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: Adénopathie.

: Altération de l’état général. 

: Abdomen sans préparation.

: Antécédents.

: Bon état général.

: Conjonctives normo-colorées. 

: Circulation veineuse collatérale. 

: Examen cytobactériologique des urines.

: Hépato splénomégalie.

: Hypertension artérielle.

: Imagerie par résonance magnétique. 

: Numération formule sanguine.

: Prise en charge.

: Carcinome rénal à cellules claires.

: Syndrome de Beckwith-Wiedemann.

: Sarcome rénal  à cellules claires.

: Sclérose tubéreuse de Bourneville .

: Tomodensitométrie.

: Urographie intraveineuse.

: Veine cave inférieure.

: Von Hippel -Lindau. 

: Virus de l’immunodéficience humaine.
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Figure 1 :Schéma montrant le mésoblaste intermédiaire.

Figure 2 :Schéma des trois ébauches rénales.

Figure 3 :Schéma montrant la formation et la différenciation du cordon

néphrogène.

Figure 4 :Naissance  du bourgeon urétéral et mise en place des voies excrétrices.

Figure 5 :Diaphragme montrant le développement de la portion excrétrice du

métanéphros . 

Figure 6 :Schéma montrant le développement de la portion excrétrice du rein .

Figure 7 :Schéma montrant le développement du système sécréteur.

Figure8 :Schéma montrant les rapports de l’uretère et canal de Wolff au cours

du développement de la vessie.

Figure9 :Schéma montrant le développement de la vessie à partir du sinus

urogénital.

Figure 10 :Vue antérieure des reins montrant leur disposition et configuration.

Figure11 :Coupe sagittale schématique du rein montrant la structure intérieure.

Figure12 :Schéma montrant les rapports  antérieurs des deux reins.

Figure 13 :Vue antérieure des reins montrant la vascularisation artérielle du rein.

Figure 14 :TDM abdominale : coupe axiale avant l’injection du produit de

contraste, montrant un processus lésionnel rénal gauche de densité

tissulaire, mesurant 29*86 responsable d’un refoulement et d’une

dilatation des cavités  pyélo-calicielles.

Figure 15 :TDM abdominale : coupe axiale après injection du produit de

contraste, Montrant la prise de contraste hétérogène du processus et

met en évidence des zones de nécrose.
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Figure16 :Echographie abdominale montrant processus lésionnel rénal polaire

inférieur, bien limité tissulaire  hétérogène.

Figure 17 :TDM abdominale : coupe axiale après injection de produit de contraste

montrant la présence d’un processus lésionnel médio rénale gauche,

hypo dense hétérogène renfermant des macro-calcifications et des

zones de nécrose se rehaussant de façon hétérogène. 

Figure18 : Echographie abdominale montrant un processus tumoral de la loge

rénale droite  tissulaire mal limité hétérogène.

Figure 19 :TDM abdominale :coupe axiale après injection de produit de contraste

montrant la présence d’un volumineux processus lésionnel au niveau

de la loge rénale droite de densité tissulaire renferment des

calcifications se rehaussant de façon hétérogène après injection de

produit de contraste délimitant de larges plages de nécroses centrales

mesurant 190*140*120mm.

Figure20 :Echographie abdominale montrant la présence d’un processus

lésionnel médio-rénal droit, tissulaire, hétérogène, mal limité, avec

effraction capsulaire, hyper vasculaire, sans dilatation des cavités

excrétrice.

Figure 21 :TDM abdominale : coupe axiale montrant la présence d’un processus

lésionnel tissulaire hyperdense hétérogène, se rehaussant intensément

après injection d’iode et délimitant des zones hypo dense de nécrose.

Cette masse intéresse la face antérieur du rein droit, mesurant

5,21*4,49cm et s’étend en haut sur 5,70cm. 

Figure22 :Echographie abdominale montrant la présence d’un processus

lésionnel polaire supérieur, arrondi, bien limité, échogène, vascularisé

au doppler, faisant 21mm du diamètre. 
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Figure 23 :TDM abdominale : coupe axiale montrant la présence d’une lésion

médio-rénale hypo dense, hétérogène, faiblement rehaussée après

injection du produit du contraste, mesurant 35*26*24mm.

Figure 24 :Répartition des cas en fonction de l’âge.

Figure 25 :Répartition des cas selon le sexe.

Figue 26 :Mode de révélation de l’adénocarcinome rénale chez l’enfant.

Figure 27 :Carcinome à cellules rénales de type pédiatrique, associé à une

translocation t(Xp11) concernant le gène TFE3, Dans la forme la plus

fréquente, il existe une prolifération de cellules à cytoplasme claire ou

éosinophile avec une architecture tubulaire, séparés de fines cloisons

fibro-vasculaires .

Figure 28 :Carcinome à cellules rénales de type pédiatrique, associé à une

translocation t(Xp11) concernant le gène TFE3, peut ressembler au

carcinome rénal papillaire avec un cytoplasme peu abondant. 

Figure 29 :Carcinome à cellules rénales de type pédiatrique, associé à une

translocation t(Xp11) concernant le gène TFE3, peut ressembler au

carcinome à cellules claires du rein.

Figure 30 Carcinome à cellules rénales de type pédiatrique, associé à une

translocation t(Xp11) concernant le gène TFE3. Les régions dépourvues

de différenciation épithéliale peuvent ressembler à l'angiomyolipome

épithélioïde.

Figure 31 :Carcinome rénal papillaire type 1.

Figure 32 :Carcinome rénal papillaire type 2.

Figure  33 :Carcinome médullaire rénal.

Figure 34 :Carcinome à cellules rénales oncocytaire.
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:Résultat de l’échographie : Côté tumoral, localisation et la taille

tumorale des cas de notre série.

:Résultat de la TDM : Côté tumoral, localisation et la taille tumorale des

cas de  notre série.

:Extension  de la tumeur chez les patients de notre série.

:Observation, prise en charge thérapeutique et évolution des patients

dans notre série.

:La fréquence des principaux symptômes dans le cas de

l’adénocarcinome rénal chez l’enfant.

:Principaux caractères distinguant l’adénocarcinome rénal de l’enfant

du néphroblastome. 

:Classification TNM 2009 des carcinomes rénaux. 

Grade nucléaire selon FUHRMAN et al.

:Molécules ciblées dans le traitement du  cancer du rein métastatique.
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L’adénocarcinome du rein chez l’enfant est une tumeur épithéliale maligne

primitive, rare. Son diagnostic reste difficile à établir avec une prise en charge

initiale souvent inadaptée par chimiothérapie première en Europe, son incidence est

très inferieur à celle de la tumeur de Wilms ou néphroblastome.

Le diagnostic est établie sur des arguments cliniques, radiologiques et

surtout anatomo pathologiques, l’échographie et la tomodensitométrie ont permis

d’étudier l’extension régionale et locorégionale. 

L’adénocarcinome est peu sensible à la chimiothérapie, son traitement est

essentiellement chirurgical  consiste à une néphrectomie totale élargie.

L’adénocarcinome rénal chez l’enfant fait partie des tumeurs solides malignes

d’où l’intérêt d’évoquer ce diagnostic chez le grand enfant qui présente : une  masse 

abdominale, hématurie ou lombalgie pour un diagnostic et prise en charge précoce

et garantir un bon pronostic.

L’objectif de notre études sur l’adénocarcinome rénal chez l’enfant est

d’apprécier les caractéristiques épidémiologiques, diagnostiques, pronostiques et

thérapeutiques de cette affection chez l’enfant, au sein du service d’Hémato -

Oncologie et au service de Chirurgie Viscérale Pédiatrique à l’hôpital d’enfant IBN

SINA Rabat. 
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:

L’appareil urinaire haut se met en place entre 3éme et la 8éme semaine de

développement.

Pendant cette période se mettent en place les principales structures et

notamment les structures à l’origine des reins définitifs.

Au cours de la vie intra-utérine, les fonctions d’homéostasie normalement

dévolues aux reins sont assurées par le placenta. Néanmoins, le rein fœtal bien

qu’immature, est indispensable au bien- être fœtal. La filtration de l’urine

commence dès la 10eme semaine. La diurèse augmente avec la gestation et à partir

de la 18-20semaine, l’urine fœtale devient la principale source (80%) du liquide

amniotique.

Chez un embryon de 3 semaines, on trouve 3 feuillets :

Ø Entoblaste

Ø Ectoblaste

Ø Mésoblaste : 

• para-axial

• intermédiaire

• latéral

Le rein dérive du mésoblaste intermédiaire ou cordon néphrogène. 

Les voies urinaires hautes se mettent en place à partir de 3 ébauches

successives :

• Le Pronéphros 

• Le Méspnéphros 

• Le Métanéphros 
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: Schéma m

Schéma d

Ces trois ébauches se succèdent

mettent en place à partir du cordon néphrogène.

nt Thèse

montrant le mésoblaste intermédiaire.

Schéma des trois ébauches rénales.

succèdent dans l’espace et dans le temps.

mettent en place à partir du cordon néphrogène.
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temps. Elles se
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Il apparaît au début de la 4e semaine et régresse rapidement. Il n’est jamais

fonctionnel, mais émet un diverticule qui s’allonge en direction caudale, formant la

partie initiale du canal de Wolff.

Schéma montrant la formation et la différenciation du cordon néphrogène.

A partir de la région occipitale, le cordon néphrogénique se segmente en 7 à

10 petits amas cellulaires disposés par métamères. Ces amas se creusent d’une

lumière et s’allongent, donnant chacun un tubule dans un plan transversal, angulé

sur coupe, le néphrotome.

– Son extrémité antérieure s’ouvre à la cavité coelomique. 

– Son extrémité postérieure s’allonge longitudinalement pour se raccorder à

l’extrémité du néphrotome sous-jacent. C’est le mode de formation d’un canal

longitudinal, le canal pronéphrotique. Il se raccorde à un tube similaire formé par

l’ébauche mésonéphrotique sous-jacente.

Les structures du pronéphros régressent au cours de la 4esemaine, dans leur

ordre d’apparition, y compris le canal pronéphrotique. 
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Il apparaît en situation dorsolombaire à la 4e semaine. 

Il constitue un deuxième appareil réno-urinaire avec un canal distinct : canal

de Wolff .la différenciation de structures néphroniques au niveau du mésonéphros

permet une éventuelle filtration urinaire. Le mésonéphros involue vers la 10semaine.

Il perd alors toute fonction réno-urinaires mais conserve un rôle essentiel dans la

différenciation sexuelle.

Son développement est également métamérique et débute par des structures

suivant immédiatement les ébauches du pronéphros.

Les ilots segmentés du cordon néphrogénique forment les vésicules

mésonéphrotiques. Chaque vésicule s’allonge transversalement pour donner un tube

mésonéphrotique : 

• Il ne s’ouvre pas à la cavité coelomique. 

• Au niveau de chaque métamère, une branche de l’aorte dorsale, vient se

terminer à l’extrémité interne du tube par un petit glomérule artériel. En

regard, l’épithélium du tube s’aplatit et forme une cupule à double feuillet,

la capsule glomérulaire.

L’extrémité externe du tube mésonéphrotique, comme au niveau du

pronéphros, se raccorde avec celle du tube sous-jacent pour former un canal

longitudinal, le canal mésonéphrotique ou canal de Wolff.
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: Naissance  du bourgeon urétéral et mise en 

Dans le sexe féminin, la régression

est pratiquement complète.

Dans le sexe masculin, la régression est

aux développements des voies génitales

canaux efférents. Le canal de Wolff

A la fin de la 5e semaine, bien

Wolff émet, à proximité de son

urétérale qui participe au développement des voies urinai

nt Thèse

 du bourgeon urétéral et mise en place des voies excrétrices.

régression du corps de Wolff et du canal

régression est incomplète. Ces structures

génitales : les tubes mésonéphrotiques

canal de Wolff formera l’épididyme et le canal déférent.

bien avant le début de la régression,

son extrémité cloacale, un diverticule,

eloppement des voies urinaires et du rein dé

Thèse N°:019/17
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excrétrices.

canal de Wolff

structures participent

donnent les

anal déférent.

le canal de

diverticule, l’ébauche

éfinitif.
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Il apparaît au cours de la 5e

d’une masse indifférenciée mésoblastique

métanéphrogène. Il est à l’origine d

La partie excrétrice du rein provient 

Diaphragme montrant le dével

A)A la 6 semaines,
C)A la 7 semaines.

Schéma montrant le développ

nt Thèse

semaine en situation lombo-sacrée sous

mésoblastique non segmentée, le

est à l’origine de la partie sécrétrice du rein.

La partie excrétrice du rein provient de l’ébauche urétérale.

Diaphragme montrant le développement de la portion excrétric

métanéphros.

B)A la fin de la 6éme semaine.
7 semaines. D) chez le nouveau-né .

Schéma montrant le développement de la portion excrétrice du rein

Thèse N°:019/17
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sous la forme

le blastème

portion excrétrice du 

ment de la portion excrétrice du rein
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L’ébauche urétérale pénètre dans le blastème et son extrémité se ramifie

(donnant successivement des tubes de 1er ordre, de 2e ordre, de 3e ordre et ainsi de

suite jusqu’au 12e ordre environ : Les premiers étages de division formeront les

grands calices puis les petits calices. Les segments suivants s’allongent

considérablement et formeront les tubes collecteurs du rein).

La croissance de l’ébauche urétérale fragmente le blastème métanéphrotique.

L’extrémité de chaque ramification est alors recouverte par un petit amas cellulaire

provenant du blastème, la coiffe métanéphrotique.

Les coiffes se creusent en vésicules. Chaque vésicule est à l’origine d’un néphron.

Schéma montrant le développement du système sécréteur.

La vésicule métanéphrotique s’allonge et forme un tubule en forme de « S ».

A une extrémité, une dépression forme la capsule de Bowman et loge un glomérule

vasculaire, le glomérule de Malpighi.

L’autre bout se raccorde à une extrémité des ramifications de l’ébauche

urétérale. La zone de jonction se situe aux environs des 2/3 du tube contourné

distal. Ainsi, la partie terminale du néphron est d’origine wolffienne, comme les

tubes collecteurs. 
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La vessie provient du dérivé

A la 4éme à la 7éme semaine

partie postérieure : le canal ano-rectal

primitif.

: Schéma montrant les rapports de l’uretè

développement de

E) Le canal de Wolff est abouché à la paroi postérieure de l

F) L’ébauche urétérale, se sépare du

s’ouvrir dans la vessie par un

abouchement se déplace vers le haut

Wolff se déplace vers le bas. Les deux tu

G-H) La zone triangulaire de la paroi

est le trigone. Son revêtement initial

des tubes). Il sera progressivement

reste de la vessie. Mais cette zone reste

L’épithélium est hormono-sensible

sous l’effet des estrogènes chez la fem

nt Thèse

 de l’intestin postérieur appelé sinus uro

semaine du développement, le cloaque se divise

rectal et une partie antérieure : le sinus

 Schéma montrant les rapports de l’uretère et canal de Wolff au cour

développement de la vessie.

est abouché à la paroi postérieure de la dilatation vésicale.

du canal de Wolff sur toute sa longueur.

orifice propre, formant l’uretère définitif.

haut et l’extérieur, tandis que l’orifice

 Les deux tubes finissent par se croiser.

paroi vésicale postérieure entre ces abouchements

initial est mésoblastique (provenant de

progressivement remplacé par le revêtement entobla

s cette zone reste particulière.

sensible et acquiert une différenciation malp

gènes chez la femme.
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nus uro-génital.

divise en une

uro-génital

 au cours du 

dilatation vésicale.

longueur. Elle vient

éfinitif. Son

du canal de

abouchements

l’épithélium

entoblastique du

malpighienne
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: Schéma montrant le développ

A) La vessie provient du dérivé de

B) Le septum uro-rectal divise le

génital ventral. 

C-D) Dans le sexe masculin. Le

Membraneux et pénien. La prostate

l’urètre. Les vésicules séminales

déférent. L’allantoïde s’atrophie

persiste sous forme du ligament vésico

Dans les deux sexe, l’urètre

entoblastique (entoblaste du sinus

musculaires lisses sont d’origine

adjacent) . 

A la fin du troisième mois,

commence à proliférer et forme

dans le mésenchyme avoisinant.

glande prostatique, tandis que, chez

urétrales et para-urétrales.

nt Thèse

 Schéma montrant le développement de la vessie à partir du sinus 

urogénital.

l’intestin postérieur : sinus uro-génital

le cloaque en un rectum dorsal et un

Le sinus urogénital donne l’urètre

prostate se forme à partir d’un bourgeonnemen

séminales proviennent d’un bourgeonnement

pour donner un cordon fibreux, l’ouraque,

du ligament vésico-ombilical chez l’adulte. 

l’urètre est tapissé d’un épithélium

sinus uro-génital).Ses parois conjonctives

gine mésoblastique (mésoblaste splanchn

mois, l’épithélium de la portion craniale

un certain nombre de bourgeons, qui

Chez l’homme, ces bourgeons von

chez la femme, ils donnent naissance aux

Thèse N°:019/17
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du sinus 

génital.

un sinus uro-

prostatique.

bourgeonnement de

geonnement du canal
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Le rein est un organe vital assurant l’élimination des déchets de l’organisme

(urée, créatinine, acide urique), et des substances chimiques exogène (toxiques-

médicament), ainsi que le maintien de l’équilibre hydro électrolytique de

l’organisme.

