UNIVERSITE MOHAMMED V - SOUISSYI
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE -RABAT-

ANNEE: 2013 THESE N°: 06

SARCOME RENAL A CELLULES CLAIRES CHEZ L'ENFANT :
ETUDE RETROSPECTIVE & PROPOS DE 21 CAS

THESE

PAR

Mr. Mohamed MOUTAOUKIL
Né le 18 Janvier 1987 ¢ Agadir.
Meédecin Interne du CH'U Ibn Sina Rabat
De L Ecole Royale du Service de Santé Militaire - Rabat

Jour [ @btention du Doctorat en Meédecine

MOTS CLES: Sarcome acellules claires — Rein — Cancer.

JURY

Mr. M. N. BENHAMAMOUCH PRESIDENT
Professeur de Chirurgie Pédiatrique

Mr. M. KISRA RAPPORTEUR

Professeur de Chirurgie Pédiatrique
Mr. M. ABDELHAK

Professeur de Chirurgie Pédiatrique
Mme. .. HESSISSEN

Professeur d’Hémato-oncologie Pédiatrique
Mme. N. LAMALMI

Professeur d” Anatomie Pathologique

JUGES






L UNIVERSITE MOHAMMED V- SOUISSI
%% FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT
I

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : PROFESSEUR ABDELMALEK FARAJ
1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH
1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 - 2003 : Professeur AbdelmajidBELMAHI

ADMINISTRATION :

Doyen : Professeur NajiaHAJJAJ - HASSOUNI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed JIDDANE

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Ali BENOMAR

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Yahia CHERRAH

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT

PROFESSEURS :

Mars, Avril et Septembre 1980

1.  Pr. EL KHAMLICHI Abdeslam Neurochirurgie
Mai et Octobre 1981

2. Pr. HAMANI Ahmed* Cardiologie

3.  Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih
4.  Pr. TAOBANE Hamid*

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Chirurgie Thoracique

Mai et Novembre 1982

Pr. ABROUQ Ali*

Pr. BENOMAR M’hammed

Pr. BENSOUDA Mohamed

Pr. BENOSMAN Abdellatif

Pr. LAHBABI Naima ép. AMRANI

O XN own

Novembre 1983

10. Pr. ALAOUI TAHIRI Kébir*

11. Pr. BELLAKHDAR Fouad

12.  Pr. HAJJAJ Najia ép. HASSOUNI

Oto-Rhino-Laryngologie
Chirurgie-Cardio-Vasculaire
Anatomie

Chirurgie Thoracique
Physiologie

Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Rhumatologie



Décembre 1984

13. Pr. BOUCETTA Mohamed*

14. Pr. EL GUEDDARI Brahim E1 Khalil
15. Pr. MAAOUNI Abdelaziz

16. Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi

17. Pr. NAJI M’Barek *

18. Pr. SETTAF Abdellatif

Novembre et Décembre 1985

19. Pr. BENJELLOUN Halima

20. Pr. BENSAID Younes

21.  Pr. EL ALAOUI Faris Moulay El Mostafa
22. Pr. IHRAI Hssain *

23.  Pr. IRAQI Ghali

Janvier, Février et Décembre 1987

24.  Pr. AJANA Ali

25. Pr. AMMAR Fanid

26. Pr. CHAHED OUAZZANI Houriaép. TAOBANE
27. Pr. EL FASSY FIHRI Mohamed Taoufiq
28. Pr. EL HAITEM Naima

29. Pr. EL MANSOURI Abdellah*

30. Pr. EL YAACOUBI Moradh

31. Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah

32. Pr. LACHKAR Hassan

33. Pr. YAHYAOUI Mohamed

Décembre 1988

34. Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
35. Pr. DAFIRI Rachida

36. Pr. FAIK Mohamed

37. Pr. HERMAS Mohamed

38. Pr. TOLOUNE Farida*

Décembre 1989 Janvier et Novembre 1990
39. Pr. ADNAOUI Mohamed

40. Pr. AOUNI Mohamed

41. Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali
42. Pr. CHAD Bouziane

43. Pr. CHKOFF Rachid

44. Pr. HACHIM Mohammed*

45. Pr. KHARBACH Aicha

46. Pr. MANSOURI Fatima

47. Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Neurochirurgie
Radiothérapie

Médecine Interne
Anesthésie -Réanimation
Immuno-Hématologie
Chirurgie

Cardiologie
Pathologie Chirurgicale
Neurologie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-Faciale

Pneumo-phtisiologie

Radiologie

Pathologie Chirurgicale
Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Cardiologie
Chimie-Toxicologie Expertise
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie

Meédecine Interne

Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne

Meédecine Interne
Meédecine Interne
Cardiologie

Pathologie Chirurgicale
Pathologie Chirurgicale
Meédecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Neurologie



48.
49.

Pr. SEDRATI Omar*
Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991

50.
S1.
52.
53.
54.
55.
56.
57.
38.
59.
60.
61.
62.
63.
64.
65.
66.
67.

Pr. AL HAMANY Zaitounia

Pr. AZZOUZI Abderrahim

Pr. BAYAHIA Rabéa ¢ép. HASSAM

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENABDELLAH Chahrazad

Pr. BENCHEKROUN BELABBES Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZZAD Rachid

Pr. CHABRAOUI Layachi

Pr. CHANA El Houssaine*

Pr. CHERRAH Yahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. JANATI Idrissi Mohamed*

Pr. KHATTAB Mohamed

Pr. OUAALINE Mohammed*

Pr. SOULAYMANI Rachida ép.BENCHEIKH
Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

68.
69.
70.
71.
72.
73.
74.
75.
76.
77.
78.
79.
80.
1.
82.
3.

Pr. AHALLAT Mohamed

Pr. BENOUDA Amina

Pr. BENSOUDA Adil

Pr. BOUJIDA Mohamed Najib

Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza
Pr. CHRAIBI Chafiq

Pr. DAOUDI Rajae

Pr. DEHAYNI Mohamed*

Pr. EL HADDOURY Mohamed

Pr. EL OUAHABI Abdessamad

Pr. FELLAT Rokaya

Pr. GHAFIR Driss*

Pr. IDDANE Mohamed

Pr. OUAZZANI TAIBI Med Charaf Eddine
Pr. TAGHY Ahmed

Pr. ZOUHDI Mimoun

Mars

&4.
85.

1994
Pr. AGNAOU Lahcen
Pr. AL BAROUDI Saad

Dermatologie
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation
Néphrologie

Chirurgie Générale
Hématologie

Chirurgie Générale
Pharmacie galénique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Biochimie et Chimie
Ophtalmologie
Pharmacologie
Histologie Embryologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie

Meédecine Préventive, Santé Publique et Hygiene
Pharmacologie

Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Microbiologie
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Anesthésie Réanimation
Neurochirurgie
Cardiologie

Médecine Interne
Anatomie

Gynécologie Obstétrique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Ophtalmologie
Chirurgie Générale



86.
87.
88.
&9.
90.
91.
92.
93.
94.
95.
96.
97.
98.
99.
100.
101.
102.
103.
104.
105.
106.
107.
108.
109.

Pr. BENCHERIFA Fatiha

Pr. BENJAAFAR Noureddine

Pr. BENJELLOUN Samir

Pr. BEN RAIS Nozha

Pr. CAOUI Malika

Pr. CHRAIBI Abdelmjid

Pr. EL AMRANI Sabah ép. AHALLAT
Pr. EL AOUAD Rajae

Pr. EL BARDOUNI Ahmed

Pr. EL HASSANI My Rachid

Pr. EL IDRISSI LAMGHARI Abdennaceur
Pr. ERROUGANI Abdelkader

Pr. ESSAKALI Malika

Pr. ETTAYEBI Fouad

Pr. HADRI Larbi*

Pr. HASSAM Badredine

Pr. IFRINE Lahssan

Pr. JELTHI Ahmed

Pr. MAHFOUD Mustapha

Pr. MOUDENE Ahmed*

Pr. OULBACHA Said

Pr. RHRAB Brahim

Pr. SENOUCI Karima ¢ép. BELKHADIR
Pr. SLAOUI Anas

Mars

110.
111.
112.
113.
114.
115.
116.
117.
118.
119.
120.
121.
122.
123.

1994

Pr. ABBAR Mohamed*

Pr. ABDELHAK M’barek

Pr. BELAIDI Halima

Pr. BRAHMI Rida Slimane

Pr. BENTAHILA Abdelali

Pr. BENYAHIA Mohammed Ali
Pr. BERRADA Mohamed Saleh
Pr. CHAMI Ilham

Pr. CHERKAOUI LallaOuafae
Pr. EL ABBADI Najia

Pr. HANINE Ahmed*

Pr. JALIL Abdelouahed

Pr. LAKHDAR Amina

Pr. MOUANE Nezha

Mars

124.
125.

1995
Pr. ABOUQUAL Redouane
Pr. AMRAOUI Mohamed

Ophtalmologie
Radiothérapie
Chirurgie Générale
Biophysique
Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques

Gynécologie Obstétrique
Immunologie
Traumato-Orthopédie
Radiologie

Meédecine Interne

Chirurgie Générale
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Meédecine Interne
Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie
Traumatologie- Orthopédie
Chirurgie Générale
Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie
Neurochirurgie

Radiologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale



126.
127.
128.
129.
130.
131.
132.
133.
134.
135.
136.
137.
138.
139.
140.
141.
142.
143.

Pr. BAIDADA Abdelaziz

Pr. BARGACH Samir

Pr. BEDDOUCHE Amoqrane*

Pr. BENAZZOUZ Mustapha

Pr. CHAARI Jilali*

Pr. DIMOU M’barek*

Pr. DRISSI KAMILI Mohammed Nordine*
Pr. EL MESNAOUI Abbes

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila

Pr. FERHATI Driss

Pr. HASSOUNI Fadil

Pr. HDA Abdelhamid*

Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
Pr. IBRAHIMY Wafaa

Pr. MANSOURI Aziz

Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia

Pr. SEFTIANI Abdelaziz

Pr. ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

144.
145.
146.
147.
148.
149.
150.
151.
152.
153.
154.
155.
156.

Pr. AMIL Touriya*

Pr. BELKACEM Rachid

Pr. BOULANOUAR Abdelkrim
Pr. EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
Pr. EL MELLOUKI Ouafae*

Pr. GAOUZI Ahmed

Pr. MAHFOUDI M’barek*

Pr. MOHAMMADINE EL Hamid
Pr. MOHAMMADI Mohamed

Pr. MOULINE Soumaya

Pr. OUADGHIRI Mohamed

Pr. OUZEDDOUN Naima

Pr. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

157.
158.
159.
160.
161.
162.
163.
164.
165.

Pr. ALAMI Mohamed Hassan
Pr. BEN AMAR Abdesselem
Pr. BEN SLIMANE Lounis
Pr. BIROUK Nazha

Pr. CHAOUIR Souad*

Pr. DERRAZ Said

Pr. ERREIMI Naima

Pr. FELLAT Nadia

Pr. GUEDDARI Fatima Zohra

Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Urologie
Gastro-Entérologie
Meédecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Gynécologie Obstétrique
Meédecine Préventive, Santé Publique et Hygiene
Cardiologie

Urologie

Ophtalmologie
Radiothérapie
Ophtalmologie
Génétique

Réanimation Médicale

Radiologie
Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Parasitologie
Pédiatrie

Radiologie
Chirurgie Générale
Médecine Interne
Pneumo-phtisiologie
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie
Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Chirurgie Générale
Urologie

Neurologie

Radiologie
Neurochirurgie

Pédiatrie

Cardiologie

Radiologie



166. Pr. HAIMEUR Charki*

167. Pr. KADDOURI Noureddine
168. Pr. KANOUNI NAWAL

169. Pr. KOUTANI Abdellatif

170. Pr. LAHLOU Mohamed Khalid
171. Pr. MAHRAOUI CHAFIQ

172. Pr. NAZI M’barek*

173. Pr. OUAHABI Hamid*

174. Pr. TAOUFIQ Jallal

175. Pr. YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

176. Pr. AFIFI RAJAA

177. Pr. AIT BENASSER MOULAY Ali*
178. Pr. ALOUANE Mohammed*

179. Pr. BENOMAR ALI

180. Pr. BOUGTAB Abdesslam

181. Pr. ER RIHANI Hassan

182. Pr. EZZAITOUNI Fatima

183. Pr. KABBAIJ Najat

184. Pr. LAZRAK Khalid (M)

Novembre 1998

185. Pr. BENKIRANE Majid*
186. Pr. KHATOURI ALI*
187. Pr. LABRAIMI Ahmed*

Janvier 2000

188. Pr. ABID Ahmed*

189. Pr. AIT OUMAR Hassan

190. Pr. BENCHERIF My Zahid

191. Pr. BENJELLOUN DAKHAMA Badr.Sououd
192. Pr. BOURKADI Jamal-Eddine

193. Pr. CHAOUI Zineb

194. Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
195. Pr. ECHARRAB El Mahjoub

196. Pr. EL FTOUH Mustapha

197. Pr. EL MOSTARCHID Brahim*

198. Pr. EL OTMANY Azzedine

199. Pr. GHANNAM Rachid

200. Pr. HAMMANI Lahcen

201. Pr. ISMAILI Mohamed Hatim

202. Pr. ISMAILI Hassane*

203. Pr. KRAMI Hayat Ennoufouss

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Physiologie

Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Cardiologie

Neurologie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Oto-Rhino-Laryngologie
Neurologie

Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Néphrologie

Radiologie

Traumatologie Orthopédie

Hématologie
Cardiologie
Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie

Ophtalmologie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Chirurgie Générale
Cardiologie

Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie



204.
205.
206.

Pr. MAHMOUDI Abdelkrim*
Pr. TACHINANTE Rajae
Pr. TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

207.
208.
209.
210.
211.
212.
213.
214.
215.
216.
217.
218.
219.
220.
221.
222.
223.
224.
225.
226.

Pr. AIDI Saadia

Pr. AIT OURHROUI Mohamed
Pr. AJANA Fatima Zohra

Pr. BENAMR Said

Pr. BENCHEKROUN Nabiha

Pr. CHERTI Mohammed

Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
Pr. EL HASSANI Amine

Pr. EL IDGHIRI Hassan

Pr. EL KHADER Khalid

Pr. EL MAGHRAOUI Abdellah*
Pr. GHARBI Mohamed EIl Hassan
Pr. HSSAIDA Rachid*

Pr. LACHKAR Azzouz

Pr. LAHLOU Abdou

Pr. MAFTAH Mohamed*

Pr. MAHASSINI Najat

Pr. MDAGHRI ALAOUI Asmae
Pr. NASSIH Mohamed*

Pr. ROUIMI Abdelhadi

Décembre 2001

227.
228.
229.
230.
231.
232.
233.
234.
235.
236.
237.
238.
2309.
240.
241.
242.
243.

Pr. ABABOU Adil

Pr. BALKHI Hicham*

Pr. BELMEKKI Mohammed
Pr. BENABDELJLIL Maria

Pr. BENAMAR Loubna

Pr. BENAMOR Jouda

Pr. BENELBARHDADI Imane
Pr. BENNANI Rajae

Pr. BENOUACHANE Thami
Pr. BENYOUSSEF Khalil

Pr. BERRADA Rachid

Pr. BEZZA Ahmed*

Pr. BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
Pr. BOUHOUCH Rachida

Pr. BOUMDIN El Hassane*
Pr. CHAT Latifa

Pr. CHELLAOUI Mounia

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie

Dermatologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie

Oto-Rhino-Laryngologie

Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anesthésie-Réanimation

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale
Neurologie

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Ophtalmologie
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Rhumatologie

Anatomie

Cardiologie

Radiologie

Radiologie

Radiologie



244.
245.
246.
247.
248.
249.
250.
251.
252.
253.
254.
255.
256.
257.
258.
259.
260.
261.
262.
263.
264.
265.
266.
267.

Pr. DAALI Mustapha*

Pr. DRISSI Sidi Mourad*

Pr. EL HIJRI Ahmed

Pr. EL MAAQILI Moulay Rachid
Pr. EL MADHI Tarik

Pr. EL MOUSSAIF Hamid
Pr. EL OUNANI Mohamed
Pr. EL QUESSAR Abdeljlil
Pr. ETTAIR Said

Pr. GAZZAZ Miloudi*

Pr. GOURINDA Hassan

Pr. HRORA Abdelmalek

Pr. KABBAJ Saad

Pr. KABIRI EL Hassane*

Pr. LAMRANI Moulay Omar
Pr. LEKEHAL Brahim

Pr. MAHASSIN Fattouma*
Pr. MEDARHRI Jalil

Pr. MIKDAME Mohammed*
Pr. MOHSINE Raouf

Pr. NOUINI Yassine

Pr. SABBAH Farid

Pr. SEFTIANI Yasser

Pr. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

268.
269.
270.
271.
272.
273.
274.
275.
276.
2717.
278.
279.
280.
281.
282.
283.
284.
285.

Pr. AL BOUZIDI Abderrahmane*
Pr. AMEUR Ahmed *

Pr. AMRI Rachida

Pr. AOURARH Aziz*

Pr. BAMOU Youssef *

Pr. BELMEJDOUB Ghizlene*

Pr. BENZEKRI Laila

Pr. BENZZOUBEIR Nadia*

Pr. BERNOUSSI Zakiya

Pr. BICHRA Mohamed Zakariya
Pr. CHOHO Abdelkrim *

Pr. CHKIRATE Bouchra

Pr. EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
Pr. EL BARNOUSSI Leila

Pr. EL HAOURI Mohamed *

Pr. EL MANSARI Omar*

Pr. ES-SADEL Abdelhamid

Pr. FILALI ADIB Abdelhai

Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Radiologie

Pédiatrie

Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Meédecine Interne
Chirurgie Générale
Hématologie Clinique
Chirurgie Générale
Urologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques

Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Gynécologie Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique



286.
287.
288.
289.
290.
291.
292.
293.
294.
295.
296.
297.
298.
299.
300.
301.
302.
303.
304.

