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Sous-comité tumeurs urothéliales du Comité de Cancérologie de I’ AFU

Le carcinome urothélial transitionnel de morpho-
logie habituelle représente prés de 90 % des
tumeurs malignes de vessie. |l existe d'autres
tumeurs malignes de la vessie dont |e diagnostic
n'est pas toujours évident. Leur identification et
la connaissance de leur pronostic sont les condi-
tions essentielles aleur prise charge thérapeutique.

Parmi les tumeurs d’ origine épithéliale, certaines
représentent des formes particuliéres de carcino-
me urothélial, associées ou non a des contingents
tumoraux typiques. |l existe aussi des carcinomes
gui ne montrent pas de différenciation urothéliale
et qu'il faudra différencier de lésions secondaires.

Les tumeurs non épithéliales sont encore plus
rares. Elles sont constituées essentiellement de
tumeurs sarcomateuses et du tissu hématopoié-
tique.

L es seules tumeurs bénignes traitées dans ce cha
pitre sont celles qui posent un probléme de dia
gnostic différentiel avec certaines tumeurs
malignes

I. TUMEURS MALIGNES RARES
DE LA VESSIE

1. TUMEURS RARES D' ORIGINE EPITHELIALE

1. 1. Variantes morphologiques des tumeurs uro -
théliales :

Ces lésions se présentent avec des aspects morpho-
logiques parfois déroutants mais la présence de
[ésions de carcinomein situ et/ou d' un contingent de
carcinome, urcothélial typique doit permettre de les
rattacher a leur origine urothéliale. Toutes ces
tumeurss sont infiltrantes. Ce groupe de lésions n’a
pas de spécificité thérapeutique particuliere par rap-
port aux formes habituelles de carcinome urothélial.
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a) Variantes avec aspect architectural particulier :

1. Carcinome urcthélia infiltrant a type de nids
(«nested variant carcinoma») :

On ne dénombre gu’ une quarantaine de cas decrits
dans la littérature. Ces tumeurs sont constituées de
massifs infiltrants de cellules urothéliales peu aty-
piques qui ressemblent a desTlots de Von Brinn (fig.
1). Leur caractere invasif est difficile a affirmer
avant le stade d'infiltration musculaire. L histoire
naturelle de cette variante est mal cernée mais mal-
gré un aspect morphologique peu agressif, ces
Iésions ont un réel potentiel métastatique [8,18,67]

2. Formes pseudo-glandulaires

Ces formes sont exceptionnellement pures et leur
intérét réside dans la confusion possible avec un adé-
nocarcinome primitif ou secondaire. Les colorations
histochimiques (PAS, bleu alcian) sont négatives

* Carcinome urothélial microkystique infiltrant :

Dans ces cas, les éléments invasifs du carcinome
urothélial sont composeés de petits kystes arrondis ou
plus ou moins allongés, souvent associés a des
aspects typiques de carcinome urothélial. Cette mor-
phologie n'a pas de valeur pronostique particuliére
[92].

* Carcinome urothélial micropapillaire infiltrant :

Cette forme décrite en 1994 est le plus souvent asso-
ciée aun contingent urothdial typique. Elle se carac-
térise, sur le plan morphologique, par son architectu-
re composée de petits flots épithéliomateux muri-
formes ou gloméruloides entourés d’ un espace clair
et de pseudopapilles flottants dans des cavités opti-
guement vides. Son pronostic semble pgoratif [44,
62].

b) Variantes avec aspects cellulaires particuliers :
1. Cellules claires :

Certaines zones du carcinome urothélial se présen-
tent avec des cytoplasmes optiqguement clairs, et



riches en glycogene. Le diagnostic est facilité par la
présence simultanée de |ésions papillaires ou in situ
et I"absence d’ aspect tubulaire ou microkystique des
cellules claires d’ adénocarcinome [64].

2. Cellules géantes sécrétant de la B-HCG:

Un tiers des carcinomes urothéliaux de haut grade
produisent des gonadotrophines chorioniques, indé-
pendamment d’ aspects cellulaires particuliers .. Cette
sécrétion peut étre responsable exceptionnellement
de gynécomastie. Dans certains cas, on note la pré-
sence de volumineuses cellules multinuclées qui res-
semblent & des é éments trophobl astiques. Les résul-
tats de I'immuno-histochimie (IHC) montrent quela
sécrétion de B-HCG ne provient pas toujours de cel-
lules d’ aspect trophoblastiques mais peut aussi inté
resser des cellules de morphologie urothéliale.
L'impact pronogtique spécifique de ce type de
lésions est discuté [59, 72].

3. Cellules plasmocytoides :

Dans ces cas, les cellules carcinomateuses ressem-
blent a des plasmocytes mais les marqueurs épithé-
liaux sont toujours positifs et dans la plupart des cas
on note la présence de mucine intra-cytoplasmique.
Un contingent de carcinome urothélial est présent
qui permet de rattacher ces tumeurs a leur origine
urothéliale [64].

4. Cellules lipidiques :

Les cellules tumorales montrent un contingent de
cellules au cytoplasme bourré de vacuoles d' alure
lipidique (fig.2). Ces cellules ressemblent a des lipo-
blastes et posent un probléme de diagnostic différen-
tiel avec un liposarcome. L'IHC (marqueurs épithé-
liaux) et la présence fréquente d’un contingent uro-
thélia typique associé permettent le diagnostic. Le
pronostic de cette forme exceptionnellement décrite
n’est pas connu.

5. Cellules rhabdoides :

3 cas sont décrits dont un seul dans la vessie [38] et
2 dans la voie excrétrice supérieure. Tous se caracté-
risent par un aspect cellulaire similaire a celui décrit
dans les tumeurs rhabdoides du rein [6]. L'IHC
montre toujours une coexpression des anticorps
anticytokératine et antivimentine, parfoisassociéea
I’expression d'autres filaments intermédiaires (des-
mine, protéine S 100). Dans 2 cas une différencia
tion urothéliale associée était notée. Il s agit de
formes agressives [ 76].

18

¢) Tumeurs a stroma particulier
1. Carcinome urothélial a stromalymphoide :

Il s'agit d’un carcinome invasif associé a une inten-
se infiltration par de nombreux lymphocytes non
tumoraux a différencier du lymphome. L’ épithélium
tumoral est de différenciation variable. La chimio-
sensibilité de ces tumeurs a été évoquée [2]. La posi-
tivité du virus Epstein-Barr n’ a pas été trouvée dans
ces tumeurs, ala différence d' autres sites [35].

