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Abstract

L'angiomyolipome est la tumeur bénigne la plus fréquente des masses dolides du rein, elle représente un cadre de fréquence de 1 a 3% des
tumeurs du rein, sa composition histologique est faite de trois contingents: graisseux, fibres musculaires lisses et vasculaires a des proportions
variables, elle sévit sur un cadre sporadique et peut s'exprimer dans un cadre congénitale comme manifestation de la sclérose tubéreuse de
Bourneville. Nous rapportons I'expérience du service d'Urologie B du CHU IBN Sina de Rabat dans la prise en charge de huit cas d'angiomyolipome
sur une période s'étalant sur six ans en précisant les manifestations cliniques, données de l'imagerie, le résultat histologique et la conduite
thérapeutique. Les manifestations cliniques ne lui sont pas spécifiques, elle peut se manifester par des lombalgies, crise de colique néphritiques,
hématurie, masse palpable dans le flanc. La TDM reste I'examen radiologique le plus sensible en mettant en évidence la présence de graisse au
sein de la masse, I'histologie confirme le diagnostic et il n'y a aucun consensus qui régit la prise en charge de ce type de tumeur, on peut admettre
une surveillance pour les petites masses de moins de 4 cm et traité les formes symptomatiques ou qui dépasse les 4 cm par embolisation ou
chirurgie partielle ou totale. Les nouvelles thérapeutiques focales peuvent révolutionner la prise en charge de ce type de tumeur bénigne, mais les

études sont toujours en cours.
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Introduction

L'AML est la tumeur rénale bénigne la plus fréquente 1 a 3% des
tumeurs solides du rein [1], Cette lésion se compose dans des
proportions variables, d un contingent graisseux souvent le plus
abondant, d un contingent de cellules musculaires lisses et dun
contingent d “origine vasculaire [2,3]. Elle peut se présenter sous
forme sporadique (la plus fréquente) ou sous forme congénitale et
rentre dans le cadre de la sclérose tubéreuse de Bourneville (STB).
A travers se travail nous rapporterons I'expérience de notre service
dans la prise en charge des AML ainsi que mettre le point sur les
particularités épidémiologiques, diagnostiques, thérapeutiques et

pronostiques de cette pathologie.

Méthodes

une attitude conservatrice de surveillance ou une prise en charge

chirurgicale.

Résultats

Nous rapportons une étude rétrospective de huit cas d'AML rénaux
colligés dans le service d'Urologie B du CHU IBN SINA rabat sur une
période de 6 ans, de janvier 2008 a janvier 2014. Le diagnostic de
présomption a été posé devant des arguments cliniques et
radiologiques avant la confirmation histologique lorsqu'un geste
chirurgical a été réalisé. Le Tableau 1 résume la somme des

observations cliniques.

Notre étude se compose de 8 patients avec un age moyen de 41,6
ans (24 et 61 ans), répartis de fagon égale entre les deux sexes soit
4 hommes pour 4 femmes et qui peuvent étre sélectionné en deux
groupes : Groupe 1 formé de 5 patients présentant une forme
sporadique et isolée de I'AML (62,5%) ; Groupe 2 formé de 3
patients (37,5%) qui s'intéegrent des la forme phacomatose

héréditaire en I'occurrence la Sclérose Tubéreuse de Bourneville.

L'évaluation clinique a porté sur un interrogatoire recherchant les
signes cliniques d'appels ainsi qu'un caractére familiale de
I'affection, complété par un bilan biologique qui consistait en la
réalisation d'une numération de formule sanguine pour apprécier le
retentissement du saignement sur le taux d'hémoglobine ainsi que
la réalisation d'un ionogramme sanguin pour apprécier la fonction
rénale, une évaluation radiologique a porté sur la réalisation d'une
échographie abdominale complété par un scanner abdomino-pelvien
permettant de mieux caractériser les lésions. Au terme de tous ses

bilans une attitude thérapeutique a été décidée et qui penchait vers

Six cas de nos patients présentaient une symptomatologie clinique
faite essentiellement de lombalgie unilatérale sourde et modérée ou
une hématurie macroscopique caillotante conduisant les patients a
consulter, deux des formes avec hématurie se sont présenté aux
urgences dans un tableau d'hématurie foudroyante associé a un
hématome rétropéritonéale avec instabilité hémodynamique
nécessitant une prise en charge urgente. Les deux derniers cas la
découverte été fortuite lors de la réalisation d'une échographie
abdominale de routine pour le suivi d'un syndrome de jonction
pyélourétérale chez une patiente et dans le cadre du bilan d'une

cholécystite chez une autre.