Pr. HADDOUR Leila

Pr. HAJJI Zakia

Pr. IKEN Ali

Pr. ISMAEL Farid

Pr. JAAFAR Abdeloihab*

Pr. KRIOUILE Yamina

Pr. LAGHMARI Mina

Pr. MABROUK Hfid*

Pr. MOUSSAOUI RAHALI Driss*
Pr. MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
Pr. NAITLHO Abdelhamid*

Pr. OUJILAL Abdelilah

Pr. RACHID Khalid *

Pr. RAISS Mohamed

Pr. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
Pr. RHOU Hakima

Pr. SIAH Samir *

Pr. THIMOU Amal

Pr. ZENTAR Aziz*

PROFESSEURS AGREGES :

Janvier 2004

305.
306.
307.
308.
309.
310.
311.
312.
313.
314.
315.
316.
317.
318.
319.
320.
321.
322.
323.
324.
325.

Pr. ABDELLAH EIl Hassan

Pr. AMRANI Mariam

Pr. BENBOUZID Mohammed Anas
Pr. BENKIRANE Ahmed*

Pr. BENRAMDANE Larbi*

Pr. BOUGHALEM Mohamed*
Pr. BOULAADAS Malik

Pr. BOURAZZA Ahmed*

Pr. CHAGAR Belkacem*

Pr. CHERRADI Nadia

Pr. EL FENNI Jamal*

Pr. EL HANCHI ZAKI

Pr. EL KHORASSANI Mohamed
Pr. EL YOUNASSI Badreddine*
Pr. HACHI Hafid

Pr. JABOUIRIK Fatima

Pr. KARMANE Abdelouahed
Pr. KHABOUZE Samira

Pr. KHARMAZ Mohamed

Pr. LEZREK Mohammed*

Pr. MOUGHIL Said

Cardiologie
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Chimie Analytique
Anesthésie Réanimation
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie

Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Traumatologie Orthopédie
Urologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire



326.
327.
328.
3209.
330.

Pr. NAOUMI Asmae*

Pr. SASSENOU ISMAIL*
Pr. TARIB Abdelilah*

Pr. TIJAMI Fouad

Pr. ZARZUR Jamila

Janvier 2005

331.
332.
333.
334.
335.
336.
337.
338.
3309.
340.
341.
342.
343.
344.
345.
346.
347.
348.
349.
350.
351.
352.
353.
354.
355.
356.
357.
358.
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A Monsieur le Médecin Colonel Major
MOHAMMED JANATI IDRISSI :
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En témoignage de notre grand respect

et notre profonde considération.

A Monsieur le Médecin Colonel Major
HDA ABDELHAMID:
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Directeur de [E.R.S.S.M et de L'E.RM.IM.
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A ceux qui m’ont toujours encouragée




A Ma trés chére Mére,

C est pour moi un jour d une grande importance, car je sais que tu es
a la fois fiére et heureuse de voir le fruit de ton éducation et de tes

efforts inlassables se concrétiser.

Aucun mot, aussi expressif qu'il soit, ne saurait remercier a sa
Justice valeur, [étre qui a consacré sa vie a parfaire mon éducation avec

un dévouement inégal.

C'est grice a ALLAH puis a toi que je suis devenu ce que je suis

aujourd hui.

Accepte ce travail comme le témoignage de ma reconnaissance, ma

gratitude et mon profond amour.

Puisse ALLAH m aider pour rendre un peu soit-il de ce que tu m'as

donné.

Puisse ALLAJH t'accorder santé, bonheur et longue vie




A Mon trés cher Peére

On dit que celui qui t'apprend une lettre devient ton maitre, tu m'as
donné la vie, appris a vivre et a étre...a quel point je t'en suis donc
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Des mots ne pourront jamais exprimer la profondeur de ma gratitude et

affection pour tous les sacrifices que tu as fait et la peine que tu t'es donné.

A toi mon peére qui a sacrifié sa vie pour mon éducation, mon bonheur et

mon bien étre.

A toi mon pere qui a toujours su étre a mon écoute et me comprendre d

demi-mot, prés de moi a me réconforter au bon moment.
A tes encouragements et tes priéres qui m 'ont toujours soutenu et guide.
Merci pere d étre le pére idéal.
Merci pére d étre le premier enseignant.
J'implore DIEU qu'il te procure santé

Pour que plus jamais le chagrin ne pénétre ton ceeur, car j'aurais encore

et a toujours besoin de ton amour.

Je te dédis ce travail qui grdce a toi a pu voir le jour.




A mes trés chers fréres

Khalid, Abdelhamid, Abdessamed

Vous étes toujours pour moi
Les freéres bien aimés que j apprécie énormément.

Que tous vous réves soient réalisés et que rien ne vous manque.

A mes trés chéres sceurs

Latifa, Malikg, Amina, Saadia, Meryem

En témoignage de [attachement,
De [amour et de ['affection que je porte pour vous.
Je vous dédie ce travail avec

Tous mes veux de bonheur, de santé et de réussite.




A Mes grands-parents maternels

Vous soutiens, vous encouragements ont été pour moi d un grand

réconfort.

Veuillez trouver dans ce travail, [expression de mon amour et mon

affection indéfectible.

Qu'ALLAH vous protége vous accorde santé, bonheur et prospérité.




A la mémoire de mes grands parents paternels,

Je vous remercie pour tout ce que vous avez fait pour moi, je vous

en serais a jamais reconnaissant.

Je vous dédie ce travail en témoignage de mon affection, ma

reconnaissance et mon grand attachement

A tous les membres de ma famille, petits et grands

Veuillez trouver dans ce modeste travail [expression de mon

affection la plus sincére.




A mes meilleurs amis : Rhabid
£.‘MEZQ’UI(DI, mehdi AJAL.

Vous étes pour moi plus que des amis, vous étes des fréres que

J aime, que je respecte et surtout que j apprécie
Merci pour votre soutien et votre amitié
Merci pour tous ce que vous avez fait pour moi
J'espere  que notre amitié durera pour toujours

Pour vous exprimer, chers fréres, mon affection et mon amour




A tous mes amis

Hilal Aboud, Ahmed el Hankari, Taoufik, Abellaoui, Ismail Aissa,
Abdelilah belmeki, Kallat Adil, Othmane yeddosalah , Laila El
Otmani, Stmohamed Rabi Andaloussi, Othman Zahdi, Anass Rochds,
Soufiane Habeybete, Mouzont Abdelmalek, Mohamed Sahli, , Jabbour
Youness, Anass el Bouti, Zakariae Lahlafi Hanafi Tarik, Hamza El
Jadi, Moumni Mohamed ; Meftah Azzelarab, Ilyass El kassimi, Fadili
Med Aziz ,Jebbar Noureddine, Htiti Noureddine,Sasbou Tarik, Lasri
Abdelouahed, Omar Lachhab,Brahim E[ Gajoui,, Jean Pierre
Dione , Azirar Amine, Rhounimi Mounir, Hani Redouane, Benaissi
Med, Jakhlal Nabil, Ouardi Adi; Azzouzi Ayoub, Mourafig Omar,

Yassine insfioui

A

Allaoui Mohamed, Flayou Kawtar, Laila E[ Otmani, Hanane Delsa,

Mustapha El Kabous,
Lalya Issam, Azzaoui youness,
J'ai beaucoup d estime pour vous,

Merct pour tout




A toutes mes amies

Malika Benyachou, fatima En-Niya, oumama Benjelloune, lamiae
Kabbaje, wifak Bengarai, hanane El Ouardi, ilham EzeRari Sabrane
ihssane, , najlae Kourireche, amal BoutaRhrit, Elmakrini najia ilham,

maria ZarRaoui, soukaina Rais, jihad Idrisii, amal Elmoumen,

Je ne peux trouver les mots justes et sincéres pour vous exprimer

mon affection et mes pensées, vous étes pour moi des seeurs et des amies.

En témoignage de [amitié qui nous uni, je vous dédie ce travail et je

vous souhaite une vie pleine de santé et de bonheur.




tous les éleves officiers médecins de la promotion 2005

A

tous les médecins internes de CH'U Rabat-Salé, session avril 2011

A tous les médecins internes de CH'U Rabat-Salé

A

tous ceux qui ont participé de loin ou de prés a la réalisation de ce

travail,

Eta

tous ceux que j 'ai omis de citer.







A notre maitre, président de thése

Mr BENHAMAMOUCH Mohamed Najib

Professeur de Chirurgie pédiatrique

Qui m'a fait [honneur en acceptant de présider le jury de cette
these.

Jai eu le privilege de profiter de votre enseignement, et j'espére étre
digne de votre confiance.

Que ces lignes puissent témoigner de mon grand respect, ma trés

haute considération et ma profonde reconnaissance.




A notre maitre et rapporteur de thése

Mr Mounir KISRA

Professeur de Chirurgie Pédiatrique

Vous m'avez inspiré le sujet de theése, vous mavez guidé tout au
long de son élaboration, avec bienveillance et compréhension, flexibilité
et disponibilité ont été les qualités les plus marquantes au cours de cette
collaboration. Votre accueil si simple, pour ['un de vos éleves, vos
qualités humaines rares, vos qualités professionnelles ont été un

enseignant complémentaire pour ma vie professionnelle et privée.

Veuillez accepter ici, cher maitre, [expression de ma gratitude et

Lexpression de ma profonde reconnaissance




A notre maitre et juge de thése

Mr M’barek ABDELHAK

Professeur de chirutgie pédiatrique.

Nous sommes trés sensibles a [honneur que vous nous faites en

acceptant de juger notre travail.

Veuillez accepter nos remerciements ainsi que le témoignage de

notre respect et notre gratitude.




A notre maitre et juge de thése

Mme Laila. HESSISSEN

Professeur d’hémato-oncologie Pédiatrique

Votre présence parmi le jury de cette thése m'a fait un grand

honneur.

Vous m'a toujours impressionné par vos qualités humaines et

professionnelles.

Je wous dédie ce travail en témoignant de mes sincéres

remerciements et ma grande estime.




A notre maitre et juge de thése

Mme Najat LAMALMI

Professeur d anatomie pathologique

Nous vous remercions vivement pour [honneur que vous nous faites

en acceptant de juger ce travail.

Nous sommes tres sensibles a votre gentillesse et a votre accueil trés

aimable.

Veuillez croire en nos sentiments les plus respectueux,




A Notre Maitre M. KABABR]I

Professeur Assistant en Pédiatrie

Affecté au Centre d’Hématologie et Oncologie Pédiatrioque

Nous vous remercions vivement de nous avoir aidé a [élaboration
de ce travail. Nous garderons un excellent souvenir de votre sollicitude

et de votre dévouement au travail.

Nous avons apprécié votre accueil bienveillant dans votre service et

vos conseils bien précieux;

Qu'il nous soit permis, cher maitre, de vous exprimer notre grande

estime et notre profonde reconnaissance.

Votre bonté humainement appréciée, vos compétences et vos

qualités humaines n'ont cessé de susciter notre grande admiration.

Veuillez trouver ici, [assurance de nos sentiments les plus

respectueux
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I) INTRODUCTION :

Les tumeurs du rein constituent un des groupes les plus fréquents de
tumeurs solides de I’enfant ; depuis le début des années 80, la nosologie de ces
tumeurs a beaucoup progress€, grace aux travaux des grandes séries réunies par
le National wilms tumor study (NWTS) pour I’Amérique du nord et la société
internationale d’oncologie pédiatrique (SIOP) pour I’Europe ; ainsi qu’aux
progres de la génétique moléculaire qui ont bouleversé la compréhension de ces

tumeurs.

Le sarcome rénal a cellules claires (SRCC) est une tumeur rare (4 % des
tumeurs rénales) de I’enfant. C’est une des plus fréquentes tumeurs rénales
agressives, dites a histologie défavorable, appartenant au groupe des tumeurs du

rein « non Wilms » [1, 2, 3,].

Initialement classé dans le groupe des tumeurs de Wilms, il a été
individualisé pour la premiere fois par Kidd en 1970 en raison de son aptitude a

donner des métastases osseuses plutdt que pulmonaires [4,5].

Ses caractéristiques histologiques ont été précisées en 1978 simultanément
par Morgan et Kidd, Marsden et al. Beckwith et Palmer [6,7,8]. Ces auteurs ont
confirmé sa propension a métastaser au niveau de 1’os, d’ou I’appellation

souvent utilisée de « tumeur rénale métastasant au niveau de 1’os ».

De nombreuses études ont depuis renforcé la nécessité de distinguer ce type

de tumeur en raison de la nécessité d’une thérapeutique intensive.

Néanmoins, le sarcome a cellules claires reste la tumeur rénale
pédiatrique qui est le plus souvent mal diagnostiquée, attribuable a son rareté, sa

diversité morphologique et le manque de marqueurs spécifiques pour son
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diagnostique [3]. Son agressivité relative et sa tendance a donner des métastases

osseuses confirment l'importance d'un diagnostic précoce.

La prise en charge thérapeutique de cette tumeur reste multidisciplinaire
faisant appel aux compétences des équipes spécialisées en chirurgie pédiatrique,

oncologie pédiatrique et radiothérapie.

Le but de notre travail consiste a étudier 21 cas du sarcome rénal a cellules
claires colligés dans la clinique universitaire d’hémato-oncologie pédiatrique a

I’hdpital d’enfant de Rabat sur une période de 21 ans (1990-2000).

A travers cette étude nous allons passer en revue les caractéristiques
épidémiologiques, cliniques, para-cliniques, anatomopathologiques,

thérapeutiques et évolutives du sarcome rénal a cellules claires.

Ainsi, dans la premiere partie de ce travail nous proposons un rappel
anatomique du rein, dans la deuxi¢me partie, 1’étude de notre série, notamment
la méthodologie suivie lors de I’exploitation des dossiers de méme que les
résultats obtenus. La troisi¢éme partie de ce travail a été consacré a la discussion

de nos résultats par rapport aux données de la littérature.
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II) RAPPEL ANATOMIQUE :
A) Généralités:

Les reins, organes secrétant 1’urine, sont au nombre de deux. Leur forme
est comparable a celle d’un haricot a deux faces lisses, antérieure et postérieure
et 2 deux bords I’'un externe convexe et 1’autre interne concave. Ils ont deux
extrémités, 1'une supérieure et l'autre inférieure. Les deux reins sont appliqués
sur la paroi abdominale postérieure, en arriére du péritoine, I’un a droite, 1’autre
a gauche de la colonne vertébrale, chaque rein est orienté obliquement en bas et
latéralement. Le rein présente une échancrure au niveau du hile ou pénétre
I’artére rénale et nait la veine rénale et le bassinet. Sa couleur est rouge brun,
avec une consistance ferme mais trés différente chez le sujet vivant par rapport
au cadavre. En effet la tension interne liée a la richesse vasculaire et a I’urine

donne une consistance plus tendue et moins friable a I’organe.
B) Moyens De Fixité :

Si le péritoine pariétal postérieur et le pédicule vasculaire participent a la
fixation du rein, le principal moyen de suspension est réalis¢ par le fascia péri-
rénal qui est solidement uni au diaphragme et aux ¢léments vasculo-nerveux
pré-vertébraux ; et par la capsule adipeuse péri-rénale qui relie le rein au fascia

péri-rénal par des travées conjonctives.
C) Rapports Chirurgicaux :

Les reins sont situés dans la fosse lombaire, constituée par le diaphragme,
la colonne vertébrale et les ¢léments musculaires postérieurs et latéraux de la

paroi abdominale.
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Dans la fosse lombaire, au sein d’une atmosphere cellulo-graisseuse décrite
en 1895 par GEROTA, les reins sont situés dans la loge rénale fermée en haut et
en dehors, ouverte en dedans vers les gros vaisseaux et en bas vers les fosses

iliaques.

Cette loge est délimitée par le fascia péri-rénal, lui-méme constitué par
deux feuillets (antérieur et postérieur). Ces derniers fixés en haut sur le
diaphragme, se rejoignent en dehors et se confondent en dedans avec I’adventice
des €éléments vasculaires du pédicule. C’est par 'intermédiaire des parois de

cette loge que se font les rapports du rein.
1. Rapports antérieurs :

= Rein droit ; Il est en rapport :

e A sa partie supérieure avec la face inférieure du foie par

I’intermédiaire du péritoine pariétal postérieur.

e Plus bas avec le 2°™ segment du duodénum et avec la racine du

mésocolon transverse
e Avec I’angle colique droit a sa partie inférieure

e Enfin plus en dedans, en avant du duodénum avec la partie droite

du colon transverse et de son méso.

= Rein gauche ; Il est en rapport :

e En haut avec la queue du pancréas qui croise la partie supérieure
du rein gauche dont elle est séparée par 1’accolement du

mésogastre postérieur.
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e Plus en dehors, la face interne de la rate est séparée de la face

antérieure du rein par le péritoine pariétal postérieur (PPP).

e Plus en avant, I’extrémité gauche de 1’arriere cavité des épiploons
sépare la face antérieure du rein, de la grande courbure gastrique,
de I’épiploon gastrosplénique, et de la partie gauche du ligament

gastro-colique.

e La partie inférieure du rein répond en avant a I’angle colique

gauche accolé par le fascia de Told et au mésocolon gauche.
2. Rapports postérieurs

La face postérieure des deux reins est en rapport avec la fosse lombaire par

I’intermédiaire du fascia transversalis.

