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L’ANGIOMYOLIPOME RENAL EPITHELIOIDE :
TUMEUR BENIGNE OU MALIGNE ?

JC Leclerc (1), F Marchal (2), J Stines (3) et D Régent (1)

ABSTRACT  Epithelioid renal angiomyolipoma: benign or malignant tumor?

Angiomyolipoma is a well-known rare soft tissue tumor involving the kidneys, liver and other organs. Long believed to be a
benign hamartoma, angiomyolipoma is now considered a neoplasm that arises from perivascular epithelioid cell. Epithelioid
angiomyolipoma is a rare variant of angiomyolipoma characterized by epithelioid cells that mimic renal cell carcinoma and
is potentially malignant. Immunoreactivity with HMB45 is helpful for its identification. We report the computed tomographic
and histologic findings in a 36 years old woman with epithelioid angiomyolioma and lymph node involvement.
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L’angiomyolipome est une Iésion rare bien connue touchant les reins, le foie et d’autres organes. Il a longtemps été consi-
déré comme un hamartome mais plusieurs articles récents font penser qu'il s’agir d’une tumeur dérivant de cellules épithé-
lioides périvasculaires. L’angiomyolipome épithélioide est une forme rare d’angiomyolipome a potentiel malin, composé de
cellules épithélioides posant des probléemes de diagnostic différentiel avec les carcinomes a cellules rénales. L'immunohis-
tochimie, en révélant la positivité des cellules épithélioides au marqueur HMB45 est essentielle au diagnostic. Les auteurs
rapportent I'aspect tomodensitométrique et histologique d’angiomyolipomes épithélioides associés a une atteinte ganglion-

RESUME

naire chez une patiente de 36 ans.

Mots-clés : Angiomyolipome. Cellule épithélioide périvasculaire. Pecome.

INTRODUCTION

L’angiomyolipome est la tumeur mésen-
chymateuse la plus fréquente du rein
(1). Elle survient le plus souvent de fa-
¢on sporadique, plus rarement dans le
cadre d'une sclérose tubéreuse de
Bourneville (2). On I'a longtemps consi-
dérée comme une lésion hamartoma-
teuse constituée de vaisseaux a paroi
épaisse, de muscle lisse et de graisse,
mais les données récentes de biologie
moléculaire sont en faveur d’une origine
tumorale a partir de cellules souches
épithélioides périvasculaires. L’angio-
myolipome dans sa forme classique et
non compliquée ne pose en général pas
de probleme diagnostique pour le radio-
logue devant lidentification d’'un contin-
gent graisseux en tomodensitométrie ou
pour I'anatomopathologiste devant la
présence des trois composantes tissu-
laires. Par contre, lorsque I'angiomyoli-
pome est monotypique c'est a dire que
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I'un de ces principaux composants cel-
lulaires prédomine, le diagnostic devient
alors histologiqguement plus difficile et
souvent radiologiquement impossible
(3, 4). Nous rapportons I'observation
d’'une patiente de 36 ans présentant de
multiples angiomyolipomes, dont cer-
tains étaient de la variante épithélioide,
forme rare d’angiomyolipome a potentiel
malin, associés a des localisations gan-
glionnaires.

OBSERVATION

Une femme de 36 ans, sans sclérose
tubéreuse de Bourneville, consultait
pour douleurs épigastriques. La réalisa-
tion d’'une échographie retrouvait une
Iésion hétérogéne du rein gauche, as-
sociée a plusieurs petites lésions hype-
réchogenes des deux reins, conduisant
a la réalisation d'un examen tomo-
densitométrique. Les coupes fines
avant injection ne retrouvaient pas de
contingent graisseux dans la plus volu-
mineuse lésion (fig. 1) mais en identi-
fiaient dans certaines des plus petites
|ésions. Celles ci se rehaussaient de fa-
¢on modérée apres injection de produit
de contraste iodé (fig. 2, 3). Quelques
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ganglions lombo-aortiques infracenti-
métriques de densité homogéne et non
graisseuse étaient visualisés. Une
néphrectomie gauche avec curage
ganglionnaire était réalisée. L'étude
macroscopique retrouvait plusieurs lé-
sions dans le rein gauche, de quel-
ques millimetres a 4 cm, de couleur
beige-blanchéatre, sans remaniement
nécrotique ou hémorragique. L'étude
microscopique retrouvait deux types de
lésions. Les plus nombreuses corres-
pondaient & des angiomyolipomes typi-
gues. La plus volumineuse et une autre
plus petite Iésion (fig. 4) étaient consti-
tuées de vaisseaux a parois irrégulie-
res, de cellules musculaires lisses et
surtout de cellules épithélioides (fig. 5).
Les limites de ces deux lésions étaient
imprécises, sans capsule identifiable,
avec extension des cellules épithélioi-
des entre les structures tubulaires et
glomérulaires voisines (fig. 6). Trois
ganglions rétropéritonéaux présentaient
une infiltration tumorale identique a la
plus volumineuse lésion rénale (fig. 7).
L’étude immunohistochimique retrouvait
une positivité des cellules épithélioides
a 'HMB45 (fig. 8). Il n’y avait pas de si-
gne de récidive locale ou a distance a
la tomodensitométrie de contrble réali-
sée deux ans apres la néphrectomie.
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Fig. 1: Absence de contingent graisseux visible dans la lésion Fig. 2 : Prise de contraste de la tumeur principale du rein
du rein gauche (tomodensitométrie sans injection). gauche. D’autres lésions corticales hypodenses sont visibles