2. Carcinome urothélia a stroma pseudo-sarcoma
teux:

Le contingent urothélial s'accompagne d’un stroma
riche en cellules conjonctives atypiques, compa
rables a celles rencontrées dans les cystites radiques,
et conférant un caractére pseudo-sarcomateux. Des
cellules ostéoclastiques [97], une métaplasie osseuse
ou cartilagineuse du stroma peuvent aussi étre obser-
vées. La présence de ces cellules ne doit pas engen-
drer un diagnostic de carcinosarcome. L' absence de
mitose, le caractére plus dégénératif qu’ atypique des
noyaux prouvent gue ces cellules ne sont pas tumo-
rales [91].

d) Carcinome sarcomatoide et carcinosarcome

Le carcinome sarcomatoide et le carcinosarcome
sont des tumeurs malignes qui contiennent a la fois
un contingent épithélial et un contingent d’ aspect
conjonctif. Le carcinome sarcomatoide est caractéri-
se par la présence d'un contingent de cellules fusi-
formes prédominant. Si le contingent épithélial n’ est
pas morphol ogiquement visible, I’ utilisation de mar-
queurs épithéliaux (anti-cytokératine et/ou anti-anti-
gene épithélial membranaire) est utile. Dans le carci-
nosarcome, le contingent conjonctif montre une
inflexion sarcomateuse hétérologue, a type d’ ostéo-
sarcome, de chondrosarcome et/ou de rhabdomyo-
sarcome (fig.3). Les données actuelles d’ histogéné-
tique font penser que les carcinosarcomes sont des
variantes des carcinomes sarcomatoides avec une
différenciation hétérologue plus marquée. Les
patients qui présentent ces types de lésions ont le
méme age, le méme profil clinique et les mémes fac-
teurs prédisposant que les patients porteurs d’ un car-
cinome urothélial infiltrant. Ces deux Iésions sont &
considérer comme des formes particuliéres de carci-
nome urcthélial infiltrant [14,24,74].

1. 2 Carcinome épidermoide

La fréguence du carcinome épidermoide est compri-
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Figure 1: Carcinome urothélial infiltrant & type
de nids

Figure 3: Carcinosarcome : contingent d'allure
sarcomateuse (a droite) et contingent épithélio -
mateux a différenciation malpighienne (a
gauche)



se entre 3 et 7 % des tumeurs vésicales dans |es pays
occidentaux. Il existe 2 types de présentation cli-
nigue: lesformes « de novo » et celles associées a
une irritation chronique de la vessie. Dans les pays
d endémie hilharzienne du Moyen-Orient et de
I’Afriqgue de I'Ouest, le carcinome épidermoide
représente 2/3 des cancers de vessie. |l semble éga-
lement y avoir une plus grande atteinte de la popula
tion de race noire. En dehors des zones d’ endémie,
plus de 80% des carcinomes épidermoides sont des
formes « de novo ». L'ége de découverte de ces
tumeurs est superposable a celui des autres tumeurs
de vessie (65 - 70 ans) ; la prédominance masculine
est moins marquée que pour le carcinome urothélial
[17,23,96].

a) Facteurs favorisants

L' infection urinaire chronique est un facteur favori-
sant du carcinome épidermoide. L'irritation de la
muqueuse peut étre responsable d’'une métaplasie
épithéliale épidermoide qui peut évoluer dans envi-
ron 10% des cas [7,53] vers une dysplasie.
Cependant, on ne retrouve pas de |ésion de métapla-
sie dans de nombreux cas [77]. Une hypothése
pathogénique plus récente concerne la catalyse de
certaines bactéries gram négatif avec transformation
de nitrates en nitrites puis en nitrosamines potentiel-
lement carcinogeénes [3].

Outrelabilharzioze, al’ origine d uneirritation vési-
cale chronique liée aux infections récidivantes et a
I’ altération de la paroi par le parasite, les neuroves
sies ont uneincidence de cancers élevée[7,53] : de
0,3 210 % des cas, avec une mgjorité de carcinome
épidermoide. Le délai d apparition est en généra
important, supérieur a 15 ans.

L e tabac est également un facteur de risgue reconnu
[36] et certains autres facteurs favorisants ont été
évoqués : le cyclophosphamide [71,88], avec une
incidence proportionnelle ala durée du traitement et
ala dose totae; le réle des papillomavirus est dis-
cuté [56].

b) Diagnostic

Les signes de découverte sont essentiellement I hé-
maturie (70%) et les troubles mictionnels irritatifs :
pollakiurie diurne et nocturne, et douloureuse ; la
banalité de ces troubles et |a coexistence d’ infections
urinaires peut étre responsable d'un retard diagnos-
tique. La cystoscopie met en évidence la lésion: il
S agit habituellement d’ une tumeur compacte, nodu-
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laire ou en plaque arevétement nacré, unique ou dif-
fuse. Le scanner appartient au bilan d’ extension : il
peut révéler des calcifications et une atteinte du haut
appareil [16].

La cytologie est souvent positive mais peut étre
prise en défaut en raison de I’ infection urinaire asso-
ciéeou s le grade est faible.

Lanature épidermoide du carcinome est affirmée par
la présence d’ une différenciation kératinisante et/ou
I’existence de ponts inter-cellulaires. Lorsque la
tumeur est trés indifférenciée et ne montre pas |I'un
de ces deux critéres, la différence avec un carcinome
transitionnel est impossible. La coexistence d’'un
contingent a cellules transitionnelles fait porter le
diagnostic de carcinome urcthélial avec inflexion
épidermoide .

* Le carcinome verruqueux est une forme particu-
liere de carcinome malpighien : cette lésion est
presque toujours associée a la bilharziose et repré-
sente 3 % des carcinomes vésicaux survenant dans
ce contexte. || a été tres exceptionnellement rappor-
té dans des cas d'infection chronique. Ces tumeurs
sont papillomateuses, et infiltrent trés lentement la
paroi sans évolution métastatique. Les atypies sont
trés discrétes et I'anaplasie cellulaire modérée; ces
lésons peuvent étre confondues avec certaines
formes de condylomes acuminés avec atypies
nucléaires. Dans ces cas, I'infection a HPV (koilo-
cytose, hybridation in situ) doit étre recherchée.

¢) Traitement — Evolution

Le pronostic est dominé par le stade évolutif au
moment du diagnostic, ou I’on retrouve 10 % de
lésions métastatiques malgré la prévalence élevée
deslésions de bas grade.

Dans les formes apparemment localisées, le traite-
ment de référence est la chirurgie. La radiosensibili-
té de ces tumeurs est inférieure a celle du carcinome
urothélial. La cystectomie totale avec lymphadénec-
tomie est recommandée. Dans les stades avancés
(T3-T4), I'urétrectomie est conseillée [7]. Un
randomisé concernant la radiothérapie post-opéra-
toire amontré une supériorité, pour le contréle local,
de I'association chirurgie-radiothérapie [95] sur la
chirurgie seule. Lasurviea5s et 10 ans est de I’ ordre
de 40% et 20 % [46,77,90,95]. Ce mauvais pronos-
tic s'explique par la découverte a un stade locale-
ment avancé : de 76 a 100 % des tumeurs sont
découvertes au stade infiltrant [9,46,77], avec 36 %



d atteintes urétrales [2]. La chimiosensibilité de ces
tumeurs est inférieure a celle des carcinomes urothé-
liaux ; les protocoles procedent de fagon empirique
I’ association platine 5 FU étant actuellement la plus
utilisée.

L es facteurs pronostiques sont identiques a ceux des
tumeurs a cellules transitionnelles, notamment le
stade (TNM). La mutation de la protéine p53 a été
mise en évidence dans pres de 80% des tumeurs épi-
dermoides : €elle concerne également |’ épithélium
péritumoral [20,36].

