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TUMEURS RARES du REIN
N. THIOUNN, A. VIELLEFOND, A. VALERI,  S. NEGRIER, S. MERRAN,  J.L. DESCOTES, C. COULANGE

et les Membres du sous Comité

1. TUMEURS ÉPITHÉLIALES

1. 1 Tumeur à rénine  (tumeur à cellules juxta glo -
mérulaires) [7] (Figure 1)

La plupart de ces tumeurs surviennent chez des ado-
lescents et des adultes jeunes. Elles entraînent une
hypertension artérielle avec un taux élevé de rénine
dans le sang. Les tumeurs  à rénine sont retrouvées
comme cause d’hypertension chez moins de 1 % des
patients hypertendus.

Ce sont des tumeurs unilatérales uniques, arrondies,
pleines, avec des remaniements kystiques. Elles sont
de petite taille, de 2 à 4 cm. Les cellules qui les com-
posent sécrètent de la rénine, qui peut être mise en
évidence en microscopie  électronique ou par immu-
nohistochimie.

Leur exérèse par tumorectomie simple entraîne la
guérison. Elles peuvent nécessiter une prise en char-

ge anesthésique particulière. Ceci est rendu possible
compte tenu du fait que leur diagnostic est connu
avant l’intervention car il est avant tout clinique et
biologique.

Il n’a jamais été rapporté de récidive locale ou de
métastase. Il s’agit donc d’une tumeur bénigne.

1. 2 Adénome métanéphrique [5,12]. (Figures 2 et
3)

Le premier cas a été identifié en 1980 par un auteur
français (Pagés). Moins de 100 cas ont été publiés.

Cette tumeur survient à n’importe quel âge, avec un
âge moyen de 40 ans, un peu plus souvent chez la
femme que chez l’homme. Cette tumeur peut être de
découverte fortuite échographique ou se manifester
par une masse palpable, plus rarement une hématu-
rie, une polyglobulie.

Macroscopiquement, la tumeur est une masse solide,
arrondie, bien limitée, de 1 à 15 cm de diamètre,
avec une taille moyenne de 5,5 cm. Il n’y a pas de
remaniement nécrotique ou angiomateux, mais sou-
vent des petites calcifications. Le diagnostic histolo-
gique repose sur le type cellulaire : petites cellules
régulières de type “ blastémateux ”, avec une archi-
tecture variable, souvent papillaire. Cette tumeur,
avant d’être identifiée, était classée comme un
néphroblastome.

Le diagnostic différentiel avec un carcinome papil-
laire peut être délicat. Il repose sur la morphologie
cellulaire et peut être aidé par l’étude cytogénétique :
en principe, il n’y a pas les anomalies spécifiques
des adénomes et carcinomes papillaires: trisomie 7
et 17 et perte du X.

L’adénome métanéphrique est considéré comme une
tumeur bénigne. Le diagnostic est possible par exa-
men extemporané ou ponction biopsie. 

Le traitement recommandé est une tumorectomie.

1.3  Néphrome kystique (kyste multiloculaire) [6,
13]. (Figures 4 et 5)

I. TUMEURS BÉNIGNES

Les tumeurs malignes (carcinomes à cellules
rénales: carcinomes à cellules conventionnelles,
carcinomes papillaires, carcinomes à cellules chro-
mophobes) et les tumeurs bénignes (adénomes
oncocytaires et  angiomyolipomes) représentent
plus de 90% des tumeurs du rein.

Toutes les autres variétés de tumeur du rein sont à
considérer comme des tumeurs rares. 

Ces tumeurs sont exceptionnellement identifiées
par leur profil clinique (tumeur à rénine). Elles
n’ont pas de profil radiologique spécifique et elles
ne sont reconnues en règle qu’à l’examen histolo-
gique.

Nous insisterons plutôt sur le profil évolutif de ces
tumeurs que sur les critères de diagnostic anato-
mo- pathologique.
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Figure 1: Tumeur à renine (Collection A.Vieillefond ) Figure 2: Adenome metanephrique, macroscopie (Collection
A.Vieillefond )

Figure 3: Adenome metanephrique (Collection
A.Vieillefond)

Figure 4: Néphrome kystique, macroscopie (Collection
A.Vieillefond)

Figure 5: Néphrome kystique, détail d'un kyste (Collection
A.Vieillefond )



Cette tumeur kystique est traditionnellement rappro-
chée, sans doute à tort, des néphroblastomes kys-
tiques observés chez l’enfant de moins de 2 ans. Il
s’agit classiquement d’une tumeur découverte chez
l’adulte de plus de 30 ans, 8 fois plus souvent chez
la femme que chez l’homme.

