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Tumeurs a composante graisseuse du rein :
conduite diagnostique et thérapeutique

M Claudon', L Lemaitre?. B Aymard®, Y Robert?, J Stines® et D Régent!

Le parenchyme rénal normal ne
comporte pas de tissu adipeux. La mise
en évidence pré-opératoire d'un contin-
gent graisseux dans une portion du rein
ot dans une tumeur rénale a donc une
grande valeur pathologique; elle repré-
sente un véritable enjen diagnostique,
susceptible de modifier 1'attitude théra-
peutique et d’orienter par exemple vers
une résection partielle, voire une simple
surveillance.

Dans cette optique, les méthodes
d’imageric 4 haute résolution en
contraste - au premier plan desquelles
figure la scanographic -, sont d'un
apport décisif : il est actuellement
possible, au prix de quelques régles
techniques, de mettre en évidence de
tés petites plages graisseuses, puis
d’analyser les contingents tissulaires
associés, de préciser la topographic
précise d’une lésion et son développe-
ment au sein du rein, du périrein, des
€léments hilaires et pédiculaires.

Les travaux anatomo-pathologiques
ont progressivement dégagé des critéres
qui permettent d'individualiser les diffé-
rentes tumews rénales 3 composante
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graisseuse les uwnes des autres, ce qui
n"était pas Ie cas il y a une quarantaine
d’années ol elles étaient globalement
appelées « liposarcome » [1].

Les données fournies actucllement
par I'imagerie autorisent un diagnostic
positif assez aisé. L’angiomyolipome
(AML) est de loin le plus fréquent,
mais il existe d'autrées tumeurs &
composante graisseuse issues du
parenchyme rénal ou de sa capsule.
L’expérience, la lecture des observa-
tions publiées dans la littérature
montrent qu'en fait la conduite diagnos-
tique radiologique n’est pas toujours
simple. Des difficultés peuvent se
rencontret .

- pour mettre en évidence un contingent
graisseux,

- en cas de présentations anatomo-
cliniques particulidres des AML,

- ou parce qu’il existe d’autres
processus pathologiques qui peuvent
contenir de la graisse et réaliser des
aspects radiologiques voisins,

Le but de cette mise au point est
double :

¢ Rassembler les données actuelles
concernant :

- P’AML, isolé ou associé a une
sclérose tubéreuse de Bourneville; cette
tumeur, grice a son polymorphisme,
permet d’exposer la plupart des pro-
blames diagnostiques que pose la mise
en évidence d’un contingent graisseux
dans une tumeur rénale;

- les autres tumeurs i composante
graisseuse rénales, ou rétropéritonéales
mais pouvant atteindre le rein.

e Proposer quelques conduites diagnos-
tiques et thérapeutiques.
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1. L’angiomyolipome
1.1 Généralités

L’AML rénal est une lésion composée
de vaisseaux anormaux, d’une quantité
variable de cellules musculaires lisses et
de tissu adipeux mature [2-4]. C’est un
choristome ¢t non un hamartome, car la
graisse n’est pas normalement
rencontrée dans le parenchyme rénal.
Une multimde d’autres termes anciens
tels que lipome, léiomyome, fibro-
myxelipome, liposarcome, léiomyo-
sarcome refléte le nombre d’hypothéses
qui ont ét€ proposées pour tenter d’ex-
pliquer I'histogenése et le comporte-
ment biologique de cette Msion [2].
On distingue deux grandes catégo-
ries d’AML rénal 15] :
- la forme isolée (7S % des cas) qui est
plutét rencontrée chez la femme d’age
mur; unilatérale, parfois volumineuse;
elle peut étre symptomatique; il faut en
rapprocher quelques observations (5 %
des cas) ol il existe plusieurs petits
AML associés & un plus volumineux sur
un méme rein, en dehors de tout
contexte de phacomatose [6];
- les localisations rénales multiples
(20 % des cas) rencontrées chez 40 &
80 % des patients atteints de sclérose
mibéreuse de Bourneville; bilatérales et
souvent petites, elles peuvent étre
également symptomatiques,

L’AML est la plus fréquente des
tumeurs non épithéliales du rein : elle
est retrouvée dans (0,3 &4 11 % des
autopsies [3, 7] et représente 23 des
2 409 (1 %) tumeurs explorées chirurgi-
calement [8]. La revue assez récente
(1986) de la littérature effecruée par



Oesterling rapporte 602 cas décrits
depuis 1948 {9].

1.2. Diagnostic des formes isolées
1.2.1. Aspects anatomo-pathologiques

e Macroscopie. L' AML est une lésion
arrondie ou ovalaire. Elle forme, i la
surface du rein, une masse molle et
bosselée soulevant la capsule [2]. La
tranche de section est grise ou jaune
selon la proportion de muscie lisse et de
graisse présents dans la tumeur [2, 10].
Les remani¢ments hémorragiques et
nécrotiques sont fréquents [6, 11]. Les
calcifications et les kystes sont rares
[2].

L’AML si2ge habituellement dans le
parenchyme rénal, sans prédilection
particulidéze pour le cortex on la médul-
laire [6, 12]. Un cas d’AMI. développé
aux dépens du pyélen et une observa-
tion d'AML appendu au podle inférieur
du rein ont &té publiés [6].

L’AML. a des contours imprécis [2,
12) ou nets mais il n’existe pas de
capsule séparant le parenchyme rénal de
la tumeur [6]. Les structures adjacentes,
rénales, périrénales ou pyélocalicielles
sont plus refoulées qu'envahies [4, 6,
8.

Dans sa revue de 602 cas opérés,
Qesterling [9] a noté que 70 % des
lésions ont un diamétre supérieur &
4 cm. lls mesurent entre 3 et 20 cm
avec un diametre moyen de 9,4 cm
dans la série de Prce [6]. Les AML
découverts fortuitement a 1’autopsie,
sont plus petits : ils mesurent entre 0,4
et 6 cm de diamétre, souvent moins
d'un centimétre [3].

A Theure actuelle, il n'existe pas a
notre connaissance de données précises
dans la littérature sur le mode ou la
vitesse de croissance des AML.

o Histologie. L' AML a un aspect histo-
logique remarquablement constant
quelle que soit sa taille [2, 3]. Il est
composé d’adipocytes matures, de
cellules musculaires lisses et de vais-
seaux sanguins tortueux i parois
épaisses. Ces trois €léments sont mélés
entre cux dans des proportions variables
d’une temeur & V'autre (fig. 1) :

- le contingent praisseux, habituelle-
ment le plus abondant, représente sou-
vent 80 % de la tumeur [13]. 11 est fait
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Fig. 1. Aspect histologique d'un AML typique, constiteé par une prolifération de cellules musculaires
lisses (%3, d'adipocytes matures (~} et de vaisseanx sanguins (=) (HES X 30}

