Chapitre VIII

Clinique

A. DECOUVERTES FORTUITES
PLAN

I.  Les circonstances de découver Les patients sont asymptomatiques dans 40% des cas.

La découverte est alors fortuite, échographique le plus

Il. L'examen clinique souvent [30]. l&chographie abdominale est demandée
o dans 2/3 des cas pour une symptomatologie gastro-
lll. Les formes cliniques intestinale [52]. l&chographie explore plus facilement

le rein droit et le pdle inférieuDe ce fait, 2/3 des
La plupart des patients porteurs de cancer du rein sdifmeurs depistées par echographie siegent sur le rein
asymptomatiques. A I'opposé, 15 a 25% des patientoit [40] ou le pdle inférieur [52]. Ces tumeurs sont de

ont d’emblée des métastases au moment du diagnostgille inférieure (5,3 cm) a celles de tumeurs sympto
matiques (7,1 cm) (Enquéte AFU, 1994) [7]. Ces

La triade classique, associant hématurie, douleur dymeurs sont de faible stade (80 % intra-capsulaires) et
flanc, masse lombaire, concerne moins de 10 % deg faible grade [1, 4, 31, 51].

patients. Quand elle existe, la maladie est souvent
métastatique [28].

Le cancer du rein peut étre «énigmatique» sous la B. SGNES UROLOGIQUES
forme de manifestations diverses et atypiques. Casn des signes de la triade classique représentait-classi

manifestations sont la conséquence d’association avg@ement 90% des modes de découverte et traduisait
des syndromes paranéoplasiques et des sites métasiige forme évoluée, les 3 signes étaient présents dans 1

tiques inhabituels. cas sur 4.
Actuellement, un signe urologique est a l'origine du
l. Les circonstances de découvisr diagnostic du cancer dans 1 cas sur 2.
1. Hématurie
Le mode de révélation des tumeurs du rein s'est-modt €st le symptome urologique le plus fréquent (35 a
fié depuis le début des années 1980. 40% des cas).'lhematurie représente 48% des formes

Classiquement révélé par des symptdomes urologiqu

ou généraux (90 % en 1971) [43], il est actuellemerpypieay 1. Circonstances de découverte du cancer du rein
fortuit dans pres de la moiti€ des cas grace a 'apport sg|on |es données de 'enquéte épidémiologique francaise

I'imagerie [32, 39, 50]. 1994 [7].
A. Découvetes fortuites Découvertes fortuites 40%
B. Signes uologiques Symptomes urologiques (isolés ou associés)  42%
C. Signes généraux * hématurie 2
D.Svnd sonlasi « douleur 10%
. y’n romes paraneoplasiques « masse lombaire 204
E. Métastases ~ .
Symptémes généraux 13%
Métastases 5%
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Tableau 2. Les syndromes paranéoplasiques et le cancer du E. METASTASESREVELATRICES
rein [17].

Les métastases sont synchrones dans 15 & 25% des cas.

Anémie 20-40% Leur fréquence dépend du mode de découverte. Eneffet,

Perte de poids 33% les m&astases sont présentes dans 28% des formes

Hypertension P symptomatiques e 9% des formes fortuites [38].

Hypercalcémie 10-20% Les sites metastatiques sont par ordre de fréquence :
N ; les poumons, les ganglions, 'os, le foie, le cerveau, la
HlaS Hoe surrénale, le rein controlatéral.

Syndrome de Stafdr 3-20%

elalcRils L Il. L’examen clinique

Amylose 3-5%

Il est plus souvent réalisé de facon systématique dans

symptomatiques dans I'enquéte épidémiologique di¢ cadre de tumeurs de découverte fortuite que révela
I'AFU [7]. Elle est isolée dans 20% des caalfffau teUr d'une tumeur du rein.
1). L'hématurie est classiqguement isolée totale, L’examen sara orienté vers la fosse lombaire, les aires

macroscopique, indolore et intermittente. ganglionnaires et la recherche de signes de compression
vaneuse | ndépendamment de I &ge, I’'examen dinique
2 . Douleur permettrad’ apprécie les cgpadtés physiquesdu patient.

Elle représente le mode de découverte dans 10 % d-- o
cas (Bbleau 1). lll. Les formes cliniques

3. La masse lombaie

Elle est de plus en plus rarement un mode de €éco 5 |-

N o age
verte, 2 a 5 % a I'heure actuelle.

