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Sarcome ostéogenique primitif du rein 
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Réeumé : Sarcome ostéogénique primita du rein éventualité exceplloian elle, dont le ~ c a n i s m  n'est pas 
par C, CHAULIBU, C. D - F ~ ,  j, AWLPHE, entièrement Jlucidt!. Lu pussibilité de suspmer le diagnmtk 
S. MARCHAL, D, R $ o m  et A. TR&~ux. (le sarcome wtéogéniquc rénal, sur un cliché #abdomen 

sans pr&paration, et les imuges observees en bchotomo- 
graphie constI1uenr ks deux points d'intdrêt de cette 

Les sarcomes du rein sont des tumeurs malignes conjonc- obwrvation, 
rives rares et ne reprksentent que I d 5 % des cancers du 
rein, sehn ks auteurs 1181. La survenue bune ostéogcn~se : :Sarcome du wt D s ~ o g ~ n i q u e ,  khomIim- 
tumorale primitive au sein d'un Sarcome du rein est une graphie. Abdomen sans prépawtiotl. 

Summaw : Primarv osteo~enic renal sarcomas extrernehi rare occurrence. and the mechanism bv which it - 
by C, Cm-u, C, DaLooFFa, ). AOOLPHB, S, ~ v e ~ o ~ i i s  not compietety ~ t ~ d e r s t o ~ d ~  T/W two Bterrsting 
MARCHAL, D. Réaem and A. T&EUX. points raised by the cme descrlbscl in thir report were the 

possibilicy of suspccting the diagwsis of renal osteogenic 
samoina on a straight x-ray film, and the images observeà 

Renal surcomas are rare maiignant conneciive tiffissue ,, u~trasomgraPhy. 
t u m m  and they only represent 1 to 5 % of r d  cancers, 
according fo various authora 1181. The appearance of a ~ ~ ~ - ~ ~ ~ d s  : Rend wcoma. m e n i c  sarcoma. ULtra-8raBhy. 
prirnary meogenic iumor within a rend sarcom is an Straight abdominaï x-reg. 

Mme G..., hg6e de EZ ans, est hospitabée pour une altération 
importante et rapide de son etat g W m l  : amaigkement do 
5 Lg en quelques semaines, asthenie majeure. Elie se p l h t  
&aiment de vomissements et de douleur8 lombaires pau+es 
penistaotes. Dans sa  antbcbdints, on nate une h-on 
denne ,  une c4oltkysBctomie avec anastommie chol6docw 
duadhie pratiquée un an auparavant pour lithiase. 
L'examen clinique révlle f'uristmce d'une mruwre awz 

volumineuse de la fme lombaire gauche, d u e ,  douloureuse, 
donnant un contact Iombairs, s'aocompagnmt d'une dk&c 
défense abdominale, 

La biologie met en B v i h  une acdkation de la vitegse 
de sédimentution h 60/90, une iris- rénale moddrée (créa- 
üninémie B 22 mg/l) et une infection u b k e  & Escherichin coii. 

L'abdomen sans pripvion montre une augmentation de la 
taille du rein gauche qui est le sihg8 d'une dcikation en 
masse, hMogéae, comprenant dee travées rayonnante3 sem- 
blabla aux trav6es osseuses mg. 1). Le rein gauche est muet 
A TU.LV. Le rein droit prb~ente un retard de sédtîon sana 
altération morphologique. 

L'échographie de la fme lombaire gauche montre un c signe 
de la q u e  s caracmtique p r  réilexion totale du faisceau 
ultrasonore sur les calciflmtions (fig, 2, 3). 

Aucune structure & d e  muche n'est mise en hidence. Le 
rein droit et I'étage sus-mbmlique sont sans particulariîk 

Un A.S.P. pratique un an auparam Ion de la cholécystep 
tomie montrait, déji la *nos d'une caiciiîcation du rein 
gauche, de taille lbgsrement W w r e .  

