Maladies kystiques rénales

e Kystes simples (corticaux)
e Kystes extra parenchymateux
 Maladie kystique acquise du dialysé
 Maladie polykystique rénale

— Autosomique dominante

— Autosomique récessive

* Maladie kystique de la médullaire

e Kystes survenant dans les syndromes
polymalformatifs (Bourneville, VHL)




Kystes et tumeurs rénales

e | Kyste solitaire, classification de Bosniak
* || Maladies kystiques
* |l Tumeurs solides
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Quel type / Bosniak?
CAT?

Il F

CAT : IRM, surveillance




Kyste solitaire rénal (kyste cortical)

Kyste simple
Kystes atypiques / complexes : kystes remaniés ou tumeurs kysthues (kystisées)

Classification de Bosniak fondée sur le scanner ,adaptée ensuite a
IRM puis Echographie +/- contraste

But : différencier kyste simple ou remanié / tumeur kystique (carcinome a
cellules rénales kystique)

I-1l : bénin, pas de surveillance

-1V : suspect : suivi, biopsie, exérese (néphrectomie partielle)




Tumeurs kystiques

malignes

e Carcinome multiloculaire kystique +++
Carcinome a cellules rénales (claires) kystique
bon pronostic par rapport au CCR non kystique

e Carcinome tubulo-kystique : rare, bon pronostic

e Néphrome kystique (multiloculaire) : femme. kystes et fins septas
e Tumeur mixte épithéliale et stromale

e Lymphangiome kystique : souvent volumineuse, a partir de la capsule

e Angiomyolipome kystique

Toutes les autres tumeurs rénales, bénignes ou malignes, peuvent avoir un aspect kystique



1. Kyste simple

|ésion acquise

croissance de diverticules a partir des tubes contournés distaux et collecteurs
prévalence augmente avec |’ ige : 50% des patients aprés 50 ans

cortical >> médullaire

X

, Avg 12,68 HU
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Kyste simple / anatomopathologie

Tissu fibreux
Epithélium cuboide
Liquide séreux clair

Pas de communication avec le systeme excréteur




asymptomatique sauf si :

- grande taille
- complications :

-Infection aigué

-Hémorragie intra-kystique

-Rupture dans voie excrétrice ou péri-rein
-Compression vasculaire (veine) : protéinurie

-HTA (compression artere rénale)




Kyste simple : échographie

Echographie

arrondi ou ovoide, uniloculaire

anéchogene homogene
renforcement acoustique postérieur
contours réguliers

paroi fine non visible

avasculaire




Kyste simple : scanner

B scaorer

Type | de Bosniak

Densité liquide pauvre en protides : |-10 UH < <+20 UH
Homogéene

Limites régulieres, pas de paroi visible
Pas de rehaussement : < 10 UH

’ 2
Area 0.86cm

Avg 12.68 HU
Dev 28.14

S » ’




Carcinome a Kyste péri

cellules claires | pyélique
: lymphatique

Spirale 1:
9 UH

Tardif :
32 UH




Mesures de densité : attention aux effets de volume partiel !!

ROI de 50% de surface du kyste

Loin des berges
Valable si kyste > 10mm




Cas particulier : microkyste : < 10 mm

Volume partiel si mesure de densité
> 50 ans : microkyste, pas de surveillance
< 50 ans ou facteurs de risque (VHL, ATCD K rénal...) : IRM

Pseudo-rehaussement possible jusqu’ a 15 UH : artefact de
durcissement de faisceau sur phase secrétoire

avant inj. : 18 UH néphrographie
tubulaire . : 35 UH



Fausse paroi
Si paroi : lIF, Il ou IV

Eperon parenchymateux
Parenchyme entre 2 kystes proches : fausse cloison

Kystes volumineux exophytiques : organes de voisinage

Kystes a développement sinusal : parois vasculaires ou pyéliques




Multikystose ou macro-pauci-kystose

- persistance d’ intervalle de parenchyme normal

- absence d’ antécédents familiaux

- diagnostic différentiel de la polykystose (forme
frontiere entre les deux)