B. Le patient

C.Le rein unique ou les tumeurs bilatérales
D. Le volume tumoral

C’est un signe classique devenu exceptionnel. E. Les métastases inhabituelles

F. Les autres formes

4. Varicocele dmwite

C. SGNES GENERAUX
A. LES FORMES CLINIQUES SELON L'AGE
L'asthénie, 'amaigrissement, I'anorexie ou le fébricu DU PATIENT
le sont associés a un signe urologique dans 1 cas sur 2,
mais ils peuvent étre isolés et le mode de découverténe tumeur découverte chez un patient de moins de 50
dans 10% des cas. Ces symptomes sont le témoin d'ud@s doit faire envisager une origine familiale.

tumeur agressive ou d'une forme métastatique. Il faut rechercher des signes cliniques de phacomatose
et évoquer une maladie de von Hippel-Lindau. Un avis

D. SYNDROMES PARANEOPLASIQUES genetique peut etre propose [37].
La découverte d'une tumeur rénale chez un patient de

Il's surviennent dens moins de 5% des ces. Cesdiverssyn-  plys de 75 ans ne doit pas faire systématiquement I'ob

dromes paranéoplasiques peuvent eccompagner d'autres et g'un traitement agressif. On connait 'évolution-par
gymptomesou ére revélaeurs[9, 15, 16, 26, 47]. fois lente de ces tumeurs [3].

La plupart de ces syndromes sont non spécifiques. lls B L ..
sont ds & la sécrétion par la tumeur d’une hormone ou P- L-ES FORMES CLINIQUES SELON L ETAT
d’'une pseudo-hormone ou a la formation d'immuns DU PATIENT

complexes [17, 49]. 1. La grossesse

Tous ces syndromes paranéoplasiques sont réVerSib§iSIa tumeur du rein est découverte a un stade avancé

et pegvent disparaitre apres néphrectomie en Iabsené:he début de grossesse, un avortement thérapeutique
de métastases.

peut étre proposé. Si elle est découverte en fin de gros
Ces symptémes sont répartis par ordre de fréquensesse, le bilan d’extension sera realisé apres I'accou
dans le tableau 2. chement [1,46].
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2. Le dialysé Le carcinome rénal a cellules claire$30% des cas )
fait toute la gravité de la maladie. Il est responsable du

Qpreis 3 anslqlf dllalyse, Iedrlsqu(i dg développer UNfers des déces. Longtemps asymptomatique, il se dis
ysplasie muliikystique est de 80%. Dans ce ConteXt"ﬁ“.ingue des carcinomes a cellules rénales «sporadiques»

o : o (i . i ,
lincidence du cancer du rein est de 9% (incidence pluy, s, jeune age de découverte (60% avant 40 ans),
élevée que dans la population générale). Ceci souligne . . .

LUne fréquente apparence kystique et un caractére mul

I'intérét de la surveillance échographique du dialyse,[. L . .
. ) . ifocal et bilatéral. Des kystes simples, multiples et cor
surtout aprés 3 ans de dialyse. Les tumeurs decouver? ux, s'observent également (70% des cas)

sont de petit volume, fortuites dans 90% des cas, et le
plus souvent tubulo-papillaires [21, 22, 23, 24, 41, 56]Le phéochromocytomehabituellement bilatéral, sur
vient dans 1 a 19% des cas. La symptomatologie est
3. Le transplanté rénal souvent fruste (HA isolée). Limportance clinique et
) . i ) génétique du phéochromocytome réside dens son
Le carcinome a cellules rénales représente 5% deshservation préférentielle dans certaines familles, un
tumeurs chez le transplante rénal [33]. caractére souvent révélateur et le risque latent d’Ryper

La tumeur rénale peut concerner les reins natifs ou [€ension paroxystique.
transplant renal [10, 19, 20, 27, 43]. L'atteinte pancréatiqug30 & 60%) consiste habituel

La tumeur des reins natifs a une incidence plus faibléément en des kystes multiples mais d’authentiques
gue chez I'hémodyalisé, mais la croissance tumoraléumeurs peuvent se rencontrer

esten r,é.gle plus rapide avec un risque métastatique (Etés classiques cystadénomes épididymai@sservés

fait de I'immunosuppression [2, 35]. chez 15% des malades, sont en fait peu spécifiques et
La tumeur peut se développer sur le transplant avec ure sont plus considérés comme I'un des signes-cardi
intervalle moyen de 42 mois [12, 36]. Il s’agit d’une naux de I'afection.

tumeur préexistante ou un développement de novo [q_’a maladie de VHL est une maladie h