Les seuls éléments anatomiques sont les nerfs et les €léments vasculaires et

sympathiques dépendant du rachis.

Le rein gauche est un peu plus haut que le rein droit. Ses rapports avec la
portion thoracique de la fosse lombaire sont plus importants.

éme

- Cette portion thoracique est essentiellement représentée par la 117 et la

12°™ cote, le ligament lombo-costal de Henl¢ et le diaphragme.

- La portion abdominale de la fosse lombaire est constituée de dedans en
dehors par le psoas et par le carré des lombes, le muscle transverse, les muscles ;
petit oblique et petit dentelé postérieur et inférieur. Enfin les muscles grand
oblique et grand dorsal qui limitent avec la créte iliaque au-dessous du rein, le

triangle lombaire inférieur de Jean-Louis Petit.
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Cette face postérieure correspond a la voie classique d’abord chirurgical du

rein chez 1’adulte.
3. Rapports internes

Ils sont représentés essentiellement par les gros vaisseaux et le psoas, veine
cave inférieure a droite et aorte a gauche. Le pédicule est en rapport direct avec
le hile rénal. A la partie inférieure, il existe un rapport direct avec 1’origine de

[’uretére lombaire.
4. Rapports supérieurs

A droite comme a gauche, la glande surrénale coiffe le rein dont elle reste

distante, séparée du rein par le ligament inter-surrénalo-rénal.
5. Rapports inférieurs

La loge rénale étant ouverte en bas, les reins sont en rapport lointains avec

la créte iliaque.
6. Rapports externes

Le diaphragme et la ligne de réflexion du PPP constituent les seuls rapports

externes
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Figure 1 : Rapports du rein avec les organes retro péritonéaux [116]



Sarcome rénale a cellules claires a propos de 21 cas.

D) Vascularisation rénale :
1. Vascularisation artérielle :

Les arteres rénales sont au nombre de deux, une par organe. Elles naissent
du bord latéral de I’aorte au niveau de la deuxiéme vertébre lombaire. A droite,
’artere rénale est plus longue et chemine en arriere de la veine cave pour arriver
au hile rénal. Les artéres se divisent alors en branches pré-pyélique et rétro-
pyé¢lique. Les anomalies sont fréquentes, essentiellement représentées par les
artéres qui naissent directement de 1’aorte, polaire inférieure plus souvent que

supérieures.

La vascularisation intra rénale est représentée par des branches terminales
qui pénéetrent dans le parenchyme au voisinage des papilles. Ces branches péri
pyramidales ou artéres lobaires se divisent en branches interlobulaires au niveau

de la base de la papille.

Des anastomoses existent entre le systéme artériel terminal rénal et des
artéres voisines, en particulier au bord externe du rein ou un arc exo-rénal regoit
des ramifications d’artéres surrénaliennes, spermatiques ou ovariennes,
urétériques, et diaphragmatiques. Ces anastomoses peuvent partiellement
suppléer une interruption du flux artériel principal si elles sont particuliérement

développées.
Des caracteres particuliers de cette vascularisation ont été notés :

e La vascularisation rénale est de distribution radiaire et terminale, clle
est responsable en cas de 1ésion vasculaire de I’ischémie du territoire

intéressé

10
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e [’absence de symétrie absolue entre les cotés droit et gauche

e La grande variabilité¢ des vaisseaux et I’absence de segmentation fixe.
Le plus souvent existent trois segments: antérieur, postérieur et
inférieur ou deux segments, antérieur et postérieur séparés par le plan

avasculaire de Hyrtl, situé¢ un peu en arriere du bord externe du rein.

L’absence de corrélations entre les distributions artérielle, veineuse et

calicielle.
2. Vascularisation veineuse :

Les veines rénales naissent a la surface du rein, au niveau de formations
veinulaires, les étoiles de VERHEYEN. A la base de la pyramide, elles
constituent une volite veineuse sus pyramidale, qui donne des veines péri
pyramidales ou lobaires. Leur réunion dans le sinus donne les veines rénales.
Elles émergent a ce niveau puis se jettent dans la veine cave inférieure a peu
prés au méme niveau que la naissance des artéres rénales. La veine rénale
gauche plus longue chemine sur la face antérieure de l’aorte, dans la pince
effectuée par ’artére mésentérique supérieure de 1’aorte. Le systéme veineux

rénal est riche en collatérales :

e Les veinules de la capsule adipeuse du rein, formant une arcade
exorénale, et anastomosée avec les veines intra-rénales et avec le

réseau sous cutané.

e [Les veines du bassinet et de [’uretere

11
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e La veine rénale gauche recoit en outre, la veine surrénale principale
formant souvent un tronc commun avec les veines diaphragmatiques
inférieures gauches, la veine surrénale inférieure, la veine spermatique

ou utéro-ovariénne et la 2°™ ou 3 veine lombaire gauche.
La veine rénale gauche réalise ainsi une double anastomose :

—Une anastomose porto-cave par la surrénale principale et la
diaphragmatique inférieure qui draine en partie la face postérieure du

cardia et de la grosse tubérosité de 1’estomac.

—Une anastomose cavo-cave par la racine interne de 1’hémi-azygos
inférieure qui nait de la veine rénale ou d’une anastomose entre la veine

rénale et une veine lombaire sous-jacente.
Cet ensemble veineux forme I’aire réno-lombaire de Lejars.
3. Les vaisseaux lymphatiques du rein :

Se distinguent, dans le pédicule rénal, en antérieurs, moyens et postérieurs,
selon qu’ils sont placés en avant ou en arriere des vaisseaux rénaux, ou bien

entre 1’artére et la veine.

Ils se rendent aux ganglions du pédicule rénal et aux ganglions latéro
aortiques compris entre 1’origine des artéres rénales et celle de la mésentérique

inférieure.
4. Les nerfs du rein :

Proviennent des nerfs petits splanchniques, du plexus cceliaque, du

ganglion aorto rénal et des ganglions mésentériques.

12
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E) Les espaces retro péritonéaux :

Depuis les descriptions classiques des anatomistes, 1’apparition de la
tomodensitométric a permis de définir de fagon différente les différents
constituants de 1’espace rétro péritonéal (SCLAFANI). Les cinq compartiments

sont :

= Espace para rénal antérieur, compris entre le feuillet péritonéal

pariétal postérieur et le feuillet antérieur de la loge rénale.

= Espace para rénal postérieur compris entre le feuillet postérieur de

la loge rénale et le fascia transversalis.
= Espace péri rénal, compris entre les deux feuillets de 1a loge rénale.

Ces trois espaces communiquent a la partie inférieure de la région

lombaire, expliquant la diffusion possible de tout épanchement.
= Espace sous-capsulaire, compris entre la capsule et le parenchyme

= Espace rétro péritonéal central, péri vasculaire

13
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I11) MATERIEL ET METHODE :
A. MATERIEL :

1. Type d’étude :

Notre étude est basée sur 1'exploitation rétrospective de la base des données
prospectives des sarcomes rénaux a cellules claires(SRCC) pris en charge durant
la période entre Janvier 1990 et Décembre 2010 a la Clinique d’hémato-
oncologie pédiatrique de I’hdpital d’enfant de Rabat. Le choix de la date de
Janvier 1990 est un choix arbitraire, la date de cloture d’inclusion des patients
fixée a Décembre 2010 a été choisie pour des raisons pratiques de délai

nécessaire pour 1’analyse.
2. Criteres d’inclusion :
Nous avons inclus dans notre série tous les patients :

<~ Pris en charge entre Janvier 1990 et décembre 2010.

< Opérés de leur tumeur rénale au niveau de I’hdpital d’enfant de Rabat.
< Présentant un SRCC prouvé histologiquement.
&

Agés de moins de 16 ans.

()

. Criteéres d’exclusion :

Les patients qui avaient un age supérieur a 16 ans ou des tumeurs rénales

autres que le SRCC ont été exclus de cette ¢tude.
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B. Méthodologie :
Afin de réaliser ce travail nous avons eu recours aux documents suivants :

- Les dossiers médicaux des patients.

- Les comptes rendus opératoires.

- Les comptes rendus anatomopathologiques.

- Le suivi des malades réalisés par les professeurs du service de la

Clinique d’Hémato-oncologie Pédiatrique.

C-Parametres étudies :
1. Données cliniques :

Ont été analysés, 1’age au diagnostic, le sexe, le délai avant la consultation

et la symptomatologie qui a poussé a consulter.
2. Données d’imagerie

Ont ¢été analysés, les examens demandés pour le diagnostic, les
caractéristiques radiologiques du SRCC, le bilan d’extension locorégional et

général.
3. Données chirurgicales

L’analyse est réalisée a partir de la relecture des comptes-rendus

opératoires ; elle a porté sur le geste réalise.
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4. Données anatomopathologiques
Les criteres analysés sont :
- Lataille et le poids tumoral ;
-Les différentes variantes histologiques du SRCC rencontrées ;
- Le stade anatomopathologique de la tumeur.
5. Suivi
L’analyse a porté sur la médiane de suivi, avec les perdus de vus.
Les éventuelles récidives, le délai de survenue, ainsi qu’un éventuel déces.

—L’ensemble des données recueillies ont été rapportées sur une fiche

d’exploitation des observations (voir annexe I).

—A travers cette fiche d’exploitation on a obtenu les données rapportées

sur les tableaux des résultats (voir annexe II).
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IV) RESULTATS :
A) Epidémiologie :
1) Fréquence :

Durant la période d’étude (21ans), on a enregistré 21 cas de sarcome rénal
a cellules claires parmi 599 cas de tumeur rénale prise en charge durant cette

période, correspondant a :

e | cas/ an

e 3.5% des tumeurs rénales.
2) L’age:

L'age au moment du diagnostic pour les cas de notre série variait entre

07mois et 09 ans avec un 4ge médian de 26 mois.

La plus forte incidence de SRCC est située dans la fourchette de 1 et 4 ans

dans laquelle 85.75% des SRCC ont été diagnostiqués.

Tableau 1: répartition des patients selon I’4ge au moment du diagnostic

Age Nombre Pourcentage(%)
0-1an 2 9.5%

>4 ans 1 4.75%
Total 21 100%
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9
8
7
6
5
4
3
2
1
0
0-1an >1-2ans >2-3ans >3-4 ans >4 ans
mnombre 2 9 4 5 1

Figure 3 : Répartition des patients en fonction de 1’age au moment du diagnostic
3) Le sexe :

Les deux sexes sont atteints avec une prédominance masculine: sex-ratio

1,63/1.

Tableau 2 : répartition des patients selon le sexe

Nombre

Sexe

Féminin

Total

8

21

Pourcentage

38%

100%
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m Masculin

m Féminin

Figure 4 : répartition des patients selon le sexe

4) Antécédents oncologiques :

Ils n’ont été retrouvés que dans I’observation N°4 : La mere était suivie

pour un cancer du sein.

Aucun cas de tumeurs rénales dans la famille n’a été noté.
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B) Etude clinique :
1) Délai de consultation :

Le délai moyen entre 1’apparition des symptomes cliniques et le diagnostic

d’une masse rénale était de 48 jours (entre 07 jours et 05 mois).
Cependant, ce délai n’a pas pu €tre analysé dans un cas (N°17).
Ce délai était > a 01 mois dans 60% des cas.

Tableau3 : répartition des patients selon le délai de consultation

Délai de consultation Nombre Pourcentage
<1mois 08 40%
>1mois 12 60%
Totale 20 100%

E<lmois

H>1mois

Figure S : répartition des patients selon le délai de consultation
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2) Mode de révélation :

La découverte d’une masse abdominale a ét¢ notée dans tous les cas. Ce
symptome constitue le premier signe d’alarme sauf dans un cas ou I’hématurie a

¢té le premier signe (cas N°8)

Cette masse abdominale a été associée a une fievre dans 09 cas, a une
hématurie dans 10 cas, a une douleur abdominale dans 08 cas, a un

amaigrissement dans 08 cas, a une diarrhée dans 04 cas et a une HTA dans un

cas.
Aucun malade n’avait un syndrome malformatif.
Tableaud : répartition des patients selon le motif de consultation
Motif de consultation Nombre de cas Pourcentage(%)
Masse abdominale 21 100%
Altération de 1 état général 08 38%
Douleur abdominale 08 38%
Hématurie 10 48%
Fiévre 09 43%
Diarrhée 04 19%
HTA 01 04%
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Hypertension artérielle
Diarrhée

Fiévre

Hématurie

Douleur abdominal
Altération de I'état général

21

Masse abdominale

Figure 6 : répartition des patients selon le motif de consultation

3) Examen clinique :

L’examen abdominal chez nos patients a montré une masse abdominale
dans tous les cas, localisée au niveau du flanc pouvant déborder vers
I’hypochondre ou la fosse iliaque. Cette masse est souvent lisse, indolore,
immobile et donnant dans la majorité des cas le contact lombaire.La palpation
systématique de la fosse lombaire controlatérale n’a pas révélé dans aucun cas

une tumeur bilatérale.
Cet examen a également permis de constater :
-6 cas de circulation collatérale veineuse,
-1 cas d’hypotrophie,
-1 cas de hernie inguinale.

-2 cas d’adénopathies inguinales.

25



Sarcome rénale a cellules claires a propos de 21 cas.

C) Etude para-clinique:
1) Imagerie :
1-1) Etape diagnostic :

a) ’échographie abdominale :

A été réalisée chez tous les malades de cette série (100%).
Elle a permis de :
— localiser la masse tumorale :

* a droite dans neuf cas.

* a gauche dans douze cas.

* aucun cas de bilatéralité n’a été noté.

Tableau S : répartition des patients selon la localisation de la tumeur.

COTE NOMBRE POURCENTAGE(%)
Droite 9 43%
Bilatérale 0 0%

Totale 21 100%
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H Droite

H Gauche

Figure 7 : répartition des patients selon la localisation de la tumeur.

— caractériser la masse tumorale :

A cette phase de diagnostic, 1’échographie a permis une bonne analyse

morphologique de la tumeur :

e Le diamétre tumoral,

Les limites de 1a masse,

L’échogénécité de la masse,

L’existence ou non de foyers de nécrose, des kystes et des calcifications

Dépassement de la ligne médiane.
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Tableau 6 : caractéristiques échographiques des tumeurs

Caractéristiques tumorales Echographie
Taille tumorale 6—-26cm
Masse bien limitée 11(52.3%)
hétérogénéité 12(57.14%)
Calcifications 1(4.76%)
Zones kystiques 4(19%)
Zones de nécrose 7(33.33%)
Dépassement de 1a ligne médiane 6(28.5%)

b) L’urographie intraveineuse :

L’urographie intraveineuse a été réalisée dans dix cas (47%).Elle a montré
un rein muet dans cinq cas, un syndrome tumoral dans cinq cas et des fines

calcifications dans un cas (voir figure 8).
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m syndrometumoral
H rein muet
| calcifications

Figure 8 : les résultats de I’UIV dans notre série

Figure 9 : UIV montrant un syndrome tumoral a gauche
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1-2) Bilan d’extension :

a- Loco-régional :

Le bilan d’extension locorégional a été établi par I’examen clinique et par
I’'imagerie a savoir I’échographie et la tomodensitométrie(TDM) abdominale ;
ce dernier examen a été réalisé chez 12 (57%) patients seulement. Il a objectivé

les sites métastatiques suivants :

e Foie : dans un cas (4.8%)
e Ganglions : cinq cas (24%)
e Aucun cas d’extension dans la Veine cave inférieure n’a été noté

e Dans un cas la TDM a objectivé le syndrome de pré-rupture tumoral

(cas N°2)

Figure 10 : Coupe scannographique montrant une volumineuse masse tissulaire hétérogene,

renfermant des zones de densité liquidienne de siege rénal droit, dépassant la ligne médiane.
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Figure 11 : coupe axiale et reconstruction coronale montrant

un SRCC avec larges zones nécrotiques

Figure 12 : coupes scanographiques montrant une volumineuse masse

rénale gauche avec des métastases hépatiques.
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b- Géneral :

Le bilan d’extension locorégional établi par I’examen clinique et par
I’échographie et la TDM abdominale a ét¢ complété par un bilan d’extension
général. Il comprend : une radiographie pulmonaire systématique chez tous les
patients, un complément par TDM thoracique en cas de besoin et une

scintigraphie osseuse si signe d’appel.

b-1 : Radiographie pulmonaire standard :

Réalisée chez tous les patients de notre série et elle s’est révélée normale

dans 19 cas.

Tableau 7 : résultats de la radiographie pulmonaire dans notre série

Donneées Nombre de cas Pourcentage
Normale 19 90.5%
Nodules pulmonaires 2 9.5%

b-2 : Tomodensitométrie thoracique :

Un complément par TDM thoracique a ét¢ demandé dans un seul cas (cas

N°6) devant une image suspecte para-hilaire droite et qui est revenue normale.

b-3 : scintigraphie osseuse :

Elle n’a été réalisée chez aucun de nos malades puisque ils n’ont pas
présenté des signes d’appel osseux au moment de la consultation et dans aucun

cas le diagnostic de SRCC n’a été posé avant I’examen anatomopathologique.
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2) Données biologiques :
Un bilan biologique sommaire a été pratiqué chez tous les malades :
e Lanumération formule sanguine a montrée :

— Une hyperleucocytose dans 08 cas (38%)

— Une anémie parfois sévére dans 04 cas (19%) nécessitant une

transfusion.

e La fonction rénale a ét€¢ normale chez tous les malades (100%)

e La crase sanguine ¢ été normale dans presque tous les cas.
Au total :

L’examen clinique et les bilans para-cliniques réalisés avant ’intervention
ont permis de localiser les sites métastatiques au moment du diagnostic : foie
(un cas), poumons (un cas), ganglions (cinq cas) et Aucun cas de métastase

osseuse initiale n’a été noté.
D) Etude anatomopathologique:
1. Caractéristiques macroscopiques et microscopiques :

Le diagnostic du sarcome rénal a cellules claires a été confirmé chez tous
les patients a partir de la piéce de néphrectomie dans 20 cas ou de biopsie qui a

¢té effectuée dans un cas (cas N°11).

