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INTRODUCTION

L'angiomyolipome (AML) rénal est une
tumeur mésenchymateuse contenant du tissu
vasculaire, du tissu musculaire et du tissu
adipeux. Le tissu adipeux est prédominant. Il a
été observé pour la premier fois en 1862 par
von Recklinghausen mais c'est en 1880 que
Bourneville en a fait une entité clinique”.

OBSERVATION

AY.H. agée de 49 ans, avec un antécédent
de dilatation de bronche, avait présenté des
douleurs abdominales diffuses a predo-
minance épigastrique récidivante depuis
quatre ans. Une fibroscopie oesogastroduo-
dénale, un lavement baryté puis une colono-
scopie étaient revenus normaux. Une anémie
chronique avec des épisodes d’hypotension
avait nécessité il y a un an, une transfusion
sanguine. Devant la réapparition de la douleur
abdominale, une échographie a eté réalisee et
avait montré une masse hétérogéne mesurant
93,6 mm x 63,8 de diameétre occupant la loge
rénale gauche. Le rein droit était le siége de
petites masses hyperéchogénes (Fig 1). Une
urographie intraveineuse (UIV) - avait montré
une discréte hypotonie des cavités pyélo-
calicielles gauches avec sécrétion rénale
bilatérale et synchrone dans les délais
normaux. Un scanner abdominal avait révéle la
présence de trois masses tissulaires d'origine
mésenchymateuse corticale rénale gauche
dont deux siégeaient au pdle supérieur et
mesuraient 10 et 8 cm de grand diametre avec
des plages hypodenses d'origine graisseuse.

CEANIGUE ST JWSGUES 10Tl
8-PLATEEDK SIIDVSN. S ..

Fig. 2: Echographie montrant une tumeur rénale droite

La troisiéme masse, polaire inférieure était de
9 cm de diamétre. Elie présentait en sa décli-
vité une collection hypodense a composante
centrale discrétement hyperdense évocatrice
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Fig. 3: Aspect histologique évoquant un angiomyolipome avec présence de néphrite chronique non spécifique sans signe de

malignité

d'une collection hémorragique en cours de
dégradation (Fig. 2). Le rein droit était le siege
d’'une multitude de plages tissuiaires paren-
chymateuses corticales de développement
exophytique, de densité hétérogéne marquéee
par des zones dhypodensités franches
pseudo-graisseuses. La masse tissulaire la
plus conséquente développée au dépens du
parenchyme cortical postéro-externe du rein
droit mesurait environ 8 cm de hauteur. Ces
|&sions évoquaient un AML bilatéral.

L'’AML bilatéral est associé souvent a la
sclérose tubéreuse de Bourneville (STB). Une
recherche systématique des signes en rapport
avec les phacomatoses tels que les signes
neurologiques (épilepsie, retard intellectuel,
troubles mentaux), les signes dermatologiques
(tumeur de Koenen ou fibromes peri-
unguéaux, adénome de Pringle, taches
achromiques, peau de chagrin lombaire), et
les signes ophtalmologiques (fond d'ceil

normal) s'est avérée négative. Le scanner.

cérébral n'a pas été effectué mais une enquéte
familiale de maladies héréditaires a trans-
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mission autosomique dominante a été

recherchée.

Ne disposant pas d'artériographie qui aurait
permis de pratiquer une embolisation sélective,
une néphrectomie gauche élargie associee a
une néphrectomie partielle polaire inférieure
droite a été réalisée par laparotomie médiane
xypho-pubienne.

A I'examen pathologique la piéce opératoire
mesurait 14 x 10 x 7 cm, et renfermait des
formations tumorales encapsulées friables de
couleur blanc nacré avec des zones nécro-
tiques.

L’examen histologique montrait une prolife-
ration tissulaire associant des adipocytes avec
anisocaryose, des myocytes en faisceaux
sans atypie nucléaire et des vaisseaux a
parois épaisses, parfois fibro-hyaline avec des
foyers inflammatoires faits de lymphocytes et
d’histiocytes infiltrant le tissu rénal avec
disparition des tubes et glomérules. Aspect
histologique évoquant un angiomyolipome
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(Fig. 3) avec présence de néphrite chronique
non spécifique sans signe de malignité.