En dehors des formes « de novo », le traitement
préventif est basé sur la prophylaxie et le traitement
de la bilharziose, ains gu’une gestion efficace des
neuro-vessies [53] et la surveillance des malades a
risque.

1. 3 Adénocarcinomes :

Ces tumeurs représentent  moins de 2% des cancers
devessie.

Les adénocarcinomes de la vessie peuvent avoir 3
origines :

- Métaplasique, favorisée par un état d'infection
chronique

- Vestigiale, avec des considérations anatomiques et
thérapeutiques particulieres al’ ourague

- Métastatique ou par envahissement de contiguité.

Quelle que soit leur origine, on rencontre quatre
types histologiques différents : intestinal, le plus
fréquent, mucineux, a cellules isolées, a cellules
claires.

La forme a cellules claires est plus fréquente dans
I’ urétre que dans la vessie.

a) Adénocarcinome primitif

Les adénocarcinomes primitifs de vessie, ' est-&
dire primitiverment muqgueux, se développent a partir
d’ une métaplasie de type glandulaire de I’ urothélium
vésical, qui peut étre la conségquence d’ une infection
chronique. Les adénocarcinomes ont souvent été
décrits dans certains cas de bilharziose, d’extrophie
vésicale, de dérivation uro-digestive [19,22]. Des
zones de cystite glandulaire ou de métaplasie intesti-
nale sont observées en intra ou péri-tumoral.

Cette tumeur, dont la prédominance masculine est
moins importante, se développe souvent aux dépens
du déme et delaface antérieure. Il faut y penser certes
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devant une hématurie, mais auss en présence d'infec-
tions a répétition, de signes d'irritation vésicale et la
présence de mucus dans les urines. D’ un point de vue
endosoopique, il s agit d'une tumeur infiltrante peu
diff érente d’un carcinome urothélial, mais on notera
le caractére unifocal et la présence de mucus.

D’un point de vue histologique, affirmer le caracte-
re adénocarcinomateux est facilité par les colora
tions histochimiques (PAS, Bleu Alcian), car laplu-
part des cas sont mucisécrétants . Ces colorations
permettent d’éliminer les carcinomes urothéliaux
pseudoglandulaires et en particulier les formes
microkystiqgues et micropapillaires. En pratique,
lorsgue le diagnostic d' adénocarcinome est posé, le
problémeclinique est d’éliminer une tumeur secon-
daire, métastase ou envahissement secondaire dela
paroi vésicale par une tumeur de voisinage (colon,
prostate , endométre ou ovaire). Le diagnostic de
tumeur secondaire sera évogué devant une infiltra-
tion de dehors en dedans, I’ absence de CIS ou de
métaplasie de la mugueuse de voisinage. L'IHC
(PSA, ACE, CK7, CK20) est surtout utile que pour
éliminer une infiltration prostatique [86].

La linite plastique est un adénocarcinome de pré-
sentation clinique et morphologique particuliéere. 1l
S agit d’une infiltration diffuse de la paroi vésicale
par des cellules isolées (en bague a chaton) qui
contiennent des mucines [12,30].

L’ aspect endoscopique est celui d’une petite vessie
rétractée avec parfois une sensation de blindage pel-
vien liée aladiffusion de lamaladie (fig.4)

Le diagnogtic histologique est parfois difficile
devant laprésence de cellulesisolées qui infiltrent la
paroi sans ladétruire (fig.5a). L' IHC (anticytokérati-
ne, anti EMA) peut étre utile, en particulier quand
ces cellules sont peu sécrétantes (fig.5b). La
recherche d’ anomalies épithéliales de surface (méta-
plasie glandulaire, dysplasie) réclame une analyse
exhaustive qui doit permettre d' affirmer le caracte-
re primitif de cette tumeur.

Letraitement d’un adénocarcinome primitif est chi-
rurgical et n’a pas de spécificité par rapport au carci-
nome urothélial. Un traitement chirurgical, basé sur
la cystectomie radicale est requis, €t, en cas de doute
avec une forme d' origine ouraguienne, la résection
premiére de |’ ourague est recommandée

Les adénocarcinomes de vessie sont moins chimio-
sensibles que les carcinomes urothéliaux. La chi-



Figure4: UIV : linite vésicale et urétérale

miothérapie ne se congoit donc qu'en situation de
nécessité et il N’ existe pas de traitement de référen-
ce. En premiére ligne un protocole type MVAC est
en général propose. En cas d’ échec, on propose une
chimiothérapie qui S apparente a celle des tumeurs
du tube digestif (5FU-Acide Folinique-CPT11- oxa
liplatine). Le pronostic reste trés péjoratif.

b) Forme particuliére: adénocarcinome dérivé des
vestiges ouraquiens

L’ ouraque peut étre a I’ origine de la formation de
kystes, de fistule, et de tumeurs [12].

Cestumeurs touchent environ 2,3 hommes pour une
femme. L'&ge moyen de découverte est de 50 ans
[15-83].
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Figure 5a : Adénocarcinome a cellules isolées de type linite
plastique : les cellules adénocarcinomateuses infiltrent le
muscle( )

Figure 5b : adénocarcinome a cellules isolées de type linite
plastique : I’anticorps anticytokératine marque les cellules
tumorales

Le diagnogtic est souvent tardif & un stade évolue.
Une douleur hypogadtrique, des signes d'irritation
vésicde et la présence de mucus dans les urines sont
des symptomes classiques. Une méastase peut étre
révélatrice. Une masse abdominde est parfois pal pée.

La cystoscopie montre une tumeur pres de la bulle
d'air, hémorragique et ulcérée, entourée d'une
muqueuse vésicale normale. Les prélévements biop-
siques doivent concerner la masse et la muqueuse
adjacente. L'uro-scanner objective une tumeur
mediane qui présente un développement extraveésical
et fuse vers I’ ombilic sous les muscles grands droits
de I’abdomen. (Fig. 6) Le plus souvent, la tumeur
contient des plages hypodenses irréguliéres corres-
pondant au mucus. Des calcifications sont parfois



présentes. La tomodensitométrie permet également
d' éiminer une tumeur de voisinage envahissant la
vessie et de faire un bilan d' extension loco-régional.
L'IRM avec coupes sagittales permet d' étudier les
rapports de latumeur avec la paroi abdominale et est
utile pour la surveillance post-opératoire apres chi-
rurgie conservatrice (fig. 7).

