Chapitre VI

Anatomie Pathologique

PLAN A. LA CLASSIFICATION

. . , HISTOLOGIQUE ACTUELLE
I. Les cacinomes a cellules rénales de

I'adulte.

. Les carcinomes a cellules rénales
Il. Les autres tumeurs du ein.
. Carcinome a cellules claies
. Tumeur tubulo-papillair e
. Carcinome a cellules chomophobes
. Oncocytome
. Carcinome de Bellini

. Carcinome sacomatoide

Les cancers du rein sont des proliférations tumorale
malignes du parenchyme rénal dont la forme la plu
fréquente est le carcinome a cellules rénales qui-repr
sente 85% des cas.

o s WN

Le carcinome a cellules rénales est le plus souvent sg
radique. Il existe aussi des formes familiales. La classification des carcinomes a cellules rénales de

Le carcinome a cellules rénales est un adénocarcinon!'@dulte repose classiquement sur des caractéristiques
Il peut naitre des cellules épithéliales du tube contou cYtologiques (cellules claires, granuleuses, fusiformes,
né ou du tube collectewdonnant des expressions-his oncocytalrgs) et architecturales (acineuse, papillaire,
tologiques diférentes (Figure 1). sarcomatoide).

» Une nouvelle approche histopathologique des €arci
nomes a cellules rénales a été proposée en 1986
(THOENE9[74]. Elle est basée sur la définition de 6
types histologiques, définis par des origines cellulaires

L . \ lul snal différentes et spécifiques : les carcinomes a cellules
- LEeS caIrcinomes a Cellules renales  cjajres et les tumeurs tubulo-papillaires (cellules du

de I'adulte tube contourné), les carcinomes a cellules chromo
phobes et les oncocytomes (cellules intercalaires du
tube collecteur cortical), les carcinomes belliniens
L anatomie pathol ogique des cancars du rein aréguliere- (cellules du tube collecteur extra-pyramidal) et les car
ment évolué depuisledébut du XI Xéme siécle. Cette évo- cinomes sarcomatoides (cellules du tube contourné ou
lution a é&é émaillée de difficultés diagnostiqueset temi-  du tube collecteur) (Figure 1).

nologiques comme en atteste la mulitude desynonymes . | 5 connaissance des mécanismes cytogénétiques et

Nous envisageons les carcinomes a cellules rénales
'adulte et les autres tumeurs du rein.

dtribués aux carcinomesa celules rénales [21, 60]. moléculaires Kovacs 1993) a induit une caractérisa
tion plus fine des tumeurs [43]. Chacun des 6 types
A. LA CLASSIFICATION HISTOLOGIQUE ACTUELLE . histologiques de carcinome a cellules rénales posséede

des caractéristiques génétiques propres. Le carcinome
a cellules claires présente fréquemment une délétion
C. LES DIFFICUL TES DIAGNOSTIQUES . du bras court du chromosome 3. La trisomie 7 et 17

caractérisent les tumeurs tubulo-papillaires.

B. LES IMPRECISIONS DE LA TERMINOLOGIE .

D. LESPRELEVEMENTS HISTOLOGIQUES
Cette corrélation entre phénotype et génotype tumo
raux a été confirmée paveiss etSTORKEL en 1995
(Tableau 1) [73,79].
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Tableau 1. Les caractéristiques des 6 cancers a cellules rénales.

Fréquence Sex ratio Origine Précurseur Bilatéralité Anomalie
chromosonique

Carcinome Tube contourné non -3p
a 75% 2H/1F non (forme
cellules claires proximal sporadique) VHL
Tumeur Tube contourné oui +7, +17, -Y
10% 8H/1F adénome oui
tubulo-papillaire distal papillaire +16, +12, +20
Carcinome Tube -1,-2,-13
a cellules 5% F>H collecteur - non
chromophobes (corticale) -3
-1, -14, -19
Tube
Oncocytome 5% F>H collecteur - oui Anomalies
(corticale) ADN

mitochondrial

Carcinome Tube
1% H>F collecteur - - -1, -6, -14
de Bellini (extra-
pyramidal)
Carcinome Tube contourné
1% - ou - - -8, -9, -14
sarcomatoide Tube collecteur

Nous présentons successivement les aspects macrosiis de petits nodules satellites en contiguité ou a dis
piques (Figure 2), histologiques (Figure 3) et cytogéné&ance de la tumeur principale.
tiques (Bbleau 1) de ces 6 tumeurs [31, 34, 44, 62]. . .

La surface de la tumeur est lisse, brillante, souvent par

1. Les cacinomes a cellules clags courue par un fin lacis veineux. A la coupe, la couleur
. , R jaune-chdmois est caractéristique. Selon le degré de
Cette tumeur représente 75% des carcinomes a cellulés q 9

? : rémaniement, d’autres aspects peuvent étre observés et
rénales. Le sex ratio est de 2 hommes pour 1 femme

avec un pic dincidence a la sixieme décade. Elle saotamment une coloration rougeatre ou grisatre, eonse
y . ; . “Cutive a des phénoménes hémorragiques, nécrotiques

développe a partir des cellules tlube contourné ' DA

proximal ou fibreux. On peut observer des calcifications- cen

trales ou périphériques.
On ne connait pas actuellement de précurseur a celtit

ﬁfin, la tumeur peut étre de nature kystique avec un
tumeur

contenu clair ou hémorragique.

a) Macroscopie Selon sa taille et son siege, la tumeur peut atteindre la

Il s’agit le plus souvent de tumeur de taille volumineu capsule rénale voire envahir la graisse périrénale. La
se (8 cm en moyenne). tumeur peut s’étendre dans la veine rénale, plus rare

Le siege de cette tumeur est réparti uniformément au sein ment dans la veine cave inférieure.
du parenchyme rénal sanslocalisation préférentidle b) Histologie

La tumeur est typiquement sphérique et comporte pall s’agit d'un adénocarcinome constitué d’une prelifé
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Figure 2. Aspects macroscopiques des carcinomes a cellules rénales.

a) Carcinome a cellules claires

b) Tumeur tubulo-papillaire

¢) Carcinome a cellules chromophobes

d) Oncocytome

e) Carcinome des tubes collecteurs f) Carcinome sarcomatoide
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Figure 3. Aspects microscopiques des carcinomes a cellules rénales.

a) Carcinome a cellules claires b) Tumeur tubulo-papillaire

e) Carcinome des tubes collecteurs f) Carcinome sarcomatoide
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Tableau 2. Grade de Fuhrman. Le grade nucléaire de Fuhrman, proposé en 1982, est
actuellement le critére pronostique retenu [35].