Le rein a aussi une fonction endocrine : production de la rénine qui joue un

rôle important dans le contrôle de la pression sanguine, l’érythropoïétine incitant la

moelle osseuse à produire des globules rouges, de 1.25 dihydroxycholecalciferol qui

permet de transformer la vitamine D en calcitriol permettant ainsi l’absorption du

calcium par l’intestin, et sa fixation dans l’os.

Les reins sont au nombre de deux, droit et gauche, situés de part et d’autre

du rachis lombaire .Ils se situent  dans l’espace rétro-péritonéal.

Rein droit : de bord inférieur du D11 au bord inférieur du processus

transverse de L3.

Rein gauche : de bord supérieur du D11 au bord supérieur du processus

transverse de L3.

Deux faces antéro-externe et postéro-interne.

Deux pôles supérieur et inférieur.

Un bord latéral convexe.

Un bord médial concave dont le tiers moyen constitue le hile du rein.
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150gramme chez l’homme ,130gr

Le grand axe de chaque rein est un peu 

dehors. L’extrémité supérieure du

médiane, tandis que son extrémité inféri
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du bord interne du rein est à 3ou 4cm

son extrémité inférieure est 5ou6 cm de la ligne.

dans un plan frontal, en effet, leur face

en dehors et leur face postérieur en dedans.

 reins montrant leur disposition et configurati
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Le rein est constitué du parenchyme rénal entouré d’une capsule fibreuse et

creusé du sinus rénal.

Unie au rein par un tractus conjonctifs qui pénètrent dans l’organe. Ces

tractus sont très ténus, elle est facilement détachable. 

Elle tapisse le sinus rénal et se continue avec la tunique conjonctive des

calices et des vaisseaux.

Le parenchyme rénal comprend deux parties, l’une externe, le cortex ; l’autre

interne, la médulla.

De couleur jaune rougeâtre, le cortex se prolonge entre les pyramides pour

constituer les colonnes rénales.

La couche périphérique du cortex se compose de deux parties, les pyramides

de Ferrein et le labyrinthe :

- Les pyramides de Ferrein : finement striées, très nombreuses, au niveau des

bases des pyramides de  Malpighi.

- Le labyrinthe : d’aspect granuleux, du à la présence des corpuscules de

Malpighi, extrêmement nombreux ; formant la corticale entre les pyramides de

Ferrein, entre celles-ci et la périphérie du rein. Et constituant entre les pyramides

de Malpighi, les colonnes de Bertin.

Elle est constituée d’une série de tissues pales et striés, les pyramides rénales.

Les pyramides sont, dans chaque rein, au nombre de 8à10 environ .Chaque

pyramide présente un sommet interne, la papille rénale et une base externe.



Adénocarcinome rénal chez l’enfant Thèse N°:019/17

Mme. Alilouch Imane 25

Le rein est formé d’environ 7à 13 lobes, plus apparents sur le rein fœtal.

Chaque lobe est défini par une pyramide rénale et la portion de cortex qui lui est

associée.

Le lobule rénal est une subdivision du cortex limitée par des artères inter

lobulaires .Chaque lobule est formé de deux parties :

 -La partie radiée (pyramide de Ferrein), centrale, est constituée par le

prolongement des stries radiaires de la médulla.

-La partie contournée (labyrinthe rénal), périphérique est composée des

corpuscules rénaux et tubules contournés.

 Le sinus du rein est une cavité, dont l’ouverture est au hile rénale et contient

les vaisseaux rénaux, les calices et le pelvis rénal. Sur sa paroi saillent les papilles

rénales.

Les petits calices sont des canaux membraneux, longs de 1cm environ

.Chaque calice se fixe par une extrémité un peu élargie autour d’une papille rénale

ou plus. 

 Ils sont formés par la confluence de 2à4 calices mineurs. Ils sont

généralement au nombre de trois : supérieur, inférieur et moyen. 

 Il est formé par la réunion des grands calices. C’est un entonnoir aplati dont

le sommet inférieur se prolonge par l’uretère, il présente une base située dans le

sinus rénal et un sommet hors du hile rénal.
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 -La partie intra rénale est limitée

vaisseaux segmentaires.

  -La partie extrarénale est située

En avant, elle répond directement

et aux grosses branches de la vein

A droite, la partie descendante du duodénum et 

 A gauche, l’angle duodéno-

   En arrière, elle est cernée

de l’artère rénale.

Coupe sagittale schém

nt Thèse

limitée à 0,5cm environ et répond directement

ale est située en dehors du hile rénal.

directement à la branche antérieure de l’artère

 veine rénale. Elle est aussi en rapport : 

escendante du duodénum et corps du pancréas

-jéjunal et son muscle. 

en haut et latéralement par la branche

gittale schématique du rein montrant la structure intérieure.
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Les rapports postérieurs des reins sont les mêmes, à droite et à gauche ; ils se

forment par l’intermédiaire de la face postérieure ; on peut lui distinguer une

portion diaphragmatique et une portion lombaire. 

 Le rein est successivement et d’avant en arrière, en rapport avec :

- Le diaphragme en regard du ligament arqué latéral et du hiatus costo-

lombaire.

- Le cul de sac pleural costo diaphragmatique.

- Les cotes 11 et 12 à droite et 12 à gauche.

 Le rein est en rapport avec, d’avant en arrière : 

 -Le corps adipeux para rénal. 

-Le plan  musculaire qui comprend :

Le muscle psoas recouvert de son fascia ; la lame antérieure du fascia

thoraco-lombaire recouvrant le muscle carré des lombes ; et le muscle transverse de

l’abdomen.

Sur le fascia du carré des lombes cheminent les nerfs subcostal,ilio

hypogastrique et ilio-inguinal. 

Les rapports de la face antérieure des reins sont différents à droite et à

gauche.

Il est en rapport  avec : 

En haut : la face inférieure du lobe droit du foie qui présente l’empreinte

rénale. En bas : l’angle colique droit et le méso colon ascendant.

En dedans : 2éme portion du duodénum accolé par le fascia de Treitz. 
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-La partie supérieure : répond

vaisseaux spléniques.

La partie supéro-latérale répond à la rate.

La partie supéro-médiale est sépar

-La partie moyenne : en rapport avec l

-La partie inférieure : en rapport

jéjunales.

Schéma montra
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: en rapport avec l’extrémité gauche du colon transverse.
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  À droite ; il est longé par le foie, à gauche répond à la rate, à l’angle colique

gauche et au ligament phrénico-colique. 

On lui distingue :

-Une partie moyenne, le hile du rein, par lequel passent les vaisseaux et

l’uretère.

-Une partie supérieure, sus- hilaire, convexe en dedans, en rapport avec la

capsule surrénale.

-Une partie inférieure, sous-hilaire, convexe en dedans et longée par l’uretère

Le bord médial de chaque rein est de plus en rapport :

• En dedans, avec la veine cave inférieure à droite, et avec l’aorte à

gauche.

• En avant, avec la deuxième portion du duodénum à droite, et l’angle

duodéno-jéjunal à  gauche. 

• En arrière et par l’intermédiaire du muscle psoas, avec le sommet des

apophyses transverses des deux premières vertèbres lombaires.

• L’extrémité supérieure ou pole supérieur du rein est en rapport avec la

glande surrénale, et aussi  à gauche avec le sommet de  la rate.

• L’extrémité inférieure ou pole inférieur il est à 3cm au dessus de la

crête iliaque à droite, et de 5cm à gauche : le rein droit étant

généralement  situé plus bas que le rien gauche.
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 L’enveloppe fibreuse du rein est une couche de tissu conjonctif qui double le

péritoine. Le long et un peu en arrière du bord externe du rein se divise en deux

feuillets ou fascias, l’un antérieur : pré rénal et l’autre postérieur : rétro rénal.

La loge rénale est entièrement fermée puisque les deux feuillés sont unis

autour du rein et adhérent en dedans aux éléments du pédicule rénal.

Elles  naissent de chaque coté de l’aorte abdominale, au niveau  de la première

vertèbre lombaire.

L’artère rénale droite est plus longue (l’aorte placée à gauche) et passe en

arrière de la veine cave inférieure. Chaque artère rénale se dirige obliquement en

dehors et en bas vers le rein correspondant. 

Au cours de son trajet, l’artère rénale fournit les collatérales  suivantes :

• L’artère surrénale inférieure.

• Des artérioles  pour la graisse péri-rénale.

• Des rameaux pour les ganglions lymphatiques  et le plexus solaire.

• Des artérioles pour le bassinet et les calices.

• Les artères urétérales antérieure et postérieure.

Dans le pédicule rénal :

Uretère est en arrière, la veine rénale est en avant et l’artère rénale est entre

les deux.

L’artère rénale se divise au voisinage du hile généralement en deux branches

terminales, antérieure et postérieure, qui donnent les artères segmentaires.
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La branche antérieure ou pré
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Les veines rénales croisent en avant les artères rénales et se jettent dans la

veine cave inférieure à la hauteur de la première vertèbre lombaire.

Les lymphatiques du rein naissent de deux plexus d’origine :

Le plexus lymphatique intra rénal : il entoure les tubules rénaux et se collecte

en 4ou 5 tronc qui accompagnent, en avant et en arrière, la veine rénale ; ils

aboutissent aux nœuds latéro-aortiques et latéro-caves.

Le plexus lymphatique capsulaire : il est situé dans les capsules fibreuse et

adipeuse du rein qui rejoignent, au niveau du hile, les collecteurs intra rénaux.

Les nerfs proviennent du plexus rénal formé de neuro-fibres issues des

ganglions cœliaques et aortico-rénaux.

Dans le rein les nerfs accompagnent les rameaux artériels et les tubules

rénaux jusqu’aux glomérules.

Les nerfs rénaux contiennent des neuro fibres sympathiques et para

sympathiques.

Le rein chez l’enfant possède quelques particularités : 

• C’est un organe  abdominal volumineux.

• Le tissu graisseux qui l’entoure est pauvre et moins développée que celui

de l’adulte.
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Il s’agit d’une étude rétrospective réalisée dans le service de Chirurgie

Viscérale Pédiatrique à l’hôpital d’enfant Rabat en collaboration avec le service

d’Hématologie-Oncologie Pédiatrique et laboratoire d’Anatomie et de Cytologie

Pathologiques. Etalée sur une période de 21ans, entre 1995 et 2016, concernant 8

cas d’adénocarcinome rénal chez l’enfant dont 5 dossiers seulement étaient

exploitables.

Pour réaliser ce travail, nous avons collecté les données suivantes :

 -Les dossiers médicaux des patients. 

 - Les comptes rendus opératoires. 

 - Les comptes rendus anatomopathologiques.

 - Le suivi des malades réalisés dans le service d’Hémato- Oncologie

Pédiatrique.

-Identité.

-Données épidémiologiques : le sexe, l’âge au moment du diagnostique,

l’origine des parents, consanguinité des parents. 

-ATCDs  personnels ou familiaux.

-Données cliniques : 

• Circonstance de découverte :

v Fortuite : échographie ou TDM abdominale.

v Signes fonctionnels : hématurie, douleur ou masse lombaire ; HTA
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v Métastase révélatrice. 

v Signes généraux : AEG, fièvre inexpliquée.

• Examen clinique : 

v Normal.

v Masse palpable.

v ADP métastatiques.

v Signes obstruction veineuse : varicocèle, OMI.

• Données para-cliniques :

Bilan radiologique : pour le diagnostic et l’extension loco régionale:

échographie, et TDM abdominale. Pour le bilan d’extension général : Radio du

thorax. La scintigraphie osseuse et la TDM cérébrale en cas de signes d’appel.

• Bilan biologique : NFS, fonction rénale.

• Données anatomopathologiques.

- Traitement : 

• Chirurgie.

• Chimiothérapie.

• Radiothérapie.

  - Suivi :

• Examen clinique 

• Examens para-cliniques : Radio thorax, échographie abdominale

-Evolution : 

• Rémission complète.

• Rémission incomplète.

• Rechute.

• Décès.

• Perdu de vue.
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Elle s’agit de la fille A.N âgée de 12ans, issue d’un mariage non consanguin,

originaire et habitante  à Salé. Sans ATCD pathologiques notables.

Le début de la symptomatologie remonte à 2 mois avant son admission par

l’installation d’une pâleur cutaneo-muqueuse et amaigrissement non chiffré, ce qui

a motivé la famille à consulter, l’évolution a été marquée par l’installation de deux

épisodes d’hématurie macroscopique totale.

L’examen à son admission : enfant en mauvais état général, apyrétique,

conjonctives décolorées, tension artérielle normale, avec à l’examen abdominal : 

abdomen souple qui respire normalement, présence d’une sensibilité au niveau du

flanc gauche, sans HSMG, ni autre masse palpable.

Le reste de l’examen somatique est sans particularité.

fait de NFS, ionogramme, fonction rénal, ECBU, est

revenu en faveur d’une anémie hypochrome microcytaire.

- Echographie rénale :

Rein gauche est augmenté de taille .Siège d’un processus lésionnel au niveau

du sinus, hyper- échogène, discrètement hétérogène, mesurant 9*7 cm avec

dilatation des cavités calicielles d’amont.

La rate, foie, rein droit et pancréas sans anomalies. 

-TDM abdominale : 

Un processus tumoral du rein gauche de densité tissulaire mesurant 29*26

responsable d’un refoulement et d’une dilatation des cavités pyèlo-calicielles. Se

rehaussant de façon hétérogène après injection du produit du contraste.

La veine cave inférieure perméable.

Foie, rate, Rein droit et pancréas sont d’aspect normal. 
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Pas d’ADP. 

- Radio pulmonaire : Normale. 

- L’ASP : normale.

- L’UIV : rein gauche muet, rein droit normal.

Au stade radio-clinique, on a conclu à une tumeur de Grawitz avec

envahissement des voies excrétrices ou tumeur des voies excrétrices avec extension

au cortex rénal. 

La patiente a été opérée d’emblée le 04-07-1995, consistant à une urétéro-

néphrectomie totale élargie gauche et curage ganglionnaire.

Les suites postopératoires étaient normales.

Intervention : 

Abord transversal sus-ombilical gauche. Le rein gauche est le siège d’un

processus tumoral au niveau du pôle supérieur et du sinus. Le bassinet est tuméfié

et plein de sang (tumeur de la voie excrétrice ou Grawitz ?). Libération du rein par

rapport aux différents plans. Ligature du pédicule rénal gauche et de l’uretère

gauche qui est suivi jusqu’au niveau de son entrée vésicale.

Ablation du rein gauche tumoral. Il existe par ailleurs une coulée

d’adénopathies manifestement pathologiques latérales et péri-aortiques sur une

hauteur de 7 cm environ. Excision de la graisse péri-rénale et curage ganglionnaire.

Hémostase de la loge et fermeture plan par plan sur drain de Redon. 

Néphrectomie gauche :

-Macroscopie : 

Pièce de néphrectomie de 150 g mesurant 12x8x6 cm. Siège d’une tumeur

médiane de 7x5 cm complètement remaniée, friable d’allure papillaire avec de
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multiples foyers de remaniements nécrotico-hémorragiques. Par ailleurs, on note

une dilatation et un comblement des cavités pyélo-calicielles par la tumeur. 

Microscopie :

Les différents fragments réalisés montrent une prolifération carcinomateuse

faite de grandes cellules souvent claires parfois granuleuses, aux noyaux assez

atypiques avec anisocaryose. Ces cellules sont agencées essentiellement en papilles

à axe fibreux et en travées dans un stroma angiomateux et peu inflammatoire. Cette

tumeur épargne la capsule rénale ainsi que le hile rénal.

-Conclusion : 

Adénocarcinome a cellules rénales dans sa variété trabéculo-papillaire sans

atteinte capsulaire ni envahissement hilaire.

Uretère : mesurant 9 cm de long dont l’examen histologique montre une paroi

urétérale non envahie par le processus tumoral rénal. 

Paquets d’adénopathies péri-aortiques. Parvenus en 3 fragments mesurant

respectivement 1,5 *2 et 3 cm et qui correspondent histologiquement à des

structures ganglionnaires dont l’architecture générale est respectée avec hyperplasie

folliculaire non spécifique.

Surrénale gauche. Fragment de 6,3 cm correspondant à une surrénale

d’architecture conservée sans foyer suspect de malignité. 

Les différentes structures ganglionnaires, urétérales, et surrénaliennes

examinées sont indemnes de tout envahissement tumoral.

-La décision était une abstention thérapeutique et une surveillance

postopératoire.