Les résultats de 1’examen anatomopathologique sont résumés dans le

tableau suivant
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Tableau 8 : les caractéristiques anatomopathologiques

: Aspect
observation | poids | taille Aspect macroscopique . spec.
microscopique
N°l 2000 | 22 Tumeur largement nécroiée avec Classique
lobules tumoraux blanchatres mous
N2 3450 | 26 Poly'lobé, encéphaloide, remaniement Myxoide
kystique
N°3 600 | 10 | Fasciculé avec zones myxoides Classique
N°4 1400 | 08 Poly'lobe, blanchatre avec poches Classique
kystiques
N°5 1200 | 07 | Polylobé, encéphaloide Classique
N6 1580 | 11 Blanc“hatre, charnue, fle générescence Classique
mucoide, foyers de nécrose
N°7 850 | 12 | Blanchatre, friable Classique
Multilobé, blancha ft
N°8 1250 | 21 ,u tilobé, blanchétre avec foyers de Classique
nécrose
Polylobé, blanchatre Dégénérescence ,
N°9 670 11 ) Fusiforme
mucoide
N°10 450 | 11 | blanchatre molle Classique
N°l1 - - | Biopsie tumorale Classique
N°12 1800 | 24 | blanchatre charnue Classique
N°13 1500 | 18 | Polylobé, blanchatre Fusiforme
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: . . : Aspect
observation | poids | taille Aspect macroscopique . .
microscopique
Polylobé, blanchatre avec poches .
N°14 2300 | 25 . Classique
kystiques
Multilobé, blancha ft
N°15 600 | 09 ’u tilobé, blanchatre avec foyers de Classique
nécrose
N°16 700 | 14 | Fasciculé avec zones myxoides Myxoide
N°17 1200 | 11 Tumel.lr largemenF nécrosee avec Anaplasique
remaniement kystique
Polylobé, encéphaloide, remaniement .
N°18 1300 | 12.5 . Myxoide
kystique
Multilobé, blanchatre avec foyers de .
N°19 2100 | 14 , Classique
nécrose
N°20 800 | 06 | blanchatre molle Alvéolaire
N°21 2000 | 10 | Polylobé¢ avec foyers de nécrose Epithélioide

—Le poids tumoral moyen dans notre série est de 1350g (450-3450g)

— La taille tumorale moyenne dans notre série est de 14cm (06-26 cm)

—06 variantes microscopiques sont observées avec une prédominance de

la variante classique (61%).
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Tableau9 : les aspects microscopiques observés dans notre série

Aspect microscopique nombre Pourcentage
Classique 13 61%
Myxoide 03 14%
Fusiforme 02 10%
Anaplasique 01 05%
Epithélioide 01 05%
Alvéolaire 01 05%
Epithéloide e

5%

Fusiforme

Anaplasique

5%

Classique
61%

Figure 13: répartition des aspects microscopiques
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2. L’ immuno-histochimie :

Dans notre série 1’immunohistochimie a permis de lever le doute dans
deux cas avec un rhabdomyosarcome embryonnaire et dans un cas avec un

néphroblastome blastémateux (cas N°2 ; §; 9).

Figurel4 : Aspect macroscopique de la tumeur sur piece de néphrectomie : masse d’aspect

myxoide et blanchatre, infiltrant massivement le rein et comportant quelques microkystes
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Figure 15 : Prolifération tumorale homogene et diffuse de petites cellules, séparée du rein

résiduel par une pseudo-capsule (HE, x5).

Figure 16 : Le stroma est fibro-vasculaire gréle donnant un aspect alvéolaire ou trabéculaire a

la prolifération tumorale (HE, x20).
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Figure 17 : Les cellules tumorales sont pourvues de noyau rond ou ovalaire et de cytoplasme

peu abondant. Les mitoses sont peu fréquentes (HE, x40).

3. Extension et stadification tumorales :

En se basant sur le bilan d’extension, les comptes rendus opératoires et

I’examen anatomopathologique, les différents stades dans notre série sont :
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Tableaul( : les différents stades observés dans notre série

Stades nombre Pourcentage
I 7 33%
I 4 20%
IV 1 04%
\Y 0 00%
Total 21 100%
43 %
45%
40%
350, | 33%
30%
25% 0%
20%
15%
10%
4%
5%
0%
| I i \% v

Figurel8 : les différents stades observés dans notre série
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E) Thérapeutique :
1) chimiothérapie préopératoire :
Une chimiothérapie préopératoire a ¢ét¢ administrée a tous les malades
selon les protocoles suivants : SIOP 9(2 patients), SIOP93-01(10 patients), GFA

2005(9 patients). Ce dernier est un dérivé moins intensif du SIOP 2001 adopté

par le Groupe franco-africain d’oncologie pédiatrique.

Les cures varient de 04 cures a 08 cures. Aucun cas de toxicité majeure n’a
€té noté.

A la fin de la chimiothérapie préopératoire, I’échographie rénale a montré

une réduction minime du volume tumoral initial dans 17 cas (81%) et une

stabilisation dans 04 cas (19%).

Tableau 11: évolution du volume tumoral sous chimiothérapie néo-adjuvante

Evolution sous Nombre Pourcentage
chimiothérapie
néoadjuvante

Stabilisation du volume 04 19%
tumoral
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2) Chirurgie :
La chirurgie a consisté en une néphro-urétérectomie €largie.

La voie d’abord est trans-péritonéale par une laparotomie transverse sus

ombilicale chez tous les patients de notre série.

Tous les patients inclus dans ce travail ont été opérés sauf le malade N°11
qui n’a pas eu de néphrectomie, seules plusieurs biopsies ont été¢ effectuées en
raison de ’extension massive des Iésions (blindage de la loge rénale, rupture

tumorale, foie métastatique et ascite hémorragique).

Le délai médian entre la derniére cure de la chimiothérapie pré-opératoire

et la chirurgie a été 9 jours.
Aucun cas de rupture per-opératoire n’a été noté dans notre série.
3) Chimiothérapie postopératoire :

Elle a été réalisée selon des protocoles codifiés dans 19 cas: deux cas

(SIOP 9), huit cas (SIOP 93-01), neuf cas (GFA 2005),

Pour les deux autres enfants : un (cas n°16) a ét¢ perdu de vue apres la
néphrectomie pendant 02 ans avant qu’il reconsulte pour une récidive locale.
L’autre cas (cas n°11) n’a recu qu’un traitement palliatif du fait de 1’extension

de sa maladie.
Cette chimiothérapie a été :
—suivi correctement en totalité chez 16 cas (76%)

—non achevée dans 3 cas (14%)
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Cette chimiothérapie postopératoire a €¢té marquée par :

* 11 épisodes de neutropénie fébrile chez sept malades ayant bien évolué

sous antibiothérapie intraveineuse,
* 6 épisodes d’anémie chez 5 malades,

* 3 ¢épisodes de thrombopénie chez deux malades.

4) Radiothérapie :

Douze malades sur 21 ont eu une irradiation postopératoire de la loge

rénale.
La médiane de la dose totale recue a été de 30.6 Gy (21.6-30.6).

La radiothérapie n’a pas pu étre faite dans deux cas. Dans le premier cas,
le malade a ¢ét¢ perdu de vue en bon état général, apres la troisieme cure
postopératoire de chimiothérapie, avant de commencer la radiothérapie. Dans le
second cas, 1’enfant est décédé¢ avant la radiothérapie dans un tableau de

détresse respiratoire.
F) L’évolution :

La médiane de suivi était estimée a 36 mois, les importantes variations de
suivi sont liées a I’intervalle d’inclusion long (21 ans) (mais néanmoins
nécessaire du fait de la faible incidence de cette pathologie). Il existait une
importante disparité¢ de suivi des patients, le dernier enfant inclus étant pris en

charge en avril 2010, avec donc un suivi de seulement quelques mois.
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1- Rechutes et évolution :

Dans notre série nous avons enregistré cinq cas (23.8%) de rechutes, dont
un cas de récidive a eu lieu la premiere année suivant la néphrectomie, deux

récidives la deuxiéme année et les deux restant dans la troisiéme année.

Les rechutes métastatiques osseuses ont €té observées chez quatre enfants

(19%). 11 s’agissait d’une métastase unique dans deux cas et de métastases

osseuses multiples dans deux cas.
Un seul cas de rechute locale a été noté dans notre série (voir tableau 13).

L’évolution de ces rechutes a ét¢é marquée par une deuxieéme rémission
compléte aprés chimiothérapie selon le protocole SIOP 93-01 dans un cas. Un

cas a été perdu de vue et trois déces sont survenus.
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Tableaul2 : I’analyse des rechutes dans notre série

Observation age sexe | Rechute Evolution

Stade

N°1 9ans M | Délai=37mois

Stade I -tuméfaction de la cuisse avec douleurs VRC
osseuses
-Rx : métastases au niveau du fémur gauche
-Traitement : chimiothérapie SIOP 93-01 :
Haut risque

N°4 2ans F Délai=14mois

Stade II -Douleurs et impotence des membres PDV
inférieurs, incontinence urinaire, para parésie
-Rx : métastases rachis+sacro-iliaque
-Traitement : chimiothérapie SIOP 93-01 :
Haut risque

N°8 lan M | Délai=34 mois

Stade III -Tuméfaction avec douleurs de 1 épaule droite DCD
-Traitement : chimiothérapie SIOP 93-01 :
Haut risque

N°12 2ans M | Délai=12 mois

Stade III 8mois -Tuméfaction au niveau de 1’épaule et du DCD
visage
-Rx : métastase : humérus, crane, fémur,
sternum
-Traitement : chimiothérapie SIOP 9 : Haut
risque

N°16 3ans M | Délai=24mois

Stade I -Douleurs abdominale et augmentation de DCD
volume abdominale
-Echographie abdominale : récidive local :
masse mesurant 17*19%*13 avec
hydronéphrose du rein gauche
-Traitement : chimiothérapie GFA 2005 :
Haut risque

Abréviations : M=Masculin, F=Féminin, VRC=vivant en rémission complete,
DCD=D¢céd¢, PDV=Perdu de vue, SIOP=Société internationale d’Oncologie Pédiatrique,

GFA= Groupe franco-Africain d’Oncologie pédiatrique, Rx= Radiographie standad.
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2- Déces :
En dehors de 3 décés a la suite d’une rechute, nous avons noté 3 déces
dans les circonstances suivantes :
o Un décés avant la radiothérapie a J7 de la 1°° cure de la
chimiothérapie post opératoire
o Un déces survenu aj 37 de la semaine 17 de la chimiothérapie post
opératoire, chez lui (raison inconnue)

o Le dernier déces survenu chez le patient n® 11 secondaire a

I’extension de sa maladie.

3- Les perdus de vue :

En dehors des perdus de vue a la suite des rechutes, nous avons observé

¢galement 3 perdus de vue dans les circonstances suivantes:

o 2cas au cours du traitement

o 1 cas apres la fin du traitement

4-vivant en rémission complete :

11 enfants sont vivants en rémission compléte dont 10 cas en 1°°

, . . N éme r . . \
rémission compléte et un cas en 2°™ rémission compleéte.
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Figure 19 : Evolution globale (recul médian = 36 mois)
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Figure 20 : Myelo-TDM : Métastase intéressant
le corps vertébral de D4 avec épidurite
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Figure 21 : échographie montrant une volumineuse masse hétérogéne

bien limitée mesurant 15%10*19 évoquant une récidive locale

Figure 22 : coupe scanographique axiale montrant un processus I¢sionnel occupant I’hémi-

abdomen droit et qui refoule les gros vaisseaux a gauche
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Figure 23 : Extrémité inférieure du fémur montrant une rechute métastatique osseuse sous

forme d’image ostéolytique, rompant la corticale avec envahissement des parties molles.

Figure 24 : Rechute métastatique osseuse sous forme d’image lacunaire au niveau de la

région frontale droite du crane.
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V) DISCUSSION

Le sarcome rénal a cellules claires, bien que décrit depuis longtemps,
continue a surgir en tant qu’un sujet d’actualité carcinologique en oncologie
pédiatrique comme en témoigne les nombreux travaux réalisés a travers le
monde, notamment en matiére de traitement et de prise en charge de ce type de

tumeurs rénales pédiatriques.

La nécessité de cette étude a été¢ inspirée des problématiques posées par
cette tumeur quant a son diagnostic et sa prise en charge. En essaye d’en déduire

trois objectifs majeurs :

- D’exposer les difficultés diagnostiques rencontrées devant un sarcome
rénal a cellules claires ;

- De montrer 'importance de 1’étude anatomopathologique dans le
diagnostic et la prise en charge ;

- Et d’¢étaler les derniéres recommandations pour la prise en charge de ce

type de tumeurs rénales a histologie défavorable.
A) Sur le plan épidémiologie :
1 .La fréquence :

Les tumeurs rénales représentent 5 & 8 % des cancers de I’enfant, avec une
incidence annuelle d’environ 7 a 10 cas par million avant 15 ans. [97] Ces
tumeurs du rein chez I’enfant sont dominées par le néphroblastome (prés de
85%), suivi par le néphrome mésoblastique (5%), le sarcome rénal a cellules

claires (4%), les tumeurs rhabdoides (2%) et les autres tumeurs rénales (4%).
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La fréquence du sarcome rénal a cellules claires semble relativement
uniforme et stable a travers les pays et dans le temps, comme I’illustre le tableau

suivant :

Tableaul3 : La fréquence du SRCC dans les séries publiées

Auteurs pourcentage
Maderson ° 4%
Argani * 2.8%
Sotelo-avila ' 4.06%
Ying Zhuge *° 4%
Hadley et Sheik Gafoor’’ 4%
Notre serie 4%

2.L’age :
L’age moyen des patients atteints du SRCC est d’environ 36mois ; Argani

et al. ont révélé que 50% de leurs 351 patients ont ét¢ diagnostiqués entre 1’age

de 2 et 3 ans [3].

Le SRCC est extrémement rare dans les 6 premiers mois de vie ; une étude
menée aux US entre 1960 et 2007[117] a montré¢ que le SRCC représente
seulement 3 % (7 cas parmi 210) des tumeurs rénales foetales et néonatales avec
un seul cas (le seul cas rapporté dans la littérature) du SRCC chez un feetus de

31 semaines de gestation.
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Dans notre série aucun patient n’avait un age inférieur a 6 mois.

Chez 1’adulte, le SRCC est extrémement rare et fait I’objet de publications

de cas sporadiques. Le patient le plus 4gé rapporté dans la littérature avait 58 ans

[13,14, 15,18,26].

Nous avons constaté dans notre série que la majorité des cas s’observent

entre 01 et 04 ans.

Ces résultats sont comparés avec les données de la littérature comme

I’illustre le tableau suivant :

Tableau 14 : I’4ge moyen des patients avec SRCC dans les séries publiées

Auteurs Nombre de cas  Age moyen Ages extrémes
Argani’ 351 36 mois  2mois a 14 ans
Sotelo-Avila' 21 36 mois  7mois a 6ans et 9 mois
Hadley”’ 14 46 mois 14 mois a 12 ans
Sandstedt™ 33 36 mois 6 mois a 14 ans
Notre série 21 26 mois 7 moisa9 ans

On constate que nos données correspondent aux données de la littérature.

3. Le sexe :

Contrairement a la légere prédominance du sexe féminin dans le
néphroblastome, une prédominance masculine a ¢été notée dans toutes les

grandes séries du SRCC avec une sexe-ratio de 2/1[1, 3,8,10,12].
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En effet pour notre série: 13 hommes pour 8 femmes soit 62% des

hommes

Tableau 15 : sexe-ratio dans les séries publiées de SRCC

Auteurs Nombre de cas Sexe-ratio : H/F
Argani’ 351 2.04/1
Sotelo-Avila' 21 1.3/1
Sandstedt™ 33 2/1

Notre série 21 1.63/1

4. La localisation :

Certaines ¢tudes ont suggéré une prédilection de I’atteinte du rein droit,

mais celan’a pas encore été¢ confirmé a 1’heure actuelle [97].

Dans la série de Sandstedt et al. 17 tumeurs parmi 33 cas ont été localisées
a droite [34]; et dans la série de Sotelo-Avila, 14 cas parmi 21 avaient une

localisation a droite [1].

Trois cas de localisation bilatérale qui ont été rapportés dans la littérature
[3,29,35].

Dans notre série on a noté une légere prédilection du rein gauche avec un

pourcentage atteignant 54% et aucun cas de localisation bilatérale.
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B) Sur le plan clinique :
1 .Délai de consultation :

Il n’y a pas d’intervalle fixe ou précis de délai de consultation, en raison du
caractére atypique et discret des premiers signes de début, ainsi, il peut aller de

quelques jours a plusieurs mois [3].

