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MOTS CLES Résumé

rein; Nous rapportons trois observations de néphrome mésoblastique chez deux nourrissons de 3 et 5 mois et chez
tumeur; un nouveau né de 5 jours. Le néphrome mésoblastique congénital ou tumeur de BOLANDE représente 2 a
nourrisson; 3% des tumeurs rénales de I’enfant. elle présente des caractéristiques anatomopathologiques, thérapeutiques

nephrome mesoblastique et pronostiques distinctes du néphroblastome. I1 existe plusieurs controverses dans sa prise en charge.
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Infant; We report on three cases of mesoblastic nephroma in two infants aged 3 and 5 months and a 5-day-

Mesoblastic nephroma old newborn. The congenital mesoblastic nephroma represents 2 to 3% of the pediatric renal tumors. Its

pathological, therapeutic, and prognostic features are different from the nephroblastoma. There are many
controversies in its management.
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Introduction

Le néphrome mésoblastique congénital est une tumeur rénale rare
de nouveau né et du petit nourrisson.

Il a été décrit pour la premiere fois par Bolande en 1967 comme étant
une tumeur distincte du néphroblastome par ses caractéristiques ana-
tomopathologiques, thérapeutiques et pronostiques. Ce travail est
inspiré de 3 observations de néphrome mésoblastique congénital ou
tumeur de Bolande colligées dans le service de chirurgie pédiatrique
de I’hopital de Monastir entre 1986 et 2007.

La premiere observation

1l s’agit d’un nouveau né de sexe masculin 4gé de 5 jours, chez qui
on a découvert fortuitement, lors de I’examen systématique a la nais-
sance, une masse de 1’hypochondre et du flanc gauche.L’exploration
radiologique comprenant une échographie et une tomodensitométrie
abdominale a montré une masse tissulaire, hétérogene medio-rénale
et polaire inférieure gauche de 4cm, qui se rehausse de fagon
intense hétérogéne apres injection du produit de contraste et réa-
lisant le signe de 1’éperon. (figure 1) Le dosage urinaire de 1’acide
vanylmandélique était normal. Le diagnostic du néphrome méso-
blastique congénital a été suspecté devant I’age et les données de
I’imagerie d’ou la décision de I’opérer et I’exploration a trouvé
une masse solide hypervascularisée, bien encapsulée intéressant les
2/3 inférieurs du rein gauche sans présence d’adénopathies hilaires.
(figure 2)

L’intervention a consisté en une urétéro-nephrectomie gauche élar-

gie. L’examen anatomopathologique a conclu a un néphrome
mésoblastique congénital de type mixte.

Les suites opératoires ont été simples. La surveillance stricte cli-
nique et échographique n’a pas décelé de récidive locale ni de
métastases avec un recul de 8 ans.

La deuxiéme observation

1l s’agit d’un nourrisson de sexe féminin dgée de 3 mois qui a été
admise pour exploration d’une distension abdominale. L’examen

Figure 1 TDM abdominale, aprées injection du PDC :rehaussement
hétérogene de la masse rénale.

Figure 2  piece d’urétéronephrectomie emportant le NMC.

clinique a trouvé une masse de 15cm de grand axe occupant
le flanc et I’hypochondre gauche. Les explorations échogra-
phiques (figure 3) et tomodensitométrique ont montré une énorme
masse abdominopelvienne d’aspect kystique cloisonnée avec des
composantes charnues, qui s’étend de I’hypochondre gauche
jusqu’au pelvis en débordant la ligne médiane.

Le diagnostic de néphrome mésoblastique congénital a été évoqué.
La patiente a été opérée par voie transverse sus ombilicale élargie.
L’ouverture en peropératoire a ramené un liquide brunatre estimé a
1 litre. La tumeur était friable et en contact avec le mésocolon.

Une uretéronéphrectomie gauche a été pratiquée. La piece est par-
venue fragmentée pour I’examen anatomopathologique. L’ examen
histologique a conclu a un néphrome mésoblastique congénital de
type cellulaire avec une exérese jugée incomplete.

Une surveillance étroite échographique pendant 7 ans n’a pas objec-
tivé de récidive locale ni de métastases.

Figure 3
masse rénale avec des composants charnus. Pas de structure urétérale
reconnaissable.

Echographie abdominale : Aspect kystique cloisonné de la
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La troisiéme observation

C’est un nourrisson 4gé de 5 mois de sexe masculin qui a présenté
une hématurie macroscopique isolée. L'échographie abdominale
a montré un syndrome de masse au niveau du pdle inférieur du
rein droit. La tomodensitométrie abdominale a objectivé une masse
hypodense du pdle inférieur du rein droit de 3,7 cm de diametre,
associée a deux images kystiques de 11 et 16 mm. Cette masse
prend fortement le contraste apres injection et devient légeérement
hétérogene.

Le traitement a consisté a une urétéronéphrectomie droite élargie.

L’étude anatomopathologique a conclu a un néphrome mésoblas-
tique cellulaire du rein droit. La tumeur respecte la capsule rénale.