Des contrôles réguliers faits tous les 3 mois puis tous les 6 mois puis 1 fois

par an basés sur l’examen clinique, l’échographie abdominale et la radiographie

thoracique ont montré une bonne évolution avec absence de récidive locale et de

métastases à distance. Le dernier contrôle remonte au 25/04/99, ce qui fait un recul

de 4 ans.
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: TDM abdominale : coupe axiale avant l’injection du produit de contraste,

montrant un processus lésionnel rénal  gauche de densité tissulaire, mesurant 

29*86 responsable d’un refoulement et d’une dilatation des cavités  pyélo-

calicielles.

: TDM abdominale : coupe axiale après injection du produit de contraste,

Montrant la prise de contraste hétérogène du processus et met en évidence des

zones de nécrose.
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Elle s’agit de la fille AA âgée de 9ans, 6éme d’une fratrie de 7 issue d’un

mariage consanguin, originaire et habitante à Nador .sans ATCD pathologiques

notables.

Le début de la symptomatologie remonte à un mois avant son admission par

l’installation d’une gène respiratoire, ce qui a motivé la famille à consulter en privé à

Nador, une masse abdominale a été découverte à l’échographie. Puis la patiente a

été adressée à l’hôpital d’Hématologie et Oncologie à Rabat pour PEC. 

L’examen à son admission : enfant en BEG, apyrétique, CNC, poids : 28kg,

tension artérielle normale, avec à l’examen abdominal présence d’une masse

abdominale à gauche au niveau du flanc gauche mesurant 7à8cm. Le reste de

l’examen somatique est sans particularité.

: fait de NFS, ionogramme, fonction rénale, sérologie HIV

et catécholamines, est revenu normal.

:

- Echographie rénale :

Processus lésionnel rénal polaire inférieur de 11,3*8,4*10,9cm de diamètre,

bien limité tissulaire  hétérogène avec dilatation du groupe caliciel supérieur.

La rate, foie, rein droit et pancréas sans anomalies

VCI est perméable, absence d’ADP profonde, absence ascite.

  - TDM abdominale :

 Présence d’un processus lésionnel médio rénale gauche, hypodense

hétérogène renfermant des macro- calcification et des zones de nécrose se

rehaussant de façon hétérogène, mesurant 105*105*80mm.

Sur le plan topographique, il occupe la partie médiane du rein gauche en

écartant les deux versants, arrivant jusqu’au hile avec une veine rénale qui reste
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perméable et réalisant un effet de masse sur les cavités calicielles qui sont dilatées,

avec une sécrétion normale.

En dehors, ce processus se développe en extra rénale vient en contact de la

rate par en droit.

En bas, il arrive jusqu’en regard de la bifurcation iliaque. 

Adénopathies rétro péritonéales au niveau du hile rénal gauche, dont la plus

volumineuse  mesurant 15mm selon le grand axe. 

La veine cave inférieure perméable.

Rein droit est de taille normale, de contour régulier sans anomalie de densité.

Foie, rate et pancréas sont d’aspect normal. 

-  Radio pulmonaire : Normale.

Au stade radio-clinique, on a conclu à un néphroblastome gauche.

 La patiente a reçu une chimiothérapie préopératoire, suivie d’une chirurgie le

21-02-2008 consistant à une urétéro-néphrectomie totale gauche et curage

ganglionnaires , puis  elle a reçu une chimiothérapie postopératoire.

Les suites postopératoires étaient normales.

Intervention : 

Malade sous anesthésie générale, décubitus dorsal, intubé ventilé, billot sous

les flancs. Incision transversale gauche. Section musculo-aponévrotique et

ouverture du péritoine. Ouverture du péritoine pariétal postérieur. Section du fascia

de told. L’exploration trouve une masse rétro péritonéale medio rénale gauche bien

limitée ne dépassant pas la capsule rénale gauche. La rate et la surrénale gauche

sont indemnes. Repérage de l’artère rénale gauche, sa dissection et sa section

ligature (lin 2/0). Repérage de la veine rénale, sa dissection et sa section ligature (lin
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2/0). Libération de la masse (rein+tumeur) sur tout son pourtour. Repérage de

l’uretère gauche, sa dissection jusqu’au contact de la vessie, sa section ligature par

certi (soie 2/0). Extraction en bloc de la masse de néphro-uréterectomie. Exérèse de

la graisse péri rénale. Poursuite de l’exploration trouve une dizaine d’adénopathies

latéro-aortiques gauches. Exérèse d’une dizaine de ces adénopathies. Toilette,

hémostase. Fermeture plan par plan sur drain de Redon mis dans la région rétro

péritonéale gauche. 

Le résultat d’anatomo-pathologiques était en faveur d’un carcinome rénal

papillaire type adulte.

-Macroscopie : 

Pièce d’urétéro-néphrectomie de 680 g, mesurant 16x10x10 cm, l’uretère

mesure 9 cm. Surface lisse, encre de chine. A la coupe, la masse mesure 10,5x8 cm

et montre un aspect homogène tissulaire de couleur jaune d’or et blanchâtre. 

Elle est polaire supérieure et semble refouler le hile sans l’envahir. On note

une très fine capsule périphérique. Fixation puis prélèvements 1 à 21. Un fragment

de graisse est parvenu à part et mesure 6x 2,5 x 0,5  cm. 

Adénopathies latéro-aortiques : treize fragments, le plus grand mesure 3,5x

2x 0,5 cm ayant un aspect jaune d’or. 

-Microscopie : 

La masse correspond à une prolifération tumorale faite de cellules cubo-

cylindriques,claires ou éosinophiles, munies d’un noyau rond nucléolé parfois

discrètement irrégulier (grade nucléaire 2 de Fuhrman). Ces cellules sont sur la

presque totalité des prélèvements agencées en papilles. On retrouve en périphérie

un agencement en nids ou en structure alvéolaire. L’axe des papilles et le stroma

sont fibro-inflammatoires et montrent la présence de larges plages de macrophages
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à cytoplasme granuleux. La capsule périphérique est envahie mais non franchie. La

graisse parvenue à part est saine. Le hile, les sinus et les limites d’exérèse sont

sains.

Adénopathies montrant un parenchyme presque totalement remanié par la

présence de plages macrophagiques lobulées par des septa fibreux. Sur quatre

fragments (lame 3, 4 et 5) on retrouve des foyers de tumeur vivace mesurant entre 1

et 5 mm. 

-Conclusion : 

Carcinome à cellules rénales qu’il convient de classer : il peut s’agir soit d’un

carcinome rénal papillaire de type adulte soit d’un carcinome rénal avec

translocation Xp 11.2. Un immuno-marquage par l’AC TFE3 est nécessaire pour

pouvoir retenir la 2ème éventualité.

Métastases ganglionnaires sous forme de petits foyers tumoraux sur quatre

ganglions avec remaniements macrophagiques(4N+ sur 13N).

La décision était une abstention thérapeutique vu que le carcinome papillaire

type adulte n’est pas sensible à la radiothérapie. Quant à la chimiothérapie. 

La patiente était en rémission complète, la surveillance postopératoire basée

sur examen clinique et les examens para cliniques : échographie abdominale, radio

pulmonaire. La surveillance postopératoire a été assurée pendant 3 ans. La patiente

était vivante sans récidive ni métastases, après l’évolution n’a pas pu être évaluée

car la patiente a été perdue de vue.
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Il s’agit de l’enfant B.A âgé de 14ans, 1er d’une fratrie de 3, issu d’un mariage

consanguin, originaire et habitant à Kenitra .Sans ATCD pathologiques notables. 

Le début de la symptomatologie remonte a un an avant son admission par

l’installation d’une hématurie macroscopique intermittente, avec une distension

abdominale, le tout évoluant dans un contexte d’amaigrissement non chiffré et

d’apyrexie, l’évolution a était marqué par une aggravation de la symptomatologie,

ce qui a motivé la famille à consulter. 

L’examen à son admission : enfant en assez bon état général, présence

d’une pâleur cutanéo-muqueuse, apyrétique, poids : 28kg, tension artérielle

normale.

 L’examen abdominal : l’abdomen asymétrique : la présence d’une masse au

niveau du flanc droit arrivant jusqu’ à la fosse iliaque droite, faisant 8à9 cm du

diamètre. Avec  Présence d’une CVC 

 Avec à l’examen des aires ganglionnaires : présence de deux ADP iliaques et

une ADP sus claviculaire gauche faisan1cm du diamètre, indolores, mobiles par

rapport au deux plans, 

Le reste de l’examen somatique est sans particularités.

: fait de NFS, ionogramme, bilan rénal, catécholamines et

ECBU, est revenu en faveur d’une anémie modérée (Hb =10g/dl).

- Echographie abdominale :

Enorme processus lésionnel rétro-péritonéal tissulaire mal limité hétérogène

à double composante charnue et kystique, nécrosé probablement au dépend du rein

droit (rein droit non vu).
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Le foie, TP, rate  et le rein gauche est sans anomalies. 

Magma d’ADP retro-péritonéales nécrosées.

Absence d’épanchement intra-péritonéale.

  -TDM abdominal :

La présence d’un volumineux processus lésionnel au niveau de la loge rénale

droite de densité tissulaire renferment des calcifications se rehaussant de façon

hétérogène après injection de produit de contraste délimitant de larges plages de

nécroses centrales mesurant 190*140*120mm.

Sur le plan topographique :

Ce processus occupe le pole supérieur du rein droit avec signe de l’éperon.

En avant elle entre en contact avec la face postéro-inférieur du foie qui est

refoulé à gauche avec perte de liseré de séparation par endroit et présence d’une

hypodensité du segment 7 mal limitée.

En arrière : Il arrive en contact du muscle psoas et du pilier diaphragmatique

droit.

En dedans : Il comprime la VCI sans  thrombose. 

En haut : Il arrive à la hauteur du diaphragme avec perte de liseré de

séparation.

En bas : Il s’étend de la région pelvienne et arrive à la hauteur du L3-L4

présentant un contact intime avec les anses digestives.

Présence d’un magma d’ADP inter-aortico-cave (60*51mm) et lombo-aortique

(120*80mm) de même caractéristique que la tumeur comprimant en dehors le TP et

la VCI. 

Perméabilité des veines rénales avec augmentation du calibre de la veine

azygos.

Présence de circulation collatérale péri-tumorale et mésentérique.
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Rate, rein gauche sans anomalie. 

Absence d’épanchement péritonéal. 

Absence de lésions osseuse.

-Radio pulmonaire : Normale. 

Au stade radio-clinique, on a conclu à un néphroblastome droit avec ADP

métastatique.

Le patient a reçu une chimiothérapie première, on est devant une tumeur

rénale chez un enfant de 14ans la décision était une vérification histologique

première qui  s’impose.

Le patient a bénéficie d’une chirurgie consistant à une urétéro-néphrectomie

droite totale élargie  plus curage ganglionnaire.

Malade sous anesthésie générale, décubitus dorsal, billot basi

thoracique.Laparotomie transversale sus-ombilicale élargie à droite.Après ouverture

du péritoine et extériorisation des anses intestinales, l’exploration a trouvé une

volumineuse masse rétro péritonéale (Vx) au dépend du rein droit, refoulant en haut

et en dedans le foie, qui n’est pas envahis et en rapport en haut avec la coupole

diaphragmatique droite, arrivant en bas jusqu’à l’orifice supérieur du pelvis. Refoule

en dedans les gros vaisseaux abdominaux (l’abdominale et la veine cave inférieure

sans les envahir).

La capsule tumorale est parcourue de grosses veines tortueuses.

Se trouve adhérente à cette masse tumorale, une autre masse de volume plus

petit (V2) au niveau de son versant inféro-interne, qui présente des contacts avec

l’aorte et la veine cave inférieure sous rénales.
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Dissection attentive et laborieuse de la masse tumorale (V+) sur toutes ses

faces avec dissection de la veine rénale gauche très dilatée.Ligature de l’artère

rénale gauche puis sa ligature section. 

Urétero-néphrectomie totale élargie emportant l’uretère qui a été ligaturé et

section le plus bas possible.

Dissection de la 2ème masse (V2) par rapport à ses adhérences intimes avec

les gros vaisseaux puis son exérèse.

Au dessus de cette 2ème masse (V2), on a trouvé une 3ème masse plus petite

en rétro-Aorto cave, qui a été reséquée.

L‘exploration des aires ganglionnaires locorégionales trouve : 

  - 2 grosses adénopathies inter aortico caves supérieures qu’on a réséqué.

  -Des adénopathies mésentériques de petite taille dont on a réalisé une

biopsie exérèse.

 - Il n’y avait pas d’adénopathies au niveau de l’aire iliaque externe (les pièces

opératoires avec les adénopathies du curage ganglionnaire ont été adressées pour

étude anatomopathologique).

Toilette locale du lit tumoral et vérification de l’hémostase. Fermeture plan par

plan sur 2 drains de Redon aspiratifs. 

Les suites postopératoires étaient normales.

Le résultat d’anatomo-pathologiques et immuno-histochimique étaient  en 

faveur d’un carcinome clair conventionnel du rein.

-Macroscopie

Reçu une masse rénale droite mesurant 22x16x11 cm et pesant 2000g,

l’uretère mesure 15 cm. Cette masse est encapsulée sauf au niveau de sa face



Adénocarcinome rénal chez l’enfant Thèse N°:019/17

Mme. Alilouch Imane 50

postéro-interne, et repérée par un fil au niveau de pôle supérieur (zone d’adhérence

avec le diaphragme).

 A la coupe, la tumeur mesure 20x14x11xcm, représentée par un seul nodule

blanc-grisâtre, et siège d’une nécrose estimée à60%.

Les lumières pyélique et urétérale sont infiltrées.

Adénopathie latéro-cave : Reçu une masse de 500 g, mesurant 15x11x6 cm,

et comportant des franges péritonéales. 

Adénopathie rétro-cave : Reçu une masse de 70 g, et mesurant 7x6x3 cm.

Adénopathie inter-aortico-cave : Reçu 2 fragments pesant 6 g en totalité, et

mesurant 3x2 cm et 4,5x2 cm.

Zone d’adhérence diaphragmatique : Reçu 1 fragment graisseux de 6 g, et

mesurant 8x2 cm.

Adénopathie mésentérique : Reçu 1 fragment de 2 g, et mesurant 2,5x 1,5 cm. 

Tissu graisseux iliaque (pelvien) : Reçu 1 fragment de 0,4x 0,3 cm. 

-Microscopie : 

Les coupes histologiques réalisées au niveau de la tumeur montrent une

prolifération tumorale maligne carcinomateuse faite surtout de cordons, tubes et

nids, avec de rares papilles. Les cellules tumorales présentent un noyau irrégulier et

volumineux avec nucléole visible au faible grandissement (grade 3 de Fuhrman), et

un cytoplasme tantôt clair tantôt éosinophile. Le stroma est grêle et vasculaire.

Certains vaisseaux présentent une endartérite fibreuse.

Quelques rares psammomes ainsi que des calcifications dystrophiques sont

observées.

Absence de composante sarcomatoîde.

 Présence d’emboles vasculaires.
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 La tumeur envahit l’uretère. La limite urétérale présente un revêtement de

surface largement exulcéré, soutenu par un chorion siège d’un remaniement fibro-

inflammatoire, sans infiltration tumorale.

 La tumeur refoule le hile, mais sans l’infiltrer. Les vaisseaux du hile sont

remplis de caillots sanguins, sans infiltration tumorale. Elle infiltre la capsule, mais

sans la dépasser. La zone d’adhérence avec le diaphragme repéré par un fil

comprend une glande surrénale et un tissu graisseux, ainsi que 3 amas tumoraux

mais qui n’envahissent pas la surrénale et la graisse (artéfacts?). Absence de fibres

musculaires.

La graisse péri-rénale n’est pas infiltrée.

Le rein non tumoral comporte de nombreux glomérules en pain à cacheter, et

abrite un léger infiltrat inflammatoire mononuclée au niveau du tissu interstitiel. 

Adénopathie latéro-cave : Histologiquement, il s’agit d’un parenchyme

ganglionnaire massivement infiltré par une prolifération tumorale maligne

correspondant à un carcinome à cellules claires du rein.

Adénopathie rétro-cave : Histologiquement, il s’agit d’un parenchyme

ganglionnaire massivement infiltré par une prolifération tumorale maligne

correspondant à un carcinome à cellules claires du rein.

Adénopathie inter-aortico-cave : Histologiquement, il s’agit d’un parenchyme

ganglionnaire indemne de toute prolifération tumorale.

Zone d’adhérence diaphragmatique : Histologiquement, il s’agit d’un tissu

graisseux siège de congestion et d’amas lymphocytaires, sans infiltration tumorale.

Adénopathie mésentérique : Histologiquement, il s’agit d’un parenchyme

ganglionnaire indemne de toute prolifération tumorale.

Tissu graisseux iliaque (pelvien) : Histologiquement, il s’agit d’un tissu

graisseux indemne de toute prolifération tumorale.
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TDM abdominale :coupe axiale après injection de produit de contraste 

montrant la présence  d’un volumineux processus lésionnel au niveau de la loge 

rénale droite de densité tissulaire renferment des calcifications se rehaussant de 

façon hétérogène après injection de produit de contraste délimitant de larges plages 

de nécroses centrales mesurant 190*140*120mm.
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Elle s’agit de la fille EW âgée de 11ans ,2éme d’une fratrie de 4, issue d’un

mariage non consanguin, originaire et habitante à Fnidek .sans ATCD pathologiques

notables.