Le bilan biologique a été réalisé pour apprécier le retentissement du
saignement sur l'état général (NFS avec appréciation du taux
d'hémoglobine et évaluation de la fonction rénale). Une échographie
réalisée en premiére intention permettait d'orienter le diagnostic en
mettant en évidence une masse hyperechogéne et hétérogéne, un
complément scannographique a été réalisé a chaque fois permettant
de poser le diagnostic présomptif d'AML par la découverte au sein
de la masse rénale d'une composante graisseuse caractérisée par sa
densité négative (Figure 1, Figure 2). Au total 12 AML ont été
diagnostiqué dont 7 a droite et 5 a gauche (la bilatéralité des lésions
a été observée chez les 3 patients porteurs de STB), la taille

moyenne des masses était de 80,3mm (42a 160mm).

On a opté la surveillance chez une patiente qui présentait une Iésion
de 42 mm asymptomatique, de découverte fortuite. L'embolisation
artérielle sélective a été proposé chez 2 patients qui présentait une
AML bilatérale, la premiére a vu le succés tandis que la seconde
s'est présenté aux urgences dans un tableau d'hématurie massive et
un hématome rétropéritonéale et une néphrectomie d'hémostase
droite a été réalisé. Trois néphrectomies d'hémostase ont été réalisé
par voie de lombotomie (Figure 3), une néphrectomie par voie
sous costale pour doute diagnostic sur la nature maligne de la
masse et deux néphrectomies partielles pour préservation du capital
néphronique. Dans notre série on a noté un cas de décés par

complication thromboembolique survenant dans le service de
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réanimation en post opératoire. L'étude histologique a permis de

poser le diagnostic d'AML rénal (Figure 4).

Discussion

L angiomyolipome (AML) est une tumeur bénigne qui représente 1
a 3% des tumeurs solides du rein. Classiqguement, ce type de
tumeur s’inscrit dans le cadre de la Sclérose Tubéreuse de
Bourneville (STB), qui est une maladie autosomique dominante a
pénétrance variable. L’ atteinte rénale est alors multiple et bilatérale
dans 50 a 80% des cas. Mais, |"AML rénal peut étre découvert en
dehors de toute phacomatose, il est alors isolé, unilatéral avec une
forte prédominance féminine [4,5]. L'angiomyolipome est
classiquement défini comme étant une tumeur triphasique,
comportant en proportions variables, un contingent graisseux le plus
souvent prédominant, un contingent musculaire lisse et un autre
vasculaire [2,4]. La taille d "un angiomyolipome rénal peut varier de
quelques millimétres a 20 cm de diamétre [4].

L évolution d’une telle lésion est variable dans le temps, le
pourcentage de croissance annuel est estimé a 5% en cas de lésion
unique, 22% en cas de lésions multiples sans association avec une
STB et 18% en association a une STB [5,6] Le risque évolutif
majeur est lié aux complications hémorragiques qui peuvent mettre
en jeu le pronostic vital, puisque 20% a 30% des patients sont en
choc lors de la rupture [2]. En effet, I'angiomyolipome est la
deuxiéme cause rénale d'hémorragie retro-péritonéale aprés le

carcinome a cellules rénales (CCR) [2-4,7].