2. Kystes complexes

Bosniak Il lll ou IV




Bosniak |l

B sconner

1 ou 2 fines cloisons < 1mm
Fines calcifications périphériques régulieres
Contenu spontanément dense > 50 UH, homogene

Limites nettes, pas de paroi, pas de prise de contraste
<3cm

Toujours bénins : kystes "remaniés"

Pas d’ exploration ni de suivi
Type Il

Forme particuliere : sédiment calcique = lait calcique
(milk of calcium)

] ) =Type | + dense
Faire IRM : rehaussement des parois

Type Il dense




Insuffisant rénal dialysé

Kyste cortical a limites internes irrégulieres,
cloisons? Pas de prise de contraste, densité
spontanée <10 UH

IRM




T1 gadolinium Fat sat + soustraction
néphrograme tubulaire

/\/\/\J Bosniak I



Suivi = Bosniak Il




Bosniak Il

1 ou 2 fines cloisons < 1mm

Soit :

- hypersignal T1 et T2
- niveau liguide / hématique (protéique) en T1 T2
- hypersignal T1 homogene, niveau en T2

Limites nettes, pas de paroi, pas de prise de contraste

Type |l
Parfois, dense en CT = reclassement Bosniak | en IRM YP

(protéique)

Type Il




Kyste hémorragique = kyste de type Il

Origine : traumatisme / trouble de la coagulation
6%




-

7 mm, pas
‘ d’ acquisition ... controle ou IRM

sans |V

Kyste
hémorragique,
Bosniak Il




Bosniak Il F @

B sconner

Cloisons nombreuses fines > 3

Paroi visible fine millimétrique

Calcifications épaisses

Rehaussement faible "perceptible"

Kyste hyperdense gros (>3cm) ou intra-parenchymateux
car limites mal analysées

Type lIF

\_/-\l Faire IRM : reclassement en |l ou Il




Paroi visible fine
millimétrique

IRM A UH:22 UH




Bosniak Il

B scorner

Calcifications épaisses ou irrégulieres en périphérie ou sur une cloison
Paroi épaisse réguliere uniforme, peut prendre le contraste

Cloisons nombreuses ou épaisses

Limites irrégulieres

Rehaussement de la paroi ou des cloisons

Il uniloculaire Il multiloculaire










Bosniak IV
Scanner

e Paroi épaisse irréguliere
e Végétations ou nodule mural
 Rehaussement de la paroi ou des végétations

Type IV Type IV uniloculaire
multiloculaire




Paroi épaisse irréguliere
Végétations ou nodule mural
Rehaussement de la paroi ou des végétations
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Bosniak IV



IV multiloculaire



Tumeur de Grawitz kystique

Kyste de type IV
Résection partielle : ADK kystique



Bosnia

K Imagerie Anapath CAT
Paroi non visible Kyste simple Aucune surveillance
Rehaussement < 10 UH

Type | | Densité hydrique
Fines cloisons Kyste simple ou remanié | Aucune surveillance
Fines calcifications K
Type Il | Kyste dense > 50UH
Pas de rehaussement
Cloisons fines =2 3 Kyste remanié IRM pour reclassement
K Kyste multiloculaire Suivi tous les 6 mois
Type | Rehaussement faible perceptible \ Carcinome kystique
IIF | Calcification épaisse dans 5 a 20% des cas
Kystes denses gros ou intra-
parenchymateux
Paroi épaisse réguliére (Kyste remanié) Exérése chirurgicale
Kyste multiloculaire (sauf uniloculaire et contexte de
T3|/|‘I)e Cloisons multiples Néphrome kystique trauma / infection récent : suivi)
Calcifications épaisses ou irrégulieres % Carcinome kystique
Paroi épaisse Carcinome kystique Exérése chirurgicale
= Végétations, nodule muraux
?/\;;e Rehaussement paroi/végétations




Les inclassables

1. Microkyste : < 10 mm

 >50ans: microkyste, pas de surveillance
<50 ansou facteurs de risque (VHL, ATCD K rénal...) : IRM

2. Prise de contraste « limite » : 10UH <A UH < 15 UH

Ne pas méconnaitre un carcinome papillaire
IRM / écho de contraste : reclassement en type | / type Il / solide

... NB : prise de contraste > 15 UH : tumeur solide...