33]. éréditaire dont la

pénétrance est quasi compléte a 60 ans. Les manifesta
tions cliniques apparaisssent habituellement entre 18 et
30 ans. La grande variabilité d'expression phénoty

La maladie de von Hippel-Lindau est une maladiePique explique en partie les fréquents retards au dia
génétique rare, transmise sur le mode autosomiqu@nostic.

dominant, comportant le développement de tumeura sevérité de la maladie de VHL est fonction du
variées dont les plus caractéristiqudsaeént le cerve  nompre de Iésions et de leur topographie mais apparait
let, la moelle €piniere, la rétine (hemangioblastomes)grioyt lige a la précocité du dépistage et du traitement
les reins (kystes et cancers), les surrénales (pheochraui doivent permettre d’augmenter I'espérance et la

mocytomes) et le pancreas (kystes et tumeurs). Elle egl5jité de vie des sujets atteints (ge moyen de déces
due a l'altération d’un géne unique, situé en 3p 25-26,.1,el: 40 & 49 ans).
L'identification du gene responsable de la maladie a été

I'occasion d’un grand progrés clinique car elle permeEnfin, contrairement aux autres phacomatoses, il n'y a
de conduire I’andyse génétique dans les familles  pas de signe cutané au cours de la maladie de VHL.
atteintes, de surveiller les sujets a risque et de dépister

et traiter les Iésions a leur début [37]. 5. Les autres phacomatoses

Le diagnostic de maladie de VHL doit étre porté €lini Dans la sclérose tubéreuse, I'angiomyolipome est la
guement chez tout patient présentant au moins deugsion rénale la plus fréquente.

hémangioblastomes ou un hémangioblastome et une : : . .
lésion viscérale (Figure 1). En présence d'une histoir a coexistence avec un carcinome a cellules rénales est

familiale démonstrative, une seule |ésionfisafu dia une notion classique (4%) [48].

4. La maladie de von Hippel-Lindau

gnostic.
L’hémangioblastome du systéme nerveux centat C. LES TUMEURS SUR REIN UNIQUE OU LES
la Iésion la plus caractéristique et la plus constante de TUMEURS BILA TERALES

I'affection (60 a 80% des cas). Cette lésion vasculaire
bénigne se développe avec prédilection au niveau de laa fréquence de survenue de cancer du rein sur rein
fosse postérieure, plus rarement de la moelle épiniéreunique n’est pas connue. Le cancer bilatéral du rein se

. o . . . A 3 0,
L’hémangioblastome rétinierhabituellement multiple developpe de fagon synchrone dans 1,8 a 3% des cas.

et bilatéral, dkecte un patient sur deux. Il s'agit de la Le traitement consiste en une chgigr conservatrice
Iésion la plus évocatrice de Ifattion. ou élagie [54].
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Figure 1. Principales Iésions de la maladie de von Hippel-Lindau [37].
Fréquence des diérentes atteintes : hémangioblastome du systéme nerveux central 60-80%,
hémangioblastome rétinien 50%, cancer/kystes rénaux 30-70%, phéochromocytbih@%,
atteinte pancréatique 30-60%.

Hémangioblastome

rétinien 50 % _
_L_—Hémangioblastome du SNC
/ 60-80%

Phéochiomocytome
11-19%

Cancer/Kystes
rénaux
30-70%

/ Atteinte pancréatique
' 30-60%
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D. LES TUMEURS DE PETITE TAILLE

La découverte d’une tumeur du rein inférieure & 2 cm
pose la question de I'indication thérapeutique.
L'éventualité d’'une tumeur bénigne doit faire discuter
l'indication d'une biopsie percutanée ou d’une chirur
gie conservatrice.

Ces tumeurs sont caractérisées par 15% de forme
bénignes [3].

E. LES METASTASES INHABITUELLES

Les sites métastatiques inhabituels sont classiques dat
le cancer du rein. En fet, tout ogane peut étre
ateint : thyroide, pancréas, muscles, peau, tissus
[13, 14, 18, 29, 42, 44, 53, 55].

F. LES AUTRES FORMES CLINIQUES

1. Lhématome spontané rétppéritonéal

En-dehors d’une rupture d'anévrysme de l'aorte sous-
rénale, le cancer du rein est la cause la plus fréquentt
Le diagnostic de cancer du rein dans cette situation es
inférieur & 1% [5, 34, 45].

2. Autres tumeurs associées

Des cas de néoplasie endocrinienne multiple ou de
tumeurs associées ont été rapportés [8, 25].
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