R q  le 21 avril IBW, accepté le 19 mai 1980. 
Travail du Service central de Radiologie A. Tkh~vx) ,  C.H.R. 
Ti& k psrt : D' C. Chaulieu, d l'adresse ci-desus. 

Lo diagnostic kvoqué devant cette masse r é d e  doulou~euse 
d'êvolution lente, présentant une calciücatim d'aspect très 
particulier, rap@ant Io structure osseuse, cha une femme 
dont Mat général est wés rtlt6r6, est celui de sarcome ah- 
ginique du rein 
La brnbotomie exploratrice i.8vbb une tumeur volumirinise, 

cctlciAEc, ddmmeent durs, enghmt complètement le rein 
dont il ne subsiste qu'un fragment de parenchyme mt& 
rieur; la tumeur fait corps avec le psoas et l'aorte et il 8- 
des adhopaihieri hiIaim. 

Etant donne 1'Bge de la patiente et le caracthro p4rilleux de 
I'ex&&e, seule ilne biopsie at pratiquk. 

L'examen anatomo-pathologique du prélèvement met en 6vi- 
dence une prolif bration cellulaire constituée surtout d'tlbrnents 
Eusiforme mbgaux dont certains pkentent d a  atypies franches. 
L'activite.mitotique est reiativement modérée. Au sein de cette 
proiifhtim tumode sarwmatewe existent dwi plages de tissu 
m u x  &ès différencié de type mature (Bg. 4). 

Ces données conhment le diagnostic de sarcome as* 
génique primitif du rein 

Commentaires 

Le sarcome osttogénique primitf du rein est une 
tumeur remarquable par différents aspects : 
On denombre dans la littérature une centaine de cas 

d'osthsarcomes extra-squelettiques dont la majorité est 
lodkée aux tissus mous para-articulajres des membres, 

Nancy Brabois, Route de Neufchfiteau, F 54500 Vmdmwe. 
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FAITS CLINIQUES 

F a  1. - Abdonisa - prdptwion. Volumineuse calciflcatian Fia 3. - Coupe sillrarono*e p&r vois postén'em : signe clc 
en rn- dmlc gauche avec des travées rayonnantes r h l k t  la coque. 
Thnage en a drupth d a i r e  W. 

Pro. 2. - Coupe uIfrar0nore de lu f w a  lombaire gauche par Pm. 4. - N o m 5 ~ e u  plagrs de rhsu oseeux mature rtu sein 
V O I E  ~ é r i ~ ;  &ence d'un signe de la wque : Meation d'wu prolif&raitan celkhlru fwiforms de type sairomntcux. 
du f a i m  sur la dcikmtion et &ne d'ombre d q u e  
post8rieur. 

à ïa partie supérieure de la jambe le plus souvent, sans 
connexion avec l'os [l, 7, 8, 221. Le si&& rétropkri- 
tonéal ou viscérd est beaucoup moins muent. Parmi 
les localisations viscérales, ie rein est en quatrième 
position en fréquence après le sein surtout, puis la vessie 
et la thyroïde [SI. Quelques cas sporadiques ont été 
rapportés au niveau de l'utérus, de la prostate, du foie, 
du médiastin, de ia vésicule biliaire. 

La distinction entre une tumeur d'origine r d  
et un sarcome rétropéritonéal ayant envahi le rein 
est souvent difficile en raison de la grande taille habi- 
tuelle de la masse : dans les deux cas les données 
cliniques et radiologiques sont similaires 1131. Le Bar- 
come ostéoghique du rein est donc une tumeur excep- 
time11e. Depuis la premiére observation autopsique de 
HAINING en 1936 11 11, 9 cas seulement sont retrouvh 
dans la littérature 13, 4 10, 11, 12, 13, 15, 16, 201. 