D’un point de vue histologique, la biopsie révéle la
nature glandulaire de cette tumeur du déme. En pré-
sence d’ une petite tumeur, il est en général facile de
différencier une tumeur primitive, plus fréguente,
d’ une tumeur d’ origine ouraquienne qui a sans doute
été diagnostiquée en exces, dans le passé : pour évo-
quer une origine ouraquienne, il faut que cette
tumeur ait un épicentre dans la musculeuse, ou plus
en profondeur, et qu'il n’existe pas de cystite kys
tique ou glandulaire au niveau de la muqueuse péri-
tumorale [73]. Lorsqu’elle est évoluée, la tumeur
envahit la muqueuse vésicale et e diagnostic diffé
rentiel histologique peut étre difficile, avec une
forme primitive muqueuse ou secondaire par exten-
sion a partir d’un organe de voisinage: dans ces cas,
le contexte clinique et I'iconographie sont plus
importants que le profil immunohistochimique. Les
marqueurs sériques type ACE, CA 19-9, CA 125
peuvent cependant étre élevés et alors utiles pour la
surveillance post-opératoire [28,34]. L influence du
type histologique, le plus souvent mucineux, sur le
pronostic n’est pas déterminante contrairement au
stade

Une classification a été proposée par Sheldon
[79].

Stape 1 : pas d’invasion en dehors de la
muqueuse de I’ ouraque

STADE 2 : Invasion limitée al’ ouraque

StADE 3 : extension locale alavessie (stade 3A)
alaparoi abdominale (3B), au péritoi-
ne (3C), ad autres visceres (3D)

STADE 4 : métastases ganglionnaires ou adistance

Le traitement deré& érence est chirurgical et comprend
des regles carcinologiques gtrictes. Il consiste en une
exérese en bloc (fig. 8) del’ ombilic, des tissusaponé-
vrotiques, des fastias, du péritoine, des ganglions pel-
viens, du tissu cdlulo-graisseux de |'espace de
Retzius, associée a une exérese vésicale de continui-
té Cette exérése vésicale et fondion du volume
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tumoral: la cystedomie patielle est souvent réali-
sable, la cystectomie totde est réservée aux casol il
n'est pas possible d obtenir des marges négatives a
I'analyse extemporanée[10, 26, 41, 42, 45, 54,78].

Les résultats carcinologiques dépendent du stade et
de laqualité du geste chirurgica initia (cystectomie
partielle inadéquate).En cas de récidive, le pronostic
est extrémement défavorable quel que soit le traite-
ment de deuxiéme ligne envisagé. Les récidives sont
locales (vésicale, pariétale, pelvienne) et métasta-
tiques . Elles surviennent le plus souvent dans les 2
ans.

Ces |ésions sont trés peu chimiosensibles : les pro-
tocoles utilisés s apparentent a ceux des tumeurs du
tube digestif (5FU-Acide Folinique-CPT11- oxali-
platine).

1. 4 Carcinome a petites cellules :

Le carcinome a petites cellules (CPC) représente
moins de 0,5 % des tumeurs malignes de vessie. Ses
caractéres cliniques ne sont pas différents des
tumeurs de type urothélial transitionnel. Une diffé-
renciation neuro-endocrine est retrouvée dans laplu-
part des cas mais, en général, sans atteinte systé-
mique. Au moment du diagnostic, les |ésions sont
souvent volumineuses et invasives. Sur le plan cys
toscopique, les CPC sont polypoides ou nodulaires,
souvent ulcérés et ne peuvent pas étre distingués des
autres carcinomes urothéliaux de haut grade. Sur le
plan histologique, les tumeurs sont composées de
cellules peu cohésives pauvres en cytoplasme, la
nécrose est fréguente, les noyaux sont ovalaires a
chromatine granuleuse et ne sont pas nucléolés. Les
techniques immunohistochimiques confirment la
nature épithéliale de la tumeur (cytokératine, EMA)
et révélent le plus souvent la présence de neuropep-
tides en particulier la NSE , la synaptophysine, 1a
chromogranine A.... Dans prés de la moitié des cas,
un contingent tumoral urothélial est associé (fig.9);
sinon, le diagnostic différentiel se pose avec une
métastase d’ un cancer a petites cellules du poumon
en tout point identique sur le plan morphologique et
phénotypique. L identification d’ un CPC vésical doit
auss faire rechercher une localisation primitive ou
I’ extension d’ une éventuel le localisation prostatique.

Ces tumeurs sont agressives, avec une invasion vas
culaire et musculaire précoce, et sont souvent dia
gnostiquées a un stade métastatique. Cependant,
comme les tumeurs bronchiques, elles sont trés chi-



Figure 6 : TDM, tumeur de|’ouraque

Figure 7 : IRM, tumeur del’ouraque

Figure 8 : Abord chirurgical carcinologique de I’ ouraque Figure 9 : Carcinome urothélial composite : un contingent
urothélial de haut grade (a gauche) et un contingent de type
CPC (a droite)
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miosensibles ades protocoles a base de cysplatine et
d’ étoposide, avec un taux de réponse évalué a envi-
ron 80%. Des protocoles associant radiothérapie et
chimiothérapie ont été proposés dans I’ optique d’un
traitement conservateur. |Is ont parfois permis d’ ob-
tenir des rémissions complétes souvent prolongées
[5, 61].

Une forme particuliére est le carcinome neuro-endo-
crineagrandes cellules : d’ exceptionnels cas ont été
décrits, comparables morphol ogiquement a ceux du
poumon [37].

1. 5 Tumeurs carcinoides

Les tumeurs carcinoides décrites dans la vessie ne
montrent pas de caractére morphologique original
par rapport aux autres localisations .Moins de 10 cas
ont été décrits dans la littérature.

Il s'agit delésions qui infiltrent laparoi et qui posent
un probléme de diagnostic différentiel avec un carci-
nome urothélial de bas grade infiltrant. Les carac-
teres histochimiques des cellules (argyrophilie) et le
profil phénotypique (positivité des marqueurs neuro-
endocrines) doivent permettre un diagnostic positif.
Malgré un aspect morphologique rassurant (pas de
mitose, peu d atypie), |’ évolution, comme dans les
autres sites, n'est pas toujours favorable.

Letraitement est exclusivement chirurgical [40,81].
1. 6 Carcinome indifférencié:

Il s'agit d' une tumeur maligne épithéliale dont la dif-
férenciation est trop faible pour la rattacher al’une
des catégories déja envisageée.

2. LESTUMEURS NON EPITHELIALES DE VESSIE

Les tumeurs non épithéliales de vessie peuvent étre
classées en plusieurs groupes : les sarcomes, les
tumeurs du tissu hématopaietique, les phéochromo-
cytomes et enfin les tumeurs a cellules germinales.