Fig. 2. Peiit AML. (diamétre 15 mm) A forte composante graisseuse de la convexité supéricame du rein
gauche. Tomopraphie 15' aprés IV : image ronde hyperclaire bien visible au sein du parenchyme ()

d'adipocytes matures caractérisés par
une vacuole lipidique optiquement vide,
occupant tout le cytoplasme de la
cellule et refoulant le moyau en péri-
phérie. Quelques adipocytes immatures
ou lipoblastes peuvent s'y associer. Ils
sont rarement prépondérants [13];

- les cellules musculaires lisses sont
mélées aux adipocytes ou disposées en
plages compactes léiomyomateuses.
Elles encerclent les vaisseaux et sem-
blent parfois irradier de leur paroi vers
la graisse environnante. La présence de
cellules multinucléées, Vhyper-
chromatisme nucléaire et les nom-
breuses figures de mitoses peuvent

donner, au contingent myomateux, un
faux aspect de malignité [3, 11, 13]:
'AML a pu ére confondu avec un
fibrosarcome, un liposarcome et un
mésenchymome malin [6). En cytologie
il peut faire porier a tort le diagnostic
d’adénocarcinome rénal dans sa
variante rare sarcomatoide surtout si le
contingent adipeux est peu abondant
[14];

- la composante vasculaire de I’AML
est faite de vaisseaux de type ariériel
dont la structure est anormale. 11 sont
irés tortuewx; leur lumidre, souvent
excentrée, est de taille variable. La
média est d’épaisseur inégale, souvent
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Fig. 3. a Petit AML (dismétre 15 mm) trés échogine du péle supérieur dn rein droit. b Corrélation scanographique apeds IV : I"AML est bien visible, avec un
net coptingent graissenx {—). Comblement graisseux d une scissure interlobaire mtérieure ( W )

Fig. 4. a Coupe échographique transversale au niveau du pdle inférieur du rein droit : aspect de « gros sinus » hyperéchogéne. b Coupe parasagittale : asymétrie
évidente du « sinus » entre pdle supérieur et pdle inférieur. ¢ Coupe scanographique objectivant un AML de 5 cm de diamdtre, bien délimité, i développement
intrzsinnsal, 3 forte composamie graisseuse

Fig. 5. Petit cancer papillaire du rein de découverte systématique, se présentant 3 I"échographie comme unc masse hyperéchogdne 4 contours réguliers (=)
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augmentée, constituée de fibres muscu-
laires lisses ou de tissu collagéne hyali-

nisé ou non. Ces vaisseaux sont
dépourvus de fibres €lastiques [4, 6].

1.2.2. Clinique

Il s’agit préférentiellement de femmes
(4 pour 1 homme) d'4ge mfr [10]. Dans
la grande majorité des cas, la masse est
asymptomatique, et découverte par les
méthodes d’imagerie, en particulier
I’échographie. La présence de
symptomes est rare (10 %) [5] et est
habituellement expliquée par des
hémorragies intratumorales, Ii peut
g'agir de douleurs des flancs (75 % des
cas), d'une sensation de masse lombaire
(40 % des cas) d’une hématuric (30 %
des cas), ou de phépomenes hémorragi-
ques aigus avec choc hypovolémique
par hématome périrénal (18 % des cas).
Un tableau fébrile est plus rarcment
rencontré [10].

La présence ou 1’absence de
symptdmes dépend de la taille de la
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tumenr : 90 % des lésions symptomati-
ques ont un diamétre égal ou supérieur
4 4 cm, tandis que 64 % des tumeurs
asymptomatiques mesurent moins de
4 cm [9].

1.2.3. Diagnostic radiologique
des formes non compliquées

o L'abdomen sans préparation ct les
clichés urographigues ne sont actuelle-
ment plus des méthodes de référence :
ils peuvent montrer une image hyper-
claire mieux objectjvée sur les tormogra-
phies et aprés injection todée mais leur
sensibilité, largement fonction de la
taille, de la situation et de I'importance
du contingent graisseux de la tumeur est
trés faible (fig. 2).

o En génfral, c’est I'échographie qui
perraet le diagnostic, souvent de fagon
fortuite; elle semble étre la méthode la
plus sensible en cas de forme multiple
[15-17].

Fig. 6. Volemineux AML & développement médio-rénal droit ¢ importamt contingent
graissenx, parcouru de vaisseaux; faible contingent mmsculaire, plutdt péripbérique

Fig. 7 a, by AML de taille moyenne, 4 développement principalement extrarénal. a Coupe
scanographique avant injection : masse essenficllernent tissulaire avec plusicurs petites
plages graissenses centrales (valenr d’aténuation en 1 : ~85 UHeten 2: —55 UH). b
Coupe IRM pondérés en T1 (SE 500/26) au méme niveau de coupe retrouvant les mémes
pleges graisseuses intralésionnelles, reconnues i leur hypersignal

Dans notre expérience, trois aspects
peuvent étre décrits :
- tumeur de forme ronde ou ovoide, &
contours nets et néguliers, d'aspect trés
hyperéchogéne persistant 4 faible gain
(84 % de nos cas); il s’agit essentielle-
ment de petites 1ésions (fig. 3);
- umeur de mémes caractéristiques
morphologiques et dont ]’hyper-
échogénicité est peu marquée, nette-
ment inférieure & celle du sinus (3 %);
- masse d’échostructure mixte compor-
tant toujours une composante trds
échogene disposée en plages franches
(10 %) ou sous forme de ponctuations
intralésionnelles (3 %), et un contingent
peu échogéne; il s’agit en général des
processus les plus voluminenx ou
hémorragiques.

Plusieurs remarques doivent étre
faites :
- le caractére hyperéchogdne est en fait
plus ou moins marqué; classiquement
lié a I’importance de la graisse intratu-
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morale et - ce qui est moins connu - A
celle du contingent vasculaire et des
interfaces qui en découlent, il varie
également selon 1'appareillage et les
réglages techniques; ’analyse rétros-
pective d’une cinquantaine d’observa-
tions personnelles montre qu’une
composante hyperéchogéne est
constamment retrouvée;

- en cas de développement principale-
ment intrasinusal, la mmeuwr se fond
dans le sinus qui est également hyper-
échogéne et dont clle devient indisso-
ciable : il faut alors &tre attentif 4 une
asymétrie de la taille du sinus (fig. 4);
les problemes se posent également en
cas de développément extrarénal, la
tumeur se différenciant mal de la
graisse périrénale;

- la masse peut devenir hétérogéne par
remaniements internes d’origine hémor-
ragique ou ischémique (surtout en cas
de lésion de grande taille);

- I'aspect de formation hyperéchogéne
est trés évocateur du diagnostic mais

non spécifique : sont également hyper-
échogénes 5 % des petits adénocar-
cinomes (fig. 5), certains remaniements
cicatriciels (séquelles d’infection,
d’infarctus, de traumatisme...), plus
rarement 1'oncocytome, I’hémangiome
caverneux. .. [16]; il convient également
d’exclure un remplissage graisseux
entre deux lobulations rénales qui peut
préter a discussion avec ume petite
tumeur sous-capsulaire.