3. Densité spontanée entre 20 et 50 UH

Et rehaussement < 10 UH

Ni type | ni type Il dense

DD : CCR papillaire

IRM / écho : reclassement en type | / type Il / solide

CAT devant IIF

IRM :
» Détection des prises de contraste

*  Nombre de cloisons

Faire LAVA tardives +
e Reclassementenlloulll soustractions +++

* Surveillance



Penser au kyste hydatique...

......




Kyste pyélogénique

Diverticule caliciel ou paracaliciel

-cavité bordée par un épithélium
-communiquant avec un petit calice

-favorise la lithogénese 'lithiase
d'organe")




Milk of calcium

Amas de granulations calciques
e Suspension

e Visualisés dans les diverticules caliciels
e Podles sup des reins



Un probleme particulier : les images kystiques du sinus
rénal (kystes extra parenchymateux)

Kyste péripyélique
Kyste lymphatique péripyélique
Lymphangiectasie péripyélique
Origine 7?77

lymphatique néphrogénique, sinus ....
Prévalence inconnue

Solitaires ou multiples
Si multiples, encerclent le pyélon
Paroi kystique fine , composée de tissu fibreux avec un épithélium
Epithélium : origine lymphatique
Obstruction des lymphatiques avec ectasie des canaux lymphatiques
Protrusion de kystes parenchymateux dans le sinus
Dilatation kystique d’ un résidu aberrant du canal de Wolff
Post trauma : extravasation d’ urine dans le sinus




kystes péripyéliques

Diagnostic différentiel
Pyélon extra sinusal




kystes péripyéliques a
contenu hyperdense

épidémiologie des kystes péripyéliques , lymphatiques :

50-60 ans

asymptomatique , découverte fortuite

si volumineux : compression du systeme collecteur ou des vaisseaux sanguins
complications : hématome et infection

diagnostic différentiel : la lipomatose sinusale (en général avec atrophie corticale)



Maladie kystique acquise de I’ hémodialysé

La dysplasie multikystique acquise est caractérisée par le
développement de multiples kystes chez les patients insuffisants
rénaux chroniques, notamment les dialysés. La recherche de
|ésions sur ces reins natifs comportant de multiples kystes dont
certains hémorragiques est particulierement délicate mais
indispensable compte tenu d'un risque de cancer multiplié par 10

Il s'agit le plus souvent de carcinomes tubulo-papillaires.( rencontreés
chez 19% des patients )




Maladies polykystiques rénales

Polykystose Rénale Autosomique Récessive

Définition

— Dilatation des tubules collecteurs,
— Dilatation kystique des petites voies biliaires et
— Fibrose périportale (fibrose hépatique congénitale ,fibroangioadénomatose )

Augmentation de taille du parenchyme rénal

Evolution : insuffisance rénale , Fibrose hépatique, HTP et VO

Plusieurs formes :
— Néonatale

— Périnatale
— Infantile
— Juvénile .

1: 40 000 naissances
75 % : DC pré ou périnatal par hypoplasie pulmonaire
> 85 % diagnostic 1 mois ap. naissance




Taille des reins +++
Surface rénale lisse
Dilatation des canaux collecteurs

Disposition radiaire des tubules corticaux jusqu’ aux
calices ( évolution d'une ectasie canaliculaire
précalicielle ou maladie de Cacchi-Ricci; rein en
éponge)

Communication entre les tubules dilatés et les néphrons
normaux

MEDULLA




polykystose rénale autosomique récessive
aspects macroscopiques : gros reins "en éponge"



Augmentation de taille majeure des reins
Insuffisance rénale

Oligohydramnios (syndrome de Potter) , primum
movens +++

Facies de Potter

Hypoplasie pulmonaire

Evolution : déces par insuffisance rénale et
hvooplasie pulmonaire

nez aplati

rétrognathisme

plis épicanthaux

oreilles h”poplasiques, bas implantées




Imagerie périnatale UIV

*  Petit thorax malformé
* Reins massivement augmentés de taille

e  Striation du néphrogramme : produit de contrastes dans les tubules
collecteurs dilatés