Dans la majorité des cas, |"AML est une tumeur isolée, unique,
asymptomatique, découverte de maniére fortuite chez la femme,
Les manifestations cliniques sont identiques dans les formes
sporadiques et dans les formes associées a la STB, la
symptomatologie est dominée par les lombalgies, I'hématurie qui
peut étre microscopique ou macroscopique traduisant la rupture de
I'AML dans la voie excrétrice, d'autre signes peuvent étre constatés :
masse palpable (10 a 20% des cas) , état de choc hémorragique qui
survient dans 9 a 15% des cas et menace le pronostic vital [2-
4,7,8], signe inflammatoire (fiévre, hyperleucocytose) [2,4,8] et des
signes digestives (nausées, vomissement) [7,8], HTA 7 a 30% des
cas et peut disparaitre aprés l'intervention [7]. Il n'existe pas de

marqueur biologique spécifique de I'AML [7,9].

La tomodensitométrie abdominale s”est imposée comme |’ examen
de choix dans la détection des tumeurs rénales, elle va permettre
dans la grande majorité des cas de poser le diagnostic positif
d’AML, sous réserve d’une technique d’examen correcte. Sa
sensibilité est proche de 90% en matiére de diagnostic des AML
[4,10]. L objectif est la mise en évidence au sein de la masse rénale
d’une composante graisseuse, caractérisée par des densités
négatives associées au contingent vasculaire et méiomyomateux,
Adison a proposé une classification des AML en 4 types
tomodensitométriques [11] : Type-I: essentiellement graisseux
(habituellement moins de 2 cm de diamétre et intra rénal): 54% ;
Type-II: partiellement graisseux (intra-rénal ou bourgeonnant):
29% ; Type-III: peu graisseux (plus bourgeonnant et péri-rénal):
11%; Type-1V: sans graisse, peut étre petit ou large, intra-rénal ou

bourgeonnant, mais toujours homogene et hyperdense: 6%.

Classiquement le traitement des AMLs supérieurs a 4 cm est
chirurgical par néphrectomie totale ou partielle; cependant au cours
de la derniere décennie de nombreuses alternatives conservatrices
ont vu le jour dans le but de préserver |"unité rénale [2, 4, 12]. Les
travaux d’Osterling ont popularisé la surveillance active pour les
AMLs asymptomatiques et de petite taille, tandis que | embolisation
artérielle sélective concurrence de plus en plus la chirurgie [2]. Les
perspectives thérapeutiques d avenir en matiére d'AML sont
représentées par les chirurgies mini-ablatives (cryoablation et la
radiofréquence), ainsi que par la thérapie ciblée dont les premiers
résultats publiés semblent encourageants. La prise en charge des
angiomyolipomes n'est pas bien codifiée. OSTERLING a établi des
recommandations pour la prise en charge de ce type de lésions qui
laissent toutefois, une grande liberté d’initiative a | urologue
traitant [2].

Des tumeurs symptomatiques de 4 cm ou plus volumineuses doivent
bénéficier d'une angiographie. En fonction, une embolisation
sélective, une tumorectomie ou une néphrectomie partielle doivent
étre discutées; un volumineux AML asymptomatique, doit étre suivi
tous les 6 mois par une échographie ou une tomodensitométrie; les
lésions symptomatiques de moins de 4 cm doivent étre surveillées
attentivement et si les symptomes persistent, une embolisation
sélective ou un traitement chirurgical conservateur doivent étre
envisagés; un AML asymptomatique de moins de 4 cm doit étre
surveillé  annuellement avec une échographie ou une
tomodensitométrie; enfin, lorsque I'AML est révélé par une
hémorragie  incontrolable menagant le  pronostic  vital,

l'artériographie pratiquée en urgence, permet de localiser et de
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contréler le saignement, tout en respectant au maximum le
parenchyme rénal fonctionnel. En cas d échec ou d indisponibilité
de cette technique, la néphrectomie d "hémostase en urgence reste

le dernier recours.

