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Définitions

* Accumulation pathologique
dans les cellules et les
tissus de substances

— De nature chimique variable
— Normales ou anormales

* Topographie :
— Intracellulaire (stéatose,
hémochromatose,

thésaurismoses, corps
étrangers)

— Extra-cellulaire (amylose,
calcium)

— Mixte (cholestase, silicose)

Coll. Pr P Baldet, Montpellier.



Processus pathologiques a l'origine
des dépots intracellulaires

« Substance endogene normale, produite en
exces ou avec un metabolisme inadapté

Ex. : Stéatose



Processus pathologiques a l'origine
des dépots intracellulaires

* Substance endogene normale
ou anormale qui s’accumule du
fait d'un defaut enzymatique

Ex. : Glycogénoses, sphingolipidose



Processus pathologiques a l'origine
des dépots intracellulaires

* Substance exogene anormale qui
s'accumule a cause de I'absence
de machinerie enzymatique
(dégradation, transport)

Ex: Anthracose, tatouages, Matériel
orthopédique



Substances intracellulaires :
Constituants cellulaires normaux

* Lipides, protéines, hydrates de carbones, fer

Stéatose Balanite de Zoon
Triglycerides Fer




Substances anormales

* Exogenes (silice, etc.) « Endogénes (synthése
ou metabolisme
anormal)

Tatouage . -

Tophus gouteux

Prothese orthopédique



Pigments
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Conseéquences des dépots intra-
cellulaires

* Transitoire (réversible) ou permanent (mort
cellulaire voire de l'individu)

* Dépolts localisés sur le lieu de production ou
accumulés a distance (site de d’élimination :
foie)



Classification des principaux dépots

DEPOTS INTRA-CELLULAIRES

Lipides « Triglycérides (Stéatose)
* Cholestérol (xanthomes)

Protéines « Déficits enzymatiques (production
excessive, anomalie de plissement)
Glucides * Glycogénoses (thésaurismoses)
* Diabete
Pigments « EXxogeénes : anthracose, silicose,

tatouages, médicaments, prothéses
 Endogeénes : hémosidérine, bilirubine,
meélanine, lipofuschine

DEPOTS EXTRA-CELLULAIRES

Amyloses et dépoéts non
amyloides

Calcium e (Calcifications




Les dépots nécessitent-ils tous des
explorations?

Dépots amyloides dans le cadre d’un trichoblastome
 Frequents
* Aucun bilan, pas de coloration spéciale, le mentionner?




Quel bilan systémique faire devant
ces dépots ?

« 88% des cas : amylose
conjonctivale isolée

6% : association a une
amylose systemique

 Maladie degenérative

H Dermici. Surv Ophthalmol 2006



Techniques pour typer les déepoéts

Colorations speciales (+++)
Immunohistochimie, Immunofluorescence
Microscopie électronique

Protéomique



Combiner les techniques

Kappa IHC Lambda IHC

“Lambda IF

Amylose conjonctivale AL a chaine legere lambda



Connaitre les caractéristiques des
colorations spéciales

 Bleu alcian

— Contient des molécules
chargees positivement qui vont
se lier aux mucines chargées
négativement (mucines acides)

— Coloration bleue : atomes de
cuivre

— pH = 2,5 : mucines acides non
sulfatées (mucinoses cutanées,
metaplasie intestinale)

— pH =1 : mucines acides

sultatees Pseudomyxome cutane



Mucines (suite)

» Fer colloidal (coloration de hale)
— Ultilise le fer ionisé (cations ferriques)
— Acide acetique

— Mucines acides non sulfatées et sulfatées (équivalent
de BApH 2,5et 1)

— Plus sensible mais technique peu utilisée en pratique
dans cette indication

Sans oublier le bleu de toluidine (mucine en rose)






La synthese des colorations spéciales et
des techniques sera disponible en 2024

Carrefour Pathologie 2023

Paris
Pathologie des dépoéts
exogenes et endogenes

Annals of iZallln(®]XO1€)]

Volume spécial N°7 de 2024



Programme de la journée

L'amylose — point de vue du clinicien. Sophie Georgin-Lavialle,
(Médecine Interne, Tenon)

L'amylose — point de vue du pathologiste. David Buob (Tenon)

10h00-10h30 Pause.

Les maladies de dépbéts non amyloides. Magali Colombat
(Toulouse)

Thésaurismoses adultes et pédiatrigues. Sophie Collardeau-
Frachon (Lyon)

Calcifications — Métabolisme phosphocalcique. Marie-Frangoise
Heymann (Nantes)



L’apres-midi

14h : Histoséminaire

Cas 1 : Bruno Turlin (Rennes)
Cas 2 : Valérie Paradis (Beaujon)

Cas 3 : Benoit Lhermitte (Strasbourg)

Cas 4 : Nicolas Ortonne (Henri Mondor)
Cas 5 : Frangoise Plantier (Cochin)

Cas 6 : Aurélie Cazes (Bichat)
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N’oubliez pas Corparis v
I I vendredi 24 novembre 08:30 - 08:45
Les surcharges — Les dépots : lésions
- élémentaires — dépots fréquents

BAOBAB 3

V VI vendredi 24 novembre 08:45 - 09:00
L'amylose — point de vue du
pathologiste

BAOBAB 3
vendredi 24 novembre 09:00 - 09:30

BAOBAB 3
vendredi 24 novembre 09:30 - 10:00

e L'amylose - point de vue du clinicien
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