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Les angiomyolipomes (AFML} rénaux sont des
tumeurs bénignes, d’évolution lente, caractérisées par
une prolifération faite de tissu adipeux, d'éléments
vasculaires, de fibres musculaires lisses en propottions
variables. Leur origine est discutée : elles sont classi-

quement considérées comme des hamartones mais.

cette notion peut 8tre contestée puisque le muscle

n'sst pas un constituant. habituel du rein. Pour certains:
auteurs, elles sont d’origine blastémateuse comme les

tumeurs de Wilms, dans lesquelles on peut d'ailleurs
retrouver tous les constituants des AFML.

Elles étaient, jusqu’au début de 1a décennie en cours,
considérées comme exceptionnelles. Leur diagnostic
était en régle fait sur une piéce de néphrectorie car el-
les n'étaient pratiguement pas différenciablés des tu-
meurs de Grawitz malgré les explorations artériogra-
rhiques sélectives qui représentaient a cette &poque la
technique d’exploration la plus fine des lésions focales
du rein.

Les méthodes d'imageries modernes ont profondé-
ment transformé "approche diagnostique de |'angio-
myolipome rénal. Grace a I'échographie et surtout & la
tomodensitométrie, la détection de petits angiomyoli-
pomes totalement asymptomatique est devenue cou-
rante et l'affirmation du diagnostic de nature de la
lésion est possible dans la trés grande majorité des
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cas {(2). De ce fait, la fréquence de cette affection se
révéle nettement plus importance qu'elle n'avait &té
estimée jusqu'a présent (1, 2).

A - Aspects anatomo-pathologiques

Langidmmiyoiigeme’ assoblant. en 'fraction- variable
tfols typesd ‘slements ; tissu: adipeux; tissu. musculaire
lisse et iissy vasculgire, des aspects macroscoplques
trds différents peuvent 8tre obsarvés en fonction de la
répartition des divers constituants. La présence d'un
contingent graisseux plug ou moins ébondarit constitue
un trait cardctéristique de ler [6sion gul 1a différencie
{2) formellement de I'adénocarcinome. & céllules
claires. Les AFML du rein sont-de tailie variable; allant
de quelques millimétres. de diamétre & plusieurs.cen-
timétres (parfols jusqu'a 20-cm). Leur nombre: est:
eussi trés variable : soit angiomyolipome Isolé, soit
sngiomyolipomes bilatéraux et rnulflples {en général
de petlte taille).

Leur topographie est classiquement corticale.

Sur le plan microscopique, la présence de mitoses
disséminées, d'un hyperchromatisme rucléaire ou
d'un pléiomorphisme cellulaire n'est pas rare et ne
doit_ pas 8tre consldérée comme élément de mali-
gnité.
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B - Etiologie

Les angiomyolipomes du rein sont plus fréquem-
maent rencontrés lors des phacomatoses at notarmment
au cours de la sclérose tubéreuse da Bourneville,

Dans la littérature, BO% des AFML du rein sont
observés dans la cadre d'uné sclérose tubéreuse de
Bourneville. Cefte fréquence diminue considérabile-
ment & Vheure actuelle du fait de la découverte
croissante de petits angiomyollpomas isclés et asymp-
tomatiques.

il faut an effet distinguar deux types bien différents
de présentation anetomoclinique des AFML du rein
bisn que I'aspect microscopigue de ces tumeurs soit
identique :

® Les angiomyolipomes observés dans le cadre de
la sclérose tubéreuse de Bourneville sont volontiers
petits, multiples et disséminés dans le tissu cortical
des 2 reins.

@ les angiomyclipemes isolés qul surviennent
avec une nette prédeminance chez la femme au deld
de la cinguidme décade sont en régle de wvolume
beaucoup plus importants.

C - Les circonstancas cliniques de découverte sont
polymorphaes : {5, 18}

res, parfois & type de coliques néphrétiques, mdme an
I'absence d'hématurie, le plus souvent fixes, d'appari-
tion soudaine. Eiles correspondralent & des hémorra-
gies intratumorales ou périrénales {85 %).

