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Abréviations utiliséees

MO: microscopie optique

IF: immunofluorescence

ME: microscopie électronique
MS: spectrométrie de masse

LMD-MS/MS: analyse protéomique basée sur la spectrométrie de masse en tandem apres
micodissection laser

FFPE: formalin-fixed paraffin-embeded tissue

lg: immunoglobuline
LCDD: light chain deposition disease, maladie des dépo6ts de chaines légeres

CSH: cristal storing histiocytosis, histiocytose cristalline de surcharge



Immunoglobuline monoclonale

* Production par un clone unique de cellules B
 |dentité allotypique, isotypique et idiotypique

* Concentration, structure anormale, activité anticorps — complications:
* Syndrome hyperviscosité sanguine
* Hémorragies
* Infections
* Cryoglobulinémies
» Dépots tissulaires, le plus souvent k ou A, Amylose AL, le plus souvent dans le rein



Gammapthies
monoclonales de
signification rénale
(MGRS)
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Maladie des dépots de chaines légeres non amyloide (LCDD):
Diagnostic

MO + IF £ ME + MS

MO: dépots amorphes extracellulaires, rouge Congo négatifs avec tropisme pour les
membranes basales

IF sur fragment congelé: dépbts k (80% dans le rein) >>A avec un tropisme particulier
pour les membranes basales, dépots linéaires et diffus.

ME sur fragment fixé en glutaraldéhyde: dépots non organisés, granuleux tres denses
aux au sein des membranes basales

LMD-MS/MS sur bloc FFPE, intérét en I'absence de fragment congelé ou devant une IF
négative
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LCDD systémique

Clone médullaire

Ig monoclonale circulante 90%

VK4-1

Chimiothérapie * Transplantation rénale

Possible récidive aprés transplantation



LCDD: forme pulmonaire kystique diffuse - les 4 premiers patients
Présentation clinique

3 femmes et 1 homme

29,5 ans (20-37) au diagnostic

Tabagisme faible ou nul, pas d’exposition particuliere
Dyspnée, syndrome obstructif, \v DLCO

Insuffisance respiratoire terminale en 3 a 10 ans

Pas de manifestation extrapulmonaire

TDM: kystes diffus +++

Colombat M. AJRCCM, 2006



Patient 1 Patient 2

Colombat M. AJRCCM, 2006



LCDD: forme pulmonaire kystique diffuse - les 4 premiers patients
Diagnostics évoqués

* Histiocytose langerhansienne, mais:
* Faible consommation tabagique
* Absence de distribution centrolobulaire

* Atteinte des angles costo-diaphragmatiques L’éventualité d’une
autre pathologie n’a
* Lymphangioléiomyomatose, mais: pas ete soulevee

* Survenue chez un homme

* Faible incidence des épanchements pleuraux (1/4)
* Présence de nodules pulmonaires

* Absence d’angiomyolipome rénal

* Pas de dosage de VEGF-D a I'époque

Colombat M. AJRCCM, 2006



LCDD: forme pulmonaire kystique diffuse - les 4 premiers patients
Prise en charge diagnostique et thérapeutique

* 2 patients:
* Transplantation bipulmonaire d’emblée
* 1 patient:
* Biopsie pulmonaire chirurgicale — Diagnostic de LCDD
* Transplantation bipulmonaire
* 1 patient:
* Biopsie pulmonaire chirurgicale — Diagnostic de LCDD

* Chimiothérapie + Autogreffe de moelle — Aggravation
* Transplantation bipulmonaire

Colombat M. AJRCCM, 2006



LCDD: forme pulmonaire kystique diffuse - les 4 premiers patients
Diagnostic anatomo-pathologique










Rouge Congo



