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Introduction
L’amylose à chaines légères (AL) est une maladie par dépôts extracellulaires de protéines 
insolubles associées  en fibrilles. Elle s’associe bien plus souvent à  une MGUS qu’à un 
myélome, généralement  indolent. L'atteinte vasculaire intéresse classiquement la paroi 
des petits vaisseaux mais peut parfois toucher des vaisseaux de plus gros calibre. 
Nous présentons  ici un cas d’amylose  AL de diagnostic difficile mimant une 
Artérite à Cellules Géantes (ACG) de forme céphalique.

Discussion
L'atteinte vasculaire céphalique de l'amylose AL est rare en pratique clinique. 
Elle a été  rapportée  pour la première  fois en 1986 par Gertz et comme 
pouvant être prise à tort pour une ACG. La revue de la littérature réalisée par 
Oiwa et al. en 2020 décrit  24 cas similaires, et propose des pistes de 
caractéristiques clinicobiologiques pouvant orienter préférentiellement vers 
une amlylose AL (figure 3). Le signe du halo est parfois présent  en 
échographie  doppler. A ce jour, seuls de très  rares cas de NOIAA ont été 
rapportés.

Conclusion
L'amylose AL peut mimer une Artérite à Cellules Géantes dans sa forme céphalique, y 
compris en présence d'une NOIAA. 
Il faut savoir évoquer ce diagnostic en recherchant ses signes cliniques cardinaux ainsi 
qu'un excès de chaînes légères sériques.
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Fig1. Biopsie d’artère temporale, anatomopathologie, coloration HES
A – dépôts amorphes éosinophiles vasculaires pariétaux diffus
B – à droite lumière vasculaire ; à gauche les dépôts ; en haut quelques cellules 
géantes multinucléées #; en bas, rupture de la limitante élastique interne.

HES – faible grossissement

HES – fort grossissement
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Fig2. Biopsie d’artère temporale, anatomopathologie, coloration rouge congo
A – Dépôts très rouges en lumière naturelle
b – Biréfringence jaune et vert des dépôts en lumière polarisée
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Observation
Une femme de 88 ans a pour antécédent un canal lombaire rétréci et un syndrome du 
canal carpien opéré.  Elle est hospitalisée  pour bilan de paresthésies  invalidantes 
associées  à une hypotension orthostatique, évoluant depuis un an. L'ENMG objective 
une neuropathie axonale sensitivo-motrice des membres inférieurs. 
Découverte  dans le même  temps d’un  myélome  indolent à  chaines légères  kappa 
(900mg/L) : 13% de plasmocytes dystrophiques sur la moelle, hypogammaglobulinémie 
à 3,3 g/L, Hb 11g/dl, pas d’hypercalcémie, pas d’atteinte rénale (pas de protéinurie). Pas 
d’argument en faveur d’une amylose sur l’ETT ou les biopsies de glande salivaire et de 
graisse péri-ombilicale. Prise en soins du myélome par abstention-surveillance.
La patiente présente  à  ce moment-là  des douleurs mandibulaires masticatoires ayant 
motivé un dosage de CRP revenu normal. Les artères temporales étaient normales à la 
palpation.  Le TEP scanner ne montre ni vascularite ni lésion myélomateuse. 

Suspicion d’Artérite à cellules géantes (ACG) et NOIAA = Traitement débuté en urgence :  
Corticothérapie 1 mg/kg/j + Anti-agrégation plaquettaire

ü Diminution CRP
La corticothérapie est sevrée de manière anticipée en 2 mois au profit du traitement de 
l’amylose, avec décision en RCP d’une monothérapie par Daratumumab (anti CD38).

Persistance des signes cliniques céphaliques
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Fig3. Eléments clinicobiologiques orientant vers une Amylose AL plutôt qu’une ACG
ü  Claudication des extrémités
ü  Atteinte rénale (protéinurie, augmentation de la créatininémie)
ü  Cardiopathie hypertrophique
ü  Macroglossie
ü  Syndrome du canal carpien
ü  CRP < 5 mg/l

Dix mois plus tard, tableau clinique typique d’ACG avec :

Bilan complémentaire :
- Doppler artériel : épaississement bilatéral des artères temporales
- IRM cérébrale  : pas d’ischémie  cérébrale,  sténoses  vasculaires dans le territoire 

postérieur.
- Angioscanner aortique : pas d’argument en faveur d'une vascularite des gros troncs.
- Bilan infectieux et immunologique sans particularité
- Biopsie d'artère  temporale : artère  fortement épaissie,  très  abondants dépôts 

amyloïdes intéressant la média et l'adventice, sans vascularite (figures 1 et 2). 
C’est  l'analyse des fragments ténosynoviaux  obtenus lors de la chirurgie du canal 
carpien 6 mois auparavant qui permet a posteriori d'identifier des dépôts  amyloïdes 
constitués de chaînes légères kappa.
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