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INTRODUCTION

Les tumeurs rénales de l'adulte sont en ma-
jorit¢é malignes, représentées surtout par
Fadénocarcinome rénal (85%). Les sarcomes
et les lymphomes sont rares (1%)'%. Le lym-
phome rénal est souvent secondaire vu que le
rein est dépourvu de tissu lymphoide. |l atteint
Padulte jeune de sexe masculin et il s’agit le
plus souvent d'un lymphome non hodgki-
nien"3. La clinique est non spécifique, dominée
par des signes d'emprunt a un stade tardif (si-
gnes de compression, douleurs, hépatosplé-
nome’galie)“’s. L'imagerie repose sur la tomo-
densitométrie (TDM), qui a un intérét dans le
diagnostic des Iésions, le bilan d’extension et
la stadification scanographique de la maladie.
La confirmation diagnostique est histologique.
Le traitement repose sur la polychimiothérapie,
utilisée parfois en association avec d'autres
méthodes thérapeutiques (chirurgie ou radio-
thérapie)®”’. Le pronostic est péjoratif vu la fré-
qguence des lymphomes agressifs et le dia-
gnostic souvent tardif"®°.

Nous rapportons deux observations colli-
gées dans le service d’'uroiogie du CHU Ibn
Rochd de Casablanca avec une revue de la
littérature pour permettre une meilleure appro-
che épidémiologique, diagnostique, thérapeu-
tigue et pronostique de cette affection.

OBSERVATIONS

Observation No 1

Mme FF, agée de 40 ans, ayant des anté-
cédants de géophagie, admise pour des héma-
témeses de faible abondance. L'examen clini-
que note un bon état général, apyrétique avec
un bon état hémodynamique. La palpation de

112

Fabdomen retrouve une masse de [Ihypo-
chondre gauche mal limitée, douloureuse fixée
par apport au plan profond, dure, bosselée
donnant le contact lombaire. Le reste de
Fexamen somatique est normal, les aires gan-
glionnaires sont libres.

L'échographie a montré un rein gauche
augmenté de volume, d’échostructure hétéro-
géne a prédominance solide trés probablement
néoplasique, associé a une lithiase pyélique.
Le rein droit est échographiquement normal.
Le foie ne présente pas d'images de métasta-
ses. La fibroscopie oeso-gastrigue a montré un
aspect de gastrite atrophique. Vu le syndrome
tumoral gauche a priori rétropéritonéal, 'uro-
scanner est réalisée et qui a mis en évidence
une lithiase pyélique gauche avec retard
d’excrétion et un gros rein gauche tumoral en
polaire supérieur et en mediorénal. Le rein, les
uretéres droits et le bas appareil sont
d'aspects radiologiques normaux.

Le bilan biologique est normal en dehors
d’'une vitesse de sédimentation accélérée a 64
la premiere heure.

La patiente est opérée par une laparotomie
sous costale, on réalise alors une néphrecto-
mie totale élargie gauche. L'examen anatomo-
pathologique de la piéce opératoire est en fa-
veur d'un lymphome malin non hodgkinien
(LMNH) a point de départ rénal ou a localisa-
tion rénale secondaire.

Une chimiothérapie est instaurée selon le
protocole OPAD (Oncovin, Adriblastine,- En-
doxan, Prednisone) et a permis d'avoir une
bonne rémission compléte au bout de 7 cures.
L'évolution est marquée par l'apparition de
multiples adénopathies périphériques, avec
une extension de la maladie a la moelle os-
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Fig. 1: Echographie abdominale montrant une masse
rénale gauche hypoéchogéne.

seuse (stade IV). Une chimiothérapie de rat-
trapage est instaurée mais la patiente est dé-
cédée au bout de 3 cures.

Observation No 2

Monsieur M.Z., agé de 66 ans, opéré 12
ans auparavant pour adénome de prostate,
avec notion d'ictére traité il y a 3 ans. Il s'est
plaint depuis un an de lombalgies bilatérales
isolées, évoluant sans figvre ni altération de
I'état général,

L'examen retrouve des fosses lombaires li-
bres, une grosse bourse gauche en rapport
avec une hydrocéle minime, une adénopathie
sus-claviculaire gauche d’un centimétre dure et
mobile, et des adénopathies jugulo-caro-
tidiennes bilatérales mobiles et dures.

