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Le sarcome a cellules claires du rein (SCCR) se voit trés rarement
chez les jeunes. Il est caractérisé par une évolution agressive mar-
quée par un taux élevé de récidive et de mortalité. Nous rapportons
le cas d’'un SCCR chez un patient de 17 ans et nous discutons de
son apport et de son intérét médical en vue d’une bonne prise en
charge thérapeutique. L’agressivité du SCCR et la prolifération de
métastases surtout osseuses impliquent qu’il ne faut pas mécon-
naitre ce diagnostic afin de mettre en place un traitement adapté.

Introduction

Le sarcome a cellules claires du rein (SCCR) est une tumeur
mésenchymateuse agressive, rare chez I'enfant (4 % des
tumeurs rénales) et exceptionnelle chez I’adulte’. C’est I'une
des tumeurs rénales agressives, dites a histologie défavo-
rable, les plus fréquentes qui appartiennent au groupe des
tumeurs du rein autres que la tumeur de Wilms'2. Le SCCR
doit étre distingué du néphroblastome, qui est plus fréquent
a cet age et dont le traitement est différent®.

Observation

Nous rapportons le cas d’un patient agé de 17 ans, sans
antécédents pathologiques particuliers, présentant depuis 6
mois des douleurs au flanc droit sans autres signes associés.

Trois semaines avant son hospitalisation, le patient s’est
plaint d’une intensification de la douleur avec augmentation
progressive du volume de I"abdomen. L’examen clinique a
permis de déceler la présence d’une masse tendue et sen-
sible occupant I’épigastre, le flanc et I’hypocondre droit et
s’étendant jusqu’a I'ombilic (fig. 1) avec 39,5 °C de fievre.

L’examen biologique réalisé a I'admission a objectivé un
syndrome infectieux biologique avec une CRP a 170 mg/l et

une hyperleucocytose a 11200 GB/mm?®. Le taux d’hémo-
globine était de 6 g/dl. Les autres valeurs étaient normales
a I'examen biologique.

L’échographie abdominale a indiqué la présence d’une
énorme masse tissulaire mesurant 25 cm de grand axe aux
dépens du rein droit. La TDM abdomino-pelvienne a objec-
tivé une masse tumorale polaire inférieure du rein droit,
a développement antérieur majoritairement nécrosé. Cette
masse présentait des contours bien délimités et était lobu-
[ée par endroits avec des plages hyperdenses suggérant des
hémorragies et un envahissement de la graisse périrénale.
Il ny avait pas d’envahissement des axes vasculaires ni des
organes avoisinants (fig. 2, fig. 3, fig. 4).

Une antibiothérapie a large spectre par la ceftriaxone et
la gentamicine a été entreprise, de pair avec une transfusion
de culots globulaires. Devant I'instabilité hémodynamique,
on a procédé a une néphrectomie totale élargie a visée
hémostatique, mais aussi thérapeutique (fig. 5, fig. 6).

La TDM thoracique et la scintigraphie osseuse réalisées
pendant la période postopératoire n’ont mis en évidence
aucune anomalie.

L’étude histologique de la piece opératoire a révélé la
présence d’une prolifération cellulaire faite d’'une nappe de
cellules allongées aux noyaux atypiques se développant au
sein d’un stroma lache myxoide (fig. 7, fig. 8). Cette pro-
lifération a infiltré la capsule rénale, la graisse périrénale
et le sinus. Les vaisseaux du hile et la recoupe urétérale
étaient sains. Selon I’étude immunohistochimique, la tumeur
exprimait la vimentine et le Bcl-2, cet aspect histologique
correspondant a un sarcome a cellules claires.

Discussion

Le SCCR représente environ 4 % des tumeurs rénales chez
I’enfant et survient habituellement chez I'enfant dgé de 18
mois a 5 ans (30 mois en moyenne). Trait caractéristique, la
fréquence des métastases osseuses a conduit les spécialistes
a désigner en 1978 cette tumeur du groupe des néphroblas-
tomes par le terme de « tumeur rénale de I’enfant métastasée
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Fig. 1. Importante voussure de I'hypocondre droit.

aux os »*°. Son histogénése demeure a ce jour inconnue. Le
pic d’incidence se situe entre 1 et 4 ans, avec des extrémes
allant de 3 jours a 57 ans. Le SCCR est exceptionnel chez
I'adulte, avec une nette prédominance masculine’.