2.1 Les sarcomes

Les sarcomes de vessie représentent moins de 1 %
des cancers de vessie. La présentation clinique est
surtout marquée par une hématurie. L’ aspect endo-
scopique fait évoquer un syndrome de masse, poly-
poide et infiltrant. Le traitement et |’ évolution sont
trés différents selon I &ge : les rhabdomyosarcomes
sont prédominants chez |’ enfant alors que les leio-
myosarcomes sont les plus répandus chez I’ adulte.
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a) Lesrhabdomyosarcomes

L e rhabdomyosarcome est une tumeur maligne avec
différenciation musculaire striée. Chez I’enfant de
moins de 15 ans, il représente 4 a 8 % des tumeurs
malignes, toutes localisations confondues, et plus de
75% des sarcomes vésicaux [50]. Il survient plus
souvent chez le garcon et avant I’ &ge de 5 ans [49].
Il est extrémement rare chez |’adulte ou il corres-
pond auss a une tumeur de type embryonnaire.
Cliniguement, il existe dans la plupart des cas une
hématurie et une obstruction du col vésical liée aune
volumineuse masse infiltrant le pelvis et engainant
parfoisles uretéres. A lacystoscopie, lalésion carac-
téristique est une masse polypoide remplissant la
lumiére vésicale qui peut étre unique ou multiple. Un
aspect en grappe de raisin est possible (sarcome
botryoide). Le trigone est la localisation la plus fré-
guente. D’un point de vue histologique, le rhabdo-
myosarcome vésical est presque toujours de type
embryonnaire et dans la plupart des cas de type
embryonnaire botryoide. |l est constitué de cellules
muscul aires striées dont le degré de maturation varie
(fig.10). Le phénotype de la lésion (desminet, myo-
globine+, KL1-, marqueurs lymphoides négatifs)
permet d éiminer les principaux autres diagnostics
(autres sarcomes, pseudo-tumeurs inflammatoires).
[l faut absolument éiminer une forme plusrare (5%)
mais tres agressive, le rhabdomyosarcome de type
alvéolaire qui nécessite un protocole thérapeutique
spécifique. Cette derniére |ésion présente 2 foissur 3
une tranglocation spécifique décelable par des tech-
niques de biologie moléculaire.

Figure 10 : Rhabdomyosarcome de type embryonnaire : diffé -
renciation musculaire présente dans de rares cellules (- )



Méme s l'infiltration locorégionale est plus fré
guente que les métastases, ce type de tumeur était
considéré de sombre pronostic. Récemment, la com-
binaison d’ une chirurgie moins mutilante (exérése la
plus compléte) et de la chimiothérapie a transformé
le pronostic avec des taux de survie dépassant les
90% dans les stades localisés. La radiothérapie est
parfois indiguée en deuxieme ligne thérapeutique
[49]. Cesjeunes patients seront confiés a des équipes
pédiatriques spécialisées dont la préoccupation est
d'éviter les sequelles graves along terme: dans cette
optique, la stratégie actuelle est de privilégier une
prise en charge conservatrice.

b) Les leiomyosarcomes

Le leiomyosarcome est une tumeur maligne
conjonctive avec différenciation musculaire lisse et
est le sarcome de vessie le plus fréquent chez I adul-
te, avec un maximum de fréquence entre 40 et 60
ans. Plusieurs cas de leiomyosarcomes se sont déve-
loppés aprés un traitement par cyclophosphamide
[87]. La présentation cliniquela plus souvent rencon-
trée est une hématurie (souvent massive) & des symp-
tbmes obstrudifs. En cystoscopie la tumeur apparait
comme un nodule sous mugueux ou comme une
masse ulcérée. Le diagnodtic est basé sur la constata-
tion histologique d’une prolifération de cdlules fusi-
formes avec atypies, mitoses et zones de nécrose
(fig.11) ; sur le plan immunohistochimique, négativi-
té des marqueurs épithéliaux et podtivité des anti-
corps antimuscle lisse (desmine, anti-ectine muscle
pécifique, anti-actine musde lise) Le diagnogtic dif-
férentid peut se discuter avec des lésons malignes
mais auss bénignes : ladifférence est assez facile a

Figure 11: Leiomyosarcome :prolifération fusiforme avec aty -
pies, mitoses et nécrose
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éablir avec le cardnome sarcomatoide ou les ma-
queurs épithdiaux sont positifs. Par contre certaines
I&sions bénignes sont parfaois difficiles adiginguer: le
ldomyome a une densité cdlulare moindre, pas
d atypie ni denécrose; les pseudo-tumeurs inflamma-
toires, parfois secondaires a une chirurgie antérieure,
peuwvent étreinfiltranteset richesen mitosesmais sans
nécarase ni mitose anormde.

Il existe une forme exceptionnelle de leiomyosarco-
me dit «myxoide» constitué de cellules musculaires
peu atypiques dans un stroma myxoide qui peut étre
trés difficile a différencier d’une pseudo-tumeur
inflammatoire.

Letraitement des |leiomyosarcomes de vessie repose
essentiellement sur une exérése chirurgicale : celle-
Ci peut étre partielle, fonction de I’ étendue et de la
localisation de la Iésion (1,83). En cas de Iésion de
petite taille, une résection trans-urétrale peut étre
envisagée, suivie d'une chimiothérapie adjuvante
puis d'une réévaluation : en cas d échec, une cys
tectomietotale est requise. En général, il s agit d’une
tumeur agressive et la cystectomie totale peut étre
nécessaire d’ embl ée, certains proposant une chimio-
thérapie adjuvante ; d’autres n’envisagent la chi-
miothérapie que dans les formes métastatiques [51].

¢) Les autres sarcomes
L es autres sarcomes sont encore plus exceptionnels:

ostéocarcomes [52,93], chondrosarcomes, histiocy-
tomes fibreux malins [25], fibrosarcomes, angiosar-
comes [21] hemangiopericytomes, liposarcomes
[28].

Etant donné larareté de cestumeurs, il n’ est pas pos-
sible d'avoir des idées précises sur les résultats de
traitements qui reposent en général sur I’ exérese et la
chimiothérapie de nécessité [58].

2. 2 Lestumeurs du tissu hématopoiétique
a) Les lymphomes

L atteinte de la vessie par un lymphome malin est le
plus souvent secondaire a un lymphome systémique.
Sur une série autopsique de patients décédés de lym-
phomes non-hodgkiniens, une atteinte vésicale était
notée dans prés de 15% des cas [82]. La plupart des
patients sont asymptomatiques au plan urinaire.

Plus rare est le développement d’un lymphome pri-
mitif de lavessie : une centaine de cas seulement a
été décrite. C'est une tumeur qui prédomine chez la



femme a partir de la cinquiéme décennie. Sur le plan
clinique, les symptdmes sont aspécifiques, dysurie
ou hématurie étant les plus fréquents. Au moins
20% des patientes ont une cystite chronigue ce qui
suggere, au plan pathogénique, une réponse immuni-
taire anormale [55]. La cystoscopie montre une
lésion d'alure intramurale qui n’ulcére pas |’ uro-
thélium [75].

Il sagit essentiellement de lymphomes de type B
dont I’ aspect n’ est pas différent des autres sites. Les
lymphomes primitifs bien différenciés de type
MALT (mucosa-associated lymphoid tissue) sont les
formes les plus fréquentes. Ils sont de pronostic
favorable car le plus souvent localisés et radio-sen-
sibles. Leur traitement fait donc appel & une résec-
tion chirurgicale, éventuellement limitée, et/ou aune
radiothérapie ainsi qu’ une chimiothérapie. [68]. Une
chirurgie non conservatrice devrait pouvoir étre évi-
tée pour les lymphomes de bas grade.

Dans les lymphomes primitifs diffus, souvent diffi-
cilesadifférencier d’ une forme secondaire, letypele
plus fréguemment rencontré est le lymphome B dif-
fus a grandes cellules. Le pronostic est moins favo-
rable. Le traitement associe radiothérapie et/ou une
résection chirurgicale de nécessité a une chimiothé-
rapie type «CHOP» (cyclophosphamide, doxorubici-
ne, vincristine, prednisone) [55,75].