L'échographie abdominale a montré une
masse médiorénale gauche arrondie de 4 cen-
timetres hypoéchogéne, des adénopathies du
pedicule hépatique et péripancréatique (Fig.1).

L'uroscanner abdominale a retrouvé un pro-
cessus tumoral rénal gauche hétérogéne qui
est de 45/48 mm se réhaussant d’une fagon
homogéne aprés injection du produit de
contraste, sans retentissement sur le haut ap-
pareil urinaire, avec hyperplasie surrénalienne
bilatérale sans pouvoir éliminer une localisa-
tion secondaire (Fig. 2).

Le bilan biologique montre: une hyperleu-
cocytose & 35 500 & prédominance lymphocy-
taire (77,8%), une urée a 0,35 g/l, une créatini-

némie & 11 mg/l, un dosage de Iacide vanyl
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Fig. 2: Tomodensitométrie abdominale montrant une
masse rénale gauche se rehaussant de fagon homogéne
aprés injection du produit de contraste.

mandelique (VMA) urinaire a 3,52 mgjjour
(normal inférieur a 7,4 mg Jjour).

La biopsie ganglionnaire du ganglion sus-
claviculaire gauche a conclu & un LMNH 3 pe-
tits lymphocytes dans le REAL classification.
Le myélogramme a noté une dissémination
sanguine d’'un LMNH. La BOM a objectivé une
infiltration médullaire par une prolitération tu-
morale & petits lymphocytes pouvant corres-
pondre soit a un lymphome lymphocytaire
stade 4 ou une leucémie lymphoide chronique.
L'étude immuno-histochimique a conclu a un
LMNH lymphocytaire B (Anticorps panleucocy-
taires PANB+). La radiographie thoracique
montre un élargissement médiastinal supé-
rieur. ' :

Le patient a présenté une tuméfaction testi-
culaire dallure inflammatoire et de fagon bila-
térale. Le patient est réadressé au service
mais il n'a pas été revu depuis lors.

DISCUSSION

Le rein peut étre le deuxiéme voire le troi-
siéme organe touché par le lymphome, aprés
le poumon et le tractus gastro-intestinal en
excluant le tissu hématopoiétique et le sys-
teme réticulo-endothélial®. L'atteinte rénale se
fait par voie hématogéne dans plus de 90%
des cas et par voie directe d'un lymphome ré-
tropéritonéal dans 10%>° ce qui explique son
aspect variable a l'autopsie et a I'imagerie®""

La manifestation lymphomateuse rénale est
souvent secondaire bien qu'elle soit clinique-
ment asymptomatique®'?. Sa fréquence est
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sous-estimée puisque dans les sérles autopsi-
ques, on en rapporte 42 a 62%*. Elle est bila-
térale dans 75% des cas et est similaire pour
le LMNH et la maladle dHodgkm avec une
prédominance du LMNH'"

Le lymphome rénal survient a tout &ge avec
une prédominance chez l'adulte masculin et
d’age moyen. Chez les enfants entre 6 et 13
z;_r;;,ﬂil s'agit souvent du lymphome de Bur-

ittS

Parmi les facteurs qui prédisposent au dé-
veloppement du lymphome, on note I'existence
dans les antécédents de néoplasme, d'inflam-
mations chroniques du rein, des traitements
immunosuppresseurs et dinfections virales
g%a}gnment 'EBV, VIH et le virus de I'hépatite

Le mode de développement du lymphome
est le méme quelle que soit la voie de dissé-
mination. L’atteinte primitive du rein par le lym-
phome est rare car le rein est dépourvu de
tissu Iymph0|de Il constitue 3% de tous les
lymphomes rénaux, bien qu’aucune étude n'a
été assez large pour I'étude du lymphome ré-
nal primaire (LRP) et que les connaissances
sur ses manifestations et ses facteurs étiologi-
ques sont trés limités. On note souvent son
existence chez les immunodéprimés>>'*. Ac-
tuellement, son existence est reconnue. 1l
s’agit souvent d'un lymphome de type B a haut
grade de malignité (HGM) qui est caractérisé
par une évolution rapide ce qui porte & croire,
lors du diagnosuc a un
condaire®'®. La genése du LRP est expliquée
par pIusueurs hypothéses dont la plus admise
est.que - les processus inflammatoires préexis-
tants du rein font recruter des lymphocytes ou
le phénomeéne oncogéne prend place, ce qui
est admis par la récente découverte de la rela-
tion entre je LMNH gastrique et Helicobacter
pylor| . Pour d'autres auteurs, lorigine du
LRP peut étre due aux inflammations chroni-
ques du rein comme c'est le cas dans les au-
tres organes: lymphome de la thyroide dans
les thyroidites d’Hashimoto, lymphome de la
glande salivaire dans la sialadénite™"".