Talille Contours Nucléoles Cellules ramit A . : :
dunoyau | du noyau S —— Il s’agit d un.grade purement nuclgalre, qui est glmplg
et reproductible [20] . Son apprentissage est facile et il
rond absents ou tient compte de I'hétérogénéité des tumeurs. Le grade
Grade | | petite taille | réguliers |imperceptibleg 0 nucléaire le plus élevé est le seul pris en compte.
(10 um) ) )
Ce grade tient compte uniquement de I'aspect des
plus volumineuy discretes |  visibles a noyaux, sans intégrer I'architecture tumorale, le type
eeelll| - @onm) | EGUETES) - ey Y cellulaire ou le contenu cytoplasmique (Figure 4).
Les quatre grades de gravité croissante sont décrits
Grade Ill| volumineux | nettement visibles a 0 dans le #@bleau 2.
(20 um) irréguliers Gr x 100

Il permet principalement de reconnaitre parmi les
cellules patients dont la tumeur est localisée, ceux dont ¥évo

Grade IV idem idem idem monstrueuses uti N t . dét - ti
grade Ill grade Ill grade Ill multilobées ution a moyen terme risque detre pejorative.

Certaines séries ont montré que le grade nucléaire était
corrélé statistiquement avec la survie, sans cependant
de différence significative entre les grades | et Il [52].
On peut ainsi définir les carcinomes a cellules rénales
La cellule claire qui constitue la prolifération est dede bas grade (grades | et Il) et ceux de haut grade
grande taille, de forme polygonale, avec un noyau cengrades Il et 1V) [9].

tral et un cytoplasme chg# de glycogéne et de lipides
a I'examen ultrastructural.

ration acineuse de cellules au cytoplasme ,ctapti
quement vide.

En pratique, les carcinomes a cellules rénales sont prin
cipalement de grade Il ou I[[71% selon I'enquéte épi
Cependant, la plupart des carcinomes a cellules  démiologique AFU) [17]. Cette classification nucléaire
clares sont composés de plusieurs types cellulaires:  est parfaitement adaptée aux carcinomes a cellules
celulescldres, éosinophiles, voire fusiformes. Dece  rénalesa I'exception des oncocytomes

fait, les carcinomes a cellules claires sont désignés
par le contingent cdl ulaire le plus représenté |l exis-
te un rdle pronostique du type cellulaire, en effet les  |identité génétique qui caractérise les carcinomes a
tumeurs condtituées de plus de 75% de cellules  cellules claires est la délétion du bras court du chromo
clares ont un meilleur pronostic a stade et a grade  some 3 (-3p), présente dans 95% des cas. Cette délétion
identiques, que les tumeurs a cellules éosinophiles; constitue un événement génétique précoce dans la
les tumeurs a cellules fusiformes ayant un pronostic ~ tumorogénése. Le géne suppresseur de tumeur de la
encore plus péjoratif. maladie de von Hippel-Lindau est situé sur le segment

D autres types architecturaux sont auss observés, 3p (3p 25-26). Ce géne code pour une protéine qui

papillaires ou kystiques. Les formes kystiques sont un[;ptervient dans le mécanisme complexe de la transcrip

réelle entité anatomoclinique qui peuvent poser delion.

problémes d’interprétation diagnostique car les cellulege géne du VHL est muté dans 75 & 80 % des cas de
tumorales peuvent n’étre localisées qu’a une petite pacancers familiaux et dans 40 a 50 % des cancers-spora
tie du kyste. diques [76].

Enfin, quelle que soit I'architecture, les remaniementD’autres anomalies génétiques non spécifiques sont
observés en macroscopie existent aussi a I'examen hiﬁa\pportées. Elles constituent des événements- géné
tologique. Il peut exister des bandes fibreuses qui motigues plus tardifs. La fréquence de la délétion du-chro

cellent le parenchyme tumoral associées a de l'iRflammosome 14 (-14q) augmente avec l'apparition des
mation, des foyers hémorragiques, nécrotiques ou defiétastases (70%).

calcifications.

d) La génétique

2. Les tumeurs tubulo-papillaires

c) Le grade nucléaire , . R
) 9 Ces tumeurs représentent 10% des carcinomes a cel

Compte tenu de I'hétérogénéité des carcinomes-a celles rénales. Elles sont plus fréquentes chez 'homme
lules claires, la détection d’'un nombre croissant deyue chez la femme (sex ratio : 8 /1’ade moyen se
tumeurs rénales de petite taille, ainsi que I'apparitionsjtye dans la sixieme décade.

de traitements complémentaires, il semble importan
d’effectuer un histo-pronostic pour permettre une
meilleure évaluation de la tumeur [68].

It_es cellules tumorales ont pour origine les cellules des
tubes contournés distauxou les reliquats métané
phriques.
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Figure 4. Carcinomes a cellules rénales : grade nucléaire selon les criteres de Furhman [35].

b) Grade Il : Les noyaux sont irréguliers et plus volumineux.

a) Grade | : Les noyaux sont réguliers et de petite taille. . .
) 4 9 P Les nucléoles sont visibles (x400).