Cette tumeur est arrondie, bien limitée, de 5 à 10 cm
de diamètre, “truffée” de kystes, dont la taille varie
de quelques millimètres à quelques centimètres. Les
cloisons kystiques ont pour particularité d’être
excessivement fines, très rarement plus épaisses,
voire calcifiées, bordées de cellules épithéliales en
clou de tapissier.

Le diagnostic radiologique différentiel se pose essen-
tiellement avec le carcinome kystique à cellules
claires et ce diagnostic différentiel peut être égale-
ment difficile sur le plan anatomo-pathologique.

Il n’existe pas de critère clinique ou d’imagerie
médicale pour évoquer le diagnostic histologique
avant l’intervention. Le diagnostic peropératoire par
examen extemporané paraît très difficile.

C’est une lésion définitivement bénigne.

1. 4 Hamartome kystique du bassinet, adénofibro -
me [6, 9].

Ces tumeurs, sans caractère clinique ou radiologique
é v o c a t e u r, sont des entités bénignes. Elles sont
confondues avec des néphromes mésoblastiques
kystiques en raison de leur rareté et de l’absence de
critères anatomo-pathologiques précis. Elles forment
des masses intra-rénales kystiques.

2. TUMEURS NON ÉPITHÉLIALES

2. 1 Tumeurs mésenchymateuses [9].

Ce sont des cas d’espèce : angiome intra-rénal, lipo-
me, léiomyome encore dénommé capsulome du fait
de sa localisation périphérique, fibrome de la médul-
laire….

2. 2 Angiomyolipomes épithélioïdes [8].

A côté de variantes presque exclusivement lipoma-
teuses ou musculaires des angiomyolipomes, on
identifie une variante plus rare à cellules épithé-
lioïdes et à cellules bizarres. 

Ces tumeurs sont à  connaître car certaines ont été
considérées à tort comme étant des carcinomes à cel-
lules éosinophiles.

Ces variantes épithélioïdes sont susceptibles de
dégénérer.

1. TUMEURS ÉPITHÉLIALES

Carcinome de Bellini ou carcinome des tubes col -
lecteurs et carcinome médullaire du rein [1, 10].
(Figures 6 et 7)

Pour le clinicien, les carcinomes de Bellini sont des
tumeurs de haut grade, de haut stade, et de mauvais
pronostic chez des patients dans leur deuxième, troi-
sième ou quatrième décennie.

Pour l’anatomopathologiste, le rattachement précis
d’une telle tumeur au groupe des carcinomes des
tubes collecteurs est difficile, car ces tumeurs sont
extrêmement polymorphes et les critères histolo-
giques fluctuants.

Classiquement, un carcinome de Bellini est une
tumeur mal limitée siégeant dans la médullaire du
rein, mais s’étendant à la corticale. C’est une tumeur
très nécrosée, avec un stroma inflammatoire et qui
infiltre le parenchyme rénal en laissant persister du
parenchyme préexistant, ce que ne font pas les autres
carcinomes primitifs à cellules rénales. Les cellules
du carcinome de Bellini sont grandes, acidophiles,
irrégulières et prennent n’importe quelle architectu-
re.

Pour confirmer le diagnostic, les cellules tumorales
doivent exprimer les marqueurs vasculaires des cel-
lules des tubes collecteurs de Bellini.

Il n’y a pas d’anomalie cytogénétique spécifique
retrouvée.

Récemment, on a décrit sous le nom de carcinome
médullaire, des variantes du carcinome de Bellini
survenant chez des hommes jeunes, africains, por-
teurs du trait drépanocytaire.

Si l’on s’en tient à une définition stricte : expression
des marqueurs vasculaires pour le Bellini, clinique
caractéristique pour le carcinome médullaire, ces
variétés seront exceptionnellement diagnostiquées.

Des travaux multicentriques ayant pour but de préci-
ser un profil génétique ou de biologie moléculaire
sont en cours.

Mais une interprétation plus large permettant de
regrouper les carcinomes de haut grade et de haut
stade, indépendamment de leur histogenèse et de
leur profil immunohistochimique, paraîtrait souhai-

II. TUMEURS MALIGNES
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table sur le plan clinique pour initier des protocoles
thérapeutiques dans ces formes de pronostic très
péjoratif.

Par ailleurs, une entité nouvelle est apparue récem-
ment dans la littérature [1]: il s’agit de tumeurs kys-
tiques souvent de siège polaire, bordées de cellules
acidophiles, de type Bellinien. A l’heure actuelle, on
ignore si ces lésions représentent une variante de bas
grade du carcinome de Bellini ou éventuellement un
adénome de type Bellinien.  Ces tumeurs peuvent
être traitées par tumorectomie simple.

2. TUMEURS NON ÉPITHÉLIALES

2. 1 Sarcomes [6, 13] : liposarcome, léiomyosarco -
me, histiocytofibrome malin….

