA). On réalise également une prise de sang pour 
évaluer les marqueurs biologiques de l’inflammation (CRP).  

Le traitement étiologique de la maladie responsable de l’inflammation chronique peut 
permettre la stabilisation voire la régression de l’amylose. En cas d’insuffisance rénale, le 
traitement peut comporter la dialyse voire la greffe rénale. Il n’y a pas de traitement spécifique 
de l’amylose AA à ce jour. La stratégie thérapeutique globale peut faire l’objet d’une discussion 
en RCP. 
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Liste des centres de référence et de compétence de la 
filière FAI2R pour les maladies auto-immunes 
systémiques et pour les maladies auto-inflammatoires 
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