Les nucléoles ne sont pas visibles.

c¢) Grade Ill : Les noyaux sont volumineux et nettement irré
guliers. Les nucléoles sont visibles a un plus faible grossis
sement (x 100).

d) Grade IV : Les cellules sont géantes, monstrueuses et-mul
tinucléées.
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Les tumeurs tubulo-papillaires regroupent I'adénome
papillaire et le carcinome tubulo-papillaireadénome
papillaire se développerait a partir de reliquats métané
phriques et peut étre considéré comme le précurseur d
carcinome tubulo-papillaire.

Les tumeurs tubul o-papillaires sont souvent multiples et
pafoishilaérdes. Elles représentent | e ty pehistol ogique
le plus fréquemment retrouvé chez les hémodidysés
ayant développé une dysplasie multiky gique acquise.

Elles ont un meilleur pronostic que les carcinomes a
cellules claires [50]. Mais selon des études récentes, i
semble exister une hétérogénéité pronostique au sei
de ces tumeurs; cette hétérogénéité pronostique sere
liée a des parametres cytogénétiques [2, 52, 63, 80].

a) Macroscopie

Il s’agit le plus souvent de tumeurs de petite taille
(moins de 3 cm), homogénes, de couleur blanchatre.

Lorsque la tumeur est volumineuse, il peut exister des
Iésions kystiques dont le contenu nécrotique et friable
est entouré d'une pseudo-capsule [53].

A la coupe, il existe un liquide hémorragique et parfois
un contenu séreux. De nombreuses calcifications peu
vent exister

Enfin, il faut souligner que les volumineuses tumeurs
sont souvent entourées de petits nodules sadlitesdansle
parenchy me rénal adjacent. Des |&sions identiques peu-
vent gpparditre dansle parenchyme rénal controlatéral.

b) Histologie

L'architecture est tubulo-papillaire dans 95% des cas,
il existe parfois quelques formes tubulaires pures .

L'architecture tumorale est composée de tubes -allon
gés, parfois adossés, parsemés de structures pap
laires.

Ces tubes et ces papilles sont recouverts par des ce
lules de petite taille, cubiques, au cytoplasme basophi
le avec un noyau ne comportant que peu d’atypies
cytonucléaires et représentant des tumeurs de bz
grade (Il et ).

Toutefois, il peut exister des tumeurs tubulo-papillaires
plus rares présentant des atypies nucléaires de ha
grade.

Comme dans toutes les tumeurs, il peut exister de:
remaniements inflammatoires, nécrotiques ou hémor
ragiques [15].. Dans ce contexte, il existe des histio

cytes spumeux occupant I'axe des papilles tumorales

associés a un stroma inflammatoire.

c) Génétique

On ne retrouve pas la délétion du bras court du-chro
mosome 3 associée aux carcinomes a cellules claires
[45].

Par contre, il existe une trisomie 7 et une trisomie 17
(+7; +17) associées a une perte de I'Y (-Y) dans les
adénomes tubulo-papillaires et les petites tumeurs de
bas grade.

De plus, les tumeurs les plus agressives comportent
souvent une trisomie 16,12 et 20 et une délétion du 14
(carcinomes tubulo-papillaires et tumeurs invasives de
haut grade).

3. Les cacinomes a cellules clomophobes

Ces tumeurs ont été identifiées en 1985TpaENES
[74].

Ces carcinomes représentent 5% des tumeurs-a cel
lules rénales et seraient de malignité atténuée [1,64].

lls sont plus fréquents chez la femme. La moyenne
d’age est la sixieme décade. lls se développent-a par
tir des cellules intercalaires tigoe B du tube collee
teur, le plus souvent sous la forme d'une tumeur
unique [72,75].

a) Macroscopie

Ces lésions sont volumineuses (taille moyenne 8 cm)
[18].

Leur surface uniforme est parfois parsemée de foyers
hémorragiques.

A la coupe, leur coloration est homogéne, beige rosée.
b) Histologie

Il existe deux types histologiques :

un type composé de cellules volumineuses au cyto
plasme microvacuolaire avec un épaississement de la
limite cytoplasmique qui réalise un aspect en cadre,
cet aspect est trés caractéristique.

- un type composé de cellules éosinophiles pouvant
simuler un oncocytome.

Ces cellules chromophobes comportent un noyau cen
tral qui a parfois de profondes incisures et une-chro

matine épaisse renforcée par un volumineux nucléole.
Des aspects fréquents de binucléation peuvent exister

L'architecture de ces tumeurs est compacte réalisant
de lages massifs cellulaires au sein d’'un stroma peu
abondant. Les foyers de nécrose et les remaniements
hémorragiques sont rares.

Les cellules tumorales ne contiennent pas de glycoge
ne ni de lipides. Elles sont trés nettement colorées par

Il existe parfois des calcifications disposées dans I'axele fer colloidal (coloration histochimique de Hale) qui

fibreux de certaines papilles.
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nulaires de couleur bleuatre disposées de fagon home) Genétique

gene dans le cytoplasme et au niveau du surligneme Meiste o anomaies aénéiaues rées. A1 ex-
du cadre cellulaire. Cette disposition permet de les di P g QuEs rapportecs,

férencier des oncocytomes [22.77]. ception des pertes des chromosomes 1, 14 et 19 [70].

En fait, le développement de I'oncocytome serait-asso
cié a une anomalie caractéristique de la structure de
Il existe des pertes de matériel chromosomique impli’ADN mitochondrial.

quant 7 chromosomes, essentiellement le chromosome

1, le chromosome 2 et le chromosome 13. Dans 56%. Les caicinomes des tubes collecteurs extra-pyra
des cas, la tumeur présente une perte du bras courtidaux (carcinomes de Bellini)

chromosome 3 [10,42,70]. , . N
i ) . Cestumeurssont rares (1%) et d’ évol ution trés péjorative.
A ces pertes chromosomiques, s’ajoutent des altérations

de 'ADN mitochondrial non encore bien caractérisées!! existe une nette prédominance masculinégé
moyen est de 55 ans.