Pour Cheach ce délai variait entre 1 semaine a 1 mois [9], alors que dans
notre série ce délai variait entre 1 semaine a 05 mois, avec un délai moyen

de 48 jours.
2. Le motif de consultation :

Aucun ¢élément clinique ne permet initialement d’affirmer le diagnostic du

sarcome a cellules claires, la symptomatologie €tant en tout point semblable a

celle du néphroblastome [3,102].
Les circonstances de découverte du SRCC sont :

e [a masse abdominale : associée ou non a d’autres symptomes, la
masse abdominale constitue le signe révélateur le plus constant de
SRCC. Elle s’observe dans 94% des cas [36,102]. dans notre série elle
est présente dans 100% des cas.

e [’hématurie : peu fréquente dans le SRCC (20% des cas environ)
[36,102]. Habituellement intermittente, plus rarement permanente

d’emblée. Elle est indolore, totale et de résolution spontanée.

Elle ne révele que rarement le néphroblastome (5% des cas), alors qu’elle

est retrouvée dans presque 50% des cas de carcinome rénal a cellules claires

[91].
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Dans notre série 48 % des malades avaient une hématurie.

e Des douleurs abdominales : dans 42% des cas, et peuvent se présenter
sous forme de lombalgies, de douleurs au niveau des hypochondres ou
de douleurs abdominales vagues, d’intensité variable, associées ou non
a des vomissements ou des diarrhées [30, 31,36,102]. Dans notre série
38% de nos patients ont présenté des douleurs abdominales.

e Une fievre modérée inexpliquée avec altération variable de I’état
général. Dans la série de Ying Zhuge 30% ont présenté une Altération
de I’état générale [36].

Dans notre série 38 % des malades ont présenté une fi¢vre.

e Parfois un syndrome abdominal aigu qui peut étre dii a une hémorragie
intra tumorale importante ou a une rupture intra-péritonéale [102].
e [’HTA aété décrite parmi les signes révélateurs de SRCC [30, 31,102].

Un seul cas d’HTA a été noté dans notre série.
3. Malformations associées :

A T’oppos¢ du néphroblasome, aucune malformation ou syndrome ou

tumeur n’ont été associés au SRCC dans la littérature jusqu’a ce jour [97].
Dans notre série aucun malade n’avait un syndrome malformatif.

C) Sur le plan radiologique : [106,107, 108, 109, 110,111 ,112]

L'apport de Iimagerie moderne est important pour le diagnostic des
tumeurs rétro-péritonéales particulicrement chez l'enfant. Elle permet de

différencier les masses rénales des masses surrénaliennes ou des masses péri-
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rénales non surrénaliennes, comme elle permet de distinguer les reins kystiques

des reins hydro-néphrotiques et d’en faire le bilan d’extension.
1. Bilan initial d’une masse rénale :

L’échographie est I’examen clé du diagnostic, toute suspicion de masse
abdominale impose la réalisation de ce premier examen de débrouillage. Tout
radiologue peut ainsi étre confronté a explorer une masse rétro-péritonéale chez
I’enfant. L’objectif est de rapporter I’origine de la masse au rein et d’en affirmer

la nature tumorale.

L’échographie est alors suffisante. L’urographie intraveineuse ne doit plus

étre réalisée.

La TDM abdominale sera nécessaire pour préciser le diagnostic et fournir

les donnés requises par les protocoles thérapeutiques ou sera inclus 1’enfant.

La découverte de cette masse rénale doit conduire a réaliser un bilan

d’extension locorégional.
2. Bilan d’extension locorégional :
» L’échographie permet :
e De rechercher une éventuelle extension tumorale dans la veine rénale

et la veine cave inférieure, parfois un prolapsus dans les cavités

excrétrices.
e D’étudier le rein controlatéral a la recherche d’une tumeur bilatérale.
e De rechercher des adénopathies rétro péritonéales.

e De rechercher des métastases hépatiques.
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» La TDM permet, avec une meilleure précision que I’échographie, de

répondre a certaines questions :

Extension vers les voies excrétrices,
Atteinte ganglionnaire,

Franchissement capsulaire avec envahissement de la graisse péri

rénale,
Surtout atteinte du rein controlatéral.

Si le tableau clinique est douloureux, il faut penser a une rupture

tumorale, trois stades iconographiques peuvent se voir :

= La fissuration : image péri tumorale en croissant, spontanément

hyperdense

= La rupture rétro péritonéale : plage spontanément hyperdense, péri

rénale

= Rupture intra péritonéale : épanchement liquidien périphérique inter-

hépato-rénal et du cul de sac de douglas.
un envahissement de la veine rénale ou de la veine cave inférieure par
la découverte d’une hypodensité intra-vasculaire. Ce signe est fiable,
puisqu’il n’a pas été rapporté de cas de faux-positif dans ce contexte.
La sensibilit¢ du scanner dans la détection d’une atteinte de la veine
rénale est de 78- 79 %, I’analyse de la veine rénale gauche étant plus
aisée que celle de la veine rénale droite. En outre, la sensibilit¢ du
scanner dans la détection d’un envahissement cave inférieure atteint
89%. La différenciation entre bourgeon néoplasique et thrombus
cruorique au sein de la veine cave n’est pas toujours facile, le seul
signe formel en faveur de 1’origine néoplasique est la mise en
¢vidence d’une prise de contraste dans le thrombus sur le temps

précoce apres injection.
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» L’IRM est d’une grande utilité, elle permet de réaliser des plans de
coupes sagittales et surtout coronales treés appréciées par les chirurgiens
et tres utiles pour détecter I’envahissement de la veine cave inférieure et
pour déterminer avec précision le niveau de 1’extension intra-luminale.
En effet, 1’atteinte de la veine cave inférieure est due soit, a la présence
d’un thrombus cruorique possédant un signal différent que celui de la
Iésion primitive et ne prenant pas le contraste, soit a 1’envahissement
néoplasique dont le signal et le rehaussement est le méme que le
processus tumoral rénal [23]. Comparée a la TDM, I'IRM présente
I’atout d’étre une technique non irradiante, cependant, les deux
techniques imposent une sédation chez le jeune enfant.

e Une radiographie pulmonaire de face, de profil droit et gauche doit
étre faite en routine dans le but de détecter des métastases
pulmonaires. Le scanner thoracique permet de montrer des nodules
invisibles sur la radiographie simple, mais sa réalisation systématique
reste discutée (la définition d'un stade IV pulmonaire se fait sur le
cliché pulmonaire face et profil)[98].

e La scintigraphie osseuse préopératoire est particuliecrement indiquée
dans le SRCC [3]. Cependant, cet examen n’a pas été réalis¢ chez nos
patients, parce que le diagnostic du SRCC a ¢été établi apres la
néphrectomie élargie. La présence des 1ésions osseuses secondaires a
la scintigraphie aggrave le pronostic et implique 1’introduction d’une

chimiothérapie lourde [3].
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Pour James H. [113], la scintigraphie et la radiographie standard sont
indiquées pour évaluer les métastases osseuses chez les enfants ayant un
SRCC, dans le but de détecter tous les sites de métastases osseuses et chez tous
les patients. En plus, il a démontré que les Iésions chaudes sur la scintigraphie

sont plus sensibles au traitement que les 1ésions froides.
3. Caractéristiques radiologiques du SRCC

Le sarcome rénale a cellules claires n’a pas de caractére spécifique et ne
peut étre différencié¢ d’autres cancers du rein, voire de tumeurs primitives rétro-
péritonéales de type sarcome lorsqu’elles ont un développent extra-rénal

prédominant.[3,23]

L’échographie montre une masse solide échogeéne, envahissant le
parenchyme rénal. L examen tomodensitométrique est la technique de référence.
Avant I’injection du produit de contraste, ces tumeurs volontieres de grandes
dimensions, et ne possédant pas de pseudo-capsule, ont une densité hétérogene
légerement inférieure a la densité du parenchyme rénal sain voisin. Par ailleurs,
on peut noter quelques petites zones hypodenses, assez mal limitées, plutot
centrales, qui résultent de la présence de phénomeénes nécrotiques intra-
tumoraux. L’injection intraveineuse du produit de contraste permet d’apprécier
le degré de vascularisation de la masse tumorale qui est tres variable. 11 objective
¢galement, comme pour toute tumeur maligne du rein, un envahissement de la
veine rénale ou de la veine cave inférieure par la découverte d’une hypodensité

intra-vasculaire [23].
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A D'imagerie par résonance magnétique et en pondération T1, la tumeur
présente un signal plus faible que le parenchyme rénal ; en pondération T2, le
signal de la tumeur devient intense, plus difficile a dissocier du parenchyme

sain. L hétérogénéité¢ de 1a masse apparait bien également en IRM [23].
D) Sur le plan biologique :

Il n’y a pas de signe biologique spécifique du SRCC, Certains examens
sanguins et urinaires seront cependant réalisés, pour éliminer d’autres causes de

tumeur et pour évaluer la gravité de ’anémie [97].
E) Sur le plan histologique [88] :

La répartition des types histologiques des tumeurs du rein de 1’enfant est
tres différente de celle de 1’adulte. La classification histo-pronostique des
tumeurs rénales pédiatriques distingue des tumeurs de bas risque (histologie
favorable), de risque intermédiaire (histologie standard) ou de haut risque
(histologie défavorable). Le type le plus fréquent (85 %) est le néphroblastome.
D’autres types comme le néphrome mésoblastique (bas risque), la tumeur
rhabdoide et le sarcome a cellules claires (haut risque) représentent environ

11% des tumeurs.

Le pathologiste « local » est confronté¢ le plus souvent a une picce de
néphrectomie qu’a une biopsie et la qualité de la prise en charge de la piéce
opératoire et des prélévements est fondamentale. L’expérience du pathologiste
est a prendre en compte et la relecture centralisée des lames est de toute fagcon

systématique.
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1. Prise en charge macroscopique :
1.1. Piéce « fraiche » de néphrectomie [101]

L’examen macroscopique de la piece opératoire répond a un protocole
précis.

La piece recue a I’état frais, accompagnée d’un schéma, est pesée,
photographiée et encrée avant I’ouverture.

L’examen de la piece fermée est trés important pour vérifier 1’absence de
zone de rupture. La tumeur est ensuite ouverte en bivalve et mesurée selon trois
axes. Ses rapports avec les différentes structures du rein sont notés sur un
schéma. La tumeur est décrite : charnue, kystique, hémorragique, et le
pourcentage de nécrose est évalué. Des prélevements frais pour la cytogénétique

et des prélevements congelés sont recommandés.

La piece de néphrectomie, les ganglions et les autres prélévements sont

ensuite placés dans du formol a 4 %.

1.2. Piéce de néphrectomie fixée

Les prélevements histologiques doivent comporter un échantillonnage

satisfaisant de toute la tumeur et du rein :

e La périphérie de la tumeur et les zones suspectes de rupture spontanée
ou per-opératoire ;

e Larégion du sinus rénal (invasion des vaisseaux) ;

e [es limites d’exérese : uretére, vaisseaux ;

e [’interface rein-tumeur et rein normal ;

e Les zones de nécrose ;

e Les zones évocatrices des restes néphrogéniques.

—Ces zones doivent étre notées sur un schéma.
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1.3. Biopsie percutanée : A l’aiguille fine écho-guidée ou scano-

guidée :
Les indications de la biopsie sont trés discutées en raison essentiellement

de la morbidité potentielle du geste.

Selon I’¢tude qui a ét¢ menée par I’'United Kingdom Children Cancer Study
Group(UKCCSG), le diagnostic préopératoire exact des tumeurs rénales
pédiatriques n’est pas toujours possible et dans seulement 85% des cas que la
biopsie percutanée pose un diagnostique préopératoire exact avec un risque

faible de complications et de rechutes locales [51,52,53,55,56,57].
— - Procédure en cas de biopsie [98]:

* Bilan de coagulation normal,

* Anesthésie générale,

* Biopsie par voie postérieure,

* Biopsie guidée par I’échographie,

* Les ¢éléments de la biopsie doivent étre adressés en toute urgence au
pathologiste,

* La taille du tru-cut doit étre signalée a l'anatomo-pathologiste avec
I’envoi.

—selon SIOP 2001 La biopsie percutanée n’est pas nécessaire avant de
débuter une chimiothérapie préopératoire ; celle-ci ne sera réalisée qu’en cas

d’atypies, résumées ci-dessous :[98]
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* présentation clinique inhabituelle :
-enfant de plus de 6 ans,
-infection urinaire concomitante,
-septicémie,
-inflammation du psoas.
*caractéristiques inhabituelles en imagerie (apres réalisation du scanner) :
-calcifications (volumineuses),
-volumineuses adénopathies,
-parenchyme rénal sain non visible,
-masse de développement extra rénal,
-sites métastatiques inhabituels (non pulmonaires).

— La principale contre-indication a la réalisation de la biopsie percutanée
est la suspicion de rupture ou d’hémorragie tumorale, les deux autres étant plutot
des non indications a la biopsie, avec indication a une chirurgie premiére : 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 NB kystique partiellement différencié¢ ou de néphrome kystique,

et surtout forte probabilité de non réponse a la chimiothérapie).
2. Classification histologique [99-100] :

Durant les vingt derniéres années les grands groupes coopérateurs SIOP et
NWTS ont amélioré leurs connaissances concernant les sous-types

histologiques. La classification de Stockholm révisée en 1994 est utilisée dans
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I’étude SIOP 93-01, son évolution dans I’étude SIOP 2001 est décrite dans le
tableau ci-dessous. Cette classification distingue trois groupes en fonction de
leurs risques évolutifs et tient compte des aspects morphologiques observés

aprés chimiothérapie :

Tableau 16 : Classification SIOP 2001 des tumeurs du rein [88]

Cas prétraités
Tumeurs de bas risgue
NMéephrome meésoblastigque
Néphroblastome kystigue partiellement différencié
NMéphroblastome complétement nécrotigue
Tumewurs de risgue intermédiaire
NMéephroblastome de type épithélial prédominant
Nephroblastome de type stromal prédominant
Néphroblastome de type mixte prédominant
Néephroblastome de type régressif predominant
Neéephroblastome avec anaplasie focale
Tumewurs de haut risgue
Neéephroblastome de type blastémateux préedominant
NMephroblastome avec anaplasie diffuse
Sarcome a cellules claires du rein
Tumeur rhabdoide du Rein

Autres Tumeeurs

Cas mon traités
Tumeurs de bas risgue
NMephrome mésoblastigue
Néphroblastome kystigue partiellement différencié
Tumeurs de risgue intermédiaire
Neéephroblastome non anaplasigue avec ses variantes
Néphroblastome avec anaplasie focale
Tumeurs de haut risgue
NMeéephroblastome avec anaplasie diffuse
Sarcome a cellules claires du rein

Tumeur rhabdoide du Rein
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3. Classification par stade [88,98] :

Elle est déterminée apres l’intervention chirurgicale en fonction des
comptes-rendus opératoires et anatomo-pathologiques. Elle est définie par des
critéres dans I’esprit de la classification TNM et adaptée de fagon trés proche au

néphroblastome dans les deux grands groupes coopérateurs la SIOP et le

NWTSG.

Actuellement, il existe une nouvelle classification révisée par la SIOP en

2001 a utiliser pour les essais et les études futures.
— Stadification selon la SIOP 2001 /99,100]

> Stadel:

a) La tumeur est limitée au rein ou entourée par une pseudo capsule
fibreuse si elle se développe en dehors des contours normaux du
rein, la capsule rénale ou pseudo capsule peut étre infiltrée par la
tumeur mais le la dépasse pas et est completement réséquée (limites

d'exéreése indemnes)

b) La tumeur peut faire protrusion dans les cavités pyélocalicielles le

bassinet et « plonger » dans l'uretére (mais n'infiltre pas les parois)
c) Les vaisseaux des sinus rénaux sont indemnes.

d) Les vaisseaux intra-rénaux peuvent étre atteints.

NB : l'aspiration a l'aiguille fine ou la biopsie percutanée type « tru-cut »
ne « surstade » pas la tumeur mais la taille en gauge de ['aiguille doit étre

mentionnée au pathologiste.
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La présence de nécrose tumorale ou de signe induit par la chimiothérapie

dans le sinus rénal et /ou en dehors du rein n'est pas une raison pour « surstader

» une tumeur

> Stade Il :

a)

b)

c)

La tumeur s'é¢tend en dehors du rein ou pénetre la capsule rénale et /
ou la pseudo capsule fibreuse dans la graisse péri rénale mais est

complétement réséquée (marges de résection indemne).

La tumeur infiltre le sinus rénal et / ou envahi les vaisseaux
sanguins ou lymphatiques en dehors du parenchyme rénal mais est

completement réséquée.

La tumeur infiltre les organes adjacents ou la veine cave mais est

completement réséquée.

> Stade III :

a)

b)

Excision incompléte de la tumeur qui s'étend au dela des marges de
résection (tumeur macroscopique ou histologique résiduelle post-

opératoire).
Tout ganglion lymphatique abdominal tumoral.

Rupture tumorale avant ou en péropératoire (sans tenir compte des

autres critéres du stadification).
La tumeur a pénétré la surface péritonéale.

Les implants tumoraux sont retrouvés sur la surface du péritoine.
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f) Thrombus tumoraux présents au niveau de la marge de résection
des vaisseaux ou de l'uretere, réséqués ou retirés par petits

fragments par le chirurgien.

g) La tumeur a été biopsie chirurgicalement avant la chimiothérapie

préopératoire ou la chirurgie.