Fig. 1: No fat is seen in the left renal mass (Unenhanced CT

(tomodensitométrie, 40 secondes apres injection).

scan). Fig. 2: Enhancement of the main left kidney mass. Other
hypoattenuating lesions are seen in the left kidney. (CT image
40 seconds after contrast injection).

Fig. 3: Prise de contraste de la tumeur principale du rein gauche (tomodensitomé-
trie, 5 minutes aprés injection).

Fig. 3: Enhancement of the main left kidney mass (CT image 5 minutes after con-
trast injection).
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Fig. 4 : Absence de contingent grais-
seux visible dans le plus petit angio-
myolipome épithélioide (HES x 10).

Fig. 4: No adipose component is seen
in the smallest epithelioid angiomyoli-
poma (photomicrograph of histologic
specimen HES x 10).
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Fig. 5: Cellules épithélioides (HES x 100).

Fig. 5: Epithelioid cells (HES x 100).

DISCUSSION

La détection de graisse en tomodensi-
tométrie au sein d'une tumeur rénale
permet le plus souvent de porter le dia-
gnostic d’angiomyolipome rénal. Rare-
ment, il peut s’agir d’'un carcinome a cel-
lules rénales envahissant le sinus du
rein ou la graisse périrénale, d'une tu-
meur contenant de la nécrose lipidique,
d’'un liposarcome rétropéritonéal ou de
la capsule du rein, d’un oncocytome ou
d’'une tumeur de Wilms. Inversement, il
n'est pas toujours possible de détecter
en imagerie la composante graisseuse
d’un angiomyolipome pour plusieurs rai-
sons : protocole d’exploration inadapté
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Fig. 6 : Infiltration des glomérules par les cellules épithélioi-
des rendant les limites de la tumeur et du parenchyme rénal
sain imprécises, fleche (HES x 50).

Fig. 6: Glomerular infiltration by epithelioid cells, arrow (HES

x 50).

avec injection de produit de contraste
iodé sans réalisation de coupe avant in-
jection ; épaisseur de coupe trop éle-
vée ; hémorragie intratumorale mas-
quant I'hypodensité graisseuse ou forme
monotypique d’angiomyolipome sans
contingent graisseux.

La plus volumineuse Iésion rénale de
notre patiente se présentait en tomo-
densitométrie comme une masse solide
sans composante graisseuse identifia-
ble. Le diagnostic d’angiomyolipome ne
pouvait étre retenu, méme en la pré-
sence d’autres lésions caractéristiques.
L’étude de la piece de néphrectomie re-
trouvait de multiples Iésions prédomi-
nant dans le cortex rénal correspondant
a des angiomyolipomes typiques. La

plus volumineuse Iésion correspondait a
un angiomyolipome épithélioide.

L’angiomyolipome épithélioide est un
type histologique rare d’'angiomyoli-
pome, de description récente (5). Mi-
croscopiquement, il se caractérise par
des cellules mononucléées épithélioi-
des a cytoplasme clair présentant sou-
vent des atypies cytonucléaires plus ou
moins marquées et parfois un contin-
gent de cellules multinucléées (6, 7). Il
peut étre confondu microcospiquement
avec un carcinome a cellules rénales (8)
comme le montre une étude rétrospec-
tive de Iésions chez des patients porteur
d’une sclérose tubéreuse de Bourneville
initialement diagnostiquées histologi-
quement comme des tumeurs a cellules

Fig. 7 : Infiltration d’un ganglion lomboaortique par les cellu-
les épithélioides, fleche (HES x 50).