e En pratique, la scanographie est
V'examen de certitude. Elle confirme le
caractére bien circonscrit de la tumeur,
analyse sa topographie intrarénale et
son éventuelle extension périrénale; elle
apprécie surtout sa structure intemne qui
comprend (fig. 6 et 7) :

- un contingent graisseux disposé par
plages souvent nettes; les valeurs d’atté-
nuation sont franchement négatives, de
-30 4 —110 UH, ce qui permet de le
différencier facilement de kystes corti-
caux banals ou de plages de nécrose

Fig. 8 a, c. Petits ¥sion polaire supérieure
gauche de 2 cm de diamdire, asymptoma-
tique, découverte chez une jeune femme de
25 ans. a Echographle : Ksion & contours
nets, modérément hyperéchogine. b Scano-
graphic {coupe de 5 mm d'&paisseur) : 1a
lésion a'est repérable qu’aprés injection : les
valeurs d'atténuation sont netterment positives
¢ef histogramme), de méme que celles prises
arbitzairement ey méme nivean avant
injection. ¢ Corrélation histologique : il
s’agit d'un petit AML qui contient peu de
tissu adipeux : seuls de rares adipocytes (=»)
ponctuent In Wsion (HES x .80)

intratumorale qui, avec le durcissement
du faisceauw Rx sur le rachis, peuvent
atteindre des valeurs légérement
négatives jusqu’a —5, voire —10 UH;
- un contingent vasculaire qui se
rehausse nettement apréds injection de
contraste infraveineux, un confingent
musculgire qui se rehausse peu, tous
deux en proportion et en topographie
variables.

La scanographie connait deux types
d’échecs possibles dans la détection du
contingent graisseux :

1. L’incorporation de graisse du
sinus ou du périrein dans un adénocar-
cinome du rein 4 la faveur de coupes
trop épaisses et d’effet de volume
partiel; ¢e risque semble plus théorigue
que pratique et la réalisation de coupes
fines permet en général de redresser le
diagnostic.

2. Le probldme majeur est en fait,
dans certaines observations (10 % des
cas) la difficulté 2 mettre en évidence le



contingent graisseux alors que I['on
explore unme tumeur hyperéchogéne;
deux groupes de facteurs peuvent L'ex-
pliquer (tableax 1) :

Les facteurs liés & la tumeur elle-
méme !

- la faible importance du contingent
graisseux (fig. 8),

Tablean 1. Causes de non mise en évidence du
contimgen praisszux des AML rénaux en scamo-
graphie

Facteurs liés 3 la mumenr

» Contingent graisseux de feible importance

» Contingent graisseux de répartition diffuse

+ Prédominance de graisse irmmatute

» Remaniements hémorragiques

Insuffisances du protocole technique

+ [njection iodée IV d’emblée

» Coupes trop épaisses (effet de volume partiel}

¢ Balayage discontinu en raison des
mouvements respiratoires

M Claudon et coll : Tumeurs & composanic graisseuse du rein

évidente

- une répartition du contingent grais-
seux en petites plages, disséminées,
noyées au sein du contingent musculaire
ou de structures vasculaires,

- une prédominance de graisse
immature a type de lipoblastes [18],
- des remaniements par des accidents
hémorragiques intralésionnels chroni-
ques ou aigns  qui augmentent les
valeurs d’atténuation.

Les facteurs liés au protocole
technique :
- il s’agit des effets de volume partiel
qui, sur une coupe trop épaisse, moyen-
nent les faibles valeurs d’atténnation de
la graisse avec celles des autres contin-
gents. Bosniak (19] a ¢lairement montré
que, dans ces cas, seule la pratique de
coupes fines, inférieures ou égales a
S mm (I'épaisseur est i adapter au
diamdtre de la 1ésion en échographie),
réalisées avant contraste, pouvait
permettre de mettre en é&vidence le
contingent graisseux (fig. 9); 1'analyse

Fig. 9 a-c. AML de 4 cm du péle supéricur du rein gauche chez une patiente peésentant une
sclérose tubérense de Bourneville, Multiples kystes bilisires intrahépatiques. a4 ©- -~ -——**-
avant injection : seule une coupe de 2,5 mm d’épaisseur montre au sein

quelques plages graisseuses de trds petite taille (=) avec des valeurs d'atténnation allant de
—30 & —60 UH. b Scanographic aprés imjection lodée (coupe de 2,5 mm) : bypervasculuri-
safion intense ¢t globale de la masse, masqnant presque totalement les flots graisseux. ¢
Coupe IRM en pondération T1 de 5 mm d’épaisseur : la masse est peu visible, sans graisse

de la lésion peut se faire par petites
régions d'intérét. Parfois, méme guidés
par échographie, i} arrive que le
repérage avant injection soit difficile en
cas de tumeur de petite taille, de siége
intraparenchymatcux et de densité
voisine de celle du rein; dans ce cas, le
rehaugsement modéré de la 1ésion aprés
injection intraveineuse permet, par
contraste avec le parenchyme sain avoi-
sinant, de la visualiser mais o'autorise
plus des mesures d’atténuation valables
(fig. 8): il convient de¢ pratiquer
I’analyse sur des coupes tardives, ou de
refaire un scanner A quelques jours,
avec des coupes sans injection centrées
grice aux données du ler examen;

- la connaissance précise de la topo-
graphie du nodule en échographic est
indispensable pour guider [|'examen
scanographique (niveau, épaisseur,
éventuellement chevauchement des
coupes) et éviter de manqguer la lésion
par effet de volume partiel ou du fait du
mouvement des reing fors de ia respira-
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Fig. 10 a, b. Sclérose tubsrense de Bourneville, Volumineuse masse rénale gavche, isolée. a Coupe scanographique de 5 mm d’épaisseur avant injection : les
valeurs d’atténuation les plus basses sur I’histogramme sont de +2 UH, faisant envisager, malgeé le contexte, un adénocarcinome d’autant qu'il existe queigues
ganglions rétropéritondaux (=), La Ksion s’avare &tre un AML & faible composante graisseuse b I'intervention. b L'examen histologique des ganglions
rémopéritonéanx montre une atieinte angiomyolipomateuse typique ; la tumeur ( 9f ) infiltre les sinus lymphatiques et franchit la capsule du ganglion

(HES x 80)

tion (les boucles spirométrigues que
I'on utilise dans le domaine thoracique
pour obtenir des coupes an méme temps
inspiratoire, pourraient &re employées
dans D'exploration des petites masses
rénales avec le plus grand profit).