¢) Génétique

4. Les oncocytomes Les cellules tumorales dérivent des cellules princi-

| Is représentent 5% des carcinomes acd lulesrénales [17]. Fszeifugéibe collecteur au niveau de la médullaire
Cette tumeur est plus fréquente chez la femriggel T

moyen est de 67 ans. a) Macroscopie

Cette tumeur se développe & partir des cellules interc&lassiquement situées dans la région médullaire du
laires detype A du tube collecteur rein, elles ont une taille moyenne de 5 cm. Cette

. _ tumeur s'étend vers les cavités urinaires, infiltre les
Il s'agit Ieoplus souvent de tumeur unique, raremenpyramides mais globalement ne déforme pas le rein.
multiple (4%) [40]. Elle est trés dure et de couleur blanchatre. Il peut exis
Quelle gu’en soit la taille, I'oncocytome est une tumeuter des zones d’invasion vasculaire.
(kj)fe,nlgne_. Les guelq_ues cas recensés daps la I'tterat.LHinstologie
évolution péjorative correspondaient a des carci
nomes a cellules chromophobes étiquetés a tort. Ce sont essentiellement des tumeurs d’architecture

. apillaire.
a) Macroscopie pap

Les cellules qui composent ces papilles sont cubiques
et bombent dans la lumiére donnant un aspect «en clou
A la coupe, il s'agit d’'une tumeur solide, homogenede tapissier» caractéristique. Elles peuvent étre claires
avec une surface de couleur brunatre, acajou, centré @ granuleuses.

une cicatrice stellaire fibreuse (54% des cas).

La taille moyenne de ces Iésions est de 4 cm.

] ] i . Ces tumeurs s’entourent d’'une stroma réaction desmo
Il peut exister des remaniements hémorragiques, Majastique et s'étendent de proche en proche vers les

la nécrose macroscopique est exceptionnelle. tubes adjacents [33].
Parfois, il existe quelques foyers de dégenérescengs Genétique
kystique. _
i , Il y a peu de données concernant I'étude cytogénétique
b) Histologie de ces tumeurtes anomalies génétiques rapportées

L'architecture acineuse, trabéculée, réalise des cordorgnt les pertes du chromosome 1, du chromosome 6 et
anastomotiques séparés par un stroma fibreux et oeddu chromosome 14 [14, 70].

mateux notamment dans la zone de cicatrice stellaire

centrale. 6. Les cacinomes sacomatoides

Il peut exister des variantes tubulo-kystiques compoj|s représentent moins de 5% des cancers du rein.

sées de structures de taille variable avec peu de stroma , . R

et parfois des agencements papillaires. II"'s’agit d'un groupe non homogene de tumeurs au
pronastic effroyable qui se développent a partir des

Cette tumeur est composée d’oncocytes constitués d'Wy |ules des tubes contournés ou des tubes collec-
cytoplasme trés éosinophile, granuleux, comportant dg rs.

trés nombreuses mitochrondries. Dans certains foyers, . o
il existe des atypies nucléaires, des cellules géantés considére actuellement que ces tumeurs sont indif
multinuclées, mais il n’existe pas d'activité mitotique.férenciées et proviennent de I'ensemble des arci
S'agissant d’une tumeur bénigne, le grade de FuhrmdPmes a cellules rénales a I'exception de I'oncocyto

n'a pas de signification [3]. me.
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a) Macroscopie cellules qui ne prennent pas le colorant, une proportion

. . non négligeable est éosinophile.
Il s'agit de masses volumineuses, avec de hombreux

foyers hémorragiques et nécrotiques. On constate également que le terme de tumeur tubulo-
Cette t étend td | . .y %%pillaire préte aussi a confusion dans la mesure ou
etie tumeur setend souvent dans la graisse perirengifites |es tumeurs d'architecture papillaire n'appartien

et envahit les vaisseaux du hile. nent pas a ce groupe nosologique bien précis.

b) Histologie , s . . .
o L'ensemble de ces éléments illustre bien la confusion
Elle est proche des sarcomes, surtout de |’hIStI00yt0rTFﬁ)uvant régner dans cette classification.

fibreux malin [26, 65]. . -
- . - L Il est donc important de considérer la tumeur selon son
L'immuno-histochimie permet dans ce cas d&tkfr  jgentité histologique et génétique et non par son appel

cier ces deux types tumoraux. lation parfois inadaptée.
Il existe des cellules fusiformes associées a des cellules
claires ou éosinophiles. C. LES DIFFICUL TES DIAGNOSTIQUES

Il sagit sur le plan cytologique d'une tumeur de haut | o5 tumeurs malignes du rein exposent le pathologiste
grede (111 et1V). Le contingent epithelial peut-erediffi- 5 n certain nombre d'interrogations quant au diagnos
cile & mettre en €vidence, ce qui nécessite des préléve- ¢ du type de tumeur observée.

ments multiples pour trouver desformesde transition. ] ] )

oo En pratique, les ditultés diagnostiques concernent le
c) Génetique plus souvent les tumeurs papillaires, les oncocytomes

Il existe peu d’anomalies génétiques rapportées, a I'eft les carcinomes a cellules chromophobes, les-carci
ception des pertes des chromosomes 8, 9, 14 [71]. homes sarcomatoides, les carcinomes kystiques du rein

(Tableau 3).
B. LES IMPRECISIONS DE LA
TERMINOLOGIE Tableau 3. Problémes diagnostiques des carcinomes a cel
lules rénales.

Si laclassification moderne darifie I' histogénésedes car -
cinomes a cellules réndes, il est paradoxal de constater
que les appdlations attribuées a chague tumeur sont  Tumeur tubulo-papillair e et formes papillaies.

basées sur des notions colorimériques qui sont désuétes, ~ ° Carcinome a cellules clomophobes et Oncocytome.
¢ Carcinome sacomatoide

En efet, en ce qui concerne les carcinomes a cellule « Formes kystiques.
claires, un tiers d’entre eux ne le sont pas. Il s'agit de
cellules éosinophiles.