Ce sont des tumeurs à point de départ capsulaire ou
péri rénal, envahissant secondairement le rein.

Elles nécessitent une chirurgie large et un traitement
complémentaire de radiothérapie et / ou de chimio-
thérapie.

2. 2 Sarcomes à cellules claires [2].

Ce sont également des tumeurs isolées du registre
des néphroblastomes. Habituellement observées
chez l’enfant de moins de 5 ans, ces tumeurs peuvent
survenir chez l’adolescent et l’adulte jeune.

Leur diagnostic anatomo-pathologique est difficile
surtout par méconnaissance de l’entité chez l’adulte,
et sont prises à tort pour des tumeurs bénignes ou de
malignité réduite (hémangiopéricytome…). 

Elles se caractérisent par la précocité des métastases
osseuses et nécessitent une chimiothérapie spécifique.

Une revue récente du registre des néphroblastomes
sur 351 tumeurs de l’enfant, montre une survie de
98% à 5 ans chez les patients de stade T1-T2 [14].

2. 3 Néphroblastome de l’adulte [3]. (Figure 8)

La plupart des néphroblastomes de l’adulte sont
considérés comme des adénomes métanéphriques,
des PNET ou des sarcomes à cellules claires.

2. 4 Néphrome mésoblastique de l’adulte et sarco -
me embryonnaire [3]. (Figure 9)

Un nouveau classement de ces différentes entités
dont les définitions se chevauchent est nécessaire.

Chez l’enfant, le néphrome mésoblastique (ou enco-
re tumeur de Bolande ou anciennement hamartome
mésenchymateux), observé avant 30 mois est actuel-
lement considéré comme une fibromatose infantile.
Dans sa variété cellulaire (environ 60 % des cas), il
est considéré comme une variante de fibrosarcome
infantile avec les anomalies génétiques de cette enti-
té : polysomie du chromosome 11 et d’autres chro-
mosomes. 

Chez l’adulte, le néphrome mésoblastique s’observe
dans 90 % des cas chez des femmes d’âge moyen.

Il s’agit d’une tumeur arrondie, bien limitée, pleine,
faite de cellules fusiformes, fibroblastiques, avec des
kystes et tubes kystiques bordés de cellules épithé-
liales. Ce néphrome mésoblastique bénin n’a proba-
blement rien à voir avec le néphrome mésoblastique
de l’enfant et se confond plutôt sans doute avec l’ha-
martome kystique.

La variante cellulaire du néphrome mésoblastique
est maintenant considérée comme un sarcome
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Figure 6: Carcinome de Bellini, macroscopie  (Collection
A.Vieillefond )

Figure 7: Carcinome de Bellini, aspect typique  (Collection
A.Vieillefond )



embryonnaire avec quelques cas présentant la trans-
location t (x ; 18), caractéristique du synovialosarco-
me. Ces sarcomes embryonnaires et synovialosar-
comes nécessitent d’être reconnus et traités par une
chimiothérapie adaptée.

2. 5 Kaposi du rein. (Figure 10)

Cette tumeur survient dans le cadre d’une déficience
immunitaire (HIV, transplanté). 

Il s’agit volontiers de lésions multifocales pouvant
ressembler à des métastases. 

Le pronostic est réservé.

3. TUMEURS D’ORIGINE EXTRA-RÉNALE

3. 1 Carcinoïde du rein ou tumeur neuro-endocri -
ne du rein [13].

Le caractère neuro-endocrine d’une prolifération
tumorale est objectivé par l’étude histologique (mor-
photype en faveur) et confirmé par l’étude immuno-
histochimique (expression des marqueurs neuro-
endocrines). Après avoir exclu l’éventualité d’une
localisation métastatique, on retiendra le diagnostic de
tumeur neuro-endocrine du rein dans quelques cas
exceptionnels. Le spectre tumoral va du carcinoïde
(tumeur neuro-endocrine bien différenciée) de faible
potentiel de malignité aux tumeurs neuro-endocrines
peu différenciées jusqu’aux carcinomes à petites cel-
lules actuellement reconsidérées comme des PNET.

Vu la rareté de ces tumeurs et les modifications dues
à l’apport de l’immunohistochimie dans la classifi-
cation de ces tumeurs, il est impossible d’en avoir
une idée cohérente, chaque observation publiée étant
à rediscuter.

3. 2 Les PNET (tumeur neuro-ectodermique primi -
tive) [11].  (Figure 11)

Les PNET sont d’identification récente en tant que
tumeur primitive du rein de l’adulte et ont été isolées
par Beckwith à partir de cas provenant du registre du
néphroblastome.