Le délai duagnosthue varie de 3 4 36 m0|s
chez l'adulte et de 1 & 18 mois chez Ienfant’®
Dans notre série il était de 1a 12 mois.

La symptomatologie clinique retrouve sou-
vent. des signes d'emprunt a type de troubles
digestifs et des signes généraux. Cependant,
des signes urinaires a type d’hématurie ma-

lymphome se-
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_croscopique sont présents dans 18% des cas.

La proteinurie, Phématurie microscopique et la
pyurie sont habituelles. L'insuffisance rénale
oligoanurique peut étre due & une atteinte bi-
latérale, & un lymphome retropéritonéal, & une
obstruction urétérale par des adenopathles ou
par une fibrose, 4 une amylose®*”"2.

Les signes généraux sont assez fréquents
et peuvent étre a type de fiévre, malaise, ano-
rexie, altération de I'état général et sueurs noc-
turnes. Les signes physiques n’existent qu'aux
stades évolues de la maladie. Les signes les
plus fréquents sont les polyadénopathies,
'hépatosplénomegalie et la masse abdomi-
nale. lls ont une fréquence variable pour cha-
cun d’eux®*®

L'association du lymphome rénal & d’autres
pathologies a été souvent rapporté, ainsi on
peut avoir l'association avec un lymphome
hodgkinien, un carcinome rénal, une néphro-
calcinose, une néphropathie urathsue, une
amyliose, ou une glomérulonephnte

L'anémie est présente dans 1/3 des cas
avec une hyperleucocytose & prédominance
lymphocytaire voire une lymphopénie. On peut
avoir aussi une élévation de la lactinodéshy-
drogénase (LDH), une hypercalcémie, une
hyperuricémie, une hyperphosphorémie, une
leucocyturie, une hématurie, urie VS accélé-
rée. La coexistence d'une élévation de LDH
avec insuffisance rénale et/ou lymphopénie
doit suggérer .une infiltration lymphomateuse.
Le taux d'acide urigue renseigne sur la vitesse
de prolifération du Iymphome La LDH a un
intérét capital dans le pronostic®’

Sur le plan imagerie, I'échographie, la TDM
et imagerie par résonance magnétique (IRM)
ont largement contribué au diagnostic du lym-
phome rénal. Les aspects radiologiques de-
pendent dans une large mesure, de la taille, du
nombre de lésions, du stade de la maladie, de
la croissance du processus et du moment ol
Pimagerie a été faite. Ainsi aux stades préco-
ces, Ia radlologle est rarement con-
cluante”

L’échographie montre souvent des masses
hypoéchogénes ou anéchogeénes, de tailles
variables avec parfois une néphromégalie, une
anomalie du contour rénal ou une hydrone-
phrose. Cependant, elle reste inférieure a la
TDM pour la stadmcatlon et le diagnostic au
stade initial'®'®.La TDM est Pexamen de
choix. Elle permet le diagnostic, une stadifica-
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Tableau 1: Stadification du Lymphome Rénal & la TDM

Stades Lésions
| Masse solide hypodense bien limitée
1 Muitiples masses hypodenses partiellement
confluantes
] Desorganisation de la structure rénale
Epaississement des tissus mous et fascia péri-
rénal voire infiltration + obstruction des voies
excrétrices
tion radiologique du lymphome rénal et

Pévaluation du traitement, du pronostic®'®%°,
En effet, 'aspect scanographique varie selon
le stade ol on réalise cet examen: Au début
elle est normale, parfois il s'agit une hypoden-
-sité au néphrogramme. A un stade avancé les
lésions sont hypodenses plus ou moins homo-
génes avant injection du produit de contraste.
Aprés injection, les lésions se rehaussent fai-
blement par rapport au tissu rénal normal.