Son mode de révélation clinique comporte habituelle-
ment la triade douleurs lombaires, hématurie et syndrome
de masse, mais aussi une hypertension artérielle (HTA) ou
de la fiévre (ou les deux)®.

Les différents procédés d’imagerie permettent de mettre
en évidence le processus tumoral, de réaliser une carto-
graphie préopératoire et d’effectuer un bilan d’extension”?.
Ces tumeurs n’ont pas de caractere spécifique et ne peu-
vent pas étre différenciées d’autres cancers du rein, voire
de tumeurs primitives du rétropéritoine de type sarcome
lorsqu’elles ont un développement exorénal prédominant’.
L’échographie confirme I’origine rénale de la tumeur, qui

Fig. 3. Aspect tomodensitométrique en temps artériel d'une masse abdominale
volumineuse et hétérogéne aux dépens du rein droit.

Emaotion
CT 2006

Fig. 2. Aspect tomodensitométrique sans injection d'une volumineuse
masse abdominale, non encapsulée, de densité hétérogene avec des zones
hyperdenses indiquant la présence de foyers hémorragiques et dont les
rapports avec le rein sontimprécis.

se présente habituellement sous la forme d’une masse volu-
mineuse comportant des zones nécrotiques ou surtout kys-
tiques. Le doppler permet d’évaluer la perméabilité de la
veine cave inférieure et I'extension a la veine rénale, celle-ci
pouvant étre le siege d’un thrombus dans 5 % des SCCR™. La
TDM confirme les données de I'échographie et permet de
mieux étudier les rapports vasculaires et locorégionaux. Elle
révele la présence d’une masse hétérogene dont la densité
est [égerement inférieure a celle du parenchyme avoisinant
et pouvant comporter des zones hémorragiques''. L’injection

Fig. 4. Aspect tomodensitométrique en temps tardif montrant une masse du rein
droit qui prend le contraste de fagon hétérogéne.
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Fig. 5. Aspect macroscopique en vue postérieure de la tumeur sur piéce de
néphrectomie : masse d'aspect myxoide et blanchétre de trés grande taille.

intraveineuse de produit de contraste permet d’apprécier
le degré de vascularisation de la masse tumorale, qui est
treés variable. La TDM objective également, comme pour
toute tumeur maligne du rein, un envahissement de la veine
rénale ou de la veine cave inférieure par la découverte d’une
hypodensité intravasculaire®. L’IRM, si elle est pratiquée,
permet d’analyser avec beaucoup de précision les rapports
vasculaires de la masse. Un bilan d’extension issu particu-
lierement d’une scintigraphie osseuse est recommandé, du
moment que les métastases osseuses sont présentes dans de
40 % a 70 % des cas'®.

Sur le plan anatomopathologique, le SCCR se présente
macroscopiquement sous forme surtout d’'une tumeur uni-
latérale médiorénale de grande taille (taille moyenne de 11
cm), bien délimitée, mais non encapsulée, ne dépassant
généralement pas la capsule rénale. La limite tumeur-paren-
chyme rénal est bien définie. La tumeur présente un aspect
brunatre et une consistance molle. Un aspect mucoide

Fig. 7. Stroma fibrovasculaire gréle donnant un aspect alvéolaire ou
trabéculaire a la prolifération tumorale (HE x 20).

Sarcome a cellules claires du rein

Fig. 6. Aspect macroscopique en vue antérieure de la tumeur sur piece de
néphrectomie : masse trés hétérogéne avec rupture capsulaire et infiltration
du rein.

est parfois observé, de méme que des remaniements kys-
tiques*'2. Les kystes peuvent parfois étre prédominants, ce
qui permet de suspecter radiologiquement un néphrome
kystique ou un kyste rénal multiloculaire'.
Histologiquement, la forme classique du SCCR se carac-
térise par une prolifération tumorale agencée en nids ou
en cordons typiquement séparés par un réseau vasculaire
fait de capillaires branchés comme celui du liposarcome.
Les cellules tumorales, fusiformes ou ovoides, a cytoplasme
clair, aux limites mal visibles, sont munies de noyaux ronds
ou ovalaires, pourvus d’une chromatine fine, sans nucléole
apparent avec un aspect vitreux, optiquement vide, ce qui
est un excellent signe pour le diagnostic, tout comme |’abon-
dante matrice extracellulaire, mucopolysaccharidique, qui
contribue elle aussi a I’aspect pale de ces tumeurs et qui
justifie I'emploi du terme « sarcome a cellules claires »™. En