Le début de la symptomatologie remonte à 6 jours avant son admission par

l’installation d’ une douleur lombaire intense, brutale , sans irradiation ,type

pesanteur au niveau du flanc droit associe à des vomissements le tout évoluant dans

un contexte fébrile chiffré à 39 et une légère conservation de l’état général ,ce qui

a motivé la famille à consulter en privé ,un bilan radiologique a été fait , Puis la

patiente a été adressée à l’hôpital de Pédiatrie Médicale à Rabat pour PEC . 

L’examen à son admission : enfant en BEG, apyrétique, CNC, poids : 25kg,

tension artérielle normale. 

L’examen abdominal :

  Abdomen souple qui respire normalement. 

 Présence d’une sensibilité abdominale au niveau du flanc droit. 

 Pas de contact lombaire.

 Pas de masse palpable.

Le reste de l’examen somatique est sans particularité.

 : fait de NFS, ionogramme, ECBU et bilan rénal, est revenu

en faveur d’une hyperleucocytose à polynucléaires neutrophiles (GB=24090/mm³,

PNN (20525/mm³) et la présence d’une leucocyturie (60/mm³) sans germe à l’ECBU.

-Echographie abdominale :

Présence d’un processus lésionnel médio-rénal droit, d’écho-structure

tissulaire, hétérogène, mal limité, avec effraction capsulaire, hyper vasculaire sans

dilatation des cavités  excrétrice .Ce processus mesure 54*43 mm. 
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Foie, rein gauche, pancréas et la rate sans anomalies. 

Absence d’épanchement  pleural.

-TDM abdominale : 

Présence d’un processus lésionnel tissulaire hyperdense hétérogène, se

rehaussant intensément après injection d’iode et délimitant des zones hypodense de

nécrose. Cette masse intéresse la face antérieure du rein droit, mesurant

5,21*4,49cm et s’étend en haut sur 5,70cm. 

Elle est rétro-hépatique, refoule en haut la partie inférieure du foie et elle est

bien limitée par une capsule rénale dense.

Pas d’extension à la veine rénale ou la veine cave inférieure.

Rein gauche, foie, pancréas et rate sans anomalies tomodensitométrique.

Pas d’adénomégalies intra ou rétro-péritonéales. 

Epanchement pariéto-colique droit et de l’espace hépato- rénal. 

-Radio du thorax : normale. 

Au stade radio-clinique, on a conclu à un néphroblastome droit.

La patiente a reçu une chimiothérapie préopératoire, suivie d’une chirurgie le

18-07-2013 consistant à une néphrectomie totale élargie droite et curage

ganglionnaires.

Intervention : 

Malade sous anesthésie générale, en décubitus dorsal, billot basi-thoracique.

Incision transversale droite sus ombilicale élargie à ligne médiane .Section des plans

musculo-aponévrotique et ouverture du péritoine. Ouverture du fascia de Told et

décollement de l’angle colique droit.
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 A l’exploration on découvre une tumeur médio rénale mesurant 3x3 cm se

développant vers le pôle supérieur du rein sans envahissement du pédicule.

La tumeur est bourgeonnante et rompue au contact de la face inférieure du

foie lobe coudé.

 Stade III chirurgical. Libération du rein par rapport à sa loge. Repérage de

l’artère et la veine rénales et leur ligature section. Repérage de l’uretère et sa mise

sur lac et sa libération vers le bas puis sa ligature section le plus bas possible.

Néphrectomie totale élargie. Prélèvement d’un processus cellulo-graisseux

précaire. Toilette au sérum salé. Fermeture plan par plan sur drain de Redon au

niveau de la loge rénale.

Les suites postopératoires étaient normales.

Le résultat d’anatomo-pathologiques était en faveur d’un carcinome  à cellules 

claires  du rein droit.

Néphrectomie droite :

-Macroscopie : 

Néphrectomie droite mesurant 11x7, 5 x4 cm. L’uretère mesure 9 cm.

Présence sur la face antérieure d’une tumeur bombante en surface et rompue.

 A la coupe, il s’agit d’une tumeur médio rénale de couleur jaunâtre remaniée

par l’hémorragie, mesurant 3,2x3x 1,5 cm. Le hile parait normal. Plusieurs tranches

de la tumeur ont été réalisées. Les éléments du hile sont inclus en totalité 

-Microscopie : 

A l’examen histologique, la tumeur est faite d’une prolifération de cellules

claires de grande taille, polyédriques, aux limites précises, aux noyaux discrètement

irréguliers, ovoïdes munis d’un nucléole visible au fort grossissement. Ces cellules
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se disposent en travées, en massifs compactes, en acini et en formations papillaires,

séparées par des septa  fibro-vasculaires.

Cette prolifération est largement nécrosée et siège en périphérie d’une

réaction fibreuse riche en histiocytes spumeux. En un point la capsule rénale est

rompue.

Le hile et la veine rénale sont indemnes d’infiltration tumorale.

Ganglions latéro-caves :

Les 3 fragments communiqués sont inclus en totalité et correspondent à un

tissu graisseux indemne d’infiltration tumorale. 

Conclusion :

Carcinome à cellules rénales du rein droit.

La capsule rénale rompue en un point par la tumeur.

Le hile, la veine rénale sont indemnes d’infiltration tumorale.

La décision était une abstention thérapeutique et surveillance trimestrielle par

examen clinique, échographie abdominale et radio du thorax. 

La patiente était en rémission complète, la surveillance a été assurée tous les

3 mois pendant la première année, puis tous les 6 mois pendant  les 4ans.

Le dernier contrôle fait le 19-05-2016 : un recul de 3ans post néphrectomie

droite. Patiente âgée de 13ans, scolarisée en 3éme année l’examen clinique normal,

l’échographie abdominale et la radiographie thoracique étaient normales. 
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Il s’agit de l’enfant B.I âgé de 9ans 2éme d’une fratrie de 3, issu d’un mariage

consanguin, originaire et habitant à Tétouan .sans ATCD pathologiques notables.

Le début de la symptomatologie remonte à 15 jours avant sa consultation par

l’installation d’une hématurie macroscopique totale, isolée sans fièvre ni autre

signes associés, traitée par antibiothérapie orale pendant 10jours, devant la

persistance de l’hématurie et l’installation d’une rétention aigue d’urine un bilan

radiologique a été fait à l’hôpital du Tétouan, Puis le patient a été transféré pour

PEC.

L’examen à son admission : enfant en BEG, apyrétique, CNC, poids : 28kg,

tension artérielle normale. 

L’examen abdominal : Abdomen souple qui respire normalement, sans HSMG,

ni autre masse palpable, pas de contact lombaire. 

Le reste de l’examen somatique est sans particularité.

 : fait de NFS, ionogramme, ECBU et bilan rénal, est revenu

normal.

 -Echographie rénale :

Le rein gauche de structure normale, contours réguliers, siège d’une

formation parenchymateuse polaire supérieure, arrondie, bien limitée, échogène

homogène, vascularisée au doppler, faisant  21mm du diamètre.

Il s’y associe une urétéro-hydronéphrose modérée à contenu impur. 

Foie, rate, rein droit, pancréas et la vessie sans anomalies. 

Absence d’ADP profondes.

 -TDM abdominal :
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Rein gauche siège d’une lésion médio-rénale hypo dense, hétérogène,

faiblement rehaussée après injection du produit du contraste, mesurant

35*26*24mm.

Discrète dilatation pyèlique  avec rehaussement pariétal. 

-Radio du thorax : normale. 

Au stade radio-clinique, on a conclu à un néphroblastome gauche. Le patient

a reçu une chimiothérapie préopératoire, suivie d’une chirurgie le 16-01-2014

consistant à une néphrectomie totale gauche.

Malade sous anesthésie générale, décubitus dorsal, billot basi thoracique.

Laparotomie trans sus ombilical latéralisée à gauche. Dissection musculo-

aponévrotique. Ouverture du péritoine.

Protection du champ opératoire pas des petits champs. Section du fascia de

Toldt gauche.

Ouverture de la loge rénale gauche et exposition du rein gauche.

Macroscopiquement le rein gauche apparait ecchymotique et bleuâtre dans

ces 2/3 supérieurs. On décide de faire une néphrectomie totale. Dissection des faces

antérieures, postérieures et des pôles supérieurs et inférieurs du rein gauche par

rapport à la loge rénale.

Ligature  section de la veine et de l’artère rénale gauche puis l’uretère.

On ne trouve pas d’ADP latéro-aortique. Fermeture plan par plan.

Les suites postopératoires étaient normales.
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La décision était une abstention thérapeutique et récupérer le résultat

anatomo-pathologique, il se peut, qu’il ne soit pas un néphroblastome pour les

raisons suivantes : 

• Le mode de révélation par hématurie.

• L’âge avancé du patient (9ans).

• L’aspect radiologique du processus.

Le résultat d’anatomo-pathologiques était  en faveur d’un carcinome rénal

gauche rompu dans les voies excrétrices.

-Macroscopie : 

Pièce de néphrectomie gauche pesant 94gramme, mesurant 10,5*5,5*3cm.

Uretère mesure 2cm de long. A la coupe, présence d’une formation kystique

mesurant 1,8*1,6cm largement nécrosée.

-Microscopie : 

Histologiquement, les différentes coupes effectuées montrent une tumeur de

type épithéliale carcinomateuse bien limitée encapsulée, faite de cellules de grande

taille au cytoplasme abondant clair. Ces cellules, disposées en tubes ou en

structures papillaires, montrent un nucléole bien visible.

La tumeur infiltre les voies excrétrices. Le groupe caliciel repéré renferme des

débris tumoraux.

Le hile et la limite urétérale sont sains. 

Le tissu rénal adjacent est siège de néphrite interstitielle.

Conclusion :

Carcinome à cellules rénales (Gravitz) rompu dans les voies excrétrices avec

lésions de néphrite interstitielle de voisinage.

Le patient était en rémission complète, la surveillance postopératoire basée

sur examen clinique et les examens para cliniques : échographie abdominale, radio

pulmonaire, le dernier contrôle remonte à 27 /01/4014 .Le patient était vivant sans

récidive ni métastases, après l’évolution n’a pas pu être évaluée car le patient a été

perdu de vue.
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Echographie abdominale montrant la présence d’un processus lésionnel

polaire supérieur, arrondi, bien limité, échogène, vascularisé au doppler, faisant 

21mm du diamètre. 

Il s’y associe une urétéro-hydronéphrose modérée à contenu impur. 
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Répartition des cas en fonction de 
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-La pâleur cutanéo-muqueuse a été observée chez 2 patients (observation

N°1et 3).

-La tension artérielle  était  normale chez  tous nos patients. 

-La masse abominable était présente chez 2 patients (observation N°2et3). 

-L’examen clinique a trouvé des adénopathies iliaques et une sus claviculaire

gauche chez 1 patient (observation N° 3).

-L’examen clinique à la recherche d’une hépatomégalie, douleurs osseuses et

des signes respiratoires était négatif chez tous nos patients.
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Elle a été réalisée chez 5 patients. 

Les données de l’échographie pratiquée chez ces 5 patients ont confirmé le

diagnostic de processus lésionnel à localisation rénale. 

N°1 Gauche Sinus rénal 9*7cm

N°2 Gauche Polaire inférieure 11,3*8,4*10,9cm

N°3 Droit Diffuse non mentionné

N°4 Droit Médio-rénal 5,4x4, 3 cm 

N°5 Gauche Polaire supérieure 21mm

L’échographie doppler n’a objectivé chez aucun patient une thrombose de la

veine rénale, du tronc porte ou de la veine cave inférieure.

Dans un seul cas, l’échographie a objectivé un magma d’adénopathies rétro-

péritonéales nécrosées. (Observation N°3)

L’échographie n’a pas révélé d’image compatible avec une métastase

hépatique ou rénale controlatérale.
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Elle a été réalisée chez 5 patients.

Les données de la TDM réalisée chez les 5 patients ont confirmé le diagnostic

de processus tumoral à localisation rénale avec des aspects tomodensitométriques

variables d’un patient à autre. 

.

N°1 Gauche - 2,9*2,6cm
N°2 Gauche Médio-rénal 105*105*80mm
N°3 Droit Pole supérieur 109*140*120mm
N°4 Droit Face antérieure 5,21*4,49*5,7cm
N°5 Gauche Médio-rénal 35*26*24mm

Dans notre série, 2 cas avaient une tumeur calcifiée. (Observations N°2 ,3).

La TDM a objectivé : 

-Des adénopathies rétro-pariétales au niveau du hile rénal gauche dont la

plus volumineuse mesurant 15mm du diamètre selon le grand axe.

(Observation N°2).

-La présence d’un magma d’adénopathies inter-aortico-cave (60*51mm), et

lombo-aortique (120*80mm) comprimant le TP et la VCI. (Observation N°3).
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-Une ascite de faible abondance a été objectivée chez 1 seul cas. (Observation

N°4).

-A distance, la TDM n’a pas révélé d’image compatible avec une métastase

hépatique ou rénale controlatérale.

Elle a été réalisée chez un seul patient (Observation N°1) et avait objectivé un

rein muet.

Elle a été réalisée chez un seul patient (Observation N°1), Elle a été normale. 

Elle a été demandée chez tous nos malades, elle a été normale dans tous les

cas.
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Tous nos patients ont bénéficié d’une NFS, elle a objectivé:

-Chez 1 patient une anémie modérée (Hb =10g/dl). (Observation N°3).

-Chez le deuxième patient une anémie hypochrome microcytaire (Hb était à

7,3 g/dl ; VGM à 72,2 ³ ; CCMH : 30g/dl). (observation N° 1) .

 -chez 1 patient une hyperleucocytose à polynucléaires neutrophiles

(GB=24090/mm³, PNN (20525/mm³). (Observation N°4)

L’évaluation de la fonction rénale était systématique chez tous nos patients.

Elle était normale dans tous les cas. 

La calcémie était normale chez tous nos patients. 

Cet examen biologique n’a été réalisé chez aucun de nos patients. 
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L’examen anatomopathologique de la pièce opératoire a permis de poser le

diagnostic de certitude chez tous nos malades.

2 patients avaient l’adénocarcinome à cellules claires. (Observation N° 3et4). 

2 patients avaient l’adénocarcinome à cellules rénales dans sa variété

papillaire. (Observation N°1 et 5).

Le dernier cas avait un carcinome à cellules rénales qu’il convient de classer :

il peut s’agir soit d’un carcinome rénal papillaire de type adulte soit d’un carcinome

rénal avec translocation Xp 11.2.

Observation N°1 7,5cm Indemne Indemne Indemne

Observation N°2 10,5cm Indemne
Atteinte des 
ganglions

latéro-aortiques
Indemne

Observation N°3 20cm Indemne

Atteinte des 
ganglions

latéro-cave et 
rétro-cave

Indemne

Observation N°4 3,2cm Indemne Indemne Indemne
Observation n°5 1 ,8cm Indemne Indemne Indemne

L’envahissement de la graisse péri-rénale, de la surrénale et de la veine
rénale n’a été observé en aucun cas.

Le curage ganglionnaire hilaire et régional a objectivé une extension
lymphatique dans 2 cas (observations N° 2 et 3).
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Tous nos patients ont été opérés avec une exérèse complète.

• 1 patient a été opéré d’emblée sans chimiothérapie pré opératoire.

• (Observation N°1)

• 4 patients ont eu une chimiothérapie préopératoire.

• 4 patients ont eu une chimiothérapie préopératoire sans résultats

anatomo-pathologique. (Observations N°2, 3, 4, et 5).

• 1 patient a reçu une chimiothérapie postopératoire. (Observation N°2).

Aucun patient n'a reçu une radiothérapie adjuvante. 

L’évolution a été :

• Favorable sans récidive locale ou à distance chez 4 patients. 

• Le 5ème patient était vivant sans récidive ni métastases, après l’évolution

n’a pas pu être évaluée car le patient a été perdu de vue.
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- fille de 12ans
- une pâleur cutaneo-
muqueuse et
amaigrissement non chiffré
depuis 2mois, puis
 deux épisodes d’hématurie
macroscopique totale.
- sensibilité du flanc gauche

-Pas de chimiothérapie pré -
opératoire

-Urétéro-néphrectomie totale 
élargie gauche + curage

ganglionnaire

-Favorable,
4ans de recul

-  fille de 9ans 
- une gène respiratoire
depuis un mois.
-masse abdominale au
niveau du flanc gauche 

-chimiothérapie
préopératoire.

-Urétéro-néphrectomie totale 
gauche +curage
ganglionnaire.

-Favorable,
3ans de recul

- Garçon de 14ans 
- hématurie macroscopique
intermittente depuis un an,
une distension abdominale,
et amaigrissement non
chiffré
-une masse au niveau du
flanc droit,
CVC,et deux ADP iliaques et
une ADP sus claviculaire
gauche . 