L’association de certaines images sur la
TDM sont évocatrices du lymphome rénal,
mais non pathognomoniques, tel qu'une:
augmentation bilatéraie des reins, existence de
masses multiples avec adénopathies rétropéri-
tonéales, une masse périrénale avec un rein
d'apparence normale. Ainsi, une classification
scanographique a été proposée qui est résu-
mée sur le Tableau 1.

Les images tomodensitométriques sont non
spécifiques et ne permettent pas d’éliminer les
autres diagnostics différentiels tels que carci-
nome renal, polykystose, [I'hypernéphrome,
métastases, et les processus infectieux et in-
flammatoires du rein ajoutent a cela la tumeur
de Wilms chez l'enfant®?'. Le recours donc a
la biopsie pour confirmer la maladie reste im-
pératif.

L'urographie intraveineuse (UIV) a un inté-
rét limité dans I'étude du degré de I'uropathie
obstructive et dans le suivi de I'évolution de la
maladie avant et aprés traitement'®?"

L'imagerie par résonance magnétique a un
réle mal défini, elle est rarement utilisée pour
le diagnostic du lymphome rénal. Par aiileurs,
elle garde une supériorité par rapport a la
TDM, notamment devant les contres indica-
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.tions a linjection du produit de contraste, ou

dans les atteintes diffuses du-rein®.

La scintigraphie utilise le citrate de gallium
67 (Ga67), et permet la visualisation des I¢-
sions du lymphome rénal. Sa sensibilité est
plus grande dans la maladie de Hodgkin.(77%)
et dans le LMNH diffus & grandes cellules (71
a 78%), alors qu'elle est de 30 4 50% dans les
LMNH a petites cellules et les LMNH mixtes &
petites et & grandes cellules. Récemment,
Futilisation du fluorodésoxyglucose (FDG) a
permis une meilleure visualisation des lésions
lymphomateuses du rein. En effet, les zones

pathologiques présentent une diminution de

prise de la FDG et oriente ainsi les biopsies®.

L’angiographie est rarement indiquée. Elle
montre des signes en faveur d’une tumeur ma-

l4ig1ne sans predire de sa nature histologique

La confirmation.du lymphome rénal reste
histologique, par la biopsie chirurgicale ou par
étude histologique du rein apres néphrecto-
mie®”. L'immuno-histochimie est un examen
capital pour établir le phénotype qui permet le
choix d'un traitement adapté®*”''. De nom-
breuses classifications histologiques existent,
la plus utilisée est “la formulation internationale
a usage unique" de Sollal-Celgny et Bertrand
dite "working formulation" qui stadifie le lym-
phome rénal en trois groupes™'®:

- Lymphome malin & haut gradexde malignité
(HGM). :

- Lymphome malin a malignité intermédiaire

(GM),

- Lymphome ;'nalin a faible grade de maligni-
té (FGM).

Le bilan d’extension s'impose une fois le
diagnostic de lymphome rénal est documente.
Il comporte*”:

- Un examen clinique complet, & la recherche
des adénopathies, d’'une atteinte du foie,
des testicules et/ou des méninges.

- Une radiographie thoracique & la recherche
d'une atteinte médiastinale, d'un épanche-
ment pleural ou d’une atteinte puimonaire.

- Une échographie abdomino-pelvienne :
pour découvrir une éventuelle atteinte hé-
patique, splénique et pour rechercher des
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Tableau 2: Classification de Murphy

Stades Classification

! - Atteinte d'un seul territoire ganglionnaire & I'exclusion de |'abdomen et du médiastin,

- Tumeur extralymphatique unique

] ~Tumeur avec atteinte ganglionnaire régionale,
- Atteinte de deux ou plusieurs territoires ganglionnaires du méme cote du diaphragme,
- Tumeur digestive primitive avec ou sans atteinte ganglionnaire mésentérique seulement

] - Atteinte de plusieurs territoires ganglionnaires de part et d'autre du diaphragme,
- Deux tumeurs extralymphatiques de part et dautre du diaphragme,

- Toute tumeur intrathoracique,
- Toute tumeur abdominale étendue

v - Atteinte médullaire et/ou méningée quelles que soient les autres localisations

adénopathies rétropéritonéales. L’atteinte
hépatique est souvent associée a celle
splénique et elle peut étre diffuse ou nodu-
laire.