D’exceptionnels lymphomes de type T ont été
décrits [65].

b) Lesleucémies

L infiltration de lavessie par une leucémie est clini-
quement rare [27]. Chez les patients décédés de leu-
cémies chroniques, une atteinte vésicale est notée
dans 15 & 20% des cas. Dans le cas d’une leucémie
agué, la fréguence de I’ attante est supé&ieure éva-
luée a30% des cas [13]. Le plus souvent, ces atteintes
N’ entrainent pas de symptémes. A la cystoscopie, ces
| &sions sont décrites comme des nodules mugqueux ou
un épaississement hémorragique de la muqueuse.

¢) Lesplasmocytomes

La vessie peut étre colonisée par des cellules plas
matiques néoplasiques au cours d’ un myélome mul-
tiple disséminé ou d'un plasmocytome solitaire [43,
89]. Le peu de cas publié ne montre pas de sexe
ratio, ni un &ge de prédilection pour ces atteintes
vésicales. La plupart des patients présentent une
hématurie. Le traitement des plasmocytomes soli-
taires repose sur la radiothérapie.
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2. 3 Tumeurs diverses
a) Lesphéochromocytomes

Le phéochromocytome est un paragangliome chro-
maffine vésical. Cette tumeur représente moins de
0,1% de toutes les tumeurs vésicales et moins de 1%
des localisations de phéochromocytomes [15,29].
L’ hématurie est le symptéme le plus souvent signa-
I&, mais plus de 50 % des patients ont des symp-
témes qui peuvent étre reliés a la décharge de caté-
cholamines lors du remplissage de la vessie et lors
des mictions : céphalées, anxi€té, troubles de la
vison, sueurs et éventuellement syncope.
L hypertension artérielle est présente dans prés de
75% des cas. Les dérivés des catécholamines sont
élevés dans le sérum et/ou dans les urines chez la
majorité des patients. L’ association de phéochromo-
cytomes de vessie avec des neurofibromatoses, des
carcinomes a cellules claires du rein et des cancers
devessieacellulestransitionnelles a été décrite [ 11].
En cystoscopie, la |ésion se présente comme un ou
des nodules sous-muqgueux recouverts d’'un épithé-
lium non tumoral.

Au plan histologique, la tumeur vésicale est compa
rable a son homologue surrénalien : les colorations
histochimiques (Grimélius, Fontana-Masson) mon-
trent I’argyrophilie et I'argentaffinité des granula
tions cytoplasmiques caractéristiques de ce type de
Iésion. Le phénotype de ces tumeurs est particulier:
ce n'est pas une tumeur épithéliale et I’ on peut noter
la présence de certains neuropeptides : NSE, synap-
tophysine, chromogranine, protéine S-100... ces
tumeurs peuvent également contenir del” ACTH, de
lacalcitonine, delagastrine, du glucagon, de laséro-
tonine, de la stomatostatine et du VIP[66]. Il n’exis
te pas de signe morphologique de malignité. C'est le
profil évolutif qui le plus souvent permet d' évoquer
une léson maligne. 10% de ces lésons sont
malignes et peuvent générer des métastases gan-
glionnaires régionales ou a distance. Un scanner et
une scintigraphie au MIBG sont indiqués a la
recherche d° adénopathies et d’autres localisations.
La résection trans-urétrale est contre-indiquée car
elle peut ére al’ origine d’ une crise hypertensive. La
cystectomie partielle avec excision compléte de la
tumeur est |e traitement de référence. Un curage gan-
glionnaire doit étre réalisé en cas de suspicion de
métastases. Aprés I'intervention, un suivi a long
terme est indispensable a la recherche de locaisa
tions secondaires, souvent évoquées a la suite de
symptbmes systémiques, en particulier une HTA.



L existence ou I’ apparition de métastases peut étre la
seule fagon d'identifier le caractére malin du phéo-
chromocytome vésical.

b) Mélanome

Les mélanomes sont de découverte beaucoup plus
exceptionnelle dans la vessie que dans I’ uretre (cf
tumeursde |’ urétre). Au plan clinique, pas de spéci-
ficité, les signes urinaires sont de type irritatif pou-
vant précéder ou accompagner une hématurie.
L'examen physique peut mettre en évidence des
localisations métastatiques, en particulier en sous-
cutané. En cystoscopie, un mélanome apparait sous
la forme d'une tumeur bourgeonnante, pigmentée,
brunétre, parfois ulcérée. La résection trans —urétra-
le permet le diagnostic. Les caractéres morpholo-
giques et immunohistochimiques sont comparables
aux mélanomes d' autres sites. En I’ absence d’ anté
cédent néoplasique, I existence de mélanocytes aty-
piques dans |’ épithélium vésical est en faveur d' une
origine primitive. Unefois |’ histologie connue, et en
I” absence de métastase, une exérése plus éendue ne
serait justifiée que par la situation ou la taille de la
Iésion. Les méanomes de la paroi vésicale sont en
général de découverte tardive: compte tenu de leur
potentiel métastatique, le pronostic est donc tres
péjoratif, malgré une prise en charge oncologique
associant cytostatiques et interféron [84].

¢) Tumeurs a cellules germinales

Ces tumeurs sont trés exceptionnelles, et leur dia
gnostic doit étre retenu aprés avoir éliminé une
métastase vésicale de tumeur testiculaire. Des cho-
riocarcinomes purs ont été décrits [63] essentielle-
ment chez I’homme. Des tumeurstype“ yolk sac ”
sont signalées [85].

d) Tumeurs exceptionnelles

* PNET (Tumeur neuroendocrine primitive) [4]

» Tumeurs a cellules granuleuses malignes [57]

3. TUMEURS SECONDAIRES

Dans la vessie, les tumeurs secondaires sont en
majorité liées a une extension par contiguité d une
tumeur de voisinage. Chez I"homme, il s agit surtout
d’ adénocarcinome prostatique qui infiltrele col et le
trigone ou il peut simuler une infiltration par une
tumeur vésicale. Toutefois, |I'immuno-histochimie
rétablit le diagnostic (CK7-, CK20-, ACE-, PSA+,
PSAP+, LEU7+/-). Le carcinome du col utérin et
I” adénocarcinome rectosigmoidien intéressent, plus
rarement, la base de la vessie. Le diagnostic repose

28

sur la clinique et la morphologie (type de cancer,
infiltration de la paroi de dehors en dedans, absence
de CIS associé). Beaucoup plus rares sont les infil-
trations de la vessie par un adénocarcinome de |’ en-
domeétre ou de I’ ovaire.