-chimiothérapie
préopératoire.

- Urétero-néphrectomie totale 
élargie droite+curage

ganglionnaire.

-Favorable,
3ans de recul

-  fille de 11ans 
- Fièvre, douleur lombaire
depuis 6jours. 
- sensibilité au niveau du
flanc droit 

-chimiothérapie
préopératoire.

- Néphrectomie totale élargie 
droite+curage ganglionnaire

-Favorable,
3ans de recul

- Garçon de 9ans
- hématurie macroscopique
totale et isolée depuis
15jours.

-chimiothérapie
préopératoire.

- néphrectomie totale
gauche.

-Patient perdu 
de vue
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L’adénocarcinome du rein représente 90% à 95% des néoplasmes rénaux chez

les adultes [8]. Il est extrêmement rare chez l’enfant. Il constitue 2,3 à 6% des

tumeurs du rein de l’enfant [9], contrairement au néphroblastome, première tumeur

rénale de l’enfant dont l’incidence est à 85 % [10].

L’adénocarcinome du rein se produit habituellement à l’âge de 50 à70ans

[11].

La tumeur de Wilms est diagnostiquée principalement chez les enfants de

moins de 5 ans [12], avec un pic d’âge à 3 ans. Tandis que RCC se présente vers

l’âge de 8 à 9 ans dans la plupart des séries [13].

Selon l'enquête de la Société Japonaise des Chirurgiens Pédiatriques,

l’adénocarcinome rénal représentait 1,4% de toutes les tumeurs rénales chez les

patients de moins de 4 ans, 15,2% chez les patients âgés de 5 à 9 ans et 52,6% chez

les patients âgés de 10 à 15 ans. La tumeur est très rare chez les nourrissons [14].

En général, il n'y a pas de prédominance sexuelle pour ce type de tumeur

rénale chez les enfants dans la littérature contrairement chez les adultes, le RCC

présente une prédominance masculine [15]. 
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L’adénocarcinome du rein chez l’adulte est corrélé à plusieurs facteurs

environnementaux : tabagisme, obésité, abus d'analgésiques, exposition

professionnelle, dialyse à long terme. Alors qu'aucune corrélation semblable n'a été

trouvée chez les enfants [16].

 : 

 Chez l’adulte les carcinomes à cellules rénales associés à des syndromes

héréditaires représente environ 4% de tous les carcinomes à cellules rénales. Ils sont

caractérisés par un âge d'apparition plus précoce, et Ils sont souvent multicentriques

et bilatéraux  [17].

Le syndrome de Von Hippel-Lindau (VHL) est une maladie à transmission

autosomique dominante, liée aux mutations du gène suppresseur de tumeur VHL,

localisé en 3p25-26liéeE (mutation des deux allèles du gène vhl situé sur le bras

court du chromosome 3) [18].

La maladie a été d'abord décrite séparément par von Hippel en 1911, et par

Lindau en 1926. Son incidence est estimée à un nouveau cas pour 36000 naissances

[19].

Les manifestations cliniques apparaissent habituellement entre 18 et 30ans

mais peuvent aussi se révéler dès l’enfance [18].

Ils prédisposent au développement des hémangioblastomes de la rétine et

du système nerveux central (60 à 80%), des adénocarcinomes et des kystes rénaux

(30 à 60%), des kystes et des tumeurs pancréatiques (30 à 70%), des

phéochromocytomes (10 à 20%), des tumeurs du sac endolymphatique (2 à 11%),

des cystadénomes de l'épididyme (20-50%) [20].



Adénocarcinome rénal chez l’enfant Thèse N°:019/17

Mme. Alilouch Imane 78

Les sujets atteints de cette maladie développent des lésions rénales dans 80%

des cas. Il s’agit d’adénocarcinomes rénaux dans 40% des cas et de kystes rénaux

dans 60% des cas [21].

Les cancers du rein observés au cours de cette affection sont caractérisés par

[22] :

• L'âge de survenue précoce.

• La multifocalité et la bilatéralité des lésions.

• L’aspect kystique. 

• Le type histologique à cellules claires.

Les personnes atteintes de syndrome de Von Hippel-Lindau devraient avoir

une échographie rénale tous les ans afin de détecter précocement l’apparition d’une

tumeur rénale. Les malades VHL+, traités pour une tumeur du rein devraient avoir

un scanner abdominal tous les ans à la recherche d’une atteinte du rein

controlatéral. [23] 

La sclérose tubéreuse de Bourneville (STB) est une maladie génétique,

congénitale [24], de transmission autosomique dominante, causée par des

mutations dans l'un des les deux gènes, TSC1 sur le chromosome 9 ou TSC2 sur

chromosome 16 ; ces gènes sont des gènes suppresseurs de tumeurs [25].Son

incidence est de 1/6 000 à 1/10 000 naissances. [24]

Plus de 60 % des cas proviendraient d’une mutation de novo (néo-mutation)

[24].

La maladie se caractérise par une triade de symptômes : adénomes sébacés,

retard mental et épilepsie [24].

C’est une affection multi-systémique et polymorphe ; elle associe des

anomalies neurologique, oculaires ( phacomes rétiniens, hamartomes astrocytaires)
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, rénales, ( tumeurs , et kystes rénaux ), cardio-vasculaires ( rhabdomyosarcomes) ,

pulmonaires ,abdominales , osseuses., et cutanées [24,26].

L'atteinte rénale est signalée dans 80% à 85% des cas. [27]

Les lésions rénales associées au complexe de la sclérose tubéreuse sont les

angiomyolipome, kystes rénaux (kystes simples ou kystes similaires à une maladie

rénale polykystique chez l'adulte) et rarement le carcinome à cellules rénales. [28]

qui sont de plus en plus signalés chez les adultes. Cependant, l'adénocarcinome

rénal associé à la STB est rarement retrouvé chez les enfants [25].

Les enfants atteints de la STB devraient avoir une surveillance clinique, parce

que l'incidence de l'atteinte rénale augmente avec l'âge [25].

Le syndrome de Beckwith-Wiedemann (SBW) est un syndrome génétique

caractérisé par une croissance excessive, une prédisposition tumorale et des

malformations congénitales. [29]

 Les trois signes cardinaux classiques du SWB sont la macrosomie néonatale,

la macro-glossie et les troubles de fermeture de la paroi abdominale (diastasis des

droits, hernie ombilicale et l’omphalocèle). Les autres signes cliniques sont

une viscéromégalie, hypoglycémie  néonatale, et une hémi hypertrophie. [29]

La fréquence des tumeurs associées au syndrome de SBW est d'environ 6-10%.

En particulier, les patients atteints d'hémi hypertrophie. [30] ces tumeurs se

développent généralement au cours de la petite enfance [29] : les huit premières

années de vie. [31]

Chez l’enfant atteint de ce syndrome l’adénocarcinome du rein est très rare,

et représente moins de 0,5% de tous les cas. Il se produit chez les patients de moins

de 20 ans. Son pronostic est semblable à celui de l’adulte. [30]
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C’est en fait la cause la plus fréquente de kystes rénaux chez le nouveau-né :

1/3000 naissances. 

Le rein est fait d’une grappe de kystes réunis autour d’un tissu conjonctif.

L’uretère est atrésique.

Quatre-vingt-dix pour cent sont dépistés in utero devant une échogénicité

rénale fœtale.

Après la naissance, le rein multi kystique involue spontanément dans la

plupart des cas, et son ablation chirurgicale n’est, le plus souvent, pas nécessaire.

[32]

Dans la forme unilatérale, la plus fréquente, le rein controlatéral peut être

normal ou hypoplasique, ou porteur d’un syndrome de jonction pyélo-urétérale. [32]

Selon Broeker, il y aurait un risque de survenue de l’adénocarcinome rénal

chez les enfants atteints de cette maladie. [33]

L’adénocarcinome rénal, que soit sporadique ou héréditaire, il est classé en

fonction de son aspect morphologique et les altérations génétiques sous-jacentes. 

Le cancer sporadique du rein est rare chez l'adulte de moins de 45 ans. [34]

Chez les enfants et les jeunes adultes, l’adénocarcinome rénal est souvent

héréditaire, et particulièrement associé à la maladie de Von Hippel-Lindau, où il se

présente sous sa forme classique (à cellules claires).

Sporadiquement, l’adénocarcinome rénal chez les enfants et les jeunes adultes

est associé à la translocation Xp11.2 /TFE3 fusions de gènes ou la translocation (6;

11) (p21; q12) / Alpha-TFEB fusion de gènes, et habituellement, ses caractéristiques

morphologiques sont distinctes de l’adénocarcinome classique.

 L’incidence de l’adénocarcinome rénal associé à la translocation Xp11.2

/TFE3 fusions de gènes est de 0,9% chez adultes, 15% chez les jeunes adultes et

54% chez les  d'enfants.

Toutefois, afin de confirmer le diagnostic, l’immuno histochimie et / ou les

examens cytogénétiques sont nécessaires. [35,36]
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La pièce de néphrectomie élargie parvient au laboratoire d’anatomie

pathologique dans les plus brefs délais.

La pièce opératoire est fixée au formol tamponné à 10%, cette fixation dure 24

à 48 heures selon la taille de la tumeur.

L’étude macroscopique se fait au 3eme jour sur une coupe sagittale et des

coupes étagées tous les 0,5 cm à la recherche de nodule satellite.

Les prélèvements sont effectués au niveau de la tumeur (un prélèvement pour

1 cm de tumeur), de la graisse rénale en regard de la tumeur, des nodules satellites

éventuels, du hile rénal et de la surrénale. Les tissus prélevés sont placés dans des

cassettes pour inclusion en paraffine et coupe au microtome (3 ).

Les lames paraffinées sont colorées avec de l’hématoxyline éosine safran

(HES). [37]

La place de la biopsie et ses modalités techniques ne sont pas clairement

établies dans le cadre des tumeurs du rein de l'enfant, et des divergences existent

entre les protocoles anglo-saxons et européens, mais aussi à l'intérieur d'un même

protocole, en fonction notamment de l'âge de l'enfant.

Une biopsie peut être envisagée pour les équipes SIOP2001 lorsque des

éléments cliniques ou l'imagerie ne concordent pas avec le diagnostic de

néphroblastome. Un âge inhabituel (moins de 6 mois ou plus de 6 ans), la notion

d'infection (urinaire, septicémie, inflammation du psoas), la présence de

calcifications, d'adénopathies volumineuses, de lésions surtout extrarénales, un

parenchyme rénal non apparent, sites métastatiques inhabituels (non pulmonaires).
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La principale contre-indication à la réalisation de la biopsie percutanée est la

suspicion de rupture ou d’hémorragie tumorale. 

L’indication à une chirurgie première : masse survenant chez un enfant de

moins de 6 mois, (forte probabilité de néphrome mésoblastique) et une masse

totalement kystique, sans portion tissulaire (forte probabilité de néphroblastome

kystique partiellement différencié ou de néphrome kystique, et surtout forte

probabilité de non réponse à la chimiothérapie).

Les impératifs techniques de la ponction-biopsie percutanée doivent être

scrupuleusement respectés pour que le prélèvement soit contributif sans faire courir

un risque de rupture tumorale ou de dissémination et sans modifier à la hausse le

stade histologique locorégional de la tumeur. [38]

On peut envisager une biopsie à l'aiguille dans les cas suivant :

- une présentation clinique inhabituelle : 

• Age > 5 - 6 ans,

• Infection urinaire,

• Septicémie,

• Inflammation du psoas. 

-Si des images inhabituelles sont observées en imagerie : 

• Calcifications,

• Adénopathies volumineuses,

• Parenchyme rénal non visible,

• Processus tumoral semblant en grande partie extra-rénal 

- Contre-indications pour l'utilisation de la ponction biopsique :

• Age < 6 mois,
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• Suspicion de rupture ou d'hémorragie. 

Procédure en cas de biopsie :

• Test de coagulation normal,

• Anesthésie générale,

• Biopsie par voie postérieure,

• Biopsie guidée par échographie (18G mais pas plus pour obtenir du tissu

moins si l'on se contente d'une ponction à l'aiguille fine),

• Les éléments de la biopsie doivent être adressés en toute urgence au

pathologiste,

• La taille du tru-cut doit être signalée à l'anatomo-pathologiste avec

l’envoi

La sensibilité de la biopsie est de 80 à 92 %, sa spécificité est de 83 à 98 % et

la corrélation entre le grade nucléaire de la biopsie et de la pièce de néphrectomie

est de 78 à 89 %. [40]

Le taux de faux négatifs de la biopsie rénale est maintenant seulement de 1%

et l'incidence des complications graves est relativement faible. [41]

Complications hémorragiques.

L’hématurie macroscopique.

L’hématome péri rénal.

L’insémination accidentelle des cellules tumorales le long du trajet de la

ponction semble  extrêmement rare. 

Des douleurs légères sont fréquentes.
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L’histologie de l’adénocarcinome rénal chez l’enfant différent de celle de

l’adulte.

Le diagnostic histologique des carcinomes à cellules rénales est difficile du

fait de l’hétérogénéité des sous types histologique ainsi que des similitudes avec

d'autres néoplasmes rénaux pédiatriques.

Trois formes histologiques sont décrites : 

• Le carcinome à cellules rénales avec translocation concernant le gène

TFE3, le plus fréquent 20% e40%. 

• Le carcinome à cellules rénales de type papillaire, et qui représente environ

30% de  RCC pédiatrique.

• Le carcinome médullaire rénal.

Ressemble aux autres carcinomes à cellules rénales mais comporte une

translocation concernant le gène TFE3 situé sur le chromosome Xp11. [2]

Le carcinome à cellules rénales avec translocation TFE3 est composé de

cellules disposées en tubules, en papilles, et en pseudo papille. Avec cytoplasme

abondant éosinophile clair ou variable séparées par des cloisons fibro vasculaires

minces.

Les tumeurs n’expriment pas l’EMA, les cytokératines de bas poids

moléculaire et la vimentine, ou si elles l’expriment parfois, c’est de manière

extrêmement focale. Le pronostic des tumeurs avec translocation n’est pas

encore bien connu. Les métastases ganglionnaires sont fréquentes et des

métastases tardives ont été décrites.

 Le RCC avec translocation peut survenir après une chimiothérapie pour

d'autres maladies. 



Adénocarcinome rénal chez l’enfant Thèse N°:019/17

Mme. Alilouch Imane 85

Carcinome à cellules rénales de type pédiatrique, associé à une 
translocation t(Xp11) concernant le gène TFE3, Dans la forme la plus fréquente, il
existe  une prolifération de cellules à cytoplasme claire ou éosinophile  avec une

architecture tubulaire, séparés de fines cloisons fibro vasculaires.
IHC : EMA -, CK de bas poids moléculaire -, Vimentine -, AC anti TFE3 +.

 Carcinome à cellules rénales de type pédiatrique, associé à une 
translocation t(Xp11) concernant le gène TFE3, peut ressembler au carcinome rénal 

papillaire avec un cytoplasme peu abondant. 
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Carcinome à cellules rénales de type pédiatrique, associé à une 

translocation t(Xp11) concernant le gène TFE3, peut ressembler au carcinome à 

cellules claires du rein.

Carcinome à cellules rénales de type pédiatrique, associé à une 

translocation t(Xp11) concernant le gène TFE3. Les régions dépourvues de 

différenciation épithéliale peuvent ressembler à l'angiomyolipome épithélioïde.

Le diagnostic différentiel de cette tumeur peut se poser avec l’angiomyolipome

épithélioïde, ce dernier étant positif pour HMB45. 
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Il reproduit le modèle adulte.

Les carcinomes papillaires s’entourent d’une capsule épaisse fibreuse.

Le carcinome papillaire est composé de cellules agencées en tubes et en

papilles.

Deux types de PRCC Sont identifiés selon la classification de l'OMS :

-Type 1 : correspond aux tumeurs à cellules cuboïdales, avec cytoplasme

réduit disposées en une seule couche, de bas grade nucléaire, cytokeratine 7

positive.

-Type2 : correspond aux tumeurs à cellules pseudo-stratifiées, avec

cytoplasme abondant éosinophile, de haut grade nucléaire, cytokeratine 7 négative. 

Les cellules tumorales expriment EMA, RCC antigen, AMACR, CD10. 

carcinome rénal papillaire type 1.
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: carcinome rénal papillaire type 2.

Deux diagnostics différentiels pour le carcinome rénal papillaire type 1: le

néphroblastome à prédominance épithéliale et l’adénome métanéphrique.

Chez l’enfant l'adénome métanéphrique et les tumeurs épithéliales de Wilms

sont plus fréquentes que les PRCC de type 1.

Les indices histologiques qui permettent de distinguer ces lésions similaires

sont : 

La présence d'une pseudocapsule fibreuse entourant la tumeur de

néphroblastome épithélial et la PRCC, tandis que par définition l'adénome

métanéphrique interfère directement avec le rein adjacent. 

La présence d'activité mitotique (bien que parfois rares) dans la tumeur de

Wilms et le PRCC, mais l'absence de mitoses dans l'adénome métanéphrique ; et
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l'absence définitive de nucléole dans l'adénome métanéphrique, alors que nucléoles

peuvent être présents dans PRCC. 

