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Résumé • Summary

Les localisations ostéoarticulaires de l’amylose de type β2-
microglobuline compliquant l’hémodialyse périodique sont bien
connues. Les localisations au niveau des tissus mous sont plus
rares. Nous rapportons l’observation d’une patiente âgée de 74
ans, hémodialysée depuis 21 ans, présentant deux masses d’as-
pect tumoral, bilatérales et symétriques au niveau des fesses
entraînant une gène en position assise. Les données anatomopa-
thologiques, immuno-histochimiques et ultrastructurales confir-
ment la présence de dépôts amyloïdes constitués de β2-micro-
globuline prédominante et de chaîne légère λ. Il s’agit d’une
localisation très inhabituelle des dépôts d’amylose à β2-micro-
globuline. Ils pourraient être secondaires à des microtrauma-
tismes locaux et favorisés par la présence d’autres protéines
comme la chaîne légère λ des immunoglobulines.

Mots clés : Amylose – β2-microglobuline – Chaîne légère d’im-
munoglobuline – Tissus mous – Hémodialyse

A frequent complication of hemodialysis is deposition of
β2-microglobulin amyloid in tendons and joints. Soft tissues
involvement is exceptional. A 74 year-old woman on hemodialy-
sis for 21 years developed two bilateral and symmetric tumours
in gluteal regions causing discomfort when sitting. Histology,
immunohistochemistry and electron microscopy showed that
deposit consisted of predominant β2-microglobulin and λ light
chain. This is an unusual localisation of amyloidosis developing
late in the course of hemodialysis. It may be perhaps initiated by
chronic traumatism and be promoted by the light chain λ of
immunoglobulin.

Key words: Amylosis – β2-microglobulin – Light chain of immu-
noglobulin – Soft tissue – Hemodialysis.

L’amylose développée au cours de l’hémodialyse est le plus
souvent de type β2-microglobuline. Les dépôts se localisent pré-
férentiellement au niveau des tendons et des articulations entraî-
nant un syndrome du canal carpien, des lésions kystiques des os
et des arthropathies destructrices. Les localisations au niveau des
tissus mous sont peu fréquentes et concernent plus particulière-
ment la paroi des vaisseaux. Nous rapportons un cas d’amyloï-
dome de type mixte, β2-microglobuline et AL, bilatéral et symé-
trique au niveau de la région fessière survenant chez une
patiente hémodialysée depuis 21 ans.

■ Observation

Il s’agit d’une patiente, âgée de 74 ans, hémodialysée depuis
1976 pour une polykystose hépatorénale autosomique domi-
nante, qui a consulté en 1997 pour l’apparition progressive de
deux masses symétriques localisées au niveau des fesses évo-
luant depuis plusieurs années mais douloureuses depuis un an

lors de la station assise. Dans ses antécédents chirurgicaux, on
notait une hystérectomie totale en 1975 pour fibrome, un syn-
drome du canal carpien gauche en 1985 et droit en 1990, opé-
rés sans contrôle histopathologique, et une cataracte en 1992.
Elle était traitée pour une hypertension artérielle et une comitia-
lité secondaire à une surcharge aluminique. La sérologie du virus
de l’hépatite C était positive. La protidémie était à 70 g/l avec
une gamma-globulinémie à 12,4 g/l (normale : 6,6 à 17,6 g/l).
L’électrophorèse des protéines mettait en évidence un petit pic et
deux ou trois micro-pics migrant dans la région des gamma-glo-
bulines. L’analyse en «Western blot» confirmait la présence d’un
petit pic monoclonal détecté par l’anticorps anti-lambda et deux
autres petits pics détectés par l’anticorps anti-kappa.

L’examen clinique révélait deux masses d’environ 20 cm de
plus grand axe, dures et sensibles à la palpation. L’échographie
montrait des structures hyperéchogènes dans les plans muscu-
laires et l’IRM une infiltration bilatérale des plans graisseux sous-
cutanés ainsi que des muscles fessiers sous-jacents. Une exérèse
chirurgicale des deux lésions pseudo-tumorales a été pratiquée
en septembre 1997. Les suites opératoires ont été simples, mais
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la patiente est décédée en 1998 à la suite d’une pneumonie. Il
n’a pas été pratiqué de vérification anatomique.