1.Les tumeurs papillaires
De la méme facon, au sein des carcinomes a cellules

chromophobes, qui par définition correspondent & dé<£s carcinomes a cellules claires et les carcinomes des
tubes collecteurs de Bellini peuvent présenter des

Tableau 4. Immuno-histochimie des tumeurs du reirableau des principaux marqueurs immuno-histochimiques.

Cytokératine EMA Vimentine ULEX PNA Coloration
de Hale

Carcinome a
cellules claires 8.18 fréquent 1/2 - - non
Tumeur
tubulo-papillaire oui oui +/- - - non
Carcinome a
cellules chromophobes 8.18 - non - - +++
Oncocytome 8.18 - non 1/2 parfois apical
Carcinome de
Bellini 19 - fréquent oui oui non
Carcinome
sarcomatoide 8.18 fréquent +++ - - non

784



inflexions papillaires. De par ces variantes histolo _ ) )
giques inhabituelles, ces tumeurs doivent &tre distin Tapleau 5. Anatomie pathologique : en pratique.
guées des tumeurs tubulo-papillaires. Il faudra doni
s'attacher aux critéres morphologiques stricts de i
tumeur tubulo-papillaire afin de ne pas la confondre Dans 10% des cas, leacours a:

avec d’autres tumeurs a composante papillaire  dor - rétude histochimique (coloration de Hale) permet de dit-
I’évolution est diférente. rencier chomophobe-oncocytome.

L’'étude histologique assue le diagnostic dans 90% des cas

La génétique peut représenter un apport diagnostigt - l'immuno-histochimie :
essentiel : une délétion du bras court du chromosome « intérét relatif dans le diagnostic étiologique.
n'a jamais été rapporté dans les tumeurs tubulo-papi
laires, une trisomie 7 et 17 semblent spécifiques de
tumeurs tubulo-papillaires [44].

» déterminante parfois dans les métastases.

D. LES PRELEVEMENTS

2. Les tumeurs oncocytaies HIST OLOGIQUES

Les oncocytomes sont des tumeurs bénignes qufparelf‘analyse histologique peut &re effectuée dans 3

chyme rénal. Il est donc indispensable de les distinguer .- ) I A S
. : conditions : la biopsie percutanée, la biopsie extempo

des carcinomes a cellules chromophobes. Les caractr%mée et la pidce opératoire

ristiques morphologiques sont strictes puisque I'enco P P .

cytome comporte des cellules de grande taille au cyto | 5 biopsie percutanée (cf chapitre 1X) :

plasme granuleux éosinophile avec un noyau arrondi, ) )

central et dense [13, 16, 57]. La biopsie percutanée permet une analyse rapide du

Limmuno-histochimie n'est pas une aide au diagnosti fait du faible volume de la carotte biopsique et de I'ab
P 9 Cﬁence de macroscopie.

puisque ces deux types de tumeur ont le méme profi
(Tableau 4) [49, 56]. Les résultats histologiques sont obtenus en 24 heures ou
Par contre, la coloration de Hale (fer colloidal modi €N 72 heures si une immuno-histochimie est nécessaire.

fié) montre un marquage bleuatre, densduslifivec 2
une condensation cytoplasmique pour le chromophob€’
alors que I'oncocytome ne montrerait qu’un fin mar L’analyse extemporanée d’une tumeur du rein n’a d’in
guage apical. térét que si elle modifie le geste chgizal.

Ladifficulte diagnostique imposée par lestumeursonco-  Elle est envisageable dans trois situations:
Cytaires s'étend bien au-dda de ces deux tumeurs [54].
Cetaines tumeurspapillairesont égadement des cellules
oncocytares ce qui complique le diagnostic [48]. Les
méhodes de biologie moléculare permettront dans le  « dans les tumeurs kystiques pour le diagnostic de mali
futur de typer plus fadlement cette variante tumorde. gnité,

La biopsie extemporanée :

« en cas de chirgie conservatrice pour apprécier le
stade pathologique et une éventuelle multi-focalité,

3. Les catinomes sacomatoides « dans les hématomes spontanés de la loge rénale.

Il s'agit d'une variante trés agressive ayant pourorig'Peux biopsies tumorales emportant la capsule doivent

ne I'ensemble des carcinomes a cellules rénales. L&Le faites pour_préciser_ le 's‘tade patho[ogiq_ue local. I
plages sarcomatoides sont parfois si denses quil e ut une attention particuliére pour selgctlonner les
difficile d’affirmer la nature épithéliale de la lésion. || deux sites les plus douteux. Par contre, il n'y a pas de
faut donc multiplier les plans de coupe et avoir recour§tandard dans I'évaluation du lit tumoral qui doit étre
a 'examen immuno-histochimique pour s'assurer di@nalyse systématiquement pour préciser le caractere
caractére épithélial (positivité de la cytokératine) et dif complet de I'exerese.

férencier le carcinome sarcomatoide d'un fibrosarcotoys |es prélévements doivent étre adressés non fixés
me, d'un rhabdomyosarcome ou d'un histiocytomeyy pathologiste et analysés immédiatement au bloc
fibreux malin (Bbleaux 4 et 5). opératoire ou au laboratoire.

4. Les cacinomes kystiques du ein L'analyse extemporanée se pratique avec un microto

I t s'aqir de Iési . iti-loculaires dont | me a congélation qui permet de réaliser des coupes
peut s'agir de Iésions uni ou multi-loculaires dont legntre 5 ot 10 microns.

diagnostic est diicile dans la mesure ou les kystes sont
tapissés par une fine couche de cellules claires-tumd&’ analyse extemporanée pemet de détecter 87% des
rales parfois dffcile & mettre en évidence [23] . effractions capsulares avec envehissement de la graisse

Les ponctions cytologiques sont le plus souvent peferi-rénde Il'y acependant unepertede sensibilité(70%)
cellugires ytologiq P P Pgrsquelatumeur mesure moinsde5 cm dediametre [11].
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3. La piéce opératoire : - les investigations complémentaires comprennent des

La piéce de néphrectomie dargie parvient au lsborataire techniques d'immuno-histochimie et de génétique,

d' anaomie pathol ogique dans les plus brefs ddais. - les commentaires.