NB : la présence de tumeur nécrotique ou d'aspects histologiques induit
par la chimiothérapie dans un ganglion ou aux marges de résection doivent étre

considerés comme un stade I11.
> Stade IV:

Métastases hématogenes (poumon, foie, os, cerveau etc ...) ou métastases

ganglionnaires en dehors de la région abdomino-pelvienne.
» Stade V

Tumeur rénale bilatérale au diagnostic. Chaque c6té doit étre stadifier selon

les critéres sus mentionnés.
4- Aspect macroscopie de SRCC [3,34,88] :

L'aspect macroscopique de SCCR est caractérisé par la présence d'une large
masse unicentrique et irréguliere qui peut parfois prendre tout le rein. Les
dimensions sont variables allant de 2 cm a plus de 24 cm, avec une moyenne de
l1cm. La moyenne des dimensions des tumeurs de nos malades est de 14 cm. Le
poids est également variable allant de 43 grammes a plus de 3000 grammes,

avec une moyenne de 660 grammes.
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A la coupe, il est de couleur brune, claire ou grise. Certaines peuvent étre
mucoides mais la plupart sont denses et fermes. L’aspect est celui d’une tumeur
unicentrique, ne comportant pas 1’aspect multi-nodulaire caractéristique du
néphroblastome avec souvent la tendance a infiltrer le parenchyme rénal au lieu
de former une pseudo-capsule comme la tumeur de Wilms [3]. . Le SRCC est
souvent kystique, ses kystes pouvant étre 1’aspect dominant, posant le diagnostic

différentiel avec le néphrome kystique.

Figure 25 : masse refoulant le cortex d’aspect blanc grisatre sans remaniements

nécrotiques ou hémorragiques [114].
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5-Aspect microscopique de SRCC [88]:

Histologiquement, la forme classique du SRCC est constituée par une
prolifération de cellules tumorales aux noyaux arrondis se regroupant en nids ou
en cordons formés de 6 a 10 cellules. Ces cordons sont séparés par des vaisseaux
se divisant de maniere régulieére et réalisant un aspect dit en « aréte de hareng »
ou en « chicken wire ». Des cellules fusiformes souvent décrites sous le terme
de cellules septales accompagnent ces vaisseaux. Les noyaux des cellules
tumorales sont pourvus d’une chromatine fine, sans nucléoles apparents et
revétent souvent un aspect vitreux, optiquement vide qui est une excellente aide
pour le diagnostic, tout comme 1’abondante matrice extra-cellulaire
mucopolysacchyridique, contribuant elle aussi a 1’aspect pale de ces tumeurs et
justifiant le terme de sarcome a « cellules claires ». En réalité ce qui est clair
n’est pas la cellule, mais a la fois le noyau et la substance fondamentale de base.
Toutefois la plupart des SRCC ne sont pas composés exclusivement de cellules
claires et comportent des plages ou le cytoplasme apparait plus condensé et plus
acidophile; lorsque de telles plages dominent la Iésion peut évoquer une tumeur
rhabdoide. L’indice mitotique est beaucoup plus bas que dans les autres tumeurs
du rein. Un bon ¢élément d’aide au diagnostic est 1’aspect assez particulier de la
jonction entre le SRCC et le parenchyme rénal adjacent. La tumeur pousse en
envoyant de petits prolongements qui s’enchevétrent avec le tissu rénal normal
et I’emprisonne progressivement. Le tissu rénal normal ainsi emprisonné revét
souvent un aspect régressif, parfois hyperplasique, correspondant a ce qui est

convenu d’appeler « métaplasie embryonnaire ».
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A c6té du type histologique décrit ci-dessus et qui est retrouvé dans prés de
90% des SRCC, existent plusieurs variantes, pouvant simuler presque toutes les
tumeurs du rein de I’enfant [3,88]. Ces variantes sont fréquentes, souvent
associées et rarement isolées sans qu’il existe une petite plage d’aspect

classique. Les différentes variantes qu’ont ét€¢ décrites sont :

- variante myxoide (50%) avec dépdts d'acide hyaluronique, soit minimes
soit sous forme de plages donnant un aspect pseudo-kystique, les
cellules les bordant étant soit classiques soit €pithélioides et simulant

des glandes.

- variante sclérosante (35%) : avec dépdts plus ou moins abondants du
matériel hyalin  pseudo-ostéoide  emprisonnant les cordons

des cellules tumorales en files indiennes.

- variante cellulaire (25%) : petits nodules bien délimités plus cellulaires
avec moins de matériel intercellulaire, un chevauchement nucléaire
marqué pouvant poser le diagnostic différentiel avec des tumeurs intra-
rénales neuro-éctodermique primitives (PNET) ou avec la forme

blastémateuse du néphroblastome.
- variante épithélioide (13%) qui comprend les formes :

* Trabéculaire en fins cordons ou rubans ondulants mono ou
bicellulaires qui quand ils sont sectionnés donnent un aspect de
rosettes péri-vasculaire ou de Homer-Wright ou de différenciation

tubulaire du néphroblastome .
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* Acinaire avec de petits lobules dont les noyaux en périphérie, le
cytoplasme au centre mais sans véritable lumiére avec possibilité de
structures tubulo-kystiques si accumulation de mucine dans des
cordons plus larges. Ces pseudotubules sont négatifs a la

cytokératine alors que les structures rénales piégées y sont positives.
- variante palissadique (15%) : ressemblant & un schwannome.
- variante fusiforme (7% des cas) : ressemblant a un synovialo-sarcome.

L’anaplasie est retrouvée dans 3 % des SRCC (primitifs ou récidivants) et
méme dans les SRCC métastatiques. Elle se définit par la présence de petits
foyers constitués de cellules aux noyaux de taille trés augmentée, polyploides
montrant des mitoses multipolaires. Du fait de sa rareté, la signification clinique

de I’anaplasie dans le SRCC n’est pas encore connue [3,34].

—NB: Ces différentes variantes histologiques n’ont pas de valeur

pronostique.

Cette hétérogénéité histologique met 1’accent sur I’'importance de
distinguer cette tumeur des autres entités. Le diagnostic différentiel de SRCC
inclut principalement le néphroblastome, le néphrome congénital mésoblastique,
les tumeurs rhabdoides malignes du rein, les tumeurs neuroectodermiques

primitives et aussi le carcinome a cellules rénales (voir le diagnostic

différentiel)[3,43].
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Figure 26 : caractéristiques macroscopiques et microscopiques du SRCC. (A) une piece de

néphrectomie montrant une tumeur jaune-beige. (B, E et F) montrent la variante classique du
SRCC et (C) montre la variante épithélioide (x 200) [88].
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6. L’immunohistochimie :

L’immuno-histochimie du SRCC n’est pas spécifique. Seule la vimentine
est positive. L’expression du Bcl-2(B-cell leukemia protien-2) n’est pas

constante et celle des marqueurs épithéliaux n’est objectivée qu’au niveau des

tubes rénaux engainés dans la prolifération [3 ; 85 ; 86 ;87 ; 89].

Figure 27: Aspect histologique et immuno-histochimique
du SCCR (%x400) : (a) H&E, (b) vimentine (+) et (c) C-kit (+) [88].

7. Les Stades d’extension :

La distribution des stades dans les séries publiées du SRCC, montre que 176
cas (27%) présentent le stade | de la maladie, 214(33%) présentent le stade
Il de la maladie et 223(34%) présentent le stade Ill de la maladie. Seuls 41
patients (6%) présentent le stade IV de la maladie (tableau 17). Le SRCC
bilatéral (stade V) a été signalée seulement chez trois patients qui ont eu
une tumeur trés avancée localement, ce qui plaide en faveur d'une
métastase au niveau du rein controlatéral plus qu’une localisation bilatérale
[3,29,35].
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Tableau 17 : la distribution des stades dans les séries publiées du SRCC

— T
ARG W I I
i S I I
el W I R S

S I N N
i I N I
N I I I
S N I I
T I A I

Dans notre série : 7 (33%) patients ont eu le stade I, quatre (20%) ont eu le
stade II, neuf (43%) ont eu le stade III et seulement un patient avec stade IV

(4%), ce qui concorde avec les données de la littérature.
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Les sites les plus fréquents des métastases au moment de diagnostic sont :
les ganglions lymphatiques (59%), ’os (13%), les poumons (10%) et le foie
(9%) [Tableau 18]. Autres sites métastatiques sont les tissus mous, le cerveau, la

peau, le colon et le rein controlatéral [3, 12, 19, 29, 33,36].

Le SRCC est capable également d’envahir la veine cave avec extension
dans I’ oreillette droite. Cependant, ceci est considérablement rare et seulement 3

adultes et 5 enfants qui ont été décrits [16, 21, 37, 38, 39, 40, 41, 42].

Tableau 18 : sites de métastases du SRCC au moment de diagnostic dans les séries

publi¢es [97].

Ganglions 0s poumon foie Autres sites (nombre)
lymphatiques
Sotelo-Avila(1986)' - 1 - - -
Cheah(1996)° - - - 1 -
Argani(2000)* 71 5 4 4 Tissus mous(2), rein
contrelateral(1)
Furtwangler(2005)* - 3 1 -
Cerveau(1), inconnu(1)
Seibel(2006)2 - 2 2 3
Brownlee(2007)%° - 1 - 1
Hadley(2010)*’ 3 2 3 -
' o Rein contrelatéral(2), tissu

Cas reportés(Wood(1990) ", - 3 2 1 mou(1), colon(1), cerveau(1)

Parikh(1998)*, Hempel(2003)*’,
0da(1993)%, Mishra(1993)*,
Manchanda(2010)* )

Total
o 74 17 12 10 10

Dans notre série on a 5 cas de métastases ganglionnaires, un cas de

métastase pulmonaire et hépatique et aucun cas de métastase osseuse.
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F) Sur le plan génétique :

Des translocations chromosomiques et d’autres altérations génétiques ont
¢té décrites dans les cas rapportés du SRCC, mais la pathogenése biologique,
moléculaire et cellulaire justifiant 1’origine de cette tumeur reste encore mal

connue (tableaul9).

Contrairement au néphroblastome, le SRCC ne semble pas étre associé¢ a
des syndromes de prédisposition génétique. Aussi, il n’a pas été signalé¢ qu’il
survient chez des personnes ayant des mutations génétiques germinales. De

méme, aucun cas de SRCC familial n’a été signalé [1,3,97].

L’une des translocations chromosomiques récurrentes identifiées dans le
SRCC est la translocation t(10 ;17)(q22 ;p13)[58,60]. Le(s) Gene(s) situé(s) a
I’intérieur de ces régions peut (vent) étre 1ié(s) a la pathogénese du SRCC, y
compris le gene suppresseur de tumeur TP53, qui est situé sur le chromosome

17p13.

Les études immuno-histochimiques réalisées aussi bien par Argani et al.
que par Cheah et Looi ont montré une surexpression de TP53, qui est souvent
indicative d’une mutation dans un petit nombre (anaplasique) de SRCC [3,9].
Cependant, les études réalisées a nos jours n’ont pas encore réussi a impliquer

les mutations de TP53 dans la pathogéneése de SRCC [3, 9, 61, 62].

Récemment, O’Meara et al.ont trouvé un réarrangement de Y WHAE sur le
chromosome 17 et de FAM22 sur le chromosome 10 ; la transcription Y WHAE-
FAM22 a été détectée dans 6 cas parmi 50 cas testés de SRCC [63].
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La surexpression de la protéine c-kit a été retrouvée dans un sous type de
SRCC sans qu’il y ait une amplification ou une activation des génes concernés

[64].

En outre, le SRCC a montré une forte immunoréactivité pour le récepteur
du facteur de croissance épidermique (EGFR). Ainsi, I’amplification et la

mutation du gene EGFR y ont été signalées [65].

Une dé¢létion interstitielle du chromosome 14q représente aussi une 1ésion
cytogénétique récurrente dans le SRCC [58, 60, 66] au méme titre que la

t(1;6)(p32.3 ;q21) et t(2 ;22) [67,68].

Des ¢études comparatives d’hybridation génomique n’ont pas réussi a
révéler des données cohérentes a propos des gains et des pertes génétiques dans
le SRCC. Les anomalies génétiques les plus fréquemment rapportées se
manifestent par une perte de 19p (8 cas) et un gain de 1q(5cas)[69,70,71].Dans
certains cas , la perte de 16p, 10q et 4p et le gain de 11q [69,72] ont aussi été

notés.

Les études récentes sur I’empreinte génomique et ’expression spécifique
d’alleles du gene ont montré une fréquence ¢€levée de délétion du facteur de
croissance de 1’insuline de type 2(IGF2) dans le SRCC, fréquence comparable a
ce qui a ét¢ démontré dans le néphroblastome [69,73]. Cependant, dans ce
dernier, la délétion d’IGF2 a été accompagnée d’une délétion au niveau du
locus H19, alors que le SRCC a montré une transcription normale pour le locus

H19 [69,74, 75,76].
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Tableau 19 : Les aspects génétiques et biologiques du SRCC [97].

Rapport

pathogénése moléculaire

Punnet(1989)**, Rakheja(2004)*, Brownlee(2007)
Taguchi(2008)"’

Kaneko(1991)%

Douglass(1985)*, Punnett(1989)%, brownlee(2007)%
Perlman(1999)%, Barnard(2000)", Schuster(2003)”"
Perlman(1999)”

O’Meara(2012)*®

Cheah(1996)°, Argani(2000)°

Cheah(1996)°, Argani(2000)°, Brownlee(2002)®', Hsueh(2002)%
Jones(2007)%

Little(2007)%

Schuster(2003)®, Sohda(1997)"

Translocation (10 ; 17)
Translocation (1 ; 6)
Translocation (2 ; 22)
Délétion (14q)

Gain 1q

Perte 19p
Transcription YWHAE-
FAM22

Surexpression p53
Absence de mutations p53
Surexpression c-kit
Dysrégulation EGFR
Dé¢létion d’IGF2

G) Le diagnostic différentiel [88]:

Le diagnostic différentiel du SRCC chez 1’enfant se pose essentiellement

avec le néphroblastome dans sa variante mésenchymateuse, le néphrome

mésoblastique cellulaire et la tumeur rhabdoide. Ainsi, certains ¢éléments

histologiques, 1mmuno-histochimiques et moléculaires permettent leur

distinction (Tableau 20).

1) Néphroblastome :

C’est la plus fréquente des tumeurs rénales de I’enfant. Le maximum de

fréquence se situe a 1’age de 3 ans, mais il peut se voir aussi bien chez 1’enfant
d’age moindre que chez le plus a4gé et 1’adolescent; il est rarement congénital.
On rencontre environ 2% de formes familiales et 1 & 2% des cas associés a une
délétion constitutionnelle de la bande 11pl3: c’est le syndrome WAGR
associant une prédisposition a la tumeur de wilms, une aniridie, des anomalies

génito-urinaires et une arriération mentale. Le syndrome de Beckwith-
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Wiedeman( gigantisme, omphalocele, macroglossie) comporte également une
prédisposition a la tumeur de wilms au méme titre que 1’hémi-hypertrophie
corporelle et le syndrome de Drash (pseudo-hermaphrodisme et glomérulopathie

avec sclérose mésangiale diffuse).

Macroscopiquement : cette tumeur est généralement unique, sphérique,
délimitée du parenchyme rénal par une capsule bien nette. La tranche de section
est souvent lobulée, de coloration blanc-grisatre, parfois kystique. Seulement 1%
des cas est calcifié. Elle peut atteindre une taille trés importante sans

remaniement nécrotique ni hémorragique.

Microscopiquement : les aspects observés sont trés variables :

- Le néphrome triphasique : classique, associé en proportion variables a
des plages indifférenciées blastémateuses, a des €léments épithéliaux
tubulaires et a un tissu mésenchymateux plus ou moins différencié. Les
noyaux des cellules blastémateuses sont ovoides et basophiles. Le
cytoplasme est peu abondant.

- Dans certains cas, un ou deux tissus sont largement prédominants, voire
exclusifs ; ce sont les néphroblastomes bi et monophasiques : purement
blastémateux , épithéliaux ou mésenchymateux.

- Certaines variétés morphologiques, parfois serties d’un pronostic
particulier, ont été décrites :

e Le néphroblastome kystique partiellement différencié,
e Le néphroblastome rhabdomyomateux fcetal

e Le néphroblastome épithélial bien différenci¢ monomorphe
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- Le néphroblastome anaplasique est, en pratique, le plus important a
diagnostiquer en raison de son mauvais pronostic nécessitant une

intensification de la thérapeutique.
2) Néphrome mésoblastique :

Bolande a initialement isolé cette tumeur du groupe des tumeurs de Wilms
Al s’agit d’une tumeur de la petite enfance : 1’4ge moyen de survenue est de 2

mois et elle s’observe dans la premiére année de vie dans 90 % des cas.

Ce diagnostic doit étre remis en question chez les enfants de plus de 2 ans..
Les données récentes de la biologie moléculaire des néphromes mésoblastiques
sont d’un grand apport : la variante cellulaire du néphrome mésoblastique
congénital présente la méme translocation chromosomique t (12;15)(p13;q25)
que le fibrosarcome infantile. La présence quasi-constante de cette translocation
dans la variante cellulaire du néphrome mésoblastique congénital méne a
considérer celui-ci comme étant la localisation intra-rénale d’un fibrosarcome
infantile. Par contre, aucune anomalie cytogénétique dans la forme classique des

néphromes mésoblastiques n’a été décrite.

Macroscopiquement : les néphromes mésoblastiques congénitaux varient

dans leur diamétre de 1 a 14 cm. Il s’agit de tumeurs solitaires unilatérales
fermes, faisant saillie a la coupe. A coté des masses fermes, s’observant souvent
dans la forme histologique « classique», hémorragie, kystes et nécroses sont
fréquents, surtout dans la forme dite cellulaire. Cette tumeur extrémement
envahissante se développe volontiers dans la région du hile et concerne quasi
constamment le sinus du rein. Sa trés mauvaise limitation peut entrainer pour le

chirurgien des difficultés quant a réaliser une exérése complete.
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Microscopiquement : Les néphromes mésoblastiques sont des tumeurs
monomorphes formées de cellules mésenchymateuses fusiformes d’origine

fibroblastique ou myofibroblastique.
Deux grands types histologiques sont décrits : le classique et le cellulaire.