La scanographie est enfin suscep-

tible de metire en évidence deux exten-
sions rares et peu conmugs du processus
angiomyolipomateux qui peuvent faire
porier & tort le diagnostic d’adéno-
carcinome :
- des adénopathies pédiculaires peu-
vent tre assocides 3 un AML isolé,
mais sont habituellement rencontrées
dans le cadre d’une sclérose tubéreuse
de Boumeville (cf infra); & I'examen
histologique, elles sont le sidge
d’authentiques lésions d’angiomyo-
lipomatose, mais la composante grais-
seuse semble ¢n général insuffisante
pour étre suspectée 2 la scanographie;
- Pexistence d'un bourgeon veinewx,
également de nature angiomyc-
lipomateuse ; parfois dépisté a I’écho-
graphie [20], il semble aisément dia-
gnostiqué par la scanographie, qui peut
permettre de surcroft de mettre en
évidence des plages graisseuses en son
sein et par lA méme de redresser éven-
tuellement un diagnostic erroné d'adé-
nocarcinome 21, 22]. Il peut étre
volumineux, s'étendre A la veine cave
inféricure, voire atteindre 1oreillette
droite [23].

e Quelques travaux récents viennent
analyser ’apport de /IRM [24, 25] : Le
contingent graisseux est reconmaissable
4 son signal intense en T1 (fig. 7 b) et
lentement décroissant sur les échos
successifs en spin écho T2; les techni-
ques de suppression de graisse peuvent
&tre utiles pour apprécier une prise de
gadolinium au sein de la formation; les
coupes coronales ou sagittales, sont
d'un grand intérét pour préciser un
processus polaire, en particulier supé-
rieur, qui est souvent difficilement
explorable au scanmer. A la différence
de ce qui est noté pour les tumeurs
hépatiques [26], la sensibilité¢ de I'TRM
dans la détection des plages graisseuses
ne semble pas, au vu des premidres

Fig. 11. Sclérose tubé-
reuse de Bourneville.
Coupe avant injection :
multiples Isions de diffé-
rentes tailles, de veleurs
d’atténuation basses
(—20 UH en 1, —45 UH
en 2) truffant et déformant
le rein gauche; aiteinte &
un mwindre degré du rein
droit. Localisation angio-
myolipomateuse (=+) et
petits kystes biliaires dans
le lobe hépatique droit

études, supérienre i celle du scanmer
[24, 25], car obéissant aux mémes
causes d'échecs; elle nous semblerait
méme inférieure dans quelques observa-
tions personnelles a faible contingent
graisseux par manque de résolution
spatiale ¢t par conséquent de réselution
¢n contraste.

Néanmoins, quelques points
d’intérét semblent se dégager en faveur
de I'IRM ;

- diagnostic assez sensible des hémor-
ragies subaigugs intralésionnelles qui se
traduisent par un signal intense sur les
séquences pondérées T1, qui est indis-
cernable du signal de la graisse; cela
oblige & utiliser des séquences de sup-
pression de graisse ou A comparer les
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Fig. 12 a-c. AML de 8 cm de diamétre du péle inférieur du rein gauche révélé par un accident hémorragique. a Coupe scanographique avant injection : masse 4
composante graisseuse évidente du pole inférieur avec liséré spontanément hyperdense (=) correspondant a la localisation intralésionnelle et sous-capsulaire de
I'hématome. b Coupe axiale IRM & un niveau voisin en pondération Echo de Spin pondéré en T1 : plages massives d'hypersignal au centre de la lésion
correspondant  la fois aux plages graisscuses et hémorragiques; de méme, la collection hématique sous-capsulaire est, i ce niveanu, non discernable de la graisse
périrénale. e Coupe parasagittale : permettant de mieux faire la part entre la masse et ’hématome sous-capsulaire inférieur au sein duguel la transformation
progressive de I'hémoglobine donne un liséré périphérique d’hypersignal intense

images aux coupes scanographiques
[25);

- caractere non irradiant de la méthode,
ce qui en permet 'utilisation chez la
femme enceinte [24], en particulier lors
des complications hémorragiques qui
seraient plus fréquentes.

e L'angiographie est aujourd’hui de
faible intérét diagnostique :

- son mérite est de mettre en évidence
le contingent vasculaire et de 1’ana-
lyser : les aspects classiques [5] sont
ceux d'une formation hypervasculaire
avec néovascularisation, dilatations
pseudo-anévrysmales, ne se modifiant
pas aprés angiotensine; il n'existerait
pas de shunt artérioveineux ce qui
permettrait un diagnostic différentiel
avec les adénocarcinomes mais il est
admis actuellement que cet élément est
peu fiable et que les aspects réalisés
dans les deux affections sont souvent
vOIsIns;

- a4 l’encontre de la description clas-
sique de forme hypervasculaire, il faut
noter la fréquence assez élevée des
formes hypovasculaires surtout rencon-
trées dans les petites lésions (28 % des
cas Bret et coll [16]).

En fait, I’angiographie reste actuel-
lement essentiellement utilisée & titre

thérapeutique & fin d’embolisation dans
les formes hémorragiques (cf infra).

o ['étude doppler a été jusqu’a présent
peu utilisée; un cas est mentionné par
Kuijbers et coll [27], on il n'est pas
mis en évidence de signal intralésionnel
au doppler pulsé, critére qui ne permet
pas de distinguer 'AML des adéno-
carcinomes ou des autres tumeurs
malignes hypovasculaires de la série de
ces auteurs.

e La ponction percutanée @ Iaiguille
fine a été rapportée dans le diagnostic
des AML [14, 16, 18]. Le risque
potentiel de complications hémorra-
giques, surtout dans le cadre de grosses
Iésions habituellement plus richement
vasculaires, ne semble pas confirmé sur
les séries rapportées. Un diagnostic
spécifique a pu étre obtenu dans § des
12 cas de Bret et coll [16]. Deux écueils
nuancent cette relative efficacité dia-
gnostique : il est important de contréler
le site de biopsie et en particulier
d’éviter d’intégrer dans la biopsie de la
graisse sinusale ou périrénale; par ail-
leurs, dans certains cas, les atypies
rencontrées au niveau du coniingent
musculaire peuvent en imposer, sur de
petits prélévements, pour un adéno-
carcinome sarcomatoide; la méme diffi-

culté peut étre rencontrée lors des
biopsies examinées extemporanément.

1.3. Diagnostic des AML associées a la
sclérose tubéreuse de Bourneville

1.3.1. Anatomie pathologique

La sclérose tubéreuse de Bourneville
(STB) est une phacomatose, dont la
prévalence est d'environ 1 pour 10 000,
¢t la transmission de type autosomique
dominant mais & pénétrance variable ce
qui fait que de nombreux tableaux plus
ou moins complets sont réalisés selon la
nature et l'importance de 1’organe
atteint.

La lésion de base est I’hamartome
qui peut toucher le cerveau (tubers
corticaux, calcifications péri-
ventriculaires), la rétine (phakomes,
hamartomes), la peau (angiofibromes
cutanés, adénomes sébacés de la face),
le cceur (rhabdomyome), 1'os (lésions
ostéosclérotiques), le poumon
(lymphangioléiomyomatose) [5].