Les carcinomes papillaires comportent eux aussi peu de mitoses mais peuvent

présenter des nucléoles proéminents. Plus de 80 % des carcinomes papillaires

contiennent des amas de macrophages spumeux, qui sont exceptionnellement

rencontrés dans les néphroblastomes et les adénomes métanéphriques. Les

calcosphérites sont surtout présents dans les adénomes métanéphriques et les

carcinomes papillaires.

Cette tumeur est une tumeur de l’adolescent (âge moyen 15 ans, extrêmes :

5-32 ans) présentant une hémoglobinopathie à cellules falciformes.

Siège = médullaire rénale.

Macro: tumeur très mal limitée. 

Micro:

Composé de cellules épithéliales disposées en tubulaire, noyaux volumineux,

vésiculeux, fortement nucléolées.

Cytoplasmes acidophile contient des inclusions cytoplasmique ressemblant à

celles observées dans les tumeurs rhabdoides.

L’architecture souvent cribriforme; mais parfois solide, micro kystique ou

sarcomatoïde avec un stroma desmoplastique inflammatoire.

Les cellules expriment de manière homogène les cytokératines de bas poids

moléculaire et l’EMA, ainsi que la vimentine. Par contre les cytokératines de haut

poids moléculaire sont négatives. 

Elle se révèle à un stade tardif souvent métastatique, il n’y a ni réponse à la

chimiothérapie, ni réponse à la radiothérapie.

Pronostic : sombre, survie de 4 mois en moyenne.
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carcinome médullaire rénal.
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Tout récemment ont également été isolées les tumeurs d’aspect oncocytoïde.

Les tumeurs rénales présentant des caractéristiques oncocytaires peuvent être

observées chez l'enfance chez qui un diagnostic de neuroblastome avait été posé de

nombreuses années auparavant. (En moyenne 8 ans après le diagnostic).

On ne peut considérer ces tumeurs comme des secondes tumeurs favorisées

par le traitement. 

Les raisons de cette association entre neuroblastome et carcinome rénal de

type particulier restent à déterminer.

 Carcinome à cellules rénales oncocytaire.

Conclusion :

 Chez l’enfant les tumeurs rénales de type épithélial sont rares. Elles se

révèlent en moyenne à l’âge de 9-10 ans. Leur histologie est différente de celle de

l’adulte. Le diagnostic de carcinome à cellules claires ne devrait pas être posé chez

un patient de moins de 25 ans ne présentant pas un syndrome génétique type Von

Hippel Lindau. 

Une étude immunohistochimique comportant Vimentine, Pancytokératine,

cytokératine 7, EMA, HMB45 doit pouvoir être pratiquée, complétée lorsqu’on en

dispose par l’anticorps anti-TFE3 récemment décrit et utilisable même après fixation

et inclusion en paraffine.
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Il existe trois voies de dissémination : 

L’extension par contigüité concerne les organes de voisinage. La surrénale

peut être atteinte directement par une tumeur du pôle supérieur.

La voie hématogène est de loin la plus importante, conduisant jusqu’au

poumon par l’intermédiaire de la veine rénale,  la veine cave et de l’oreillette droite.

L’extension par voie lymphatique est le deuxième mode de dissémination. Le

siège du premier relais ganglionnaire est étagé de la région sus-pédiculaire jusqu’au 

niveau de la région mésentérique inférieure, en avant des gros vaisseaux. Cette

extension est responsable de métastases ganglionnaires qui sont présentes en

région para-cave à droite dans 60% des cas et en région para-aortique du côté

gauche dans 80% des cas. 

Le siège des métastases viscérales est le suivant :

• Poumon (75%).

• Os (20%).

• Foie (18%).

• La surrénale : les métastases surrénaliennes homolatérales et

controlatérales surviennent respectivement dans 17% et 11% à partir d’un

adénocarcinome rénal. 

• Système nerveux (7%).
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La présentation clinique de l’adénocarcinome du rein chez les enfants est

différente par rapport aux adultes. [47]

La clinique est dominée par les éléments de la triade classique : hématurie,

douleur et masse abdominale. 

La triade classique de l’adénocarcinome rénal (hématurie macroscopique,

douleur, et masse abdominale), est retrouvée dans 1,6% des cas. [48]

L’hématurie est le signe révélateur le plus fréquent, présent dans 50 % des cas

mais. Dans le néphroblastome premier diagnostic différentiel chez l’enfant,

l’hématurie est retrouvée dans 10% des cas. [49]-[50]-[51]

Elle est classiquement totale, macroscopique, non caillotante, indolore. Elle

peut être retrouvée de façon isolée, mais le plus souvent elle est associée à d’autres

signes. [52, 51,53]

Elle est permanente pendant plusieurs jours ou plusieurs semaines, ou

volontiers épisodique et alors souvent considérée comme une néphrite évoluant sur

plusieurs mois. [54]

 Elle est associée à une douleur du flanc ou à une douleur abdominale diffuse

survenant parfois par crise aigue à type de colique néphrétique, faisant errer le

diagnostic vers la lithiase urinaire.

D’autres signes d’accompagnements peuvent être retrouvés, telle une pyurie

dans 2% des cas, faisant évoquer le diagnostic d’une infection urinaire [52], une

fièvre dans 20% des cas et des troubles digestifs dans 18% des cas. 
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La douleur abdominale est retrouvée dans 32 à 50% des cas, dans le

néphroblastome, elle est retrouvée dans 5% des cas. Elle est à type de lombalgie,

rarement de colique néphrétique, elle est parfois isolée et souvent négligée jusqu’à

l’apparition de l’hématurie et /ou exacerbation de la douleur qui motive la

consultation.

La douleur abdominale constitue un syndrome clinique trompeur prenant un

tableau d’appendicite aigue, d’abdomen aigu ou subaigu ou de péritonite.

Elle est en rapport avec un gros rein. Son apparition au début de la

symptomatologie, motive la mise en route du bilan étiologique. [54, 56]

Elle est peut être isolée, découverte par la famille dans 24% des cas, ou par un

médecin dans 64% des cas à l’occasion d’une maladie intercurrente, d’une

intervention, ou lors d’un bilan radiologique montrant une masse para vertébrale

[57]. Elle est alors indolore et peu sensible, ou au contraire de volume important

occupant tout un hémi-abdomen. [58] 

Elle peut être découverte dans d’autres circonstances inhabituelles, devant

une dyspnée en rapport avec des métastases pulmonaires. [59]

La masse abdominale, associée ou non à d’autres signes est présente dans

70% des cas. Dans le néphroblastome, elle est retrouvée dans 90% des cas. [52, 54] 

Hématurie 26,2
Masse abdominale 14,8
Douleur abdominale 11,5
Hématurie + masse 6,6
Masse + douleur 13,1
Hématurie + douleur 16,4
Hématurie + masse + douleur 1,6
Pas de symptômes 6,6
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L’association hypertension artérielle (HTA) et adénocarcinome rénal est très

rare chez  l’enfant. [61]

L’HTA était présente dans 50% des cas en cas de néphroblastome contre 5%

des cas en cas d’adénocarcinome rénal. [51]

L’hypertension artérielle dans l’adénocarcinome rénal est due soit à une

compression de l’artère rénale, soit à une sécrétion inadéquate de la rénine par la

tumeur. [56]

La fréquence des métastases chez l’enfant atteint d’adénocarcinome rénal est

semblable à celle des adultes. Les métastases se produisent dans les poumons (40-

65%), le foie (35-57%), les os (10-42%) ou la vessie, le cerveau ou la plèvre (7 à 15%).

Les signes paranéoplasiques sont rarement documentés chez les enfants, avec

une fréquence plus élevée de symptômes généraux (42,5%) Tels que fièvre (22,5%),

nausées /vomissements (17,5%), Pâleur (10%), malaise (10%) et perte de  poids (5%).

Age de découverte 10 ans 4 ans 
Hématurie 65% 10%
Masse palpable 70% 90%
Douleur abdominale 32% 5%
Hypertension artérielle 5% 50%
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L’anémie hypochrome microcytaire est l’anomalie hématologique la plus

fréquente au cours de l’adénocarcinome rénal. La polyglobulie a été décrite mais

reste rare.

Elle est accélérée, un dosage isolé de la VS ne renseigne pas sur le caractère

localisé ou métastatique de l’adénocarcinome rénal.

Elle se normalise après néphrectomie radicale et serait alors un moyen de

surveillance simple et peu coûteux. 

Une hypercalcémie en présence d’un adénocarcinome rénal peut être en

rapport avec des métastases osseuses.

Elle constitue un bon élément de surveillance au stade métastatique.

Elles permettent l’évaluation de la fonction rénale, leurs valeurs sont le plus

souvent normales.

D’autres paramètres biologiques peuvent avoir un intérêt pronostic, comme

les phosphatases alcalines et la gamma-GT qui sont généralement élevées dans les

formes métastatiques de l’adénocarcinome rénal.
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Malgré les nouvelles techniques, il existe un manque de tests d'imagerie qui

sont suffisamment fiables, sensibles et spécifiques pour la distinction entre

adénocarcinome rénal et néphroblastome. Les observations faites par les auteurs

confirment qu’il y a une faible corrélation entre les résultats de l'imagerie et les

conclusions histologiques.

Actuellement, le couple échographie-TDM abdominale est à l’origine de la

découverte de la majorité des cancers du rein notamment l’adénocarcinome rénal.

La place de l’UIV et l’artériographie est de plus en plus limitée.

D’autres investigations, notamment l’IRM, et le Doppler couleur peuvent

parfois être utiles, surtout devant des formes atypiques ou pour une meilleure

évaluation de l’extension locorégionale.

La recherche de métastases se base sur des examens qui sont demandés

systématiquement telle la radiographie du thorax, l’échographie et la TDM

abdominale ou devant des signes d’appel telle la scintigraphie osseuse et la TDM

cérébrale.

C’est un examen souvent réalisé en première intention. Il permet de confirmer

l’origine rénale d’une masse abdominale en mettant en évidence le signe de

l’éperon. Ce dernier se traduit par un prolongement du parenchyme rénal sain qui se

raccorde progressivement à la masse. 

L’échographie permet d’évaluer le volume tumoral initial. Elle étudie l’écho

structure de la masse et ses limites.

Elle permet d’analyser l’ensemble du parenchyme rénal, les contours du rein

et la graisse péri rénale.
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Cette échographie permet d’évaluer l’extension locorégionale, de réaliser un

bilan d’extension aux vaisseaux (veine cave inférieure, veine rénale, aorte et artères

rénales), aux ganglions locaux et au foie. 

L’exploration du rein controlatéral est capitale à la recherche des formes

bilatérales.

À l’échographie, la tumeur se présente comme une masse intra rénale, solide

et mal limitée, envahissant le parenchyme. Des calcifications sont beaucoup plus

fréquentes que dans la tumeur de Wilms (9% 25% contre, respectivement.), elle est

souvent hyper échogène.

La taille de la masse rénale est généralement plus petite que dans la tumeur

de Wilms.

L’extension se fait vers les ganglions lymphatiques rétro-péritonéaux et la

veine cave inférieure ; les métastases pulmonaires ou hépatiques se rencontrent

dans 20 % des cas. La bilatéralité est fréquente. En cas d’association au syndrome de

von Hippel-Lindau, les localisations multiples sont classiques.

De plus, elle joue un rôle majeur dans la surveillance postopératoire à moyen

et à long terme.

Le doppler couleur est très utile pour distinguer le parenchyme rénal sain bien

vascularisé de la masse qui est moins vascularisée et permet d’étudier l’extension

vasculaire.

L’examen TDM est actuellement la méthode diagnostique de référence. Elle

permet de réaliser une étude morphologique précise du syndrome tumoral rénal, et

l’établissement du bilan d’extension locorégionale (péri rénale, para rénale, veine

rénale, veine cave inférieure, ganglions) et à distance.
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Elle permet d’étudier la vascularisation de la tumeur, et de visualiser les

limites lésionnelles avec une précision supérieure à celle de l’échographie.

Son intérêt majeur réside dans l’étude densitométrique avant et après

injection intraveineuse de produit de contraste. 

-TDM sans contraste :

Les images obtenues par la TDM sans contraste sont généralement celles d’un

processus de densité tissulaire voisine à celle du parenchyme rénal, volontiers

hétérogène lorsqu’elle contient des plages hypodenses de nécrose tumorale.

Le plus souvent, elle met en évidence une volumineuse masse polaire

encapsulée partiellement ou totalement et coiffée d’une calcification arciforme.

-TDM avec contraste :

Après injection, la tomodensitométrie différencie le parenchyme rénal sain,

qui prend le contraste de la tumeur qui est faiblement rehaussée

-Dans le cadre de l’établissement du bilan d’extension locorégionale et à

distance, la TDM peut montrer les possibles adénopathies du pédicule rénal et/ou

de la chaine lombo-aortique, un envahissement de la veine cave inférieure ainsi que

des métastases abdominales (foie, rate, surrénale, rein controlatéral) ou pulmonaire.

L’imagerie par résonance magnétique offre une meilleure caractérisation

tissulaire et un bilan d’extension précis à l’étape diagnostique et au cours de la

surveillance.

Son accessibilité très limitée.

En effet pour certains auteurs, l’IRM semble intéressante pour la recherche

d’une éventuelle thrombose de la veine cave inférieure en présence des signes

cliniques appropriés et devant l’aspect douteux de la TDM.
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Le cliché d’urographie post-scanner a complètement remplacé l’urographie

intra- veineuse classique qui n’a plus d’indication dans les tumeurs rénales chez

l’enfant.

-Arbre urinaire sans préparation : 

Sur le cliché sans préparation, on peut observer une augmentation de l’ombre

rénale en cas de grosse tumeur .La présence de calcifications dans 14 à 33% des cas,

plus fréquentes que dans le néphroblastome, a une valeur diagnostic importante en

particulier, lorsqu’elles révèlent l’aspect en coquille d’œuf.

-Clichés après injection : 

L’UIV montre dans 80 à 95% des cas pédiatriques, un syndrome tumoral intra

rénal non spécifique modifiant l’organisation des voies excrétrices.

Parfois des images trompeuses sont retrouvées, il s’agit d’image de rein muet,

d’hydronéphrose, ou d’UIV normale.

Peu contributive, elle permet de rechercher des signes en faveur d’une autre

étiologie à la masse rétro péritonéale, notamment les calcifications poussiéreuses du 

neuroblastome.

Cette exploration présente maintenant moins d’intérêt pour le diagnostic de

l’adénocarcinome rénal,  elle ne se fait théoriquement plus.

Elle ne joue aucun rôle diagnostic dans la forme typique. Toutefois, elle garde

deux indications essentielles, la cartographie artérielle en cas de chirurgie

conservatrice, et l’embolisation artérielle préopératoire ou à visée palliative.

A l’artériographie, adénocarcinome rénal est plus vascularisé que le

néphroblastome . 
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Elle doit être systématique lors du bilan initial, à la recherche de métastases

pulmonaires.

En conclusion : Les éléments Radiologiques devant faire suspecter,

l’adénocarcinome rénal chez l’enfant. [50]

• Tumeur de taille inférieure à 4 cm de diamètre.

• Tumeur mal limitée. 

• faiblement rehaussée en TDM.

• Existence de calcifications.

• Adénopathies importantes.
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Le diagnostic différentiel de l’adénocarcinome rénal chez l’enfant se pose

avec:

Le néphroblastome ou tumeur de Wilms est une tumeur maligne du rein

développée aux dépens du tissu rénal embryonnaire. C’est une tumeur quasi

spécifique de l’enfant.

Il représente 6 à 8 % des tumeurs malignes pédiatriques et 90 % des tumeurs

solides du rein de l’enfant.

Cette tumeur atteint principalement l’enfant entre un et cinq ans (moyenne de

3 ans et demi), sans nette prédominance de sexe.

La plupart des cas sont sporadiques ; un caractère familial n’est retenu que

dans moins de 1 % des cas sans anomalie du chromosome 11 identifiée. En

revanche, il existe des anomalies associées dans 15 % des cas, avec anomalies

fréquentes du chromosome11.

Le diagnostic positif repose sur des arguments cliniques, radiologiques.

Sur le plan clinique : la tumeur est le plus souvent révélée par un syndrome de

masse, plus rarement une hématurie ou d’une hypertension artérielle. Une fièvre

peut être associée. Une varicocèle peut être observée en cas d’extension veineuse.

Sur le plan radiologique :

 En Échographie : La mise en évidence d’une masse volumineuse, de diamètre

supérieur à 8 cm, bien limitée. La structure est en général échogène, plus ou moins

hétérogène.

En TDM : la masse est hétérogène rehaussée après injection intraveineuse de

produit de contraste.