Les suites opératoires ont été simples. La
patiente a été revue a 3, 6 et 10 mois. Le bilan
rénal 10 mois aprés lintervention est normal
('urée sanguine est a 0,21 g/l et la créa-
tininémie & 13 mg/l) et le taux d’hémogiobine a
13g/d).

DISCUSSION

L'angiomyolipome (AML) rénal est une
tumeur bénigne rare qui représente 0,3 % des
tumeurs rénales’, Dans sa forme bilatérale, il
est frequemment intégré dans un syndrome
héréditaire (les phacomatoses) en particulier Ia
sclérose tubéreuse de Bourneville (STB)
L'AML est une affection souvent asympto-
matique, mais il peut devenir préoccupant par
son évolution parfois dramatique avec la
survenue possible d'une rupture spontanée
pouvant entrainant un choc hémotragique, et
rarement par les difficuités a le distinguer de
certaines tumeurs malignes du rein.

L'AML peut se présenter sous deux formes:
(1) les formes sporadigues ou isolées qui
représentent 80% des AML et (2) les formes
associées a la sclérose tubéreuse de Bourne-
ville, qui représentent 20% des AML™™

Classiquement, les AML isolés sont
unigues, unilatéraux, de petite taille et
symptomatiques. lls se rencontrent préféren-
tiellement chez les femmes avec un sexe ratio
de (4 a 8 femmes four 1 homme) avec un age
moyen de 50 ans®

Quant a la forme associée a la STB
(maladie héréditaire autosomique, dominante)
elle touche indifféremment les hommes et les
femmes et atteint des sujets plus jeunes agés
de 30 ans en moyenne. L'AML dans cette
forme est volontiers multiple, bilatéral,
volumineux, multlcentrlque avec un risque
d’hémorragie important’. Ainsi 40 a 80% des
patients atteints de STB présentent un AML et
20 a 50% des AML surviennent chez les
patients atteints de STB"***

L'AML peut étre associé outre la STB,
rarement a dautres phacomatoses (la
neurofibromatose NF1 de Von Reckling-
hausen, la neurofibromatose NF2, le syndrome
de Sturge — Weber - Krabbe, la maladie de
Von Hippel — Lindau), le carcinome & cellule
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rénale (7% des AML sporadiques), la poly-
kystose rénale (4,5% des AML), la tumeur de
Riopelle (AML plus sarcome plus oncocytome)
(1% des AML)"?

Au plan symptomatologique, les circon-
stances de découverte des AML sont

similaires & toute tumeur solide du rein®*%

Dans notre observation, cette tumeur s'est
révélée par des douleurs abdominales, une
masse lombaire, un hématome péri rénal et
une anémie chronique. Les épisodes d'hypo-
tensions, contemporains a I'anémie pourraient
étre dues déja a un état de choc. Ces signes
ont été reguherement décrits par de nombreux

auteurs"*®°, et selon Barbin et al.” et Tuch-
schmid et al.”® la douleur est le signe le plus
fréquent, la tumeur lombaire palpable se

rencontre dans fa moitié des cas. lls estiment
par ailleurs que I'hémorragie ouvre la scéne
dans 25% des cas (par des saignements intra
tumoraux [90% des cas), retropéritonéaux [10
a 20%]) entrainant dans 10% des cas une
anémie, un état de choc dans 10 a 20% des
cas et une hématurie dans 10 a 30% des cas.
Pour ces auteurs, 20% des hémorragies péri-
rénales spontanees sont dues a des AML.
Moudouni et al.'" estiment que I'hématome
spontane de la loge rénale est une entité
clinigue rare et que les séries rapportées
récentes sont peu importantes. D'autres signes
sont également décrits dans la littérature,
notamment une insuffisance rénale dans 2 a
13% des cas, en particulier le patient atteint de
STB, une hypertension artérielle (HTA) dans 7
a 30% des cas et une fiévre en cas d'infection.