Au niveau du rein, les 1ésions sont :
- les angiomyolipomes qui, en plus des
trois éléments histologiques déja décrits
dans la forme isolée, se distingueraient
par [28] :
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Fig. 13 a-d. Volumineux AML hémorragique. a Coupe scanographique avant injection (coupe 5 mm) : masse polaire inférieure, avec petites plages graisseuses
peu visibles, mal individualisable an sein de la collection sous-capsulaire. b Coupe scanographique aprés injection : caractére trés hypervasculaire de la masse
avec anévrysme (—); extravasation de contraste dans I'espace sous capsulaire. ¢ Angiographie confirmant le caractére hypervasculaire avec néovascularisation,
dilatation pseudoanévrysmale dont la plus volumineuse €uail visible en scanographie (=); extravasation sous capsulaire. d Coupe IRM en pondération T1 :
hypersignal massif en périphérie de I'hématome, traduisant son évolution; pas d’hypersignal intralésionnel évident, pouvant correspondre au contingent
graisseux

« la multiplicité des
lésionnels,

» la tendance a D'extension des
lésions dans le parenchyme rénal avoi-
sinant,

» la présence au sein de I'AML de
tubules rénaux et de calcifications;

foyers

- les kystes corticaux qui comportent
une seule assise de cellules épithéliales;
ce sont souvent les lésions découvertes
le plus précocement, réalisant parfois
des aspects de reins polykystiques chez
I’enfant.

Dans une revue récente des cas de la
Mayo Clinic, Stillwell [29] trouve qu’il
existe des lésions rénales dans 51 des
95 cas de STB revus, soit 54 % des cas

avec une majorité d’angiomyolipomes
seuls (34 cas) par rapport aux Kystes
seuls (6 cas), ou 1’association des deux
cas (11 cas).

Le caractére multiple et bilatéral de
'atteinte rénale, retrouvé dans 80 %
des cas [5], s’integre logiquement au
profil multicentrique de, la phaco-
matose. Cette notion est également
attestée par la description d’observa-
tions associant des AML du rein avec
des adénopathies pédiculaires ou rétro-
péritonéales comportant 4 [’examen
histologique d’authentiques plages
angiomyolipomateuses [30, 31]
(fig. 10). 11 faut également en rap-
procher un cas dans lequel, outre ces
deux types de lésions, était présente une

volumineuse localisation splénique
[32]. Par ailleurs, les associations
d’AML du rein & des localisations
hépatiques (fig. 11), ou avec la
lymphangioléiomyomatose [33, 34]
sont plus classiques.

1.3.2. Clinique

Outre les signes correspondant aux
localisations extra-rénales, en particu-
lier cérébrales (retard mental, épilep-
sie...), une expression clinique liée a
I'atteinte rénale est rencontrée dans
25 % des cas [29] :

- une simple protéinurie est rencontrée
dans 19 % des cas,

- I'insuffisance rénale grave est
possible (12 % des cas), témoin de
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Fig. 14 a-e. Liposarcome issu de la capsule antérieure du rein gauche,
découvert & l'occasion de lombalgies chez une femme de 65 ans. a
Scanographie aprés IV : masse ovoide de 15 cm de diameétre issue de la
partie antérieure du rein gauche : développement antérieur, refoulant en
avant les structures digestives, et le fascia périrénal, Plages graisseuses
internes 4 contours flous, noyées dans un contenu assez myxoide, b
Angiographie sélective : participation massive du réseau capsulaire 4 la
vascularisation tumorale (=). ¢ Radiographie de la piéce de néphrectomie
élargie (réalisée par laparotomic). La massc cst nettement issue de la capsule
antérieure et envahit, & [’étude anatomo-pathologique le cortex sous-jacent
(mp). d Aspect histologique : liposarcome rénal bien différencié (HES x
500). e Récidive massive 2 ans aprés la lre intervention, i la fois en loge
d’exérése sous une forme assez myxoide, el surtout intrapéritonéale, sous le
foie, par contamination lors de la laparotomie (forme plus graisseuse)

I'importance et de la croissance des  presque aussi fréquente que pour Dans 80 % des cas, D'atteinte est
AML ou surtout des kystes, I’AML isolé, et de gravité équivalente. multiple, bilatérale : 1'aspect sur
I’ensemble des méthodes d’imagerie est
- I’hémorragie majeure rétropéritonéale celui de gros reins, parsemés de lésions,
a été rencontrée dans 9 des 95 cas de Dans 20 % des cas, I’angiomyolipome qui, individuellement, ont les diffé-
Stillwell [29], soit 10 % des cas, ce qui  est unique, et répond donc au méme  rentes caractéristiques décrites pour
signifie que cette complication est tableau que la forme isolée. I'angiomyolipome isolé (fig. 14). Les

1.3.3. Diagnostic radiologique
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risques sont de s’en tenir au diagnostic
de polykystose ou d’atteinte multi-
kystique face 4 un processus multifocal
hypodense; ce risque est d’autant plus
grand que les kystes corticaux sont une
des deux lésions de base de 1’affection :
il convient donc d’analyser avec soin
chaque nodule ou masse en recherchant
des éléments en faveur d'un AML
associé, surtout si d’autres composantes
de la STB sont présentes.

La constatation d’adénopathies pédi-
culaires peut étre faite en particulier en
scanographie sans qu’il soit habituelle-
ment possible de mettre en évidence des
plages graisseuses en leur sein; cette
impossibilité de caractériser ces adéno-
pathies incite 4 la prudence et doit
conduire a se méfier d’un adénocar-
cinome sous-jacent, ce qui est décrit
dans 4 % des cas des STB [29, 35, 36];1a
constatation de  calcifications intra-
lésionnelles, rapportée histologiquement
dans les AML de la STB, n'est pas

conjonctif (=)

spécifique, car elle peut étre due & un
adénocarcinome associé [32, 35, 36].

1.4. Les complications hémorragiques
rétropéritonéales

1.4.1. Généralités

L’hémorragie exorénale (sous-capsu-
laire, péri- ou pararénale) est rencontrée
dans 20 % des AML isolés et 10 % des
AML associés 4 une sclérose tubéreuse
de Bourneville, & tout 4ge, sans facteur
déclenchant particulier en dehors peut-
étre du contexte de la grossesse [57].
Les AML ont le plus souvent un
diameétre supérieur & 4 cm, mais
quelques observations ont été rapportées
avec des lésions plus petites, parfois
centimétriques qui sont alors peu discer-
nables au sein de 1'hématome [55].
L’hématome, lorsqu’il n’est pas trop
abondant, est centré par la tumeur qui
est en général saillante sous la capsule.
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Fig. 15 a-e. Liposarcome rétropéritonéal de bas grade. a Scanographie : masse
graisseuse du rétropéritoine droit, plaguant le rein droit en arriére sans 1’envahir.
b Coupe IRM parasagittale droite en pondération T1 (SE 550/26) : masse
massivement graisseuse { ¥ ), avec quelques cloisons et un noyau conjonctif
central (=) : refoulement simple du rein droit en arriére et en haut. ¢ Coupe IRM
axiale en séquence STIR (IR 150¢1500¢30), effacant le signal de la composante
graisseuse du sarcome, mais produisant un hypersignal marqué dans le noyau

1.4.2. Diagnostic radiologique

Il comprend deux étapes [39] :
- gffirmer I hémorragie :