La piece opératoire est fixée au formol tamponné &nfin, le pathologiste établit la classification selon le
10%, cette fixation dure 24 a 48 heures selon la tal”gtade, I’envahissement gang"onnaire et le grade_

de la tumeur
Létude macroscopidue se fait 281iBUT SUT Une coupe Ce compte rendu est une proposition ayant pour but de
PIq J P€ fournir un support actualisé et moderne de communi

sagittale et des coupes etagees tous les 0,5 cm ac&ion entre le pathologiste et le clinicien.
recherche de nodule satellite

Les prélevements sonfeftués au niveau de la tumeur

(un prélévement pour 1 cm de tumeur), de la graiss i
rénale en regard de la tumedes nodules satellites Il. Les autres tumeurs du ein
éventuels, du hile rénal et de la surrénale. Les tissus .
prélevés sont placés dans des cassettes pour inclusion ~A. LES TUMEURS MALIGNES (Figure 5)

en pardine et coupe au microtome (3 ).

Les lames parifées sont colorées avec de 'héma 1. Les tumeurs primitives neuo-ectodermiques,
toxyline éosine safran (HES).
2. Les sacomes,

4.Interprétation 3. Les lymphomes
L'interprétation histologique est possible af jéur 4. Les tumeurs de I'enfant chez 'adulte,

(Tableau 6). 5.Les tumeurs secondaies du rein.

Tableau 6.Chronologie de I'examen anatomo-patholo -
gique. 1. Les tumeurs neuo-ectodermiques du ein

Transport de la piéce au laboratoie 10 Il s’agit de tumeurs rares incluant les tumeurs earci
noides et les carcinomes a petites cellules que I'on

Fixation de [a piece au formol 2 regroupe actuellement sous le terme de «PNET»
Examen macmoscopique J+3 (Primitive Neuro Ectodermicudmor).
Technique histologique complete J+4 a) Les tumeurs carcinoides
Interprétation et diagnostic SJES) . . . .

2 e Ces tumeurs surviennent dans|a dinquiéme décade[46].
Examen immuno-histochimique J+7

En macroscopie, la tumeur est de couleur beige, le plus

_ _ ~souvent volumineuse, bien limitée et comporte des

Le compte rendu anatomo-pathologique doit précisefemaniements hémorragiques.
les éléments pronostiques habituels et intégrer la classi
fication moderne des carcinomes a cellules rénales av
ses 6 types histologiques distincts. En cas deulif tecture insul donale enaré fint
diagnostique, le pathologiste utilise des colorations spéteC ure Insutare ou cordonalésepaeepa unfin trac-
i . - : L us conjoncivo-vasculaire e composée de cdlules
cifiques ou des techniques d’'immuno-histochimie. La : L gz ; : . .
. . . X ! : ._amgyrophiles révéées par I’ examen immuno- histochi-
biologie moléculaire fait progressivement son entrée

dans les compte-rendus anatomo-pathologiques pomque(keranne,NSE, chromogranine A) [27,59].

distinguer les tumeurs de diagnostididiie. b) Les carcinomes & petites cellules

5.Compte rendu Il s'agit de tumeurs d’évolution trés péjorative que I'on
regroupe sous le terme de «PNET» [51].

histologie, les aspecs observés sont identiques a
ceux des autres tumeurs carcinoides. tumeur d’ archi-

Le compte rendu anatomo-pathologique est divisé en

parties (ﬁbleau 7) : ées tumeurs sont volumineuses, tres extensives avec

une invasion des structures locales.

- la description macroscopique permet de decrire lg=n nistologie, il existe des nappes tumorales de petites
siege, les dimensions et I'extension de la tumeur cellules, avec des foyers de nécrose et des embels vas

- I'histologie précise le type tumoral, le grade nueléai SUIIres:

re et I'extension tumorale (graisse, surrénale,- ganUn marquage immuno-histochimique MIC 2 (traduisant
glions, veine), une trandocaion 11; 22) a été proposé Saspédificité est
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Tableau 7 Compte rendu anatomo-pathologique : les items indispensables.

MACROSCOPIE

Siege : Rein droit O Rein gauche O
Pdle sup. O Péle inf. O Médiorénal O
Multifocal O
Dimensions : OO cm X OOcm
Extension : Limitée au rein oui non
Graisse péri-rénale oui non
Veine rénale oui non
HISTOLOGIE
Types tumoraux :
C.claires O T. tubulo-papillaires O
C. chromophobes O Oncocytomes O
C.Tubes collecteurs O C.sarcomatoides O
Autres O
Grade de Fihrman : O
Extension :
Graissepéri-rénale oui non
Surrénale oui non
Ganglions oui non
Veineuse :
micro-vaisseaux oui non
veine rénale oui non
veine cave inférieure oui non
INVESTIGATIONS COMPLEMENT AIRES
COMMENT AIRES
pT pN G

discutée puisqu'il serait également exprimédansd’ autres  dans des reins transplantés ou chez des malades du
tumeurs du rein, notamment lestumeurs rhabdoides. Sida, dont le pronostic est toujours sévere.

2. Les sacomes du ein 3. Les lymphomes du ein

Il s’agit de tumeurs malignes mésenchymateuses quee diagnostic ne peut étre établi qu'aprés avoir exclu
représentent environ 1% de I'ensemble des tumeursn envahissement rénal et rétropéritonéal par un lym
malignes du rein chez l'adulte. phome malin non Hodgkinien [5, 25, 61].