* LY hi‘. - *J‘ | =

Fig. 8. Les cellules tumorales sont pourvues d’un noyau rond ou ovalaire et de
cytoplasmes peu abondants. Les mitoses sont peu fréquentes (HE x 40).
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dehors de la forme classique, qui est visible au moins focale-
ment dans plus de 90 % des cas, il existe plusieurs variantes
morphologiques qui peuvent étre plus ou moins associées
dans une méme tumeur : myxoide (50 % des SCCR), sclé-
rosante (35 % des SCCR), cellulaire (25 % des SCCR), épi-
thélioide (13 % des SCCR), palissadique (15 % des SCCR),
fusiforme (7 % des SCCR) et sinusoidale*. Toutefois, ces
variantes histologiques n’ont pas de valeur pronostique.

En immunohistochimie, seuls la vimentine et le bcl-2
sont positifs. Les marqueurs épithéliaux, y compris I'EMA,
ne sont pas exprimés méme dans la variante épithélioide.
[Is ne sont exprimés qu’au niveau des tubes rénaux résiduels
enchdssés dans la prolifération tumorale. L’antigene CD34,
la PST00 et la desmine sont négatifs*®'1.

Le traitement des sarcomes a cellules claires du rein chez
I'adulte est I'objet de controverse : chirurgie, radiothérapie
ou chimiothérapie, utilisées seules ou en association. En
effet, le sarcome a cellules claires du rein est rare, rap-
porté sous forme de cas sporadiques et ayant des protocoles
thérapeutiques différents, ce qui rend la prise en charge
thérapeutique optimale difficile a préciser'. A ce jour, peu
d’études ont porté sur la prise en charge thérapeutique. Le
traitement actuel, selon le protocole SIOP 2001, préconise
une néphrectomie élargie, la radiothérapie et une polychi-
miothérapie intensive et prolongée a base d’agents alkylants,
d’anthracyclines, d’épipodophyllotoxines et de dérivés du
platine®.

L’évolution reste marquée par la fréquence de métas-
tases ganglionnaires périrénales au moment du diagnostic
(29 %)*°. Les métastases osseuses ostéolytiques représentent
le mode de récidive le plus fréquent, variant de 18,6 % a
70 % des cas et survenant méme apres 10 ans d’évolution.
Les sites de prédilection sont essentiellement le crane, le
fémur, les cotes et les vertebres*®. Le SCCR a tendance donc
a infiltrer le rein et I'aire lymphovasculaire périrénale, ce
qui explique la fréquence des récidives locorégionales et la
nécessité d’une surveillance tomodensitométrique tous les
trois mois pendant les deux premieres années, puis deux
fois par an’. Le taux de survie global associé au SCCR est
de l'ordre de 69 %, avec un taux de survie sans récidive
de 60 %°.

Le pronostic du SCCR reste sombre. Des facteurs pronos-
tiques ont été reconnus comme significatifs et indépendants
dans une large série de 351 patients : le stade avancé, I'age
et la présence de nécrose seraient des éléments de mauvais
pronostic, alors qu’un traitement a base de doxorubicine
serait un élément améliorant la survie®.

Le SCCR est une tumeur maligne trés rare chez 'adulte,
de pronostic sombre. Son diagnostic releve de I'examen
histologique. L'imagerie moderne est d’un intérét capital,
car elle permet d’effectuer des biopsies guidées et un bilan
d’extension précis. Le traitement est encore a ce jour |'objet
de controverse : chirurgie, radiothérapie ou chimiothérapie,
utilisées seules, mais souvent en association. L’agressivité
du SCCR et la prolifération des métastases surtout osseuses
qui I"'accompagne impliquent qu’il ne faut pas méconnaitre
ce diagnostic afin de mettre en place un traitement adap-
té. Nous insistons sur la nécessité de mettre au point des
médicaments cytotoxiques plus efficaces afin d’améliorer
le pronostic.
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