— Tumeur lombalire avec contact lombaire doulou-
reux (33 9%),

- hémature totale, douloureuse, tardive dans \'évo-
lution de la tumeur c'est-a-dire quand I'anglomyo-
lipome atteint 6 & 6 cm de diamétre,

- hémorragies périrénales : la localisation corticale
et le caractére vasculaire de ces tumeurs favorisent les
salgnements. La symptomatologie clinique associe
douleur lombaire, brutale, paroxystique, défense lom-
baire st parfois collapsus. Av complet, ce tableau
serait plus habituel des angiomyolipomes que des
adénocarcinomes et représente le classique syndrome
de Wunderlich. L'angiomyolipome est une des princi-
pales causes d’hématome réiropéritonéal spontané.
Les hémorragiss sont rarement intrapéritonéales.

— Les autres signes révélateurs sont plus rares:
fidvre, altération de I'dtat général, HTA.

— Le tableau | nous résume les observations des 10
malades que nous avons examinés entre décembre
1983 et tévrier 1986 au scanner du CHU Nangcy-

- Douleurs abdominales variables, souvent lombai- Brabols. L T . o S
TABLEAU 1
Nom Sexe Age Clinigque L Macroscopie Traitement
1} REN. Nathalie F 1B ans | sclérose tubdreuse B, mosse | groese tumeur axclusivemant axérése
.| abd. lombalgles musculaire
2} REN. Maryse F 26ans | sciarose tubdreuse B. scaur léslong muitiples bltat. de abstention
de la précédente écho. petite taille + 18sion
eystématique hépatiqua de méme natura
3} KER. A Marie F 50 ans | sclorose tubérause B. Yésions multiplas bil. shstentlon
hémpaturie ot coliques de petite taille
néphrétiques ' :
4) GAN. A. Marie F 34 ang | sclérose tubéreyse B, I&slon unique de petite abstention
i tallle du rein D.
5} CAl. Christiene F 43 ans | découverte écho. lésion unigue 18 mm de abstention
diamatre rein D, .
6} DUC. Christina F 2% ans | découverie &cho. lésion unigue centimétrique abstentlon
du rein D,
71 BRE. Victorina F 70 ans | douleurs du flanc droit grosse lésion du rein D. avec surveillanca
+ ameigriss. saignement intra-tumoral SCAaNoQ.
8] THI. Marcelle F 73 ans | découverte écho. troubles du | lésion da 4 cm de dlamétre abatention
transit digestif raln droit
4 BAR. Denise F 71 ans | lombaligles lésion de 3 om de dizsmeétre tfumorectomie
raln droit
10) HUD. M. Joséa F 37 ans | lombalgies masse uniqua 7 cm de diamétre | tumoractomle
rein droft
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L'affirmation du diagnostic d’AFML du rein repose
sur la possibilité de caractériser avec certitude la
présence d'un contingent graisseux au sein de |a
lésion. Ce principe élémentaire ne connailt que 2
échecs possibles, & vrai dire exceptionnels ;

- Certaing AFML ont un contigent graisseux trés
falble ou absent: lls se prédsentent alors comme des
tumeurs charnues {musculaires) hypervascularisées st
ne peuvent 8tre distingués des autres néoplasmes
solides du rein {tumeurs dea Grawitz ou de Wiims,
sarcomes, métastases... stc...).