Le diagnostic de sarcome doit étre porté apres élkmingEn meacroscopig, il s agit de lésions indurées, situées
tion des formes sarcomatoides des carcinomes-a cebsentidlement au niveau du hile, parf ois multinodul aires

lules rénales, des formes sarcomateuses des néphegec des ganglions lymphaiques hilares. Ils peuvent
blastomes et des metastases rénales de sarcome desdiglement se dével opper sur destransplants rénaux.

sus mous [29]. En histologie, il sagit essentidlement de lymphomes

En macroscopie, il s'agit essentiellement de tumeursliffus agrandescdlules en général de phénotype B [30].
volumineuses (taille moyenne 19 cm).

On identifie les tumeurs suivantes: le fibrosarcome4' Lestumeursdu blastémedel’enfant chez I'adulte

(type le plus fréquent), le Iéiomyosarcome, I'histiocy || g agit essentiellement de néphroblastome, de la
tome fibreux malin, le liposarcome, le rhadomyosarco meur rhabdoide et du sacome a cellules daires
me, l'ostéosarcome et le sarcome de Kaposi, décr'[tsz]_
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Figure 5Les autres tumeurs malignes du rein.

a) Tumeur carcinoide(Gx100) : Prolifération d’architecture ) PNET (Gx400) : prolifération homogeéne de cellules tumo
trabéculo-cordonale a cellules cubiques réguliéres de petite  rales rondes.
taille.

¢) Lymphomes (Gx250) : prolifération de grandes cellules en d) Néphroblastome (Gx250) : forme classique triphasique o
géneral de phénotype B. s'associent blastéme, formations tubulaires et glomérulaires,
et mésenchyme.

e) Tumeur rhabdoide (Gx400) : prolifération indiérenciée a  f) Sarcome a cellules claires (Gx250) : prolifération sarcoma
cellules arrondies ou polygonales montrant une importante teuse de cellules fusiformes au cytoplasme clair
anisonucléose.
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a) Le néphoblastome ovoides ou incisés et au cytoplasme peu visible. Ces
cellules se disposent en nappes avec une trame-vascu

Il s’agit d’'une tumeur rare chez I'adulte avec prés dqaire importante

soixante cas rapportés dans la littérature.

Cette tumeur peut exister chez Phomme comme che?es sarcomes représentent 5% des tumeurs du rein de
la femme avec des ages extrémes de 17 a 63 ans enfant et ont été isolées du groupe des néphroblas

tomes en 1978 pavlARSDEN et MORGAN pour leur

En macroscopie, il s'agit d’'une tumeur blanchatre paraptitude a donner des métastases osseuses précoces et
fois kystique présentant de rares remaniements Nécr@yr mauvais pronostic.

tigues et hémorragiques.

En histologie, le diagnostic est relativement aisé lors®- L€S tumeurs secondaes

qu'il existe un aspect histologique typique comportant, s'agit le plus souvent de métastases bilatérales

les trois contingents blastémateux, épithélial et méserbo%). Les cancers primitifs responsables de méta
chymateux. stases rénales sont les carcinomes bronchique, digestif,

Le diagnostic est plus difile lorsque I'aspect est seu mammaire, du col utérin, du pancréas, de la prostate,
lement biphasique ou monophasique. Le plus souverttu testicule et le mélanome [36].

I'aspect épithélial fait évoquer le diagnostic de nephroL, apect magroscopigue montre deux formes une

me néphronogene. Les études immuno-histochimiquefs ) . .
L s orme multi-nodulaire avec des métastases le plus sou
mettent en évidence un marquage positif des cellules

. ) Lo vent de couleur blanchétre et une forme massive-tumo
tumorales avec des anticorps anti-cytokératine et un
absence de marquage avec les anticorps anti-vimen
ne, anti-chromogranine A et anti-neurone spécifiqud_’aspect histologique n’a pas de signification particu

énolase [47]. liere.

; le déformant le rein.

b) Les tumeurshabdoides B. LES TUMEURS BENIGNES

La véritable tumeur rhabdoide n’a été décrite que che . - f e
) , n distingue les tumeurs bénignes épithéliales et
'enfant [6]. Chez I'adulte, seules des tumeurs ayant upy .

- oz . mésenchymateuses.
aspect rhabdoide ont été rapportées [78].

Pour ces tumeurs, le terme de «tumeur maligne-indifl. Les tumeurs bénignes épithéliales
férenciée de nature indéterminée avec des cellules rege sont les adénomes et les tumeurs de I'appareil
semblant a des cellules rhabdoides» doit étre utilisé [4]uxta-glomérulaire

Ces tumeurs sont décrites comme ayant des plages 4¢| o5 adénomes

cellules de grande taille, peu cohésives, au cytoplasm

éosinophile, renfermant une inclusion intra-cytoplas L’adénome papillaire se développe essentiellement
mique RS positive. dans le cadre de Iésions de pyélonéphrite chronique ou

Les noyaux de siége central, volumineux, parfois-vésid® nephroangioscierose [28].

culeux, ont des nucléoles bien visibles. Sur le plan macroscopique, il s’agit de lésions le plus

Les mitoses sont fréquentesadpect de cette tumeur souvent de petite taille,_de cogleur j_aun_éltre en position

est trés invasif. corticale. A I'examen histologique, il existe des struc
tures papillaires composées de cellules basophiles avec

Aux etudes immuno-histochimiques, il existe une-posi yne population inflammatoire et notamment des histio
tivité des inclusions et du cytoplasme avec les-anticytes spumeux.

corps anti-cytokératine, anti-EMA, anti-NSE, anti-PS = | - "
100, anti-LCA. anti-PGFA. Ces tumeurs ont une Ladénome serait-il une forme de transition de tumeur

expression du c-MYC identiques a la plupart degnaligne?L’existence d'anomdies chromosomiques
tumeurs pédiatriques ainsi qu'une translocation ou un@voguent pour certains une forme de transition vers la
délétion partielle du bras long du chromosome 22 quinalignité [76].

est également présente dans le PNET L’ adénome méanéphrique également appelé néphro-

me néphronogene, est unelésion de consistance malle,
homogéne et de couleur beige [19, 39, 58, 67].