Le pronostic dépend du contexte clinique, du compte rendu opératoire, et du

résultat de l’examen anatomopathologique.
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Il représente 4% des tumeurs rénales malignes de l’enfant, et la deuxième

tumeur rénale maligne de l’enfant après le néphroblastome. C’est une tumeur très

agressive caractérisée par un potentiel métastatique élevé au niveau de l’os qui

s’observe dans plus de 50% des cas. L’âge de survenue varie de 18 mois à 5 ans,

avec un âge médian de 30 mois. 

Une prédominance masculine est notée.

En imagerie, aucun élément ne la distingue formellement d’une tumeur de

Wilms, mais le diagnostic est évoqué devant une tumeur rénale à forte composante

kystique simulant un kyste multiloculé avec des métastases osseuses très

évocatrices.

Cette tumeur est de mauvais pronostic. Une scintigraphie osseuse, des

radiographies du squelette, et une exploration cérébrale sont recommandées dans le

bilan d’extension. 

Elle représente 1 à 2 % des tumeurs malignes du rein chez l’enfant. Elle touche

le nourrisson, avec une moyenne d’âge de survenue de 16 mois et une

prédominance masculine.

Elle peut être associée à une tumeur de la fosse postérieure. Une

hypercalcémie peut être associée.

Son aspect n’est pas spécifique en imagerie. Sa situation est plus centrale, car

elle est issue du sinus rénal.

Le diagnostic est histologique, Le terme rhabdoïde lui a été attribué car les

cellules tumorales ressemblaient à la microscopie optique à des rhabdomyoblastes.

 Le pronostic est très défavorable avec 80 à 90 % de décès.
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L’atteinte secondaire du rein de l’enfant par un processus malin non
hématologique peut se faire par contiguïté (neuroblastome surrénalien) ou par voie
hématogène (beaucoup plus exceptionnel, le sarcome indifférencié de topographie
variable).

-Neuroblastome : [66, 70, 77,78]
C’est une tumeur embryonnaire dérivée des cellules de la crête neurale. Elle

est retrouvée surtout chez le nourrisson et le jeune enfant.
Le neuroblastome surrénalien peut envahir le pole supérieur du rein et pose

ainsi un problème de diagnostic différentiel avec le néphroblastome.
 La tumeur est associée à une augmentation des métabolites, des

catécholamines.
L’immunohistochimie est utile au diagnostic. 

Encore appelé tumeur de Bolande ou hamartome rénal fœtal. 
Le néphrome mésoblastique est la tumeur rénale solide la plus fréquente

avant l’âge de trois mois. Elle représente 2,8 % des tumeurs rénales de l’enfant. . Il
existe une petite prédominance masculine.

Son diagnostic échographique est possible en période anténatale où
l’association à un hydramnios est rapportée.

Le pronostic du néphrome mésoblastique congénital après néphrectomie est
bon, mais il faut connaître la possibilité de récidive locale.

Le cystadénome multiloculaire ou néphrome kystique multiloculaire est une
tumeur rénale kystique rare. Son pic de fréquence se situe avant l’âge de cinq ans, il
existe une prédominance masculine. 

La tumeur est caractérisée par de multiples kystes non communicants et une
capsule épaisse.

Le diagnostic de néphrome kystique ne sera porté qu’à l’histologie.
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Les facteurs pronostiques du RCC chez l’enfant ne sont pas bien connus mais

peuvent ressembler à ceux des adultes. [11]

Chez l’adulte les facteurs pronostiques  du RCC sont le stade TNM, le grade de 

Fuhrman et l’altération de l’état général. [61]

Chez l’enfant le pronostic est essentiellement déterminé par le stade tumoral

et le caractère complet de l’exérèse chirurgicale, cependant le faible nombre de cas

décrit ne permet pas de conclure de façon significative, l’âge au moment du

diagnostic semble avoir une incidence avec un meilleur pronostic lorsque la tumeur

est découverte avant 11 ans. [79] -[80]

La classification actuellement recommandée est la classification TNM 2009 : 
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Tx La tumeur primitive ne peut être évaluée
T0 Aucune preuve de tumeur primitive
T1 Tumeur limitée au rein  7 cm de grand axe
T1a Tumeur limitée au rein  4 cm de grand axe
T1b Tumeur limitée au rein > 4 cm mais  7 cm de grand axe
T2 Tumeur limitée au rein > 7 cm de grand axe 
T2a Tumeur limitée au rein > 7 cm mais  10 cm de grand axe
T2b Tumeur limitée au rein > 10 cm de grand axe 
T3 Tumeur intéressant les veines principales ou envahissant la graisse péri-rénale
ou du sinus rénal mais sans atteinte du fascia de Gérota 
T3a Tumeur envahissant la veine rénale ou ses branches de division segmentaires, la
graisse du sinus rénal ou péri-rénale mais n’atteignant pas la surrénale et ne
dépassant pas le fascia de Gérota 
T3b Tumeur envahissant la veine cave sous forme d’un thrombus sous-
diaphragmatique
T3c Tumeur envahissant la paroi de la veine cave inférieure ou thrombus s’étendant
au-dessus du diaphragme
 T4 Tumeur s’étendant au-delà du fascia de Gérota, incluant l’envahissement de
contiguïté de la surrénale homolatérale

Nx les adénopathies ne peuvent être évaluées
N0 Pas de métastase ganglionnaire
N1 Métastase ganglionnaire unique 
 N2 Plus de 1 métastase ganglionnaire

Mx les métastases à distance ne peuvent être évaluées
M0 Métastase ganglionnaire unique 
 M1 Métastase à distance 

Regroupement des stades TNM :
Stade I : T1 N0 M0 
Stade II : T2 N0 M0 
Stade III : T3-N0-M0   ou  T1 à T3-N1-M0 
Stade IV : T4-tout N-M0   ou   tout T-N2-M0   ou   tout T-tout N-M1 
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Il s’agit d’un grading nucléaire simple et reproductible basé sur l’aspect du

noyau au moyen grossissement (x20). Il s’applique quel que soit le sous type

histologique. Quatre grades sont ainsi définis, correspondant à des pronostics de

plus en plus défavorables.

Grade I Noyaux ronds, d’environ 10µm, avec un nucléole mal visible ou absent
Grade II Noyaux ronds, un peu irréguliers, d’environ 15µm avec un nucléole visible
mais petit
Grade III Noyaux très irréguliers, d’environ 20µm avec un nucléole large et 
proéminent
Grade IV Noyaux bizarres ou multilobés de plus de 20µm avec un nucléole 
proéminent et une chromatine irrégulière 
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La résection chirurgicale est la pierre angulaire du traitement de

l’adénocarcinome rénal du fait de sa résistance intrinsèque à la chimiothérapie et la

radiothérapie. [85]

La chirurgie ouverte  classique peut être pratiquée selon trois modalités : 

-Lombotomie oblique : [86]

La voie d’abord la plus habituelle est la lombotomie.

Le choix du niveau de l’incision dépend de la topographie de la lésion. Le plus

souvent, la lombotomie est réalisée dans le 11e espace intercostal.

Il s’agit d’une voie extra péritonéale qui a peu de répercussions sur les

viscères abdominaux et en postopératoire sur la reprise du transit. 

Cette dissection facilite en général le contrôle sélectif des éléments artériels et 

veineux du pédicule rénal.

-Voie abdominale : [87]

Le contrôle premier du pédicule et la découverte possible per opératoire,

d’une extension veineuse,a longtemps fait préférer une voie d’abord

transpéritonéale. Elle peut être médiane, souscostale, bi-souscostale.

-Thoraco-phréno-laparotomie : 

Elle est réservée aux tumeurs les plus volumineuses et notamment en cas de

thrombus cave étendu. 
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La voie d’abord laparoscopique représente une réelle alternative à la chirurgie

ouverte pour le traitement des tumeurs du rein. Elle permet la réalisation d’un geste

technique et d’un niveau de sécurité équivalent à celui effectué en chirurgie

conventionnelle.

Deux voies d’abord sont possibles : 

-Rétro-péritonéale (lomboscopie) :

La lomboscopie qui aborde directement par en arrière la loge rénale : elle

réalise l’équivalent par abord mini-invasif de la lombotomie.

La voie rétro-péritonéale permet un contrôle pédiculaire et une néphrectomie

plus rapide et des risques de complications viscérales et pancréatico-spléniques

moindres.

-Trans-péritonéale (cœlioscopie) :

La laparoscopie qui aborde par en avant la loge rénale à travers la grande

cavité péritonéale : elle réalise l’équivalent par abord micro invasif de la laparotomie

ouverte.

La voie trans-péritonéale offre un espace de travail plus large, une

reconnaissance des structures anatomiques évidente et une libération du rein

tumoral plus facile, surtout en cas de volumineuses tumeurs. 

Chacune de ces deux voies permet le respect des règles carcinologiques de la

néphrectomie élargie.

Deux types de chirurgie peuvent être envisagés dans le traitement chirurgical

de l’adénocarcinome rénal.



Adénocarcinome rénal chez l’enfant Thèse N°:019/17

Mme. Alilouch Imane 110

Constitue le traitement de choix de l’adénocarcinome rénal aussi bien chez

l’enfant que chez l’adulte. Tous les degrés sont possibles, de la simple

néphrectomie élargie pour une tumeur limitée à une néphrectomie extensive. 

Les taux de survie après la résection complète par rapport à la résection

incomplète étaient respectivement de 60 et 10%.

Classiquement et en pratique, c’est la néphrectomie totale élargie, opération

qui emporte le rein, la loge rénale avec la surrénale.

-Lymphadénectomie :

Une lymphadénectomie vient souvent compléter la néphrectomie, elle est de

trois types : 

Une lymphadénectomie hilaire.

Une lymphadénectomie régionale qui permet l’exérèse des ganglions para

aortiques et para-caves.

Une lymphadénectomie étendue qui consiste en un curage lombo-aortique

complet du diaphragme à la bifurcation aortique. 

Le curage lymphonodal systématique bien que controversé par certains

semble apporter un bénéfice, lorsqu’il existe des adénopathies, en terme de survie

car en cas d’envahissement lymphonodal microscopique le caractère total de

l’exérèse est un élément déterminant du pronostic.

-La surrénalectomie : 

La surrénalectomie peut ne pas être réalisée en dehors des cas suivants :

Les tumeurs du pôle supérieur.

Les tumeurs volumineuses supérieures à 6 cm quel que soit leur siège.

Anomalie morphologique de la surrénale sur le scanner préopératoire ou à

l’exploration per opératoire. 
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-En cas d’adénocarcinome rénal avec envahissement veineux, cette

néphrectomie s’élargit à la veine rénale et la veine cave lorsqu’il y a une extension

veineuse. Le diagnostic précis d’envahissement doit être fait en préopératoire afin

de choisir la voie d’abord et d’être préparé à cette chirurgie veineuse particulière.

-Certaines localisations secondaires peuvent être enlevées en même temps

que la tumeur primitive ou dans un deuxième temps. Ils ne constituent pas une

contre indication formelle à la néphrectomie.

Dans ce cas on peut faire appel à un traitement chirurgical associant une

néphrectomie totale élargie avec ablation de la métastase associée si elle est

accessible chirurgicalement. Cette métastasectomie semble améliorer le pronostic. 

-Une néphrectomie partielle polaire supérieure ou inférieure:

Réservée aux tumeurs éxo rénales du pole supérieur ou inférieur.

Elle consiste à enlever la tumeur avec une tranche de section de parenchyme

rénal sain de sécurité.

Cette modalité chirurgicale offre le maximum de sécurité carcinologique, mais

elle impose souvent l’ouverture d’une tige calicielle qui doit être repérée en per

opératoire et suturée de manière étanche.

La graisse située en dehors de la tumeur doit être enlevée dans le même

temps chirurgical. 

Le plus souvent, cette intervention est réalisée avec un clampage artériel isolé

ce qui facilite la dissection et l’hémostase du parenchyme rénal sain. 

Il faut assurer une hémostase la plus complète possible avant le déclampage

artériel.

L’utilisation des colles hémostatiques, du laser Yag, du bistouri argon peut

s’avérer nécessaire et doit être anticipée pour éviter d’allonger le temps d’ischémie

chaude.
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Après déclampage, l’opérateur vérifie la bonne recoloration du rein et peut le

fixer au psoas.

- Une résection cunéiforme: C’est une néphrectomie partielle atypique

adaptée aux lésions corticales externes éxo rénales. Elle est également indiquée

dans les lésions multifocales sur rein unique.

- Une énucléation tumorale: Elle est réservée aux petites lésions encapsulées

par une pseudomembrane. Elle utilise le plan de dissection pseudo capsulaire de la

tumeur pour en effectuer l’exérèse. Elle est surtout indiquée dans les tumeurs

bénignes de bon pronostic.

 -Une chirurgie conservatrice ex situ: Réservée pour les tumeurs médio

rénales sur rein unique ou de grande taille à développement hilaire lorsque la

néphrectomie partielle n’est pas réalisable sur le rein in situ.
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L’adénocarcinome rénal est une  tumeur chimio résistante.

Les produits les plus fréquemment utilisés sont la vinblastine, actinomycine D 

et de vincristine +/- épirubicine ou adriamycine, ils sont utilisés parfois suivant les

protocoles de traitement de néphroblastomes élaborés par la société internationale

d’oncologie pédiatrique (SIOP).

L’attitude anglo-saxonne et notamment américaine est de ne pas faire ce

traitement en préopératoire en l’absence de confirmation anatomopathologie pour

ne pas ajouter aux effets secondaires de la chirurgie ceux d’une chimiothérapie qui,

en cas d’adénocarcinome, serait devenue plus délétère que bénéfique et pourrait

faire perdre du temps pour le traitement. 

Un autre argument contre cette chimiothérapie première est celui de l’absence

de confirmation histologique du diagnostic en cas de nécrose tumorale qu’elle peut

entraîner ne permet pas de modifier la pratique courante.

L’adénocarcinome rénal est très radio-résistant. Elle n’apporte pas de bénéfice 

en termes de survie quel que soit le stade.

Néanmoins, la radiothérapie garde quelques indications essentiellement dans

le cadre d’un traitement palliatif symptomatique.
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En cas de forme avancée le traitement post- opératoire repose comme chez

l’adulte sur un traitement par immunothérapie par interféron ou interleukine 2 avec

un taux de réponse similaire de 10 à 20%.

L’immunothérapie consiste à stimuler et renforcer les défenses naturelles de

l’organisme contre les cellules cancéreuses.

Les molécules de référence étaient représentées par l’interféron (IFN) en

Europe et l’interleukin 2 (IL2) aux États-Unis. 

L’IFN présente des propriétés anticancéreuses par activation de macrophages,

monocytes et et par stimulation des lymphocytes T cytotoxique.

Il existe trois types d’interférons : ,  et .

Dans le cancer du rein, l’interféron le plus étudié est l’INF , et plus

particulièrement l’INF 2.

Pour l’adénocarcinome rénal chez les enfants, la durée et la dose optimale

d'IFN  comme traitement adjuvant n'ont pas été clairement définies.

Uchiyama et al. ont suggéré une dose postopératoire de 3 millions IU/m²/jour

pendant 3-6 mois, puis trois fois par semaine ou tous les jours pendant 6-9 mois,

puis deux fois par semaine pendant 1 an, et une fois par semaine pendant 1-2 ans. 

Les effets secondaires de l’IFN sont les symptômes pseudo-grippaux,

augmentation du rythme cardiaque, pancytopénie, augmentation des enzymes

hépatiques et des triglycérides, effets indésirables digestifs (l’anorexie, les nausées

/vomissements, les douleurs abdominales) et certaines réactions allergiques. L’IFN :

peut aussi provoquer des troubles neuropsychiatriques (somnolence, convulsions,

dépression).
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L’IL2 est produite par les cellules T activées et permet l’expansion clonale

d’effecteurs cellulaires type et lymphocytes T. 

L’immunothérapie adoptive est celle qui utilise les lymphocytes du patient

activés in vitro par l’interleukine-2.

Il peut s’agir de lymphocytes circulants (Lymphokine Activated Killer), ou de

lymphocytes intra tumoraux (Tumor Infiltrating Lymphocyte).

-Cellules lymphokine actived killers(LAK) :

Des monocytes du sang périphérique du patient séparés par centrifugation

sont mis en culture en présence d'IL2 pendant 4 jours puis réinjectés au patient avec

de l'IL2 en plusieurs cures successives

-Cellules tumor infiltrating lymphocytes (TIL): 

L'administration d'IL2 et/ou d'INF préalable à la néphrectomie élève le taux

de cellules T CD8+ intra tumorales.

Ces lymphocytes (TIL) prélevés dans la pièce de néphrectomie et cultivés in

vitro en présence d'IL2, sont réinjectés au patient au bout de 6 semaines avec de

fortes doses d'IL2.

ü Les vaccinations antitumorales (l'équivalent d'une immunothérapie

spécifique active) : [44]

L'injection intradermique de cellules tumorales (autologues, prélevées dans la

tumeur rénale du patient ou allogéniques, à partir de lignées cellulaires tumorales

standard conservées en laboratoire) tuées par irradiation. 

Cette injection déclenche une prolifération de cellules T capables de

reconnaître les cellules tumorales vivantes circulant dans l'organisme, favorisant leur

destruction.
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L'efficacité d'un tel traitement sans effets secondaires notables a été

rapportée.