La symptomatologie chique survient générafemcnt à 
un &ge avancé, après la sixihme décennie; elle est 
commune avec ceiie dw sarcomes habituek du rein, 
associant une baisse importante de l'état général, des 
douleurs lombaires, tenaces, une mabchce rénale souvent 
volumineuse, des hématuriep inconstantes. 

Les signes radiologiques sont évocateurs permettant 
de suspecter le diagnostic : 
- Sur 1'A.S.P. existe une calcification du rein, 

d'aspect particulier car formée de travées osseuses ana- 
logues 9. celles des ostharcomes, réalisant l'image en 
r éruption soIaire 3 décrite par CHAMBERS [6] .  
- Le rein est habituellement muet h 1'U.I.V., corn- 

piétement envahi, ou refoulé par la masse calcifiée. 
' - L'angiographie, dans les rares cas'où elle a été 

pratiquée montre une néovascuiarisatiw relativement 
modeste, inférieure 21 celIe des 6pithéliomas habituels 
et une extension extra-capsulaire importante. La V.C.1, 
at frkquemment envahie [ 1 61. 

Plusieurs hypothèses pathogéaiques ont été envi- 
sagées faisant intervenir me mynsite o a s h t e  prB 
existante la tumeur, ou le rôle d'une irradiation. 
Plusieurs cas de a m m e  &génique des tissus mous 
ont, en effet, été rattachés h de telles étiologies 12,4, 141 
mais aucun n'ttait de siège rénal. Bien que Ie problkme 
ne soit pas encore complètement résolu, il semble que 
IYostéo&enèse soit le fait d'une métapI& des: cellules 
mésenchymateuses du rein, --être dans les suites 
d'un fibmarcome atteignant primitivement le rein [16]. 



SARCOME OSTI!OGENIQUE PRIMITIF DU REIN 

Du point de vue histologique, cette tumeur associe 
souvent divers types de tissus, en proportion variable : 
pIages fibrosarcomateuses, myxosarcomat euses, chondro- 
sarcomateuses [IO]; une dinérenciation prédominante 
rend parfois diMcile l'interprétation des lames, aurtout 
en cas de biopsie de petite taille; mais il existe toujours 
des plages ost éogeniques importantes comportant des 
cellules osseuses et des lamelles de substance ostéoïde, 
parfois même des zones d'ostémlasie [SI. 
Sm le plan nosologique cette tumeur doit êwe mé- 

renciée des métastases rénales d'un ostéosarcome : 
celles-ci sont rareg par rapport aux localisations méta- 
statiques puIrnonaira et osseuses et sont surtout des 
découvertes autopsiques. Elles peuvent se présenter sous 
la forme d'une masse unique volumineuse 117, 19, 211 
dont l'aspect est tout A fait similaire au sarcome osth- 
génique primitif, ou mu la fome de nodules caIci6b 
multiples [9]. 

La chirurgie n'est possible que dans la moitié des cas 
du fait de l'extension extra-rénale et, le plus souvent, 
à h néphrectomie sont associees des exérèw viscérales 
de voisinage plus ou moirs étendues. 

Le pronostic est très sombre; la survie n ' d e  pas 
18 mois et le d e  survient habituellement dans les 
6 mois qui suivent le diagnostic, par extension Iocale 
ou récidive et diEusion mdtastatique au poumon, au 
foie, au mésentère, aux &ions 16, 10, 12, 201. 

Les métastases ont une structure histologique iden- 
tique au sarcome ostdogénique et sont donc le plus 
souvent calcifiées. 

Conclusion 

Le sarcome osthgénique du rein est une tumeur 
assez rare puisque 9 cas seulement ont été retrouves 
dans la litterature. Son diagnostic est facile devant des 
images d'ossification anarchique du parenchyme rénal. 
L'aspect échographique est 6gdement un blément 
d'orientation utile; la p r h c e  d'un c signe de la 
coque s intéressant toute l'étendue de Ia loge rénde 
permet de diagnostiquer la surcharge caiciqne du rein. 
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