- Une TDM: & la recherche d'adénopathies
rétropéritonéales ou médiastinales dont la
présence modifie le standing et le traite-
ment de la maladie.

- Une BOM: examen fondamental utilisé pour
le diagnostic, le bilan d’extension, et la sur-
veillance de la maladie. Son interprétation
tient compte du contexte clinico-biologique.

- Une ponction biopsie hépatique: elle est
faite par voie transcutanée, ou mieux, sous
laparoscopie ou laparotomie.

Une fois le diagnostic confirmé a rhisto-
logie, une classification de la maladie s'im-
pose. Les classifications les plus utilisées sont
celles de Murphy et d'Ann Arbor (Tableaux 2
et 3>’

La connaissance du type histologique est
capitale pour le traitement, néanmoins il n'y a
pas de protocole thérapeutique standard du
lymphome rénal. Le choix dépend de I'dge du
malade, du terrain, de F'opérabilité de la tu-
meur, du degré d’extension de la maladie et du
pronostlc ® Trois types de traitement peuvent
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étre associés la chirurgie, la radiothérapie et Ia
chimiothérapie.

La chirurgie est limitée a la résection
d’organes atteints. Son utilisation en vue d’'une
néphrectomie élargie permet le diagnostic et la
stadification de la maladie. Elle peut constituer
la premiére phase du traltement qui sera re-
layée par la chimiothérapie®”''. Dans les at-
teintes unilatérales du rein par Ie lymphome, la
chirurgie seule a donné de mauvais résultats,
en effet, 72% des cas décédent en moins d'un
an®"°. Les atteintes bilatérales du rein posent
souvent un probléme de ftraitement, surtout
gu'elle s'associe souvent a une insuffisance
rénale d’évolution fatale™'®. Un de nos mala-
des a bénéficié d'une nephrectomle pour tu-
meur rénale qui a permis le diagnostic.

La radiothérapie est réservée a certaines
situations, vu les effets néfastes gu'elle peut
induire. Elle permet de contrdler les atteintes
localisées ou celles du systeme nerveux cen-
tral et de diminuer la taille de la tumeur primi-
tive en labsence d'insuffisance rénale®'"'®
Malgré qu'elle soit connue depuis 1938,
comme moyen efficace pour diminuer [in-
suffisance rénale d'origine lymphomateuse,
elle est réservée aux cas réfractaires a une
chimiothérapie excessive. Son rble dans le
LRP est indéterminé. En effet, la radiothérapie
seule a peu de succés par opposition au trai-
tement combiné (chimiothérapie et radio-
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Tableau 3: Classification d'Ann Arbor

Stades Classification

I Atteinte d'un seul groupe ganglionnaire (ou d'une structure lymphoide: rate, thymus, anneau de Waldeyer)

i Atteinte de deux ou plusieurs groupes ganglionnaires d'un seul cote du diaphragme. Le nombre de territoires
ganglionnaires est indiqué en indice (lin)

i Atteinte ganglionnaire des deux cotes du diaphragme.
- ll11: Atteinte sous diaphragmatique limitée 4 la rate, aux ganglions coeliaques ou du tronc porte
- lli2: Atteinte des ganglions latéro-aortiques, iliaques, mésentériques, s'associant ou non a I'atteinte détaillée

dans le stade IIl1
v Atteinte extraganglionnaire distincte d'une localisation viscérale contigué, ou atteinte du foie ou de la moelle os-

seuse

A: Absence de signes généraux
B: Présence de fiévre, sueurs ou amaigrissement
X: Importante masse tumorale:

- Masse médiastinale de diamétre égal ou supérieur au tiers du diamétre transverse thoracique au

niveau du disque intervertébral D5-D6 (sur le cliché thoracique de face)

- Masse ganglionnaire égale ou supérieure a 10 centimétres

E: Atteinte d'un seul viscére contigué ou & proximité d'un territoire ganglionnaire atteint

thérapie) qui permet souvent une amélioration
de la _fonction rénale avec des résultats varia-
bles" "

La chimiothérapie est considérée comme
le traitement de choix du lymphome rénal
S7112 (| existe différents protocoles -

- CHOP : (Cyclophosphamide, Adriablastine,
Vincristine, Prednisone).