Chez I'adulte les rares cas rapportésont eu uneevolution ) existe, a 'examen histologique, une prolifération de
défavorable avec une survie inférieure atroisans[ 69)]. petits tubules pafois coalescents, délimitant des
L'aspect histologique est typique: prolifération mono lumieres virtuelles et composées de cellules basophiles
morphe de cellules peu irréguliéres aux noyaux clairgiarement mitotiques.

c) Les sactomes a cellules clas
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Il peut exister des structures Kkystiques ainsi que desu ovalaire et déforme la capsule rénale qui apparait
calcifications. soulevée par une masse de consistance molle.

L e néphrome kystique, égdement gopelé cystadénome A la coupe, la tumeur est fréquemment remaniée par
multiloculare, est une Iésion unilaéde qui rédie un  des phénoménes hémorragiques ou nécrotiques. Les
nodule volumineux le plus souvent polaire[59]. A I'exa-  calcifications sont exceptionnelles.

men macroscopique, il est composé de multiples cavités , . . I
kystiques de taille variable. Elles smt revétues d'un éi- L:':\ frequence de Ihemorrggle tumorale, la pQSS|b|I|te
thdium cubique et zplati séparées par des doisns d’'un développement exorénal et le polymorphisme des

conjonctivesou I' cedeéme et I'inflammati on sont courants. elements myomateux ont parf0|§ condun,a des dia
gnostics erronés de sarcomes d’autant qu’on retrouve

b) La tumeur a cellules juxta-glomérulaires parfois des atypies cytologiques.
Il s’agit d’'une tumeur rare chez le sujet jeune aved) Le fibrome de la médullaire rénalede couleur
hypertension artérielle [8, 38]. blanchatre, qui se développe sous forme de petits

i . nodules au niveau des papilles.
Macroscopiquement, cette tumeur est corticale, encap

sulée. A la coupe, il existe une coloration jaunéatre, parc) Le Iéiomyomege couleur blanchatre également, de
fois modifiée par des phénomeénes hémorragiques. consistance ferme, disposé en position sous-capsulaire.

A I'examen histologique, il existe une architectured) Le lipomeggalement cortical, de couleur jaunatre.

endocrine avec des structures vasculaires bordées pér I'hémangiome,de taille variable, diis ou limité
des cellules aux noyaux arrondis, peu atypiques. ’ ' '

parfois caverneux pouvant entrainer des hématuries.
L'immuno-histochimie révele la présence cytoplas
mique de rénine; cette sécrétion n'est cependant p _
exclusive de ce type de tumeur g) Le néphrome mésobl astique, appelé également tumeur
-~ . . .. de Bolande. Cette I&sion volumineuse, pafois remaniée,

Cette tumeur est bénigne, mais son pronostic est lié a " ) ,
Ihvpertension artérielle &t le plus souvert d évolution favorable chez |'adulte
yp : [24]. Elle est composie de fasoeaux de celules fus-

2. Les tumeurs bénignes mésenchymateuses formes englobart |es gructures kystiques epithdiales[7].

%Le lymphangiome.

Il s'agit de tumeurs conjonctives qui sont peudif
rentes de celles observées dans les tissus mous [37]. CONCLUSION

a) L'angiomyolipomeest la plus fréquente des | hapi ! ) hologi
tumeurs solides bénignes du rein. Il s'agit d’une lésiorf OUr clore ce chapitre sur I'anatomie pathologique,
pluritissulaire qui contient en proportions variables ded0us rappellerons gue le carcinome a cellules rénales
vaisseaux anormaux, des cellules musculaires lisses EPresente la majorité des tumeurs malignes primitives
du tissu adipeux mature. La présence de graisse qu rein et,qu,e_ les corrglatlons précises entre | hrs_tolo
n'est pas normalement présente au sein du parenchyr§é €t 1a génétique moléculaire permettent une meilleu
rénal le fait considérer comme un choristome (tumeuf€ approche diagnostique et pronosiique et une
développée au dépens d’un tissu qui n'est pas présefieilleure compréhension de la tumorogenese reénale.
normalement dans I'gane considéré) et non comme
un hamartome. .
L'essentiel
Cette Iésion intéresse la femme jeune avec une tumeur UHRMAN SA. LASKY LC.. LIMAS C.P iic sianifi
unique et isolée dans 90% des cas. Dans la plupart des” o S -rronostic signiicance
. , of morphologic parameters in renal cell carcinomas. J.
cas, la tumeur est asymptomatique et decouve(tg gle Sumg. Pathol., 1982, 6, 655-663.
facon fortuite. pette, Iésion (?St neanmoins cara’ctgrlseq KOVACS G.Molecular cytogenetics of renal cell tumohsly.
par son caractére hémorragique responsable d’hématu cancer Res., 1993, , 62, 89-124.
rie ou de rupture spontanée de la tumeur dans le rétro: murPHY WM., BECKWITH J.B., ARROW G.M. Tumors of
péritoine. Cette caractéristique est liée au volume the kidney bladder and related urinary structuries: Atlas of
tumoral : 90% des Iésions symptomatiques ont un dia  Tumor Pathology. Washington Armed Forces Institute of

métre égal ou supérieur & 4 cm. PElnElEE R, [p. 4, B2,
, . . R s . « THOENES W, STORKEL S., RUMPLET H.J. Hiostopathology
L’angiomyolipome peut étre associé a d’autres |€sions  and classification of renal cell tumors (adenomas, oncocytomas

tumorales dans certaines phacomatoses (sclérose tubé and carcinomasyhe basic cytological and histopathological
reuse de Bourneville). Il est alors fréquemment bilaté elements and their use for diagnostieathol Res.Pract., 1986,

K 181, 125-143.
ral et multi-focal. )
*« WEISS L.M., GELB A.B., MEDEIROS L.J. Adult renal epithelial

L'angiomyolipome a typiqguement une forme arrondie  neoplasmsAm. J.Clin. Pathol., 1995, 103, 624-635.
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