Ces tumeurs sont bien connues lorsqu’elles sont à
point de départ osseux ou dans les membres et le
tronc (équivalent au sarcome d’Ewing). Dans le rein,
ces tumeurs se présentent comme des masses sou-
vent déjà de grande taille au moment du diagnostic
(plus de 10 cm), en grande partie nécrosées et de
stade élevé (T3-T4). 

Sur le plan histologique, il s’agit de proliférations de
petites cellules bleues avec un phénotype neuro-ecto-
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Figure 8: Néphroblastome de l'adulte, aspect " blastémateux
" typique (Collection A.Vieillefond )

Figure 9: Néphrome mésoblastique, macroscopie (Collection
A.Vieillefond )



dermique, plus ou moins avancé (présence de rosettes
en histologie et marqueurs neuro-endocrines plus ou
moins exprimés en immunohistochimie). Elles pré-
sentent l’immunophénotype CD99+ et le génotype : (t
11 ; 22) (q24 ; q12), des sarcomes d’Ewing.

Ces tumeurs relèvent d’une chimiothérapie spéci-
fique. Toutes localisations confondues, on observe
50 % de survie à 5 ans.

3. 3 Lymphomes [6]. (Figures 12 et 13)

L’atteinte lymphomateuse du rein est rare compte tenu
de l’absence de tissu lymphoïde dans le parenchyme
rénal. Le rein est cependant le  second organe de l’ap-
pareil génito-urinaire  à être atteint après le testicule.
Les localisations rénales du lym-phome c o r r e s p o n-
dent à une atteinte par contiguïté à partir des gan-
glions rétropéritonéaux ou à une localisation hémato-
gène, ce qui expliquent la bilatéralité des lésions. 

Le diagnostic est rarement évoqué en préopératoire, et
le plus souvent réalisé sur la pièce de néphrectomie. 

Les patients décédés des suites d’un lymphome pré-
sentent une localisation rénale à l’autopsie dans 10 à
50% des cas, alors qu’il n’existe que 3 % d’atteinte
rénale au moment du diagnostic et 15 % lors du suivi
de ces patients. 

Le risque de développer un lymphome est augmenté
chez les patients présentant un déficit immunitaire.

Le lymphome peut revétir plusieurs aspects en tomo-
densitométrie (TDM): nodulaire unique ou multiple,
infiltration de contiguité à partir d’adénopathies
rétropéritonéales, infiltration péri rérale et infiltra-
tion rénale diffuse. En cas de masse unique, le dia-
gnostic différentiel avec une tumeur rénale primitive
peut être difficile ; le lymphome est cependant tou-
jours hypovascularisé. L’atteinte uniquement péri
rénale est plus spécifique du lymphome mais elle est
la moins fréquente.

Histologie : la lésion lymphomateuse n’a pas de cap-
sule, elle est mal limitée. Il s’agit d’une infiltration
de l’interstitium entourant les tubules rénaux. Il n’y
a classiquement ni calcification, ni nécrose, ni
hémorragie. Il s’agit dans la plupart des cas d’une
prolifération de lymphocytes B.

Le traitement repose sur la chimiothérapie avec une
préférence pour les antracyclines et la cyclophos-
phamide.

3. 4 Métastases [6]. (Figure 14)

Elles surviennent dans un contexte tumoral connu.
Elles sont souvent multiples, voire bilatérales. Les
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Figure 10 :Maladie de Kaposi du rein, macroscopie
(Collection A.Vieillefond )

Figure 11: P.N.E.T  (Collection A.Vieillefond )
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Figure 12: TDM rénal avec atteinte lymphomateuse
(Collection A.Vieillefond )

Figure 13: Lymphome, macroscopie  (Collection
A.Vieillefond )

Figure 14: Métastase, macroscopie   (Collection
A.Vieillefond )



tumeurs primitives sont le plus souvent des carci-
nomes bronchiques, mammaires, coliques, des méla-
nomes, voire des sarcomes.

Elles sont typiquement de petite taille et peu vascu-
larisées. Leurs aspects sont superposables à celui des
lymphomes, mais le contour des masses serait plus
net.

En échographie, elles sont le plus souvent hyper-
échogènes, homogènes ou hétérogènes s’il s’agit de
lésions volumineuses.

En tomodensitométrie, les métastases sont situées le
plus souvent en périphérie, dans le cortex rénal.
Elles sont hypo ou isodenses avant injection de pro-
duit de contraste, sans rehaussement significatif
après injection.

Elles peuvent être également situées dans l’espace
péri-rénal.

Les tumeurs rares du rein sont le plus souvent des
découvertes histologiques. 

Leur connaissance doit permettre d’identifier celles
qui ont un profil évolutif particulier afin d’adapter
un éventuel traitement adjuvant et la surveillance.
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