Hormis dans sa forme associée a [a STB, le
diagnostic de FAML  n'est pas aisé; s'il peut
étre evoqué, il n'est cependant pas formel.
Ainsi le couple échographne et scanner con-
firme une structure solide®. L'échographie
montre des images de masses réguliéres
hyper échogénes dans 50% des cas, dues a la
graisse, mais c'est la tomodensitométrie,
examen performant, qui apporte des argu-
ments solides dans 60 a 95% des cas en
montrant des zones de faibles densités intra
tumora|es correspondant a des plages de
graisse*®'?. Barbin et al.? et Cordoliani et al.®
indiquent que la présence de plages grais-
seuses au sein des tumeurs solides du rein
elimine le diagnostic d’'un adénocarcinome
mais n'exclut pas de discuter d’autres tumeurs
graisseuses notamment le fiposarcome®®'?
Ces images radiologiques décrites par les
différentes publications correspondent a celles
décrites dans notre observation.
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L'urographie intraveineuse (UlV) reste un
examen indispensable notamment dans
I'appréciation de la fonction rénale. L’imagerie
par résonance magnétique et nucléaire (IRMN)
par-son approche multiplanaire et sa richesse
en contraste compléte utilement les données
du scanner, en cas de doute.

Selon Moudouni et al.'', Iutilisation de
l'artériographie dans le diagnostic de I'AML est
discutée, cependant comme le reconnait la
plupart des publications; son indication dans
Pembolisation artérielle sélective dans les cas
compliqués d’hémorragie est une nécessité".
L'IRMN et lartériographie manquent dans
notre pratiqgue hospitaliere et le manque de
lartériographie oblige parfois a sauter des
étapes thérapeutiques (embolisation artérielle)
pour aboutir & des néphrectomies d’hemo-
stases.

L'étude histologique de la piéce opératoire
a confirmé la présence de trois types de
tissus: adipeux, musculaire et vasculaire,
élements histologiques régulierement decrits
dans la littérature confirmant le diagnostic
d’AML.

Hormis des cas d'urgence (hémorragie) ou
lembolisation artérielle et parfois I'exploration
chirurgicale s'imposent en vue d’'une néphrec-
tomie d’hémostase ou en cas de doute ou la
frequence des tumeurs rénales impose la
néphrectomie élargie, le traitement conser-
vateur ou néphrectomie reste controverse
selon Bourdin et al®. Dans notre cas,
Iimportance des lésions et 'hémorragie n'ont
pas pu permettre de conserver le rein gauche.
Quant au rein droit le volume tumoral peu
important et l'intégrité du reste du parenchyme
rénal droit nous ont amenés a réaliser une
néphrectomie polaire inférieure.

Quoi qu'il en - soit, tous les auteurs
s'accordent sur la nécessité d'étre trés
conservateur dans le traitement chirurgical
surtout en cas de tumeur bilatérale ou d'une
tumeur sur rein unique. Cependant, la stratégie
thérapeutique & laquelle adhérent de
nombreux auteurs®® est celle d'Oesterling et
al. "

Pour les tumeurs de taille supérieure ou
égale a 4 cm symptomatiques ils recom-
mandent une angiographie avec embolisation
sélective, une énucléation ou une néphrec-
tomie partielle. Au cas ou les tumeurs seraient
asymptomatiques Osterling et coliégues con-
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seillent une surveillance tous les six mois par
échographie et scanner.

Pour les tumeurs inférieures a 4 cm’
symptomatiques ils suggérent une observation
pour constater la disparition des signes; si
ceux-ci persistent, faire une angiographie avec
embolisation sélective qui pourra mener a un
traitement chirurgical conservateur. Pour les
tumeurs inférieures asymptomatiques ils pre-
conisent un bilan tous les ans par échographie
et tomodensitométrie.

L’AML en général évolue a bas bruit, et son
expression clinique parfois est liée a la taille de
la tumeur, mais également a la multifocalité
des lésions. Ainsi les manifestations cliniques
les plus préoccupantes restent le choc
hémorragique, l'insuffisance rénale et I'hyper-
tension artérielle. Dans sa forme associée a la
STB, en dehors des cas d’hémorragie, son
pronostic est li¢ a celui de fa STB. Selon
Barbin et al.? et Tuchschmid et al.”®, FAML est
d'évolution lente et peut apparaitre sur l'autre
rein dans un délai de 2 a 28 ans; il ne s'agit
pas de métastase. .

En conclusion, L'AML est une tumeur rare
qui ne représente que 0,3% des tumeurs
rénales. Son évolution est lente mais parfois
dramatique en raisonde (1) la survenue du
choc hémorragique qui pourrait étre jugulé par
une artériographie avec embolisation et (2) par
son association fréquente avec certaines
maladies héréditaires, notamment les phaco-
matoses. Son traitement chirurgical doit étre le
plus possible conservateur.
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