~ On. a rapporté la présence possiblé de masses
graisseuses au sein de tumeurs de Wilms chez
I'enfant, ceci s'explique si I'cn considére une origine
blastemateuse 4 ces deux types de lésions. La confu-
sion diagnostique expliquerait |'évolution favorable de
certaings tumeurs de Wilms du trés jeune enfant. Le
liposarcome du rein (développé aux dépens de la
capsule ou corresponidant 3 la propagation au rein
d'un liposarcome rétropéritonési) représente une autre
éventualité gui est en fait parfaiternent reconnaissable
car la morphologie de ja tumeur est trés différente au
scanner (15, 2)

A - L'abdomen sans préparation et Furographie
intraveinense montrent un syndrome tumoral radiolo-
gique plus ou moins important an-rapport avec la tallle
de I'angiomyolipome ; ['U.L.V. peut 8tre normale (4), si
I'angiomyolipome. est de’ petite taille. Dang tous les
cas, il faut s'efforcer, en particulier sur las jmages
tomographiques, d'apprécier la  tonalité des zones
€ claires » de la tumeur en la comparent & celle de la
graisse périrénale, on pourra ainsi dés ce stade 8tre
orienté vers |le diagnostic correct.

B -~ L'échostructure des angiomyolipomes est liée
4 leur importante hyper-vascularisation et surtout 3
leur contenu graisseux {22, 1). Dans |a trés grande
majorité des cas, ces tumeurs sont donc fortement
réfléchissantes (4, 21) et leur hyper-échogénicité
présente deux caractéres importants : son intensité est
au moins égale & celle des échos de la région sinusale,
elle persiste 3 gain faible. L'hyperéchogénicité peut
&tre homogéne et intéresser I'ensemble de la lésion
{formes hyperéchogénes homogénes) mais elle est le
plus souvent associée a des zones de moindre inten-

Flg. 1. - AFML du pdle supésieur du rsin gau-
che. Aspact &chographigus typique de maesse
ronde hypar-échogéne corticale.

Fig. 2b. - Coupe transversale.

Fig. 2. - Patit AFML. cortical antérieur du rein

.droit.

Fig. 3. - Petit AFML {diamdtre B inm) du pdle
inféeiour du_rain. droit.
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sité correspondant aux composants tissulaires cellu-
laires {plages léiomyomateuses par exemple) cu 3 des
hémaorragies intratumorales {fig. 7).

Le cancer du rein {tumeur de Grawitz) peut dans
environ B % das cas se présenter sous un aspect dcho-
graphique analogue, il s’agit alors de grosses tumeurs
hypervascularisées avec plages de nécrose centrales.

L'échographie a surtout montré la fréquence des
petits angiofibromyelipomes nodulaires de 1 8 3 cm de
diamétre qui se traduisent par des images rondes
hyperéchogénes {fg. 2 et 3) parfaitement homogénes,
tranchant pettement sur le reste du cortex rénal {13),
Ces lésions ressemblent aux petits angiomes du foie et

Fig. 4. - AFML typique du rein droit Yolu-
mineuse masse hypodense dont les valeurs d'atté-
nuation sont typiquement graisseuses {-50 a -
100 UH).

Fig. 6. — AFML corticel de la face antérieure du
rein droit. Las densitéa de la zona claire (zone A}
sont graisseuses, ls reste de la tumeur correspond
aux éléments ceflulaives, vasculaires ot muaculai-
res.
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Fig. 6. — AFML volumineux & développement
sxorénal de ka face antérisurs du reln droit. Sewl le
scanner permet de différenciar cette masse d'une
tumewr de Grawitz en montant des plages graiz-
ssuses intra-tumoraies étendues.

Fig. 7.- Patits AFML multiples du rein droit
sana autra signe de sclérose tubdreuss de Bourne-
villa. Saules les valeurs d’atténuation scanographi-
quas permettent d'affirmer s nature praissouse
des plages intra-tomorales.

posent les mémes preblémes pour leur confirmation
diagnostique car ils psuvent &tre difficiles & retrouver
en scanofraphis en ralson des déplacements du rein
avec les mouvements respiratoires (16).

€ - la tomodensitométrie, qui permet d'identifier
*formellermnent le tissu graisseux, est le moyen le plus s(r
pour affirmer le diagnostic d'angiomyotipome (17, 3,
8, 10, 11). Les angiomyolipomes apparaissant bien
circonscrits en général hétérogénes avec de vastes
plages de faible densité de I'ordre de - 40 8 - 100 UH,
correspondant au tissu graisseux & lintérieur de la
tumeur (fig. 4 & 9) (6, 7, 20). Le contingent graisseux

119



Fig. 8a. — Vus d'snsembis,

Fig. 8b. — Agrandissement sur le rein droit.