L’étude rétrospective d’une dizaine
d’observations personnelles a montré
que 1’échographie était capable dans la
totalité des cas d’affirmer, face 4 une
lombalgie brutale, la présence d’une
collection hétérogéne mais sans fournir
d’élément objectif pour la caractériser;
elle en a sous-estimé la situation et
I'extension; la nature hématique a &té
affirmée le plus souvent devant une
hyperdensité spontanée (40-80 UH) sur
les coupes scanographiques non injec-
tées ou, au-dela du 5-6e jour un signal
intense en séquence pondérée T1 en
IRM; [D'excellente résolution sur les
coupes scanographiques axiales ou les
coupes verticales en IRM sont trés
utiles pour apprécier le sigge de I'hé-
matome : toujours sous-capsulaire, dif-
fusant parfois dans le périrein ou les
loges pararénales.
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- reconnaitre la tumeur qui en est d
I’ origine :

L’échographie peut suspecter la
tumeur mais sa composante hyper-
échogene, hétérogéne peut se fondre
dans celle de I’hématome. Clest la
scanographie qui permet de cermer la
lésion et de mettre en évidence en son
sein un contingent graisseux (fig. 12); il
convient d’éviter d’intégrer de la graisse
périrénale disséquée par 1’hématome
dans le volume lésionnel; I"hémorragie
intratumorale associée peut masquer
partiellement la graisse tumorale, ce qui
oblige, méme dans un contexte
d’urgence, a adopter un protocole
scanographique strict (fig. 13). L’IRM
peut préciser, grice aux coupes
verticales, 1'extension de I’hématome
(fig. 12 et 13), en s'attachant, face 4 un
signal intense en séquence pondérée T1,
a différencier le contingent graisseux de
I’AML (dont le signal décroit progressi-
vement sur les séquences spin-écho T2
ou s’annule en séquence STIR) des
zones d’apparition de la méthémo-
globine au sein de I’hématome (dont le
signal reste marqué en SE-T2 et STIR).

L’angiographie est, & ce stade, une
étape importante, non pas tant pour
confirmer le caractére hypervasculaire
de la lésion (fig. 13 ¢) que pour prati-
quer une embolisation & visée hémosta-
tique.

2. Les autres tumeurs 4 composante
graissense

Un premier élément important 2
connaitre dans la conduite diagnostique
est le fait que la présence d’adipocytes
vrais n’a actuellement encore jamais été
rapportée dans la grande majorité des
tumeurs du rein : en premier lieu 1'adé-
nocarcinome du rein, mais aussi les
tumeurs excréto-urinaires, les lym-
phomes... En fait, dans 1'adénocar-
cinome & cellules claires, comme dans
la pyélonéphrite xanthogranulomateuse,
il existe des lipides intracellulaires sous
forme de vacuoles intracytoplasmiques
mais leur trés petite taille ne permet pas
de les déceler par les techniques d’ima-
gerie,

11 existe, en revanche d’authentiques
tumeurs intrarénales a4 composante
graisseuse autres que I’AML. La totalité
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des observations actuellement publides
montre que ces processus sont volu-
mineux, dépassant 4 cm de diameétre
dans la majorité des cas.

Nous envisagerons successivement
les tumeurs rénales qui contiennent
exceptionnellement de la graisse, puis
le contexte plus fréquent des lipo-
sarcomes issus du rétropéritoine ou de
la capsule rénale et envahissant secon-
dairement le rein.

2.1. Les exceptionnelles tumeurs
rénales a composante graisseuse

2.1.1. Le lipome intrarénal

Le lipome pur est une tumeur excep-
tionnelle puisque environ une vingtaine
de cas, d’'une « taille chirurgicale »
(>1cm) ont été publiés [40]. I est
rencontré essentiellement chez 1’homme
d’4ge moyen (30 ans ou plus).

Il peut atteindre une dizaine de
centimetres de diametre, &tre encapsulé,
donc clivable chirurgicalement [40, 41]
ou non [42]; sa situation est préféren-
tiellement médullaire et son développe-
ment intrarénal pur; il est nourri par les
vaisseaux rénaux de voisinage. Macros-
copiquement, la tumeur est de couleur
jaune, ayant I'aspect du tissu adipeux.
Histologiquement, il existe habituelle-
ment une fine capsule fibreuse entre la
tumeur et le parenchyme rénal. La
tumeur est constituée par du tissu
adipeux mature, ¢’est-a-dire une nappe
d’adipocytes contenant une vacuole lipi-
dique qui distend le cytoplasme et
refoule le noyau en périphérie, sans
atypies cellulaires; il n’y a donc pas de
contingent myomateux, ou d’anomalie
des parois des vaisseaux.

Quelques cas de tumeurs symptoma-
tiques ont été décrits avec 1’apparition
de douleurs [42], voire d’une hématurie
dans 27 % des cas [41]. Sur le plan
radiologique, 1’aspéct est celui d’une
masse uniquement graisseuse, massive-
ment hyperéchogéne, et présentant des
valeurs d’atténuation homogéne, trés
basses ou scanner. Il est cependant trés
difficile, voire impossible, de trancher
par la simple imagerie entre un lipome
pur et un angiomyolipome & contingent
graisseux prédominant. La conduite dia-
gnostique et thérapeutique rejoint donc
celle des AML.,

2.1.2. L’oncocytome

Une observation récemment publiée,
rapporte la présence tout a fait excep-
tionnelle d’un vaste contingent grais-
seux au sein d’un authentique onco-
cytome [43]. Il ne semble pas, dans
cette observation privilégiée, s’agir de
I’éventuelle inclusion d’un angiomyo-
lipome ou de graisse sinusale.

2.1.3, La Tumeur de Wilms

Quelques observations de dépdts grais-
seux a 'intérieur de tumeurs de Wilms
opérées chez de grands enfants ont &té
publiées [44]. Elles sont rencontrées
dans les masses de grande taille, avec
effraction capsulaire. Il convient donc
d’envisager cette hypothése, quoique
rare, chez un adulte jeune.

2.2, Le liposarcome rénal

2.2.1. Généralités

Le sarcome est une tumeur rare retrou-
vée avec une fréquence dans 1,3 % des
tumeurs rénales de ’adulte vues a la
Mayo Clinic sur une période de 10 ans
[17; ce chiffre est peut-&tre surestimé du
fait d’erreurs diagnostiques histologi-
ques par excés avec les carcinomes
sarcomatoides, les sarcomes & cellules
claires, voire les AML [1, 45-52].

Parmi les différentes variétés de
sarcome, le liposarcome apparait lui-
méme assez rare, mais il partage, avec
I’ostéosarcome, la particularité d’avoir
un contingent spécifique reconnaissable
en imagerie [1].

Un probléme essentiel est 1'origine
de la tumeur :

- dans la majorité des cas le lipo-
sarcome vient en fait du rétropéritoine,
déplacant plus ou moins le rein, ne
I'envahissant que tardivement,
- les origines rénales vraies paraissent
moins fréquentes : la tumeur est alors
issue de la capsule, encore qu'elle
puisse naitre des vaisseaux intrarénaux,
ou des éléments du sinus [1]. Le
développement tumoral i partir de la
capsule se fait principalement dans le
rétropéritoine, ce qui rend le diagnostic
différentiel avec un sarcome d’origine
rétropéritonéale trés difficile dans les
grosses formations.