 La vaccination antitumorale ne peut être considérée comme traitement

efficace du cancer du rein métastasé. 

ü La sérothérapie antitumorale, véritable immunothérapie spécifique passive,

reste du domaine expérimental. Des antigènes tumoraux administrés à des

animaux induisent la fabrication d'anticorps antitumoraux qui, une fois

artificiellement humanisés, seront eux-mêmes injectés au patient.

La réponse à l’immunothérapie, la mise en évidence de cellules T spécifiques

au sein de tumeurs régressives, l’existence de quelques réponses cliniques chez des

patients traités par vaccination antitumorale suggèrent la possibilité d’une réponse

immunitaire d’origine cellulaire. L’expérience acquise en hématologie dans les

leucémies, et la mise en évidence d’un effet GVL (graftversus leukemia) ont servi de

base à son utilisation en tumeur solide.

Ainsi, l’extrapolation de cette procédure est en plein développement dans le

traitement du cancer du rein métastatique.

En effet, le principe consiste à utiliser la chimiothérapie d’induction

uniquement à but immunosuppresseur, permettant la prise de greffe et

l’établissement d’un nouveau système immunitaire. 

Le potentiel antitumoral des lymphocytes T compris dans le greffon médullaire 

a été démontré. 
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Plusieurs équipes de recherche ont rapporté des taux de réponses

impressionnants, proche ou supérieur de 50%. Cependant cette modalité

thérapeutique dispose de plusieurs contraintes non négligeables :

*Un traitement lourd,

*Une mortalité liée à la procédure,

*Un traitement limité par la disponibilité d’un donneur,

*Une efficacité fréquente sur les métastases pulmonaires ou ganglionnaires

mais exceptionnelle en cas d’atteinte osseuse ou hépatique.

Le traitement du carcinome rénal métastatique a considérablement évolué. Il

repose désormais sur deux classes thérapeutiques qui ont quasiment supplanté les

stratégies d'immunothérapies à base de cytokines : 

Les inhibiteurs du facteur de croissance endothélial vasculaire (VEGF).

Les inhibiteurs de la protéine mTOR. 

L'angiogenèse est le processus de croissance de nouveaux vaisseaux sanguins

à partir de vaisseaux préexistants. C'est un processus physiologique normal, que

l'on retrouve notamment lors du développement embryonnaire. Mais c'est aussi un

processus pathologique, primordial dans la croissance des tumeurs malignes et le

développement des métastases.

Les anti-angiogéniques utilisés actuellement contre le cancer du rein

s'attaquent à deux cibles principales : 

Il s'agit d'un facteur de croissance de l'endothélium vasculaire jouant un rôle

prépondérant dans l'angiogenèse. 
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-Le BEVACIZUMAB (Avastin) :

Le bévacizumab est un inhibiteur du VEGF. C'est un anticorps monoclonal

recombinant humanisé qui agit en bloquant le VEGF qui circule dans le sang avant

de se fixer sur la cellule.

Il est indiqué comme traitement de 1ère ligne (c'est à dire chez des patients

n'ayant reçu aucun traitement au préalable) du cancer du rein métastatique en

association avec l'interféron. Comparé à l'interféron seul, l'association bévacizumab-

interféron double le temps de survie sans progression. 

La posologie recommandée est de 10 mg/kg, administré une fois toutes les 2

semaines, en perfusion intraveineuse.

 Les effets secondaires possibles, mais rares, peuvent être la fatigue, un

retard de cicatrisation, une hypertension artérielle, une protéinurie, des embolies et

une tendance hémorragique accrue. 

Ces protéines se trouvent dans certains récepteurs de facteurs de croissance

situés à la surface des cellules, tel le récepteur au VEGF, mais aussi des récepteurs

d'autres facteurs. Les inhibiteurs de tyrosines kinases (TKIs), en bloquant le

récepteur, bloquent son fonctionnement empêchant ainsi la vascularisation de la

tumeur. Il s'agit du sorafenib (Nexavar), du sunitinib (Sutent), du pazopanib

(Votrient) et de l'axitinib (Inlyta). Ces substances inhibent également d'autres

facteurs importants qui contribuent à l'évolution du cancer du rein.

-Le SUNITIB (Sutent) :

Sa tolérance est relativement correcte, on peut néanmoins observer les effets

indésirables suivants : la fatigue, des nausées, une dyspepsie, des vomissements, de

la diarrhée, une hypertension artérielle.

-Le SORAFENIB (Nexavar) :
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La tolérance est relativement bonne. On peut, cependant observer de la

fatigue, des diarrhées, nausée et vomissements, des réactions cutanées, (un

syndrome mains-pieds), hypertension artérielle et une perte de poids.

-Le PAZOPANIB (Votrient) :

Ses effets indésirables les plus fréquents sont : perte d’appétit, hypertension,

diarrhée, nausée, vomissements, douleurs abdominales, fatigue et élévation des

transaminases. Il ne doit pas être utilisé chez les patients souffrant de problèmes

hépatiques sévères.

-L'AXITINIB (Inlyta) : 

Les effets indésirables les plus couramment observés sont la diarrhée,

l’hypertension, la fatigue, la dysphonie, des nausées, la perte d’appétit et le

syndrome mains-pieds. 

La protéine mTOR (mammalian Target Of Rapamycin) est une enzyme de la

famille des sérine/thréonine kinases qui régule, entre autres, la prolifération et la

croissance cellulaires. Les inhibiteurs de cette protéine sont des analogues de la

rapamycine, molécule immunosuppressive utilisée pour prévenir le rejet de greffe.

En inhibant l'activité de la protéine mTOR, ils empêchent la division des cellules

cancéreuses, ralentissant ainsi la croissance et la propagation du cancer. 

Les inhibiteurs de la mTOR utilisés pour lutter contre le cancer du rein sont

le temsirolimus (Torisel) et l’évérolimus également appelé RAD 001(Afinitor).

-Le TEMSIROLIMUS (Torisel) :

Il est homologué pour le traitement de première ligne des cancers du rein

avancés présentant plusieurs facteurs de risque.

Sa tolérance est acceptable. Les principaux effets secondaires sont la fatigue,

hyperglycémie, dyslipidémie, une mucite, diarrhée, nausées, vomissements, des
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difficultés à respirer, des infections bactériennes et virales, douleurs musculaires ou

articulaires, des problèmes cutanés et des pneumopathies interstitielles. 

Des études ont montré son efficacité quelle que soit l'histologie (cellules

claires ou non).

-L'EVEROLIMUS (Afinitor) :

 Il est destiné en 2éme ligne de traitement aux patients atteints du cancer du

rein métastatique en progression sous ou après une thérapie ciblée anti-VEGF.

Les toxicités sont modérées, essentiellement des mucites ou des

perturbations métaboliques. La toxicité la plus caractéristique est la pneumopathie

interstitielle.

Ces médicaments, ont permis de nombreux progrès par rapport à

l’immunothérapie. Leur efficacité est meilleures et ils permettent une durée de vie et

une qualité de vie globalement améliorée .La toxicité est généralement moindre,
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mais les toxicités, sont parfois plus sévères que prévues et peuvent conduire à

diminuer la posologie chez certains patients. 

 Leur action semble limitée dans le temps, après une efficacité initiale, les

traitements deviennent souvent moins efficaces avec le temps.  [85]

L’utilisation de ces nouvelles molécules anti-angiogéniques en oncologie

pédiatrique n’en est donc encore qu’à ses débuts. Leur efficacité et leur contribution

restent à définir, de même que leur séquence optimale d’administration en

combinaison avec les protocoles de chimiothérapie.  [85]

En plus des effets secondaires connus chez l’adulte lors de l’utilisation de ces

molécules (hypertension artérielle, insuffisance thyroïdienne, syndrome

néphrotique…), un point important reste la toxicité potentielle des traitements anti-

angiogéniques dans la population pédiatrique, notamment chez les très jeunes

enfants. [95]

En tout cas, il n’y a pas actuellement suffisamment de recul sur l’utilisation de

ces molécules chez l’enfant et leurs effets à long terme sont totalement inconnus.

Ainsi, une surveillance rapprochée des enfants ayant bénéficié de ces traitements, en

particulier de leur croissance et de leur développement neurocognitif, ainsi qu’un

suivi cardiovasculaire au long cours semblent totalement justifiés. [95]
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En raison de la résistance du RCC à la chimiothérapie et à la radiothérapie,

l'exérèse chirurgicale est le pilier du traitement. Le caractère complet de l’exérèse

chirurgicale est un facteur pronostic.

 La néphrectomie totale est la procédure chirurgicale la plus couramment

utilisée; Cependant, des études récentes ont évalué le rôle de la néphrectomie

partielle chez les enfants atteins de  RCC. [96]

Les tumeurs dont la taille est inférieure à 4cm peuvent subir une

néphrectomie partielle. [65]

La néphrectomie partielle doit être envisagée surtout chez les enfants atteints

de sclérose tubéreuse ou de Von Hippel-Lindau qui les prédisposent à de multiples

tumeurs rénales, car ces patients peuvent nécessiter des résections répétées. [96]

Comme chez l’adulte, il semble que les approches mini invasives seraient

probablement aussi efficaces que  la chirurgie ouverte avec une morbidité réduite, et

seraient ainsi de plus en plus utilisés pour le traitement de l’adénocarcinome rénal

chez l’enfant. [96]

La lymphadénectomie est indiquée en cas d’envahissement ganglionnaire

(Nþ, M0). [97]

Les enfants atteints de RRC avec envahissement ganglionnaire peuvent ne pas

bénéficier de traitements adjuvants, la résection chirurgicale et la

lymphadénectomie  peuvent  être curatives. [96]
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Le traitement de RRC métastatique est difficile parce que la tumeur, est

faiblement sensible à la radiothérapie et chimiothérapie. [98] 

De nombreux essais ont démontré une réponse partielle à l'interféron-a et à

l'interleukine-2 avec lymphokineactivated (LAK). [99]

Bien que les thérapies systémiques qui viennent d'être mentionnées ainsi que

les thérapies ciblant les voies VEGF et mTOR aient été étudiées de manière

approfondie chez les adultes, ce qui a conduit au développement d'algorithmes de

traitement, les mêmes traitements n'ont pas été établis pour le CCR pédiatrique, il

n'existe pas de recommandations formelles pour leur utilisation dans tels cas à

l'heure actuelle. [96]
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L’évolution de l’adénocarcinome rénal chez l’enfant est similaire à celle de

l’adulte et dépend principalement du stade de la tumeur. 

Le suivi du traitement chirurgical du cancer du rein a pour buts principaux de

détecter les récidives locales et à distance et de suivre l’évolution de la fonction

rénale.

Il est fondé sur l’examen clinique, l’imagerie (échographie abdominale et radio

thorax) et créatinémie.

La surveillance après chirurgie s’effectue à intervalles de temps réguliers,

rapprochés au début, et qui peuvent être de plus en plus espacés en cas d’évolution

favorable. Ainsi tous les trois mois la première année, tous les six mois pendant 5

ans, puis tous les ans.

L’évolution peut être défavorable soit en rapport avec des métastases

pulmonaires, hépatiques ou cérébrales soit en rapport avec une embolie pulmonaire

per-opératoire.

En cas de récidive ou de métastases à distance, le décès survient dans les

deux années qui suivent l’acte chirurgical. 

Le diagnostic précoce ainsi que le traitement des patients à des stades

précoces semble être de bon pronostic. 
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Le pronostic de l’adénocarcinome rénal chez l’enfant est plus défavorable que

celui de néphroblastome. Globalement, le taux de survie globale des

adénocarcinomes rénaux chez l’enfant est de 56–64%, et chez l’adulte elle est de

35%. En comparant ces données, le pronostic de l’adénocarcinome rénal chez

l’enfant parait meilleur que celui de l’adulte. [61]

Comme pour l’adulte le stade d’extension de la tumeur au moment du

diagnostic, est le facteur pronostique le plus important.

Les taux de survie des stades de l’adénocarcinome rénal de I à IV : [11]

Stade I : 92,4%

Stade II : 84,6% 

Stade III : 72,7%

Stade IV : 13,9%.

Les enfants et les adolescents avec atteinte ganglionnaire en l'absence de

métastases à distance ont un pronostic favorable, Les estimations de survie sont

presque trois fois plus élevées que chez les patients adultes. [100]

L’invasion du système veineux par l’adénocarcinome rénal a été rapportée

dans 4 - 9% des nouveaux cas. Récemment, il a été suggéré que les patients

souffrant d’envahissement de la veine rénale ont une meilleure survie à long terme

que les patients avec envahissement de la veine cave inférieure.  [65]
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L’adénocarcinome rénal chez l’enfant est une tumeur rare par rapport aux

autres tumeurs rénales notamment le néphroblastome, son diagnostic est

exceptionnellement évoqué en préopératoire. Il est le plus souvent histologique. 

Cependant, malgré sa rareté il doit être suspecté chez tout enfant âgé de plus

de 8 ans. Le tableau est d’autant plus évocateur quand le patient présente des

épisodes d’hématurie initiale macroscopique, avec un processus lésionnel intra

rénal, tissulaire, solide, mal limité, dont la taille est inférieure à 4 cm de diamètre ,

calcifié par place à la TDM et à l’échographie, et faiblement rehaussé en TDM .A

l’exception des formes frustes ou trompeuses où le diagnostic est posé seulement à

l’examen anatomopathologique.

La néphrectomie totale élargie reste le seul traitement actuel réellement

efficace surtout quand le diagnostic est posé précocement. La radiothérapie et la

chimiothérapie se sont montrées inefficaces, néanmoins, l’immunothérapie et le

traitement anti-angiogénique représentent une voie de recherche récente et un

grand espoir dans le traitement des formes métastatiques de l’adénocarcinome rénal 

chez l’enfant.

Le pronostic de l’adénocarcinome rénal chez l’enfant est plus défavorable que

celui du néphroblastome. Les principaux facteurs pronostiques sont le stade, l’âge,

le caractère complet de l’exérèse chirurgicale, l’âge au moment du diagnostic

semble avoir une incidence avec un meilleur pronostic lorsque la tumeur est

découverte avant 11 ans.
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L’adénocarcinome rénal chez l’enfant, est extrêmement rare. Il se rencontre le

plus souvent chez l’adulte.

Nous avons colligé 8 cas d’adénocarcinome du rein chez l’enfant dont 5

dossiers seulement étaient exploitables. Ces dossiers ont été colligés sur une

période de 21 ans (de 1995 à 2016). Il s’agit de 3 filles, et 2 garçons.

La moyenne d’âge de nos patients était de 11 ans, avec un sexe ratio M/F de

2/3. La symptomatologie clinique est caractérisée par des épisodes d’hématurie (3

patients), la palpation d’une masse abdominale (2 patients) et la présence de

douleur abdominale (2 patients). Aucun patient n'a présenté la triade clinique :

hématurie, douleur abdominale et masse abdominale. 

Le diagnostic positif de tumeur rénale est le plus souvent confirmé aux

examens radiologiques (échographie et TDM abdominales). Cependant, le diagnostic

de l’adénocarcinome rénal est rarement évoqué en préopératoire.

Dans notre étude, il a été suspecté chez un seul patient. Le diagnostic de

certitude repose sur l’examen anatomopathologique.

Sur le plan thérapeutique, 4 patients ont eu une chimiothérapie préopératoire

sans résultats. Tous nos patients ont été opérés avec une exérèse complète. Un seul

patient a reçu une chimiothérapie postopératoire. Aucun patient n’a reçu une

radiothérapie postopératoire.

Nous avons eu une bonne évolution pour 5 malades sur un recul maximum de

48 mois. Le 5ème patient était vivant sans récidive ni métastases, après l’évolution

n’a pas pu être évaluée car le patient a été perdu de vue.
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Renal cell carcinoma in children is extremely rare. It is most commonly found

in adults. 

We collected 8 cases of adenocarcinoma of the kidney in child with only 5

cases were usable. These records were collected over a period of 21 years (1995-

2016).These are  3 girls and 2 boys. 

The mean age of our patients was 11 years, with a sex ratio M/F 2/3. The

clinical symptomatology is characterized by episodes of hematuria (3 patients),

palpation of an abdominal mass (2 patients), and the presence of abdominal pain (2

patients). No patient presented the clinical triad: hematuria, abdominal pain and

abdominal mass.

The positive diagnosis of renal tumor is most often confirmed by radiological

examinations (ultrasound and abdominal CT). However, the diagnosis of renal cell

carcinoma is rarely discussed preoperatively.

 In our study, it was suspected in only one patient. The diagnosis of certainty

is based on histological examination.

Therapeutically, 4 patients had preoperative chemotherapy without

anatomopathological results. All patients were operated with complete excision.

Only one patient received postoperative chemotherapy. No patient received

postoperative radiotherapy.

 We had a good evolution for five patients for a maximum period of 48

months. The 5th patient was living without recurrence or metastasis, after the

evolution could not be evaluated because the patient was lost sight of. 
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