Les deux prélèvements communiqués présentaient un aspect
macroscopique comparable. Il s’agissait de deux masses aux
contours irréguliers, de consistance ferme mais non dure, mesu-
rant 16 x 11 x 5 cm et 16 x 13 x 9 cm. A la coupe, elles présen-
taient un aspect bigarré et étaient de couleur marron et jaune
(fig. 1). 

Sur le plan microscopique, le tissu conjonctif adipeux et mus-
culaire strié était le siège de multiples dépôts éosinophiles,
anhistes, striés par le rasoir, homogènes, de taille et de forme
variées (fig. 2). La paroi des vaisseaux était rarement atteinte.
Une réaction granulomateuse à cellules géantes multinucléées
était parfois visible au contact des dépôts. Il n’était pas noté de
nécrose. Ces dépôts étaient colorés par le rouge Congo et pré-
sentaient un dichroïsme vert-jaune en lumière polarisée confir-
mant la nature amyloïde de la substance.

L’étude immunohistochimique selon une méthode d’im-
muno-phosphatase alcaline indirecte après restauration des sites
antigéniques par autocuiseur mettait en évidence une forte posi-

tivité des dépôts pour l’anticorps anti-β2-microglobuline (1 : 300,
DAKO, Trappes, France) et une faible positivité pour l’anticorps
anti-chaîne légère λ (1 : 200, Novocastra, Newcastle, UK) (fig. 3).
Les anticorps dirigés contre la substance amyloïde A (1 : 50,
DAKO) et la chaîne légère κ (1 : 100, Novocastra) ne se fixaient
pas sur les dépôts.

L’examen en microscopie électronique révélait la présence de
nombreuses fibrilles enchevêtrées et non ramifiées d’environ 8,5
nm de diamètre (fig. 4). En périphérie, il persistait quelques fibres
de collagène résiduelles.

Etant donné le caractère pseudo-tumoral des lésions, le diag-
nostic d’amyloïdome fessier de type mixte, constitué principale-
ment de β2-microglobuline mais aussi de chaîne légère λ, chez
une patiente hémodialysée au long cours a été retenu.

■ Discussion

Le terme amylose désigne une substance protéique fibrillaire
insoluble formant des dépôts extracellulaires localisés ou diffus.
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Fig. 1: Aspects macroscopiques: masse fessière bigarrée de couleur
jaune-marron.

Fig. 3: Positivité des dépôts pour les anticorps anti-β2-microglobu-
line (A) et anti-chaîne légère λ (D) et négativité pour les anticorps
anti-substance amyloïde A (B) et anti-chaîne légère κ (C).
(Immunohistochimie x 200).

Fig. 4: La microscopie électronique met en évidence de nombreuses
fibrilles enchevêtrées et non ramifiées d’environ 8,5 nm de diamètre.
(Flèche: fibre de collagène) (microscopie électronique x 30 000).

Fig. 2: Le tissu conjonctif adipeux et musculaire strié est le siège de
multiples dépôts éosinophiles, anhistes, homogènes, de taille et de
formes variées sans atteinte vasculaire (HES x 40).



Chez les insuffisants rénaux chroniques traités par hémodialyse
périodique, l’amylose est constituée de façon prédominante par
la β2-microglobuline qui atteint préférentiellement les articula-
tions, les gaines téno-synoviales et la paroi des vaisseaux. Récem-
ment, plusieurs études1,2,3 ont mis en évidence d’autres protéines
associées à la β2-microglobuline au sein des dépôts d’amylose
chez les hémodialysés au long cours. Il s’agit de protéines de
poids moléculaire nettement plus élevé que la β2-microglobuline
qui correspondent le plus souvent à des chaînes légères d’immu-
noglobulines sans que leurs taux sériques soient forcément éle-
vés. Ces protéines pourraient jouer un rôle important dans la
genèse des dépôts d’amylose et expliquer les localisations ou les
présentations cliniques inhabituelles. Ainsi, Jones et coll.4 rap-
portent le cas d’une patiente, hémodialysée depuis deux ans
seulement pour insuffisance rénale chronique secondaire à une
maladie de Waldenström, présentant des dépôts d’amylose
mixte, β2-microglobuline et AL (λ), au niveau de la synoviale de
la hanche. La présence concomitante de ces deux protéines amy-
loïdes chez une patiente présentant deux pathologies distinctes
pourrait expliquer cette présentation clinique inhabituelle. Dans
notre observation il existe un petit pic sérique constitué d’une
chaîne légère λ monoclonale de signification indéterminée. L’as-
sociation de ces deux pathologies (hémodialyse et gammapathie
«bénigne»), toutes deux pouvant être à l’origine de dépôts
d’amylose, serait susceptible de favoriser leur formation dans des
localisations inhabituelles. 