L'origine capsulaire peut parfois
étre suspectée sur I'angiographie devant
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une vascularisation issue de la branche
capsulaire [53] ou en cours d’interven-
tion devant une masse solidaire du rein.
Il semble cependant que le meilleur
critéere soit histologique, devant un
envahissement patent du parenchyme
rénal, sous la capsule [54]. En se
fondant sur ce dernier critere, Mayes et
coll [54], dans sa revue récente de la
littérature, ne retient que 8 cas... Nous
illustrerons ces aspects par une observa-
tion personnelle (fig, 14).

2.2.2. Anatomie pathologique

Dans six cas de Mayes et coll [54], la
tumeur rénale était unique et mesurait
de 5 a4 25c¢m dans sa plus grande
dimension. Les tumeurs multiples unila-
térales, présentes dans deux observa-
tions, mesuraient entre 0,5 et 2,5 cm de
diamétre. Une extension extrarénale
était notée dans 2 des 5 cas ol une telle
information était donnée.

En histologie, il s’agissait toujours
d’un liposarcome bien différencié (fig.
14 d).

2.2.3, Clinique

L’4ge des patients varie entre 33 et 68
ans avec un 4ge moyen de 46 ans, sans
prédominance féminine ou masculine
[54].

Les symptdmes les plus fréquents
sont les douleurs lombaires ou abdo-
minales d’apparition récente ou d’évo-
lution ancienne (jusqu’ad 1 an). Une
masse lombaire est palpable dans la
moitié des cas [1, 54]. Les complica-
tions hémorragiques et en particulier
I’hématurie sont rares.

Aucune récidive n’a été constatée
dans les sept observations qui ont été
suivies en moyenne pendant 2 ans apres
la résection. Une récidive a été obser-
vée dans un cas, 13 ans aprés la
néphrectomie, de fagon plus rapide que
dans notre observation (fig. 14 e).

2.2.4. Diagnostic radiologique

La masse est de volume variable,
d’aspect non spécifique en technique
standard; les données échographiques
sont trop fragmentaires pour affirmer la
présence constante d’un contingent
hyperéchogéne, mais celui-ci est noté
dans notre observation. La scanographie
retrouve des plages graisseuses franches
dans les liposarcomes bien différenciés

[1, 55] moins nettes en cas de fort
contingent myxoide (fig. 14 a); les
calcifications ou les plages de nécrose
sont possibles. Le caractére hypo-
vasculaire peut étre noté a la fois en
scanographie et en angiographie [1, 45,
53, 56] mais n’est pas constant (fig.
14 b); 'intérét de I'IRM semble surtout
résider dans les grosses masses pour
étudier le refoulement et apprécier I'en-
vahissement ou l'intégrité du rein, et
aider au diagnostic différentiel avec les
sarcomes rétropéritonéaux (fig. 15).
Ces méthodes sont également néces-
saires dans la surveillance pour recher-
cher les récidives : elles sont locoré-
gionales, concernant la zone d’exérése
rétropéritonéale, ou la voie d'abord;
¢lles peuvent se faire sous une forme
histologique différente de la tumeur
primitive, en général de fagon moins
différenciée (fig. 14 c).

3. Schémas diagnostiques

3.1. Echographie. Scanographie

L’échographie est non seulement le
meilleur moyen de dépistage mais c’est
le premier élément de caractérisation
car elle montre une composante hyper-
échogene intralésionnelle constante
{100 % de nos observations d’AML);
cet élément séméiologique n’est pas
spécifique et 1'échographic ne peut se
suffire & elle-méme, mais sa constata-
tion doit systématiquement faire
évoquer le diagnostic et orienter la
réalisation des examens ultérieurs, en
« traquant » la graisse. C’est la scano-
graphie qui permet en regle d’en
confirmer la présence en objectivant des
plages de wvaleur d’atténuation
négatives,

Si dans la grande majorité des cas,
le couple échographie-scanographie
peut aisément faire le diagnostic de
tumeur 3 composante graisseuse du
rein, il reste des observations difficiles.
Dans ces cas, la conduite 4 tenir doit
s’appuyer sur plusieurs axes; la taille de
la masse est un critére important car il
conditionne l'eificacité des méthodes
radiologiques (détection, localisation et
caractérisation) puis le choix de
I'attitude thérapeutique la plus appro-
priée.
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3.1.1. Il est en général facile
d’affirmer 1’origine rénale dans une
lésion d’assez petite taille

Plusieurs conduites peuvent alors étre
proposées selon sa taille :

3.1.1.1 Face & un nodule franchement
hyperéchogéne de trés petite taille (<10
mm) : la confirmation du contingent
graisseux peut étre difficile 4 obtenir en
raison du faible diameétre de la lésion et
I’examen scanographique risque d’étre
sans conclusion... Le caractére franche-
ment échogéne restant trés en faveur
d'un processus graisseux bénin (AML,
cicatrice, lobulation...) il peut étre
raisonnablement proposé de s’en tenir &
un diagnostic de présomption pour
éviter une cascade d’examens complé-
mentaires, peu efficaces, voire aggres-
sifs et une éventuelle surveillance peut
étre suggérée a long terme (1 & 2 ans).

3.1.1.2. Face & un nodule hyper-
échogeéne intrarénal (de I a 2 cm) : il
faut réaliser de principe un examen
scanographique, en premier lieu en
raison du risque d’erreur diagnostique
avec les petits adénocarcinomes qui
peuvent parfois é&tre hyperéchogenes
(fig. 5).

s S'il n’existe pas de contingent grais-
seux probant, trois attitudes sont
possibles :

- une surveillance a2 moyen ou long
terme qui semble indiquée devant un
caractére franchement hyperéchogéne
ou devant la présence d’ilots de faibles
valeurs d’atténuation avant injection
(—20 a +10UH) ou aprés (0 a
+20 UH) injection en scanographie,
I'ensemble étant plutét en faveur d’un
AML;

- une ponction percutanée peut étre
tentée, mais les difficultés sont propor-
tionnelles a la mobilité du rein, a la
petite taille et & la mauvaise situation de
la 1ésion;

- une tumorectomic doit étre proposée
si le caractére hyperéchogéne est peu
franc; elle sera secondairement élargic
si ’examen histologique est en faveur
d’un petit adénocarcinome et non d’un
AML.