Les métastases n'ont pas de site préférentiel. Par
ordre de fréquence décroi ssante: estomac, peau, pou-
mon, sein, hémopathies malignes, mélanome malin,
rein, ...[80]

4, TUMEURS BENIGNES DE LA VESSIE

Nous n’envisageons ici que les tumeurs qui posent
un probléme de diagnostic différentiel avec certaines
tumeurs malignes

4. 1 La métaplasie néphrogénique

La métaplasie néphrogénique (improprement appe-
lée adénome néphrogénique) est une lésion non
tumorale métaplasique de I’ urothélium. Les cellules
urothéliales de surface deviennent cubiques et I’ épi-
thélium unistratifié. Cette métaplasie précede |’ ap-
parition ,dans le chorion, de tubes qui ressemblent a
des tubes rénaux. Ces tubes sont centrés par une
secrétion (PASH, Bleu Alciant) et limités par une
membrane basale. |l peut exister également une pro-
lifération d'alure papillaire ou polypoide dans la
lumiére de la vessie, limitée par ces petites cellules
cubiques.

Le tableau clinique n’est pas spécifique (hématurie,
dysurie, douleurs) maisil existe le plus souvent dans
les antécédents du malade une cause d'irritation
locale: chirurgie, en particulier chirurgie de greffe,
traumatisme, infection, traitement par BCG. La
Iésion est deux fois plus fréquente chez I'homme.

Dans sa localisation vésicale cette Iésion pose un
probléme de diagnostic différentiel avec |’ extension
d'un adénocarcinome prostatique ou avec |’ émer-
gence d'un adénocarcinome en particulier a cellules
claires. Dans sa localisation urétrale la métaplasie
néphrogénique peut poser un probleme difficile de
diagnostic différentidl avec un adénocarcinome a
cellules claires, en particulier dans les diverticules
urétraux ou la fréguence des adénocarcinomes a cel-
lules claires est égale a celles des Iésions de méta
plasie néphrogénique. Le diagnostic de bénignité va
reposer sur |'absence de nucléole, la sécrétion et la
présence d’ une membrane basale, |’ absence de posi-
tivité de I’ anti-PSA [94]

L’ évolution de cette |ésion est bénigne, aucun cas de
transformation maligne n’ ayant été rapporté.



4. 2 Proliférations myofibroblastiques
a) Pseudo tumeur inflammatoire

Cette pseudo tumeur inflammatoire est encore appe-
lée tumeur fusiforme pseudosarcomateuse, ou
tumeur fibromyxoide

C’est une prolifération nodulaire myofibroblastique
chez des patients qui n’ont pas d’ antécédent de chi-
rurgie antérieure.

Ces lésions sont le plus souvent observées chez la
femme et le signe le plus fréquent est |I' hématurie,
plus rarement des cystites récidivantes. En cysto-
scopie, lalésion est souvent volumineuse (2 a8 cm),
bourgeonneante , mal limitée, infiltrante, polypoide,
parfois myxoide.

Sur le plan histologique, 11 s agit d’ une prolifération
constituée de trousseaux de cellules fusiformes avec
de nombreux vaisseaux aux parois minces associés a
un infiltrat inflammatoire 1&che mais souvent diffus.
Il peut exister au sein du contingent fusiforme des
mitoses qui ne sont jamais atypiques. |l existe sou-
vent des zones myxoides. Le muscle peut ére infil-
tré maisil n’existe en régle générale pas de nécrose.

L’ examen immunohistochimique et les études ultra-
structurales confirment |’ existence d'une différen-
ciation myofibroblastique (positivité habituelle des
anticorps anti-actine muscle spécifique et anti-
vimentine). Une positivité des anticytokeratine a été
exceptionnellement décrite [48]. Le principal dia
gnostic différentiel de ces lésions est le carcinome
pseudo-sarcomateux (carcinome in situ associ€, aty-
pies, mitoses anormales, positivité de |’ anticytokéra
tine, négativité des anti-muscles lisses). Le deuxie-
me diagnostic différentiel est souvent tres difficile
avec un léomyosarcome dans sa forme myxoide :
densité cellulaire plus réguliére, stroma moins
inflammatoire. 1l faut savoir qu'il n’'est pas toujours
possible de trancher entre ces deux entités.

b) Nodule a cellules fusiformes post-opératoire

L’ aspect morphologique est trés comparable au cas
précédent, la prolifération fusocellulaire est plus
dense moins myxoide. Le phénotype est aussi de
type mydfibroblastique (vimentine +, marqueurs
musculaires lisses + marqueurs épithéliaux habituel-
lement -) mais un antécédent de chirurgie est dans ce
cas constamment retrouvé ce qui rend plus facile le
diagnostic différentiel avec les autres lésions fusi-
formes malignes.
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Quel que soit leur type (post opératoire ou sponta:
né),ces lésions sont d’ évolution toujours favorable
apres exérése, méme incompléte ; des régressions
spontanées ont aussi été décrites [47,48].

[I. TUMEURS MALIGNES DE
L'URETRE

1 TUMEURS EPITHELIALES

La classification des tumeurs épithéliales de I’ urétre
est trés proche de celles des cancers de vessie. Par
comparaison avec la vessie, on note la moindre fré-
guence de ces tumeurs, une nette prédominance
féminine (1:4) et un pourcentage important de carci-
nome épidermoide.

Le carcinome primitif de |’ urétre représente bien

moins de 1% de toutes les tumeurs urothéliales.
L’ &ge de survenue est en moyenne de 60 ans et des
anomalies irritatives de I' urétre pourraient étre des
facteurs prédisposant. Les symptomes les plus fré
guents sont dysurie, douleurs mictionnelles et écou-
lement hémorragique ou purulent.
D’un point de vue histologique, il s agit : de carci-
nome épidermoide, de carcinome a cellules transi-
tionnelles, ou d’ adénocarcinome. Les Iésions proxi-
males de I’ urétre sont plutét des carcinomes a cel-
lules transitionnelles ou des adénocarcinomes. D’ un
point de vue pronostique, les formes proximal es sont
péjoratives éant vraisemblablement moins facile-
ment accessibles au diagnostic et au traitement que
les formes distales.

Ta Carcinome papillaire non invasif, polypoide
OU Verruqueux

Tis Carcinomein situ
T1 Invasion sous muqueuse

T2 Invasion du corps spongieux ou de la prosta-
te ou du muscle péri-urétral

T3 Invasion du corps caverneux, de la capsule
prostatique, ou du vagin ou du col vésical

T4 Invasion des autres organes de voisinage

Classification TNM 1997 des tumeurs
del’urétre.

1. 1 Le carcinome épidermoide

Le carcinome épidermoide est la lésion la plus cou-
ramment rencontrée dans les deux sexes. Dysurie,



pollakiurie et urétrorragie conduisent souvent a la
constatation d’ une masse ou une induration urétrale.
L’ examen des ganglions inguinaux, qui drainent la
portion distale de I’ urétre, révéle une adénomégalie
dans 1/3 des cas, rarement expliquée par une surin-
fection tumorale, mais justifiant cependant un traite-
ment antibiotique avant réévaluation. Un scanner
pelvien explorera un éventuel envahissement des
ganglions iliaques, relais du drainage de la portion
proximale de |’ urétre. La stratégie thérapeutique sera
envisagée aprés un examen pelvien complet, avec
uretrocystoscopie et des biopsies, sous anesthésie

Chez la femme, les 2/3 des tumeurs de |’ urétre sont
des carcinomes épidermoides. Pour les |ésions dis-
tales, souvent de bas grades, une exérése limitée,
avec analyse des marges, doit étre envisagée. Le
risque d'incontinence est faible. Pour les Iésions
proximales, plus agressives, une exérese édargie a
visée curative devrainclure au minimum |’ urétre en
totalité, lavessie et la paroi vaginale antérieure ainsi
gu'un curage ganglionnaire pelvien bilatéral. Un
curage inguinal ne sera envisagé qu’en cas d’ adé
nomégalie palpable. Lerisque derécidive locale est
élevé pour les tumeurs invasives.