Ces lasions multi-focales déformant les con-
tours et la structure des reins sont caractéristiques
des hamartomes de la sclérose tubéreuse de
Bourneville.

Fig. 8. — AFML maltiples des deux reins dans le
cadre d'une sclirose tubéreuse de Boumsville.

peut 8tre partieilement masqué en cas d’hémorragie
intratumorale qui éldve alors sa densité ifig. 10} 14,
8).

Devant de telles images de tumeur rénale avec con-
tingent graisseuyx, il faut, on I'a vu, évoquer par prin-
cipe les autres iésions & composante adipeuse du rein
comme la tumeur de Wilms, Ie lipome, le liposarcome
de la capsule rénale ou rétropéritonéal étendu secon-
dairement au rein {fig. 77} (12).

. En econclusion, (es images ultrasonigues et surtout
tomodensitométriques de I'angiomyolipome rénal sont
suffisammant caractéristiques pour permeitre dans la
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Fig. 9. — Voluminsuse tumeur du fein. gauche
décoiverte chgz uné patiente de 18.ans préserl-
tant une sclérose. tubdreuse de Bourneville (cas
u® 1. Pas. d'iijéction de prodilt de contraste en
ealson d'une mtnléranu & Viode. La: tumeur ne
présentd uiicune plage hyficdenss de type grais-
ssuy. |l g'aght pourtant d'un véritable AFML dont
Fanalyse histologique ronfirme la naturs exclusi-
vemant fibmm et vascldaiu # Fexclusion de tout

dnulnuu du ‘flarig drolt de me'
soanner montre Ui lbaion focale ds 6em’de:dia-
métre du reln cormenant de larges plages gralsseun-
BB .

trés grande majorité des cas un diagnostic radiologi-
que axact de I'AFML du rein {19).

Cette nouvelle approche diagnostique a sensible-
ment modifié la conduite thérapeutique & tenir. On

~ peut en effet envisager en toute sécurité de prévoir

une tumorectomie qui met & l'abri de toutes les
complications évolutives ultérieures, en particulier
hémorragiques, ou choisir, en fonction des cir-
constances, de se contenter d'un abstention thérapeu-
tique sous surveillance tomodensitométrique permet-
tant d'apprécier la vitesse de croissance.
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'Fig. 10b. - Uns coupe & un nlveau Infé-
riaur confiiine la présance de collections li-
quidiennes sous—capsulaires {zones A ot B),
traduisant las saignements récents de la tu-
meu.

11 A. - Coupe passant par le pdle supérieur du
rein.

11 B. - Coupe passant par be hlle du rein,

Fig. 11 A et B. — Volumineuss tumsur dévelop-
pée & In face antérieure du reln gouche vers [a ca-
vité abdominale. Il exiate, au sein de le kision, des
plages hypodonsas de naturs Rpldique intimemant
milées 4 des zohes cellulatren, d aspect fort ditié-
verit da celles observées dans les AFML. L'histolo-
ple confirme e disgnostio da liposarcame du reln.

Cette lésion tymorale peut étre formellement
distingués des autres néoplasmes solldes du rein
dans la quasi-totalité des cas, sans le recours a
I'anatomle pathologique microscopigue. il est
dés lors possible d'envisager une attitude théra-
peutique logique ‘&t rnesurée : tumorectomie ou
simple surveillance, en fonction du contexte
clinique, :

RESUME

A propos de 10 cas d'angicfibromyolipome
{AFML} du rein observés en 2 ans, les auteurs
rappellent les principales caractéristigues ana-
tomo-cliniques de ces tumeurs et I'intérédt pour
lsur diagnostic des méthodes actuelies d'imagerie
viscérale que sont I'échographie st surtout la

‘ scanographie.
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