Les suites opératoires étaient simples apres un recul de 6 ans.

Discussion

Le néphrome mésoblastique congénital est une tumeur rare dont
la fréquence est estimée a 2-3% des tumeurs rénales de 1’enfant
[1]. 11 représente 70 a 90% des tumeurs rénales du nouveau né
et du nourrisson avant 1’dge de 6 mois [2—4]. Exceptionnellement
la tumeur peut étre diagnostiquée chez le grand enfant et parfois
méme chez I’adulte. L’ étiopathogénie reste controversée. Une pre-
miere théorie soutenue par Wigger qui integre cette lésion dans le
cadre des hamartomes mésenchymaeux sans aucune relation avec
les néphroblastomes. La seconde théorie défendue par Bolande qui
suggere que le néphrome mésoblastique congénital est une forme
cytodifférenciée ou mature du néphroblastome.

Le diagnostic in utero est actuellement possible grice a 1’apport de
I’échographie obstétricale, qui peut montrer la tumeur de Bolande
associée dans 70% des cas a un hydramnios [5.6].

En post natal, la masse abdominale constitue une circonstance de
découverte quasi constante de cette tumeur [4,7.8]. Elle peut étre
associée aune hématurie [7,9], une hypertension artérielle [ 1,4,6,10]
ou a un trouble de transit.

Les examens biologiques standards sont habituellement nor-
maux.Une hypercalcémie et une production excessive de rénine
peuvent se rencontrer [11-13].

L’échographie abdominale occupe une place de choix dans
I’exploration des masses abdominales de I’enfant [1,14]. En cas
de néphrome mésoblastique congénital, elle objective une masse
solide intrarénale, souvent hétérogeéne pouvant contenir des zones
kystiques, hémorragiques ou nécrotiques [15]. La tomodensito-
métrie abdominopelvienne montre une masse de densité tissulaire
hétérogene tissulaire hétérogéne refoulant le parenchyme rénal en
périphérie. Cette masse prend le produit de contraste de facon hété-
rogene [16].

La confirmation diagnostique du NMC reste histologique.Trois
formes histologiques sont décrites actuellement.La forme classique
ou conventionnelle, quand la tumeur a un aspect leiomyomateux a
la tranche de section, non encapsulée avec une composante mésen-
chymateuse sans monstruosités ni atypies cellulaires [14,17,18].

Une deuxieme forme a été décrite par Joshi en 1986, c’est la forme
atypique ou hypercellulaire ol la tumeur est charnue, de consistance
friable avec des zones de remaniements kystiques, une densité cel-
lulaire et un index mitotique élevé. Elle est plus agressive et infiltre
souvent les tissus périrénaux [10,18,19]. Elle est pourvoyeuse de
récidive locale apres son exérése. La forme mixte, individualisée
récemment, qui se manifeste sur le plan histologique par la coexis-
tence des particularités des deux formes classique et atypique :c’est
le cas de notre premiere observation.

Le diagnostic différentiel de NMC se pose surtout avec le néphro-
blastome qui nécessite un traitement adjuvant pré et post opératoire
jugé inutile en cas de tumeur de Bolande [1].

L’étude cytogénétique et immunohistochimique constituent une
aide précieuse a I’examen anatomopathologique [20-23]. La décou-
verte des aneuploidie est retrouvée essentiellement dans les formes
cellulaires et mixtes [21]. Les anomalies les plus fréquemment ren-
contrés sont une trisomie 11 et la translocation t (12, 15) qui peuvent
servir pour différencier un néphrome mésoblastique congénital
des autres tumeurs pédiatriques nécessitant un traitement adjuvant
[22,23].

La tumeur de Bolande est considérée comme une tumeur bénigne
dont le traitement repose sur la néphrectomie élargie. Malgré sa
nature réputée bénigne, certains auteurs ont rapporté des cas spo-
radiques avec des métastases hépatiques, cérébrales, pulmonaires,
cardiaques et osseuses [24-28]. Le traitement complémentaire a
base de chimiothérapie est préconisé dans les récidives locales
ou si 'exérese est incompléte dans les variantes atypiques [28].
Mais actuellement plusieurs auteurs ont rapporté que méme en cas
d’exérese incomplete des formes hypercellulaires chez le nourrisson
agé de moins de trois mois, la chimiothérapie postopératoipe n’est
pas indiquée systématiquement. Une surveillance étroite clinique et
échographique est préconisée et le traitement adjuvant n’est indiqué
sauf en cas de récurence locale [10].

Conclusion

Le néphrome mésoblastique congénital est une tumeur rénale rare
de révélation essentiellement néonatale dont le diagnostic est ana-
tomopathologique.

Son histogénese est controversée. Le traitement repose sur la
néphrectomie élargie. Les progres de la cytogénétique ont permis de
découvrir des anomalies chromosomiques tumorales. 11 est néces-
saire de poursuivre ces études afin d’établir de nouveaux facteurs de
pronostic et de mieux comprendre I’ étiopathogénie de cette tumeur.
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