- COPAD : (Cyclophosphamide, Vincristine,
Prednisone, Adriamycine).

- COPP (Cyclophosphamide, Vincristine,
Prednisone, Procarbazine).

- MOPP : (Chlormethine, Vincristine, Procar-
bazine, Prednisone).

- EORTEC: (Adriblastine, VM26, Endoxan,
Prednisone).
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Le choix du protocole dépend de I'age, du
type histologique et du degré d’extension de la
maladie. Le CHOP est de loin le plus efficace.
Une chimiothérapie intensive est recomman-
dée devant le lymphome & haut grade de mali-
gnité, devant I'extension large de la tumeur
primitive avec adénopathies rétropéritonéales
et devant linsuffisance rénale d'origine lym-
phomateuse surtout dans le cadre du LRP bila-
téral ol elle est associée 2 la dialyse'>™,

Une chimiothérapie adjuvante est souvent
utilisée comme traitement dans les atteintes
rénales unilatérales par le lymphome qui ont
subi néphrectomie premiére, et ceci méme si
Pétude de la piece opératoire rapyorte que la
masse est isolée et intrarénale””'®. La poly-
chimiothérapie, avec ou sans chirurgie, a net-
tement amélioré la survie des maladas; en ef-
fet, 48% sont guéris a leur dernier contrdie 3
mois & 9 ans aprés le diagnostic, alors que
50% sont décédés, dans 32% par la dissémi-
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nation du lymphome et 18% par des complica-
tions thérapeutiques ou de causes incon-
nues®™"".

L'utilisation du géne de linterleukine 7 (IL7)
par une équipe de I'université de Berlin a mon-
tré son activité antitumorale avec des cellules
transférés par le géne de IL2, IL4, TNF, IL7.
Ce dernier a été le plus effectif in vivo par sa
grande activité de lyse tumorale®.

Non traité, le lymphome rénal évolue vers
la dissémination aux tissus adjacents mais
rarement on note une thrombose de la veine
rénale ou de la veine cave inférieure. Par
contre, la rémission compléte peut étre consta-
té dans 60 a 80% si le lymphome est bien trai-
té. L’évolution est jugée sur lhistologie et le
taux de LDH®?*%°, .

Dans les cas du lymphome du rein avec in-
suffisance rénale, la polychimiothérapie a per-
mis d’améliorer la fonction rénale avec en pa-
ralléle une réduction de la masse tumorale,
une A quatre semaines aprés le traitement™".

Le LRP, bien qu'il soit rare, reste de mau-
vais pronostic, d'autant plus, quand [latteinte
rénale est bilatérale avec insuffisance rénale.
La survie moyenne ne dépasse guére 36 mois
(3 a 36 mois)>**°.

Le pronostic dépend de nombreux facteurs,
dont le type histologique, I'dge, la taille de la
tumeur, le degré de dissémination et l'atteinte
unilatérale ou bilatérale. Les éléments de
mauvais pronostic sont : la tumeur de grande
taille, le haut grade de malignité, l'atteinte bila-
térale du rein, [linsuffisance rénale et
Fassociation & un terrain immunodepri-
mé8,9,24,25

De ce fait, un index pronostique internatio-
nal est utilisé pour permettre d’'évaluer le ris-
que de récidive, il comprend cinq facteurs:
I'age supérieur & 60 ans, 'augmentation de la
LDH, I'altération de I'état général, le stade 3 ou
4 d’Ann Arbor et 'existence de plus d'un site
extraganglionnaire atteint. Le score est calculé
par addition des facteurs trouvés et il est inver-
sement proportionnel a la survie®*>%°.

En conclusion, le lymphome rénal est sou-
vent secondaire vu que le rein est dépourvu du
tissu lymphoide. La clinique est asymptomati-
que. Limagerie est peu concluante d’'ou
Pintérét d'une ponction biopsie pour apporter
une preuve histologique. Le traitement repose
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essentiellement sur la chimiothérapie et le pro-
tocole CHOP est de loin le plus utilisé.

Le pronostic dépend surtout du stade, du
degré de malignité et de l'infiltration medullaire.
La survie ne dépasse guére trois ans, vu la
fréquence des lymphomes & haut grade de
malignité et les complications septiques de la
chimiothérapie.
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