Conclusion

Figure 3: aspect a la coupe aprés néphrectomie total droite
Figure 4 : aspect a la microscopie optique on note le triple

contingent adipeux, musculaire lisse et vasculaire
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présente une variante plus agressive a potentiel de malignité qui est
la forme épithélioide. Il se présente sous deux formes: l'une
sporadique et isolée chez la femme de la cinquiéme décennie;
l'autre en association a une pathologie héréditaire a transmission
autosomique dominante: la Sclérose tubéreuse de Bourneville. Le
principal risque évolutif de ces tumeurs reste la rupture
hémorragique spontanée qui peut menacer le pronostic vital du
patient. Le diagnostic d'angiomyolipome repose sur I'examen
tomodensitométrique abdominal, qui va permettre la mise en
évidence d'une composante graisseuse quasi pathognomonique.

Aucun consensus ne régit la prise en charge de cette affection.

Conflits d'intéréts

Les auteurs ne déclarent aucun conflit d'intéréts.

Contributions des auteurs

Les auteurs ont contribué a la réalisation de ce travail en exploitant
les dossiers cliniques, la discussion des conduites thérapeutiques,
les interventions chirurgicales ainsi que le suivi des patients. Ils ont

également lu et approuvé la version finale du manuscrit.

Tableau et figures

Tableau 1: récapitulatif des principaux éléments cliniques et
radiologiques des observations colligées

Figure 1: angiomyolipome rénale polaire supérieur droit révélé par
un hématome spontanée rétropéritonéale

Figure 2: angiomyolipome rénale gauche isolé de 42 mm chez une

femme de 44 ans

1. Moudouni SM, En-Nia I, Patard 1], Lobel B, Guillé F.
L'embolisation artérielle dans les angiomyolipomes rénaux
hémorragiques. Progrés en Urologie. 2001; 11(1): 235-
238.PubMed | Google Scholar

2. Osterling JE, Fishman EK, Goldman SM. The management of
renal angiomyolipoma. The journal of urology. 1986;
135(6):1121 - 1124. PubMed | Google Scholar

3. Unlu C, Lamme B, Nass P, Bolhuis HW. Retroperitoneal
haemorrhage caused by a renal angiomyolipoma. Emerg Med
J. 2006; 23(6):464-465. PubMed | Google Scholar

4. Pfister C, Thoumas D, Fauquet I. Stratégie diagnostique et
thérapeutique des angiomyolipomes. Progrés en Urologie.
2002; 12: 108-113. PubMed | Google Scholar

5. Gomez MR. History of the tuberous sclerosis complex.Brain
Dev. 1995; 17 (suppl 1): 55-57.PubMed | Google Scholar

6. Davidson AJ, Davis CJ. Fat in renal adenocarcinoma : never say
never. Radiology. 1993; 188(2): 316. PubMed | Google
Scholar

7. Nelson CP, Sanda MG. Contemporary diagnosis and
management of renal angiomyolipoma. J Urol. 2002;168(4 pt
1):1315-25. PubMed | Google Scholar

8. De Luca S, Terrone C, Rocca Rossetti S. Management of renal
angiomyolipoma : a report of 53 cases. Br J Urol. 1999; 83(3):

215-21. PubMed | Google Scholar

9. De Fromont M, Coulange C. Tumeurs rares du rein de |'adulte.
Encycl Méd Chir. 2004; 96: 18-20. PubMed | Google Scholar