* Striations radiaires , cortex a la médullaire
* Striations et néphromégalie +++




Imagerie périnatale Echo

* Reins hyperéchogenes

* Perte de la jonction cortico médullaire
 Hypoéchogene au centre systeme collecteur

* Ligne hypoéchogene en périphérie cortex écrasé

5 RT KIDNEY




Imagerie périnatale TDM

* Néphromégalie bilatérale

« Densités équivalentes a celle de I eau

* Liquide dans les tubules dilatés

*  Opacification tardive

* Striation du néphrogramme prédominant dans la médullaire

’.'\




PKAR enfance Imagerie Enfance

Atteinte hépatique > atteinte rénale
Fibrose périportale +++
Clin. : HTP, SMG, VO et fibrose hépatique congénitale

Augmentation de taille des reins < nourrisson

Fibrose hépatique congénitale =
atteinte des petites voies biliaires
CINEIES



PKAR adulte

La mutation PKHD1 associée a la polykystose rénale récessive
de I'adulte a été identifiée chez des patients porteurs de

syndrome de Caroli (maladie de Caroli héréditaire;
syndrome autisomique récesif qui associe des dilatations

kystiques anévrysmales des canaux biliaires et une fibrose
hépatique congénitale périportale pouvant évoluer vers la

cirrhose).

L'évolution est plus sévere que dans la maladie de Caroli
simple qui est beaucoup plus rare que le syndrome.

Fibrose hépatique congénitale = atteinte des petites voies biliaires distales
Sd de Caroli =atteinte des canaux biliaires — fibrose hépatique congénitale



Dot sign




1/ polykystose rénale autosomique dominante (PKAD)

Affection héréditaire a pénétrance variable
1/400 a 1000 naissances
10% des cas : I. rénale chronique

Fonction rénale normale pdt 40-50 ans

de 2% < 40 ans; 25% 50ans; 40% 60 ans; 75% 70ans
Dévelop. de kystes corticaux et médullaires

Complications : hémorragie, infection, rupture d” anévrysme des artéres cérébrales
7V Incidence néoplasique (pathogenese?)



PKAD anatomopathologie

Parenchyme rénal remplacé par des kystes

- Atteint’e d(,e n’ importe quelle partie du néphron
- taux d’ urée et d’ électrolytes = urine

kystes hépatiques (60% des cas) sphériques et uniloculaires

_— Antériole afférente
__— Glomérule
Artériole efférenta \\ __— Tube contourné distal

Capsule de Bowman
Espace de Bowman RE
== ==~ Canal d'union (tubule collecteur)

Tube
contourné
proximal

T Tube collecteur

Pars recta

Anse de Henlé __—
(Branche large
ascandante)
Anso de Henlé _—
(Branche gréle 7
descendante)

Artére arquée

MEDULLAIRE

i

Artdre interiobaire

Tube de Bellini



















Hyperdensités
spontanées

calcifications ( insuffisance
rénale ; hyperparathyroidie )




cancer du rein et reins polykystiques

pas de relation démontrée; le CCR n'est pas plus fréquent dans la PKAD

caracteres particuliers :
formes fébriles plus fréquentes
formes bilatérales plus fréquentes
plus souvent multicentriques
plus souvent sarcomatoides
ce qui globalement suggére un développement multicentrique






Polykystose
Rénale
Autosomique
Dominante

Polykystose
Rénale
Autosomique
Récessive




Dysplasie rénale multikystique

-Définition : anomalie de développement non héréditaire
caractérisée par des kystes de taille variable avec ou
sans parenchyme discernable

-Autres termes :
.Dysplasie rénale
.Dysgénese rénale
.Rein multikystique

Atteinte unilatérale et totale du rein

Atrésie de |’ uretére

Type hydronéphrotique

Reins dysplasiques multikystiques bilatéraux
Létal si sévere

Méme imagerie que atteinte unilatérale + atteinte de I’ uretére
Rein dysplasique multikystique segmentaire