Les localisations de l’amylose au niveau des tissus mous sont
peu fréquentes. Dans la majorité des cas, il s’agit d’une atteinte
diffuse de la paroi des vaisseaux5 et non de formations localisées
pseudo-tumorales. Une revue de la littérature permet de retrou-
ver cinq autres cas d’amyloïdomes fessiers.6-10 Il s’agissait de deux
femmes et de trois hommes hémodialysés depuis plus de dix ans
(de 13 à 27 ans), âgés de 40 à 62 ans. Les causes d’insuffisance
rénale chronique étaient une glomérulonéphrite chronique pour
quatre des patients et une tuberculose rénale pour le dernier. Ces
patients présentaient d’autres complications secondaires aux
dépôts d’amylose β2-microglobuline (syndrome du canal car-
pien, ostéoarthropathies, fractures pathologiques). Le motif de
consultation était une gène locale. Dans quatre cas, les lésions
étaient bilatérales avec, pour deux d’entre eux, 7,8 un intervalle
d’un à deux ans entre les deux lésions. La taille des masses variait
de 3 à 8 cm de plus grand axe. Les aspects macroscopique,
microscopique, tinctorial et ultrastructural étaient tout à fait
superposables à ceux décrits dans notre observation. Sur le plan
immunohistochimique, pour deux des cas,7,8 il existait une fixa-
tion intense de l’anticorps anti-β2-microglobuline mais égale-
ment une fixation très faible et focale des anticorps anti-chaînes
légères d’immunoglobuline λ et κ, considérée comme non spéci-
fique par les auteurs. L’électrophorèse des protéines sériques ne
mettait pas en évidence d’anomalie. Pour les trois autres cas,6,9,10

seul l’anticorps anti-β2-microglobuline se fixait sur les dépôts. 
En dehors de l’amylose de type β2-microglobuline, seule une

observation de dépôts d’amyloïde de type AL au niveau fessier a
été rapportée.11 Il s’agit d’un patient âgé de 71 ans présentant
une amyloïdose primitive AL constituée de la chaîne légère κ
ayant entraîné de multiples complications (syndrome du canal
carpien, polyarthralgies, fracture pathologique du fémur). Les
dépôts d’amylose étant associés à des plages nécrotiques et
hémorragiques, les auteurs ont suggéré que des traumatismes
locaux aient pu favoriser leur formation. 

La formation des dépôts d’amylose de type β2-microglobuline
est essentiellement liée à la durée de l’hémodialyse.12 Les localisa-
tions aux tissus mous et plus particulièrement au niveau de la
région fessière représenteraient une complication tardive de l’hé-
modialyse (durée de l’hémodialyse supérieure à dix ans). Hurst et
coll.12 ont suggéré que les dépôts d’amylose seraient la consé-
quence de remaniements inflammatoires chroniques locaux. Le
siège préférentiel des dépôts d’amylose au niveau des articula-
tions serait lié à la composition de ces tissus conjonctifs riches en
glycosaminoglycanes polysulfatés. L’altération du collagène des
tissus conjonctifs au cours de processus inflammatoires pourrait
provoquer des modifications qualitatives ou quantitatives des gly-
cosaminoglycanes qui augmenteraient l’affinité de la β2-micro-
globuline pour les fibres conjonctives.13 Les dépôts fessiers
seraient favorisés par des microtraumatismes locaux itératifs.
Cette hypothèse est confortée par la description de dépôts
d’amylose développés au sein d’hématomes post-traumatiques.13

■ Conclusion

Le nombre des patients hémodialysés et la durée de l’hémo-
dialyse augmentant, de nouvelles complications secondaires à
cette thérapeutique apparaissent. Les dépôts d’amylose β2-
microglobuline siégeant préférentiellement au niveau des articu-
lations et des tendons peuvent également être retrouvés au sein
des tissus mous. Ils sont favorisés par une durée d’hémodialyse
supérieure à dix ans et vraisemblablement développés au sein de
réactions inflammatoires chroniques liées à des microtrauma-
tismes locaux. La présence d’autres protéines à l’origine de
dépôts d’amylose, comme les chaînes légères d’immunoglobu-
lines, pourrait favoriser les localisations et présentations cliniques
inhabituelles.
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