Fig. 8 : Marquage des cellules épithélioides par 'HVB45.

Fig. 8: The epithelioid cells stained positive for HMB45.

Fig. 7: Lymph node infiltration by epithelioid cells, arrow (HES

x 50).
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du rein et se révélant étre des angiomyo-
lipomes épithélioides a I'étude immuno-
histochimique (9). L'immunohistochimie
trouve en effet ici un intérét majeur, per-
mettant de rétablir le diagnostic grace
a la positivité des marqueurs mélano-
cytaires (HMB45) et la négativité des
marqueurs épithéliaux (cytokératine et
EMA).

L’identification de I'angiomyolipome épi-
thélioide a amené Bonetti et al. a propo-
ser une théorie histogénétique des an-
giomyolipomes (10). Selon celle-ci, les
angiomyolipomes et d’autres tumeurs
regroupées sous le terme générique
de « tumeur sucre » (tumeurs a cellu-
les claires du poumon et du pancréas,
Iéiomyoblastome de I'utérus, lymphan-
gioléiomyomatose pulmonaire) dérive-
raient d’'une méme cellule souche péri-
vasculaire (Perivascular Epithelioid
Cell) et entreraient dans le cadre des
PEComes. Cette cellule exprime les
marqueurs musculaires lisses et méla-
nocytaires (HMB45) et pourrait avoir
une triple différenciation, musculaire,
mélanosomiale et adipocytaire. Sous
différents stimuli encore mal connus,
cette cellule souche pourrait donner
naissance aux différents types cellu-
laires présents dans I'angiomyoli-
pome. D'autres études basées sur des
caractérisations immunophénotypiques
confirment les premiers travaux de
Bonetti (11).

Les données de la littérature suggerent
que l'angiomyolipome épithélioide du
rein, contrairement a celui du foie, ait un
plus mauvais pronostic que I'angiomyo-
lipome classique rénal (12). Les angio-
myolipomes ayant une évolution mali-
gne sont le plus souvent de type
épithélioide et des cas d’envahissement
d’'organe de voisinage ou d'extension a
la veine rénale (13), de localisation gan-
glionnaire, de localisation (métastati-
que ?) hépatique ou de récidive apres
chirurgie ont été décrits (1, 8, 14, 15),
pouvant entrainer le déces du patient
(16). Ce sont surtout les criteres
macroscopiques et histologiques tels
que invasion des organes de voisinage,
nécrose, atypies cytonucléaires mar-
quées, index mitotique, mitoses anor-
males qui représentent les facteurs
pronostiques permettant de poser le
diagnostic de PECome malin. L'inter-
prétation de l'atteinte ganglionnaire de
notre patiente est difficile : s’agit-il d’'une
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atteinte métastatique ganglionnaire de
la tumeur rénale primitive ou d’'une at-
teinte multifocale ? Les données de la
littérature sont en faveur de la deuxiéme
hypothese (17).

En pratique, la distinction entre carci-
nome a cellules rénales et angiomyoli-
pome épithélioide n’apparait pas d'une
importance fondamentale car toute lé-
sion rénale non kystique, non typique
d’'oncocytome, et dans laquelle aucun
contingent graisseux n'a pu étre identifié
doit étre considérée comme maligne. Il
est difficile de proposer la réalisation
d’'une biopsie rénale pour caractériser
une telle lésion. Certes, les progres de
'immunohistochimie permettent d’affir-
mer le diagnostic d’angiomyolipome sur
une biopsie en mettant en évidence la
positivité des cellules épithélioides au
marqueur HMB45 (18) et, parallele-
ment, la réalisation de biopsies de tu-
meur du rein est de plus en plus large-
ment admise (19). Mais quelle serait la
prise en charge thérapeutique d’'un pa-
tient porteur d’un angiomyolipome dia-
gnostiqué sur une biopsie et sans
contingent graisseux identifié par I'histo-
logie et les méthodes d’imagerie, en
connaissant les potentiels métastati-
ques des angiomyolipomes épithélioi-
des ? Probablement la chirurgie.

En conclusion, devant la possibilité d’'une
évolution métastatique et de récidive lo-
cale, I'angiomyolipome épithélioide doit
étre considéré comme une tumeur a po-
tentiel malin.
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