Rare, plutot associé avec une duplication urétérale

Atteinte du pdle supérieur



Imagerie de la dysplasie rénale multikystique

Dépend de :
Age du patient
Atrésie de | ‘ uretére ou hydronéphrose sévére
Atteinte unilatérale ou bilatérale
Atteinte segmentaire ou totale

Atteinte totale et
unilatérale




Atteinte segmentaire Kyste multiloculaire




dysplasie multikystique
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Ectasie canaliculaire précalicielle

Dilatation kystique des tubes collecteurs de la médullaire :
- Dépots calciques +++

- Opacification de ces canalicules dans la concavité
calicielle.



CN et
hématurie







Kystes rénaux dans les syndromes polymalformatifs

1.sclérose tubéreuse de Bourneville

Adénomes sébacés de la face ; fibromes péri-unguéaux
Hamartomes (encéphale, yeux, coeur, reins)
Autosomique dominant, pénétrance incomplete

Retard mental,

angiomyolipomes CHEL) risque hémorragique intra

tumoral ou rétropéritonéal majoré en fin de grossesse.

Kystes rénaux +++ . petits <3 cm

carcinomes a cellules rénales (petits et multiples )
Hyperplasie de I épithélium

Ins. Rénale , hémorragie rétropéritonéale

Kystes : aspect similaire kyste simple




2.maladie de Von Hippel Lindau

Prévalence : 1/40000 ; autosomique dominante

Tumeurs cérébelleuses et rétiniennes
(hémangioblastomes)

Atteinte viscérale
- Rein (30-60%) : kystes simples ( >70%) et
carcinomes ( svt de petite taille, bilatéral, multifocal )

- Pancréas : kystes (asymptomatique et diffus),
tumeurs endocrines , carcinome

- Surrénales : phéochromocytomes
- épididyme :




Les kystes acquis et congénitaux du rein

Les kystes acquis Les kystes congénitaux

Les kystes simples du rein La maladie de cacchi-ricci
La multikystose acquise du dialyse La dysplasie multikystique
Les kystes du sinus rénal Les diverticules pyélocaliciels

Les kystes multiloculaires

Le kyste hydatique

Les kystes de I'hypokaliemie chronique

Nephropathie au lithium




néphropathie au lithium




maladies
Transmission autosomique dominante
Maladie Signes associés
stose rénale autosomique dominante | Ky atiques, an mes des a
Maladie de von Hippel-Lir Cancer du rein, hemangioblastome (rétine C) I pancréas, phéochromo
Sclérose tubéreuse de b 2 Atteinte cutane : au lait), Epilepsie. retard mental, angiomy
Maladie kystique de la médullaire Hy

Maladie glomérulo i M

Transmission autosomique recessive

Maladie Signes associés

stose rénale autosomique . N . . ) .
. B Fibrose hépatique périportale, hypertension portale PKHD1(6p21.1-p1
récessi

Petits reins. kystes médullaire. atteinte ophtalmologique

Néphronophtise . .
F F possible. Syndrome de joubert

Obésité, polydactylie, hypogénitalisme. rétinite pigmentaire ( 3 ( (3p (15q2: 5 (2q3 56 (20p B (4927), BBSS (14q32.11)

drome de bardet-Bied|
retard mental

Transmission liée a I'X
Maladie Signes associés

mndrome oro-facio-digital de type | Dysmorphie faciale. anomalies des membres. retard mental




Masses pseudo kvstiques intraparenchvmateuses
d’ autre nature

1.Lésions infectieuses et parasitaires

Abces :
si fievre et |ésion hypodense apres injection
Regarder images SANS INJECTION




Kyste hydatique

1% des localisations de |’ hydatidose

Diagnostic différentiel : kyste multiloculaire ++++




pyélonéphrite xanthogranulomateuse




néphrome kystique uniloculaire







carcinome a cellules claires ; forme kystique




LMNH ; forme kystique




Masses kystiques rétropéritonéales

hématome




pseudokyste pancréatique
rétropéritonéal




kyste surrénalien