— La variante classique est celle décrite originairement par Bolande et ne
représente plus actuellement qu’un tiers des néphromes mésoblastiques, il
ressemble a une fibromatose infantile et est caractéris¢ par des faisceaux
entrecroisés de cellules fusiformes ressemblant a des fibroblastes ou a des
myofibroblastes mélés a des fibres de collagéne plus ou moins rares. Des
vaisseaux dilatés aux parois fines sont fréquents. Les marges tumorales sont
extrémement irrégulicres, avec des bandes de tissu tumoral s’infiltrant dans le
parenchme rénal et souvent dans les tissus péri-rénaux. Peu de phénomenes de
compression sont observés. Les différents éléments de tissu rénal, volontiers
immatures chez ces nourrissons, qui sont trés fréquemment enrobés dans la
tumeur, peuvent étre considérés a tort comme faisant partie de celle-ci et

conduire a des erreurs de diagnostic.

— la variante cellulaire est la plus fréquente, se caractérise par une densité
cellulaire majeure, un index prolifératif €levé conférant a la tumeur une
apparence sarcomateuse. Les cellules du néphrome mésoblastique cellulaire sont
le plus souvent arrondies avec de volumineux noyaux vésiculeux et peu de
cytoplasme. Les limites tumorales sont ici plus nettes que dans les formes
classiques mais sans interposition de capsule. Des aspects trompeurs peuvent
étre observés : nucléoles proéminents associés aux zones de nécrose pouvant
faire discuter une tumeur rhabdoide, ou bien vascularisation capillaire

proéminente simulant celle d’un sarcome a cellules claires du rein.
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Sur le plan immunohistochimique, quelle que soit la variante, classique ou
cellulaire, les cellules tumorales sont positives pour les anticorps mettant en
¢vidence les myofibroblastes. Seules les structures épithéliales emprisonnées

expriment les marqueurs €pithéliaux.
3) Tumeur rhabdoide :

Cette tumeur représente 2% des tumeurs malignes du rein. La moitié
survient au cours de la premicre année. Le pronostic est trés sombre avec 80%
de décés en dépit d’un traitement intensif. Cette tumeur est la plus meurtriere
chez le petit nourrisson. 13% de ces enfants développent une tumeur cérébrale
d’un type histologique différent: médulloblastome le plus souvent, parfois

tumeur neuro-ectodermique primitive ou gliome.

Macroscopiquement : 1l s’agit d’une tumeur infiltrante non encapsulée,

toyjours unilatérale, profondément située dans le rein avec un envahissement
caractéristique de la région hilaire, des remaniements nécrotiques et
hémorragiques. Son potentiel métastatique est trés €levé avec dissémination

multiviscérale.

Microscopiquement : la tumeur est monomorphe, composée typiquement

de grandes cellules trés nucléolées avec un cytoplasme €osinophile abondant,
renfermant parfois une inclusion hyaline caractéristique constitué en
microscopie ¢lectronique de filaments intermédiaires enchevetrés. De
nombreuses variantes histologiques ont €té décrites : épithélioide, sclérosante,
lymphomatoide, histocytoide sans valeur pronostique mais égarant souvent le

diagnostic.

83



Sarcome rénale a cellules claires a propos de 21 cas.

Tableau 20 : diagnostic différentiel du SRCC [88]

Diagnostics . . . x Immuno- 2 &R
diffé rentiels Signes histologiques évocateurs histochimie Etude cytogénétique
Délétion du locus
11p13 porteur du gene
Nephr.oblastome dans ’ " ' Anti-AE1/AE3 (+) WT1 ' :
sa variante Présence d’éléments blastémateux . Mutation du géne WT1
p Anti-WTTI (+) .
meésenchymateuse Anomalies du locus
11p15 porteur du gene
WT2

Tumeur biphasique ; comportant un
dense contingent

mésenchymateux, fait de cellules Erqgetarmiley

X . marqueurs
fusiformes et présentant une correspondants :
Neéphrome différenciation myofibroblastique, Vimengne ac tiﬂe
P . musculaire lisse ou fibroblastique N Translocation t (12;15)
meésoblastique e . musculaire lisse et .
; En périphérie, des petits tubes du . (p13:g25)
cellulaire p N desmine
parenchyme rénal y sont enchassés S e
dal,ls la tumeur cytokératines de haut
Présence occasionnelle de quelques oids moléculaire
tubules d’allure dysplasique mais P
jamais de blastéeme
Plages de cellules de grande taille, Anti-AE1/AE3 (+)
pousohisvs fovopasme - GniEMA() | Dilsionduocs
Tumeur rhabdoide inclusil())n PI,XS ositive ef un Anti-vimentine (+) 22q11;2 porteur du
P Anti-desmine (—) géne hSNES/INII

volumineux noyau vésiculeux

centré par un nucléole proéminent T HERE(E)

H) Thérapeutique :

Les essais thérapeutiques internationaux de la SIOP et de la NWTS ont

permis de modifier radicalement le pronostic de SRCC chez I’enfant.
1) Moyens thérapeutiques :
1-1. Traitement chirurgical [90, 91, 92] :

La néphrectomie reste le temps essentiel du traitement du SRCC au méme
titre que la plupart des tumeurs rénales. Elle est réalisée d’emblée en Amérique
du nord alors qu’en Europe, une chimiothérapie préalable est la régle avant

I’exérése de la tumeur, sauf dans les premiers mois de vie. En fait, les enfants de
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moins de 6 mois sont opérés d’emblée en raison de la forte incidence des

néphromes mésoblastiques, tumeurs curables par chirurgie seule.

La résection chirurgicale du SRCC suit les mémes principes que la

résection du néphroblastome.

a) Role du chirurgien dans le traitement de la tumeur rénale :

Méme au sein d’une équipe multidisciplinaire, le réle du chirurgien ne se
limite pas a exécuter au mieux 1’intervention d’exérese prévue par le protocole.
Il partage avec le pathologiste la responsabilité de la détermination du stade de
la tumeur, qui conditionne le traitement postopératoire. D autre part, il peut étre
conduit, quoique rarement, a diagnostiquer et a traiter la tumeur rénale en

situation d’urgence.

Le protocole SIOP comporte trois recommandations adressées aux

chirurgiens :

e Avoir lu avant ’intervention les (suggestions et conseils), ainsi que
le questionnaire chirurgical avant I’intervention.

e Réaliser une intervention €lective avec une équipe expérimentée.

e Respecter les exigences du protocole et ce, méme en cas

d’intervention en urgence pour une tumeur rompue.

b) Anesthésie et monitorage :

La néphrectomie pour SRCC demeure une intervention majeure qui se fait
au contact des gros vaisseaux abdominaux avec un risque potentiel d’hémorragie
brutale. I1 est donc indispensable de disposer de voies veineuses de grand calibre
permettant un remplissage rapide et de pouvoir surveiller de maniére continue la

pression veineuse centrale et la pression artérielle.
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c) Technique de référence : néphro-urétérectomie totale élargie :

La néphrectomie ¢élargie enléve, en méme temps que le rein, la graisse
périrénale, la surrénale et le fascia de Gérota. Toute la loge rénale est disséquée

et enlevée, épargnant :

- En arriere, le plan musculaire ;

- En haut, le diaphragme ;

- En dedans, les gros vaisseaux prévertébraux ;

- En avant, le péritoine ou les visceres intrapéritonéaux accolés au
péritoine pariétal postérieur.

—Voie d’abord :

Elle doit permettre une mobilisation facile et anatomique du rein atteint,
une bonne exposition de 1’aorte et/ou de la veine cave de part et d’autre du
carrefour rénal ainsi que I’exploration éventuelle du rein sain et de la totalité de
la cavit¢ abdominale pour évaluer correctement 1’extension de la tumeur : ce
sera donc une laparotomie.

Une voie d’abord largement utilisée correspond a une grande voie
transversale épigastrique sectionnant les deux muscles grands droits et les
muscles larges du coté atteint. En cas d’adhérences au diaphragme, la résection
partielle de la coupole est trés facile par cette voie, qui permet au besoin,
I’exérése de métastases pulmonaires lobaires inférieures. Quelques équipes

utilisent volontiers une thoraco-phréno-laparotomie.
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Figure 27 : image per-opératoire montrant une grosse tumeur rénale droite (SRCC) [96].

—Exploration : se fait en deux temps :

e [’examen du rein controlatéral sur ses deux faces apres ouverture de sa
loge n’est plus recommandé sauf si une petite image suspecte est
découverte a 1’échographie, au scanner ou a I’IRM préopératoire. Cette
zone suspecte est excisée pour examen histologique.

e L[’appréciation de 1’extension intra-abdominale au péritoine, au foie,
aux ganglions lomboaortiques, a la paroi (diaphragme, psoas, muscles
lombaires) ainsi qu’aux organes de voisinage (surrénale, rate, pancréas,

mésocolon et colon) est indispensable et se fait avant I’exérése et au

cours de celle-ci.
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— Néphrectomie :

e La région rétropéritonéale du coté atteint est exposée jusqu’a la ligne
médiane par décollement du mésocolon, complété a droite par le
décollement duodéno-pancréatique et a gauche par le décollement du
mésogastre postérieur.

e Le temps suivant est le repérage vasculaire (artére(s) rénale(s) et
veine(s)) du rein tumoral. L’artére est liée en premier, la gauche au ras
de I'aorte, la droite entre 1’aorte et la veine cave. Si la tumeur est trés
volumineuse, étalée devant les gros vaisseaux, il faut soigneusement
repérer, avant de lier I’artére que I’on croit étre 1’artére du rein tumoral,
I’artére controlatérale et 1’artére mésentérique supérieure. La ligature de
la veine doit étre effectuée le plus rapidement possible apres celle de
I’artere pour minimiser le risque de dissémination par voie veineuse.

e Le rein tumoral doit étre enlevé en bloc avec le tissu périrénal, les
ganglions du hile et ceux du carrefour aortorénal, ainsi que la partie
haute des vaisseaux gonadiques homolatéraux.

e Toute adénopathie latér-oartique suspecte est réséquée, mais un curage
lombaire réglé n’est pas recommandé. Toutes les zones d’adhérences
suspectes sont repérées sur la piece, biopsiées sur le lit tumoral en
regard et repérées au moyen de clips en titane pour guider une
¢ventuelle irradiation.

e [’uretére est sectionné a ras de la vessie pour éviter toute récidive

endo-luminale.
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—Apres la néphrectomie :

La piece opératoire correctement orientée doit étre confinée en totalité au
pathologiste, jamais morcelée. Un schéma et/ou des files de repérage indiquent
les zones suspectes d’effraction, de franchissement de la capsule ou d’adhérence

aux organes de voisinage ainsi que la localisation des ganglions prélevés.

Immédiatement apreés I’intervention, I’opérateur rédige un compte rendu
opératoire objectif et précis, surtout en cas de rupture ou d’effraction tumorale.
Le stade de la tumeur peut alors étre défini en fonction de [’analyse

anatomopathologique de la piece d’exérése.

d) cas particuliers :

d.l.Extension de la tumeur dans la veine rénale ou la veine cave :

Une telle extension doit étre connue avant [’intevention.il importe
d’apprécier le niveau du thrombus par rapport a I’abouchement des veines sus-

hépatiques.

eLorsque la veine cave est envahie au dessus des veines sus-hépatiques,
I’intervention est souvent assistée d’une circulation extracorporelle.

eLorsque I’extension se fait en dessous des veines sus-hépatiques, 1’exérese
sans remplacement de la veine cave inférieure est possible chez le petit enfant,
en raison de la bonne qualité de suppléance des réseaux veineux azygos et
rachidiens. Le seul probléme est celui de la préservation du retour veineux du

rein controlatéral.
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d.2.Chirurgie en urgence :

— Découverte d’une tumeur rénale au cours d’une laparotomie en

urgence -

La tendance contemporaine étant au traitement non opératoire des
traumatismes fermés de 1’abdomen de I’enfant, on dispose habituellement dans
le cas d’une tumeur révélée par un traumatisme ou un syndrome abdominal aigu,
du temps nécessaire a la réalisation d’une échographie et/ou d’un examen TDM
qui vont montrer 1’image de la tumeur et permettre de transférer cet enfant en
milieu spécialisé.

Dans I’hypothése d’une laparotomie en urgence, si la tumeur n’est pas
rompue, il ne faut surtout pas la biopsie, mieux vaut refermer et confier I’enfant
a une équipe spécialis€ée. Si la tumeur est rompue, il importe de prélever
I’épanchement péritonéal, d’effectuer une néphrectomie selon les regles du
protocole, de repérer par des clips en titane les zones contaminées par de tissu
tumoral et de prendre rapidement contact avec une équipe d’oncologie

pédiatrique.
— Chirurgie en urgence d’une tumeur rénale connue :

Dans ce cas, il doit étre possible de respecter complétement les exigences

du protocole. Une telle éventualité devrait étre tres rare.

d.3. Tumeurs bilatérales ou sur rein unique :

Il convient d’étre le plus conservateur possible en respectant les impératifs

de la sécurité carcinologique et de la sécurité urologique.
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La compétence de I’équipe médicale est encore plus impérative que dans
les cas de tumeur unilatérale. En cas d’insuffisance rénale terminale, une
transplantation rénale ne peut étre envisagée qu’apres un délai de deux ans sans

récidive, apres I’arrét de la chimiothérapie.

e) Abord laparoscopique :

Chez 1’adulte, la laparoscopie tend a devenir la technique de référence et
est recommandée comme le gold standard du traitement des tumeurs rénales ne
dépassant pas les limites du fascia de Gérota. Elle permet de répondre aux
impératifs carcinologiques tout en offrant les avantages de la voie
laparoscopique : la diminution des pertes sanguines, la réduction de la durée
d’hospitalisation et des douleurs postopératoires [93]. Le bénéfice est excellent,
en particulier chez I’enfant. En effet, la néphrectomie laparoscopique est
devenue une pratique courante dans plusieurs centres pédiatriques, adaptée a la

plupart des pathologies bénignes [94].

La néphrectomie laparoscopique pour les tumeurs rénales unilatérales a
été rapportée [103,104]. La plupart des chirurgiens qui ont déclaré leur
expérience de néphrectomies laparoscopiques ont régulierement conseillé une

chimiothérapie préopératoire [105].

Récemment, une équipe brésilienne a rapporté les premiers cas de tumeurs
rénales chez ’enfant traités par néphrectomie laparoscopique avec des résultats
trés encourageants. L’abord a ¢€té transpéritonéal dans tous les cas (technique a 4

trocarts) et I’extraction du rein, non morcelé, a été faite a travers une incision de

Pfannenstiel[95].
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f) complications :

On distingue les complications spécifiques dont la rupture est la plus
fréquente, et les complications non spécifiques dont les plus communes sont

I’occlusion sur bride et I’invagination postopératoire.

Dans la cohorte de Ritchey, 598 patients traités dans le protocole SIOP-9,
aucun décés peropératoire n’a été noté. Le risque global de complications
chirurgicales est de 8%(45 complications chez 49 patients). Les complications
les plus fréquentes sont les occlusions sur bride (2.5%) et les invaginations
postopératoires (1.2%). La complication spécifique la plus fréquente est la
rupture tumorale (2.8%) les hémorragies massives et les complications
vasculaires sont trés rares : moins de 0.5% des interventions. Cette étude fut
apparaitre des taux de complications bien moindres chez les patients opérés

aprés chimiothérapie [96 ].

D’autres complication sont décrites : Iésions viscérales (rate, foie),
complications de paroi, péritonite, infection urinaire, sepsis, pancréatite, ascite

chyleuse.
1-2) Chimiothérapie [98] :

a) Principes généraux

Le taux de granulocytes doit étre supérieur a 1000/mm3 et le taux de
plaquettes supérieur a 100 000/mm3 pour démarrer l'actinomycine D ou la
doxorubicine ou une cure de carboplatine/étoposide ou de

cyclophosphamide/doxorubicine.
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b) Médicaments : dosage et posologie

— Actinomycine D :

Présentation poudre lyophilisée de 0,5 mg.

45 ng/kg 1fois par cure pour I'enfant qui pése 12 kg ou plus.

30 ug/kg 1fois par cure pour l'enfant qui peése moins de 12 kg.

NB : Aucune dose unitaire ne devra excéder 2000 pg.

— Vincristine sulfate :

Conditionnement Img/ml, 2 mg/2 ml, 5Smg/5 ml de solution.

1,5 mg/m2 1 fois par semaine pour l'enfant qui pese 12 kg ou plus.
1 mg/m2 1 fois par semaine pour l'enfant qui pese moins de 12 kg.
NB : Aucune dose unique ne devra excéder 2 mg.
—Doxorubicine :

Conditionnement de 10 mg, 20 mg, 50 mg, 100 mg ou 150 mg ampoule
lyophilisée.

10 mg/5 ml, 20 mg/10 ml, 50 mg/25 ml, 200 mg/100 ml de solution.
50 mg/m2 1 fois par cure pour l'enfant qui pese 12 kg ou plus.
33 mg/m2 1 fois par cure pour I'enfant qui pése moins de 12 kg.

NB : La dose cumulative totale ne doit pas excéder 300 mg/m2.
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— Etoposide :

Conditionnement de 5 ml contenant 20 mg/ml.

Ou

—Etoposide phosphate :

Conditionnement de 100 mg de poudre lyophilisée.

150 mg/m2/jour pour 3 jours consécutifs pour l'enfant qui pése 12 kg ou

plus.