Page number not for citation purposes 4


javascript:void(0)
javascript:PopupFigure('FigId=1')
javascript:PopupFigure('FigId=2')
javascript:PopupFigure('FigId=3')
javascript:PopupFigure('FigId=4')
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Moudouni%20SM%5bauthor%5d+AND++L?embolisation+art%E9rielle+dans+les+angiomyolipomes+r%E9naux+h%E9morragiques
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+L?embolisation+art%E9rielle+dans+les+angiomyolipomes+r%E9naux+h%E9morragiques
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Osterling%20JE%5bauthor%5d+AND++The+management+of+renal+angiomyolipoma
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+The+management+of+renal+angiomyolipoma
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Unlu%20C%5bauthor%5d+AND++Retroperitoneal+haemorrhage+caused+by+a+renal+angiomyolipoma
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Retroperitoneal+haemorrhage+caused+by+a+renal+angiomyolipoma
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Pfister%20C%5bauthor%5d+AND++Strat%E9gie+diagnostique+et+th%E9rapeutique+des+angiomyolipomes
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Strat%E9gie+diagnostique+et+th%E9rapeutique+des+angiomyolipomes
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Gomez%20MR%5bauthor%5d+AND++History+of+the+tuberous+sclerosis+complex
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+History+of+the+tuberous+sclerosis+complex
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Davidson%20AJ%5bauthor%5d+AND++Fat+in+renal+adenocarcinoma+:+never+say+never
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Fat+in+renal+adenocarcinoma+:+never+say+never
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Fat+in+renal+adenocarcinoma+:+never+say+never
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Fat+in+renal+adenocarcinoma+:+never+say+never
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=Nelson%20CP%5bauthor%5d+AND++Contemporary+diagnosis+and+management+of+renal+angiomyolipoma
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Contemporary+diagnosis+and+management+of+renal+angiomyolipoma
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=De%20Luca%20S%5bauthor%5d+AND++Management+of+renal+angiomyolipoma+:+a+report+of+53+cases
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Management+of+renal+angiomyolipoma+:+a+report+of+53+cases
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=PubMed&cmd=Search&doptcmdl=Citation&defaultField=Title+Word&term=De%20Fromont%20M%5bauthor%5d+AND++Tumeurs+rares+du+rein+de+ladulte
http://scholar.google.com/scholar?hl=en&q=+Tumeurs+rares+du+rein+de+ladulte

10.

11.

Bosniak MA, Megibow AJ, Hulnick DH. CT diagnosis of renal
angiomyolipoma : the importance of detecting small amounts
of fat. AJR. 1988;151(3): 497-501. PubMed | Google
Scholar

Zhao XJ, Xian J, Ping JG, Zang J, Yong LU, Lin X and Hou WJ.

Angiomyolipoma with minimal fat: differentiation from renal

12.

cell carcinoma at helical CT. Chinese Medical Journal. 2013;
126(5):991-2. PubMed | Google Scholar

Chen SS, Lin AT, Chen KK, Chang LS. Renal angiomyolipoma
experience in 20 years in Taiwan. Eur Urol. 1997; 32(2): 175-
178. PubMed | Google Scholar

Tableau 1: récapitulatif des principaux éléments cliniques et radiologiques des observations colligées

Sexe/Age . . . .
Cas ATCD CDD Siege Dimensions Traitement
(ans)
HRPS + Etat de choc .
i Néphrectomie droite
1 H/55 - Hématurie Droit 92 mm ,
d’hémostase
Lombalgies
Lombalgies NTE Droite pour suspicion de
2 F/33 - i Droit 160 mm i
Absence d’hématurie |ésion tumorale maligne
Hématurie G : 54 mm
Etat de choc i D: 108 et 55 | Néphrectomie droite
3 H/24 STB Bilatéral i
Lombalgies mm d’hémostase
- EAS de L’AML Droit
. - Néphrectomie droite
Hematurie i G:65mm i i
Bilatéral d’hémostase  pour  récidive
4 F/32 STB Lombalgies D: 88 mm i )
hémorragique
Néphrectomie partielle
supérieure droite associée a la
5 F/61 SJPU Asymptomatique Droit 55 mm
cure du SJPU
Hématurie ,
- Gauche 109 mm Néphrectomie gauche partielle
6 H/54 lombalgies
7 F/44 Cholécystite Asymptomatique Gauche 42 mm Surveillance
G: 60 mm
8 H/28 STB Lombalgies Bilatéral D:75mm EAS
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Figure 1: angiomyolipome rénale polaire supérieur droit révélé par
un hématome spontanée rétropéritonéale

Figure 2: angiomyolipome rénale gauche isolé de 42 mm chez une

femme de 44 ans
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Figure 3: aspect a la coupe aprés néphrectomie total
droite
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Figure 4 : aspect a la microscopie optique on note le

triple contingent adipeux, musculaire lisse et vasculaire
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