3.1.1.3. Face d une masse intrarénale
hyperéchogéne >>2 cm. LA encore, la
réalisation d'un examen scanographique
« dans les regles » est indispensable :



196

M Claudon et coll : Tumeurs & composante graisseuse du rein

e S’il existe un contingent graisseux
franc, il s’agit dans la grande majorité
des cas d’'un AML. En raison du risque
hémorragique avec la taille de lésion,
'intervention chirurgicale a été
proposée a titre systématique pour les
AML de plus de 4 cm de diametre [9].
Ce n’est qu’exceptionnellement que
seront découvertes les quelques lésions
4 contingent graisseux autres qu’un
AML (oncocytome, tumeur de Wilms),
dont il convient de rappeler que les
quelques cas publiés concement des
masses volumineuses. Dans ce cas, la
néphrectomie sera élargie & visée carci-
qnologique.

e S’il n’existe pas de contingent grais-
seux (ex: —20 a +10 UH), il peut
s’agir d’'un AML de composition parti-
culigre (cf tableau 1); cependant méme
en cas de lésion hyperéchogéne, il est

impossible d’exclure un autre
processus, en particulier 1’adénocar-
cinome. Le contexte particulier de la
STB n’est pas totalement rassurant car
de nombreux cas d’association AML-
adénocarcinome ont été rapportés. C’est
dans cette indication que la ponction
percutanée a visée diagnostique peut
étre proposée.

3.1.2. L'origine rénale peut étre
incertaine en cas de masse volumineuse

Le probléme est d’abord la topographie
de la Iésion : il convient en premier lieu
de déterminer si le rein est respecté ou
concerné par le processus.

Trois méthodes sont utiles pour
évaluer I'éventuel déplacement et 1'inté-
grit¢. morphologique du rein, ainsi que
du foie, de la veine cave inférieure, du
psoas, de facon & établir les relations de
la masse avec chacun de ces organes :

Fig. 16 a-e. Sclérose tbéreuse de Bourneville
(méme observation que la figure 11), avec
accident hémorragique & droite. a Coupe scano-
graphique : volumineux AML postérieur et
plusieurs petits antérieurs du rein droit et collec-
tion sous capsulaire et périrénale, avec infiltration
du fascia périrénal. b Angiographie sélective :
multiples petites Iésions hypervasculaires diffuses;
grosse masse polaire supérieure avec dilatation
pseudo-anévrysmale, effraction et extravasation
dans 'espace sous-capsulaire. ¢ Contrdle aprés
embolisation (fragments de Spongel) : arrét de
I'hémorragic

- 'échographie, par ses multiples plans
de coupes, notamment verticaux, est
souvent trés efficace pour mettre en
évidence un liseré échogene séparant la
masse et les organes de voisinage,

- la scanographie est la méthode qui
offre la meilleure résolution & la fois
spatiale et en contraste, mais elle est
limitée au plan axial; les reformations
verticales peuvent étre réalisées, mais,
parfois artéfactées par les mouvements
respiratoires, elles permettent rarement
d'aller au-delad d’une lecture attentive
des coupes axiales simples,

- 'IRM est une technique performante
au niveau rétropéritonéal, grace a ses
coupes verticales, pour étudier
’ensemble des organes de la région.

En cas d’échec de ces méthodes,
'angiographie peut &tre un recours en
montrant I'origine de la vascularisation
préférentielle de la lésion.
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Deux cas principaux de figure peu-
vent alors se présenter [57] :

1° Le rein apparait refoulé mais il
est respecté sur le plan morphologique
(signe de I’adossement) : il s’agit a
priori d’une masse extra-rénale :

- un déplacement du rein en bas et en
avant peut traduire une masse hépatique
postérieure, mais il s’agit, dans la
grande majorité des cas, surtout si le
déplacement est marqué, d’une masse
d’origine surrénalienne (refoulement
antérieur de la veine cave inférieure); la
présence d’éléments graisseux est alors
en faveur d'un myélolipome,

- en cas de déplacement dans une autre
direction, il s’agit d’'une masse rétro-
péritonéale, et en cas de contingent
graisseux d'un liposarcome.

2° L’origine est vraisemblablement
rénale quand il existe des medifications
franches du cortex rénal : il peut s agir
d'un AML, ou d’un liposarcome a
priori issu de la capsule. Le caractére
régulier et net des contours de la lésion
n'est pas un argument en faveur de la
bénignité ou de la malignité de la
lésion : les sarcomes de bas grade sont
en général peu envahissants et bien
délimités alors qu’a 'inverse, les angio-
myolipomes qui ont été le siége de
phénomenes hémorragiques peuvent
s’accompagner de remaniements de la
graisse périlésionnelle du périrein.

3.2. Conduite diagnostique et
thérapeutique face aux formes
hémorragiques
Si I’échographie permet en général d’af-
firmer 1'hémorragie rétropéritonéale et
parfois de mettre en évidence I’AML au
sein de I'hématome, c’est la scano-
graphie - réalisée selon le protocole
défini au tableau 2 - qui est la méthode
de précision, a la fois pour 1'étendue de
I'hémorragie et le diagnostic de la
lésion causale (fig. 16 a).
L’embolisation est souvent prati-
quée a titre palliatif, pour permettre la
réalisation d une tumorectomie de fagcon
réglée et dans de meilleures conditions
techniques (fig. 16 b et c). Elle pourrait
étre proposée comme seul traitement
dans les observations de STB 4 localisa-
tions angiomyolipomateuses multiples
oil il convient de conserver le maximum
de parenchyme fonctionnel.

Tableau 2. Protocole scanographique face i une
tumeur échogéne du rein

Coupes avant injection +++

» Fines (1-5 mm) : épaisseur adaptée a celle de la
tumeur et selon le résultat des premiéres coupes
Travail de I'image (niveau adapté, fenétre
étroite)

Recherche de valeurs d’atténuation franchement
négatives (régions d'intérét, histogramme)

En cas de petite tumeur (<2 cm)

-*

repérage de la lésion guidé par les données
topographiques échographiques

intérét potenticl d'une boucle spirométrique et
de la rotation continue, pour diminuer les effets
des mouvements respiratoires

face & une formation non repérable sur les
coupes sans injection {trés faible contingent
graisseux), localiser la léston aprés IV et
mesurer les valeurs d’atténuation sur des coupes
réalisées tardivement ou quelques jours aprés

Coupes aprés injection (bolus centré)

o Elude du rehanssement permettant d’apprécier
la richesse du réseau vasculaire

Que 'embolisation seule puisse &tre
proposée dans le traitement des AML
isolés reste une question a débattre, en
fonction de la localisation de la lésion,
du contexte général du patient; il
convient 4 ce propos de mentionner
I’observation récente d’Edelman et coll
[58] ol une embolisation suivie d’une
évacuation par drainage percutané des
résidus nécrotiques a permis de traiter
avec succés un gros AML isolé.

3.3. La mise en évidence
d'adénopathies rétropéritonéales
assacides d un ou plusieurs AML

Celles-ci peuvent faire envisager des
causes « spécifiques » mais assez
rares : localisation ganglionnaire du
processus angiomyolipomateux
rencontrée plutdt dans la STB, ou plus
rarement association avec une
lymphangioléiomyomatose. *L'impossi-
bilité¢ de caractériser ces ganglions, et
en particulier de montrer facilement un
contingent graisseux intraganglionnaire
en scanographie, doit entrainer une
attitude de prudence et faire rechercher
de fagon systématique une origine
tumorale maligne = adénocarcinome
rénal associé (surtout dans la STB),
voire lymphome, extension d’une
tumeur pelvienne...
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