Laradiothérapie exclusive est parfois proposée pour
des petites |ésions distales (curiethérapie interstitiel-
le). Pour les lésions évoluées, une radiothérapie
combinée a été proposée, isolée ou adjuvante a la
chirurgie : les réaultats carcinologiques sont
meilleurs en association chirurgie- radiothérapie
(54% de survie &5 ans) mais le risque de complica
tions locales est élevé [31,32,33].

Chez I’"homme, le cancer primitif de I'urétre est
exceptionnel. Plus de 80% surviennent au niveau de
I” urétre membraneux ou pénien et au moins 1/4 des
cas sont précédés d’une histoire de rétrécissement,
pouvant étre secondaire a une maladie sexuellement
transmissible. Plus de 80% sont des carcinomes épi-
dermoides. L'invasion des sructures adjacentes
concerne les corps érectiles, mais aussi les organes
pelviens. Des adénomégalies sont palpables dans
environ 20% des cas. Aprés évaluation clinique,
endoscopique, une biopsie est effectuée puis un bilan
d’extension.

Letraitement de référence est |’ exérése chirurgicale.
Le traitement conservateur, endoscopique ou a ciel
ouvert est réservé aux lésions superficielles. Pour
une lésion infiltrant le corps caverneux de la moitié
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distale de la verge, une amputation partielle avec
une marge d'environ 2 cm, peut étre proposee. En
cas de lésion proximale et infiltrante, une pénecto-
mie doit étre envisagée. Pour les tumeurs de |’ uretre
bulbo-membraneux, une cystoprostatectomie radi-
cale est indiquée S associant a une uretrectomie tota:
le avecpénectomie menée par voie périnéale pour
optimiser I’ exérese en bloc des corps érectiles et du
diaphragme uro-génital jusqu’'ala paroi [32].

En cas de maladie localement extensive un traite-
ment radio-chimiothérapique adjuvant alachirurgie
radicale est actuellement proposé.

Car cinome urothélial del’urétre
prostatique: classification TNM 1997

Tis pu In situ uretre prostatique
Tispd In situ canaux prostatiques

T1 Sous mugueux

T2 Stroma prostatique, corps spongieux,
muscle péri-urétral

T3 Corps caverneux, capsule prostatique, col
vésical (extension extraprostatique)

T4 Autres organes de voisinage

1. 2 Carcinome urothélial

Le carcinome urothélial isolé de I’ urétre est excep-
tionnel. Chez I’'homme, il ne représente qu’ environ
15 % des cas de cancer de I'urétre. |l se développe
surtout dans sa portion proximale. Il n'a pas de par-
ticularité morphologique.

Dans sa portion prostatique, il doit étre différencié
d’un adénocarcinome des canaux prostatiques : en
dehors des aspects nucléaires caractéristiques, I'im-
muno-histochimie doit permettre d éablir le dia
gnostic (PSA).1l sera plus difficile de le différencier
d'un carcinome urothélial primitivement prosta-
tique.

Le traitement repose sur |'exérése : une lésion
superficielle peut bénéficier, a ce niveau, dune
résection trans-urétrale éventuellement suivied'ins
tillations de BCG et avec des contrles endosco-
piques et biopsiques rigoureux. En cas d' atteinte du
parenchyme prostatique ou du col vésical, une chi-
rurgie radicale doit étre envisagée comportant une
cystoprostatectomie avec urétrectomie totale.



Le carcinome in situ  est exceptionnellement primi-
tif au niveau de I’ urétre. Lorsqu’il s'agit d’un urétre
laissé en place aprés cystoprostatectomie, la sur-
veillance cystoscopique et cytologique doit étre sys
tématique. Une cytologie positive doit, aprés vérifi-
cation, conduire a une exérése de I’ uretre. I ne faut
pas attendre que lalésion soit visible ou positive ala
biopsie car I'infiltration est de trés mauvais pronos
tic.

1. 3 L’adénocarcinome a cellules claires

Il s'agit des mémes |ésions décrites au niveau de la
vessie, mais qui, chez la femme, sont environ cing
fois plus fréguentes dans I'urétre. Ces lésions se
développent souvent a partir de diverticules et pro-
viennent vrai semblablement de canaux péri-urétraux
(possibilité d’ une immuno-histochimie positive aux
anticorps anti PSA).

D’un point de vue histologique, I’ aspect est assez
caracté&igique, avec une architecture tubuleuse,
papillaire, microkystique ou massive (fig.12). Les
cellules claires sont souvent associées a des cellules
basophiles « en clou detapissier »; elles sont riches
en glycogene et parfois discretement mucisecré-
tantes.

Le carcinome a cellules claires doit étre différencié
d’ autres types d' adénocarcinome en particulier pros-
tatique (ce d’autant qu’il peut aussi exprimer PSA et
PSAP), d une métastase, et d’' une lésion bénigne: la
métaplasie néphrogénique; chez la femme, dans les
diverticules urétraux, la fréquence des adénocarci-
nomes acellules claires est égale a celles des lésions
de métaplasie néphrogénique. Le diagnostic de béni-

Figure 12 : Adénocarcinome a cellulesclairesde|’urétre
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gnité vareposer sur |’ absence de nucléole, la présen-
ce d’une membrane basale, I'absence de positivité
deI’anti-PSA.

L' agressivité du carcinome a cellules claires est
essentiellement locale : malgré une exérése appa-
remment compléte, une récidive tardive peut appa
raitre ; les métastases a distance sont plus rares.

2. MELANOME

L' urétre est le site le plus fréguent des mélanomes
primitifs de I’ appareil uro-génital, et ils sont deux
fois plus fréquents chez les femmes. L &ge moyen de
survenue se situe entre 50 et 70 ans, les|ésions appa-
raissent en général au niveau de |'uretre distal et
peuvent étre responsables de dysurie et d’ hématurie.
Il faut éliminer une localisation secondaire d’'un
mélanome du gland ou des |évres. L’ analyse histolo-
gique est identique a celle des autres localisations.
Malgré un aspect apparemment localisé au moment
del’ exérése le pronostic along terme est trés sombre
[69,70].

3. AUTRES TUMEURS DE L' URETRE

Outre les tumeurs secondaires, des cas exceptionnels
ont été rapportés : carcinoide, rhabdomyosarcome,
lymphome, plasmocytome[39,60]. En général I’ ana
lyse histologique de ces |ésions est assez caractéris
tigue de chaque type de tumeur et ne différe pas des
tumeurs de méme nature retrouvées dans d'autres
Sites.
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