100 mg/m2/jour pour 3 jours consécutifs pour l'enfant qui pése moins de 12

NB :La dose cumulée totale ne doit pas excéder 2700 mg/m2.
—Carboplatine :

Conditionnement de 50 mg/5 ml, 150 mg/15 ml, 450 mg/45 ml de solution.

200 mg/m2/jour pour 3 jours consécutifs pour l'enfant qui peése 12 kg ou plus.

2/3 dose (mg/m2) par jour pour 3 jours consécutifs pour l'enfant qui pese

moins de 12 kg. La dose cumulative totale ne doit pas excéder 3600 mg/m?.

Pour les enfants qui auraient des problémes de fonction rénale avant le

traitement par carboplatine, il faudrait adapter les doses en fonction de la

clairance de la créatinine
—Cyclophosphamide :
Conditionnement de 100 mg, 500 mg ou 1g de poudre lyophilisée.
450 mg/m2/jour pour 3 jours consécutifs pour l'enfant qui pese 12 kg ou

plus.
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300 mg/m2/jour pour 3 jours consécutifs pour l'enfant qui pése moins de 12

NB : La dose cumulée totale ne doit pas excéder 8100 mg/m2.
—Mesna:

Conditionnement de 400 mg pour 4 ml, 1 g pour 10 ml ou 5 g pour 50 ml

de solution Antidote vésical de 1'endoxan®.
La dose est adaptée aux doses de cyclophosphamide.
—G-CSF :

Si besoin 5 pg/kg/jour 48 heures apres la derniere dose de chimiothérapie

sera donné jusqu'a ce que le taux de globules blancs soit égal a 10000.

NB :Le G-CSF doit étre arrét¢é 48 heures avant de redémarrer une

chimiothérapie.

c)Administration des drogues :

Les médicaments doivent étre préservés et reconstitués en accord avec les
instructions données par le fabricant. Une hydratation adaptée doit étre donnée a
tous les patients recevant de la chimiothérapie spécialement pour ceux qui ont
moins d'l an pour éviter les maladies veino-occlusives en particulier de

l'actinomycine D.

c-1 : L'actinomycine D, Vincristine :

Ces médicaments sont usuellement donnés en intraveineux direct sans
utilisation d'une perfusion prolongée. Il est extrémement important de prendre

garde a un bon passage intraveineux pour éviter toute extravasation qui pourrait
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apparaitre pendant 1'injection entrainant des douleurs importantes et une nécrose
cutanée. La position correcte des aiguilles sera donc vérifiée avant l'injection par

la perfusion d'un sérum physiologique.

c-2 : La doxorubicine :

Dans le but de minimiser la cardiotoxicité, il est généralement reconnu que
la doxorubicine doit étre donnée en intraveineux prolongé. Il est recommandé
que les doses de doxorubicine soient données aussi lentement que possible sur
une période de 4 a 6 heures. Une surveillance régulicre par échographie
cardiaque doit €tre pratiquée. L'acceés veineux central est obligatoire pour la

doxorubicine.

c-3 : Etoposide :

L’ étoposide doit étre infusé sur une période de 2 a 4 heures dépendant du
volume. La concentration adéquate de cette drogue est de 0,4 mg/ml. Si plus de
100 mg doivent étre donnés, ceci veut dire que le volume apporté sera supérieur
a 250 ml. Ce volume apporté sur 1 heure, chez les enfants petits, peut étre

problématique et nécessite donc un passage plus lent.

c-.4 : Carboplatine :

Le médicament est dissous dans 250 ml de glucose a 5% et sera donné sur

1-3 heures en fonction du volume.

c-5 : Cyclophosphamide :

La cyclophosphamide doit étre accompagnée par du Mesna pour prévenir
la toxicit¢ vésicale. L'hydratation doit précéder la perfusion de
cyclophosphamide et doit se continuer durant les 12 heures qui suivent. Il faut

s'assurer d'une diurése réguliere en spécifiant a l'enfant d'uriner toutes les 2
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heures durant les 12 heures qui suivent la perfusion. Ce médicament est
reconstitué avec de l'eau stérile a une concentration de 20 mg/ml et doit étre

administré en intraveineux sur 60 minutes.
c-6. Mesna :

Trente minutes avant les Cyclophosphamide, 'administration de Mesna, en
mg, représente 20% de la dose de cyclophosphamide. Cette prévention par le
Mesna continuera toutes les 4 heures toujours avec 20% de la dose de
cyclophosphamide jusqu'a 24 heures aprés la derniére administration de

cyclophosphamide.
c-7. G-CSF :
Le G-CSF n’est pas recommandé en prévention primaire
Le G-CSF est administré une fois par jour en sous-cutané sans dilution.

d) Effets secondaires :

Toutes ces drogues ont une toxicit¢ immédiate variable mais le plus
souvent tolérable. Les vomissements et 1’alopécie sont constants et les
neutropénies sont souvent courtes. Les traitements ambulatoires sont en regle
possibles. Les effets facheux a long terme sont ceux des anthracyclines (coeur),
de I’ifosfamide (tubulopathie), du cyclophosphamide (stérilité), et de I’étoposide

(leucémie secondaire).
(Voir annexe I1T)
1-3) Radiothérapie :

Les indications actuelles de la radiothérapie en cas de SRCC ont pu étre

¢tablies grace aux différents essais thérapeutiques multi-centriques [97]
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Actuellement la radiothérapie, dans le SRCC, ne concerne plus que les

stades II et III [97].

a) Champs d’irradiation :

Le volume cible irradié¢ doit comprendre largement le lit tumoral, tel qu’il a
été décrit et repéré par le chirurgien conformément a I’imagerie initiale avec une
marge de sécurit¢ de 1 a 2 cm afin de tenir compte de I’extension
microscopique, de la pénombre et, dans une moindre mesure, des mouvements

du patient dont la contention permet la meilleure reproductibilité possible.

b) Dose :

En cas de SRCC, la dose recommandée pour 1’ensemble du champ est de
25 a 30 Gy, suivie d’un surdosage de 5 a 10 Gy en cas de résidu tumoral
macroscopique. En cas de rupture tumorale intra-péritonéale, 1’ensemble de
I’abdomen est irradi¢ a une dose maximale de 20 Gy, qui peut étre cependant
associée a un surdosage sur un champ limité. La dose délivrée est de 9 a 10 Gy

par semaine, a raison de cinq séances de 1.8 a 2 Gy/j.

En cas d’irradiation pulmonaire bilatérale, la dose totale doit étre de 15 Gy,
délivrée a raison de 1.5 Gy/j, avec possibilité¢ de surdosage de 5 a 10 Gy sur des

champs limités.
1-4) Soins de support :

Le médecin peut prescrire ce qu'il pense approprier pour les douleurs, les

vomissements, les constipations, ...
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Un régime ne contenant ni lactose, ni saccharose, ni gluten peut étre donné
comme mesure prophylactique durant l'irradiation abdominale en fonction des

champs.

La prévention de la pneumocystose : chez les patients recevant le
traitement des hauts risques et ceux qui seront traités avec une irradiation

pulmonaire recevront du Bactrim en prophylaxie.

Le G-CSF peut étre indiqué chez des patients traités selon le traitement des

hauts risques.

La transfusion : Les culots érythrocytaires et plaquettaires seront donnés

selon les recommandations de chaque centre et des protocoles cliniques
2) Stratégies thérapeutiques :

Deux stratégies différentes s’opposent quant a la prise en charge initiale des

tumeurs rénales chez ’enfant :

La prise en charge des tumeurs rénales de I’enfant en Europe repose sur
une chimiothérapie pré-opératoire en absence de données histologiques selon le
protocole SIOP 2001[98]. Dans ce protocole, seules des atypies cliniques et
iconographiques inciteront a la réalisation de biopsies per-cutanées. D’une part,
cette conduite a tenir est fondée sur des données épidémiologiques : le
néphroblastome représente 90% des tumeurs rénales de 1’enfant et, d’aprés les
données du protocole SIOP 9, dans les conditions typiques, seulement 2% des
enfants bénéficient a tort d’une chimiothérapie pour une 1é€sion rénale bénigne et
3% des enfants bénéficiant de ce méme traitement étaient porteurs d’une tumeur
maligne non-Wilms. D’autre part, cette conduite a tenir est acceptable, puisque
cette chimiothérapie pré-opératoire est de courte durée (4 semaines), et a base

d’Actinomycine-D et de Vincristine entrainant peu d’effets secondaires a long
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terme, de plus ces drogues ont une efficacité sur les autres tumeurs rénales non
Wilms [79; 115]. Ainsi, méme si ces chiffres peuvent étre considérés comme «
Tolérables », il semble cependant difficile de continuer a administrer une
chimiothérapie pour des tumeurs bénignes afin de diminuer la toxicité liée aux
traitements. Certes si ces dernieres n’entrainent pas de toxicité a long terme, la

toxicité a court terme, classique de la chimiothérapie existe.

Par ailleurs, si la prise en charge préopératoire des tumeurs rénales de
I’enfant, fixée par ce protocole Européen, est homogéne, la prise en charge post-
opératoire, fondée sur la chimiothérapie et la radiothérapie, dépend du risque
histologique. Ce dernier est défini par le type tumoral (cf. classification bas,
intermédiaire et haut risque du SIOP). Cette prise en charge va en crescendo de
I’absence de chimiothérapie post opératoire a une chimiothérapie étendue sur
une période de 27 a 34 semaines, associée éventuellement a une radiothérapie

post-opératoire [98].

La stratégie préconisée par (NWTSG) repose sur la réalisation d’une
chirurgie d’emblée afin de ne pas traiter a tort une tumeur qui ne serait pas un
néphroblastome et de ne pas modifier le stade et I’analyse anatomopathologique

sous I’effet de la chimiothérapie.
2.1) Protocoles de traitements antérieurs et résultats :

a) Expérience de la Sociéte SIOP :

Durant les essais SIOP-9, les patients diagnostiqués avec SRCC
bénéficiaient d’une chimiothérapie a base de Vincristine et de dactinomycine
pendant 04 a 08 semaines, suivie d’une néphrectomie et d’une chimiothérapie
postopératoire a base de dactinomycine, vincristine, doxorubicine et ifosfamide

pendant 36 semaines (tableau 20 ).
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La radiothérapie (30 Gy) est indiquée dans les stades II et III de la tumeur.

Dans cette étude, la survie sans rechutes a 2 ans était de 75% avec une

survie globale de 88% [79].

Dans L’essai SIOP 93-01 (qui utilisait une chimiothérapie néo-adjuvante a
base de dactinomycine et de vincristine avec la Doxorubicine chez les patients
avec Stade IV de la maladie suivie d’une chimiothérapie adjuvante a base
d’ifosfamide, d’étoposide, de carboplatin et de doxorubicine, sans oublier la
radiothérapie du lit tumoral(30 Gy) pour les stades locaux II et III ) la survie
globale a 5 ans était de 91% et la survie sans rechutes a 5 ans était de 86%( 97%

pour les stades I et II de la maladie et 54% pour le stade III) [84,97].

b) L’expérience du NWTS :

Les résultats des trois premicres études (NWTS 1,2,3) ont montré que
I’addition de Doxorubicine a 1’association vincristine - dactinomycine apres la
néphrectomie et la radiothérapie postopératoire(0-37,8GY) a amélioré la survie
sans rechutes a 06 ans pour les patients atteints de SRCC de 25% a 63% (
tableau 20 ) [11].

Alors que 1’association cyclophosphamide-vincristine-dactinomycine et de

doxorubicine n’a pas amélioré la survie sans rechutes a 06 ans [11].

Dans NWTS-4, les patients sont randomisés entre un régime de 6 mois
versus 15 mois de VAD [10]. Cette ¢tude a montré une amélioration de SSR
chez les patients ayant un SRCC et ayant regu une chimiothérapie pendant une
longue durée, tandis que la survie globale est restée la méme par rapport aux

patients qui ont recu une chimiothérapie pendant 06 mois.
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Le taux de SSR et de SG pour les patients qui ont recu la chimiothérapie

pendant 6 mois était respectivement de 87.8% et de 87.5% [10].

Dans la méme étude, Green et al. ont montré que les patients qui sont
traités par une chimiothérapie intensive (la dactinomycine et le doxrubicine
administrés une seule fois, au lieu de diviser la dose sur 05 jours) ont eu la
méme SSR que les patients traités avec le protocole standard, ce qui a amené a

suivre cette notion de chimiothérapie intensive dans tous les protocoles

ultérieurs de NWTS/COG [77].

Dans ID’essai récent de NWTS-5, les patients atteints de SRCC,
indépendamment du stade, sont traités par une néphrectomie radicale suivie par
un traitement a base d’une chimiothérapie durant 24 semaines (vincristine,
doxorubicine et cyclophosphamide, en alternance avec cyclophosphamide et

étoposide) et d’une radiothérapie post-opératoire (10.8 Gy).

Les résultats des patients avec un SRCC, traités selon NWTS-5, sont
similaires a ceux observés dans les études de NWTS-4 (SSR et SG a 5ans étaient

respectivement de 79% et 89% ) [12-97].

c) L’experience de UKWTS:

Dans 'UKWTS-2, les patients atteints de SRCC bénéficiaient en plus
d’une néphrectomie initiale d’une chimiothérapie a base de 3 produits
(vincristine, actinomycine et adriamycine) pendant 12mois (tableau 21). Seuls

les patients aux stades I1I et IV de la maladie bénéficiaient une radiothérapie sur

le lit tumoral (30 Gy).

L’¢tude UKWTS-2 a montré respectivement une survie sans rechute et une

survie globale a4 ans de 82% et de 88% [80-97].
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Ce régime a révélé un taux de rechute locale trés important dans le stade II,

d’ou I’introduction de la radiothérapie chez les patients ayant ce stade dans le

protocole actuel du Royaume Uni pour les patients atteints du SRCC [81].

d) L’expérience de JWiTS :

Le premier essai de JWiTs (JWiTs-1) préconise le méme protocole que

NWTS-5

(vincristine,

doxorubicine,

cyclophosphamide,

¢toposide et

radiothérapie postopératoire). La SSR et la SG a 5 ans étaient respectivement de

72.9% et 74.5% [78].

Tableau 21

les stratégies

NWTS/SIOP/UKW TS/JWITS [97] :

de traitement du SRCC dans les essais de

Etude Traitement SSR SG
Chimiothérapie Radiothérapie
Green (1994)11 NWTS 1-2 AMD/VCR(8 pt) Postopérative 25% (6ans)  25%(6 ans)
AMD/VCR/DOX (58 pt) 0— 378Gy 63.5%(6 ans) 71.9%(6 ans)
AMD/VCR/DOX (43 pt) Postopérative 64.4%(6 ans) 71.3%(6 ans)
NWTS 3 AMD/VCR/DOX/CPM(30 pt) 0—37.80Cy 582%(6 ans) 60.8%(6 ans)
Seibel (2004)10 NWTS 4 6m CT(AMD/VCR/DOX)(23pt) Postoperativel0.8Gy 652%(5 ans) 95.5%(5 ans)
15m CT(AMD/VCR/DOX)(17pt) 87.8%((5 ans) 87.5%(5 ans)
Seibel (2006)12 NWTS5 VCR/DOX/CPM/VP- Postoperative 79%(5 ans) 89%(5 ans)
16(110pt) 108Gy
QOue (2009)77 JWITS-1 VCR/DOX/CPM/VP-16(15 Postoperative 729%((B ans) 745%(5 ans)
pY) 108Gy
Tournade SIOP 09 AMD/VCR/DOX/IFO(10pt) Stage Il et 111 30Gy 75%(2 ans) 88%(5 ans)
(2001)78
Futwangler SIOP 93-01/ Stage | :AMD/VCR/DOX(27pt) Stage Il et 111 30Gy 86%(5.9ans) 91%(5.9 ans)
(2005)44 GPOH Stagell-1V:DOX/IFO/CAR/VP-
16(26pt)
Mitchell (2009)7®  UKWT-2 AMD/VCR/DOX(16pt) > stage 11 30 Gy 82%(4 ans) 88%(4 ans)

Abréviations : NWTS=National Wilms tumor study, VCR=Vincristine, DOX=Doxorubicine, VP-16=étoposide,
CPM=Cyclophosphamide, IFO=Ifosfamide, CAR=carboplatine, pt=patients, SSR=survie sans rechute,
SG=survie globale, SIOP=Saciété international d'oncologie pediatriqgue, GPOH=German Society of Pediatric
Oncology, UKWT=United Kingdom Wilms tumor Study Group, JWiTS=Japanese Wilms tumor Study,
m=mois.
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2-2) Protocoles actuels de traitement : [97-98]

a) Le protocole actuel selon Children Oncology Group(COG) :

Il est basé sur la chirurgie des tumeurs résécables, suivie par la vincristine,
la cyclophosphamide, la doxorubicine et 1’étoposide pour les stades I a III, de

facon similaire au traitement utilisé dans les études de NWTS-5.

Tous les autres stades regoivent une radiothérapie du flanc atteint a une
dose de 10.8Gy. Seul le stade I qui pose un probléme d’indication de mise en

route ou non de la radiothérapie.

Les patients du stade IV sont traités par les mémes médicaments, mais
selon un schéma intensifi¢ UH-1: le cyclophosphamide, la carboplatine,

I’étoposide , l1a vincristine et 1a doxorubicine.
b

b) Le protocole actuel de la SIOP( SIOP 2001) :

Il préconise I’utilisation de la vincristine, dactinomycine et doxorubicine
pour le stade I de la maladie, et celui de la doxorubicine, cyclophosphamide,
étoposide et carboplatine pour les stades II a IV de la maladie avec 1’association

de la radiothérapie pour les stades 11 et III (25.2 Gy avec un boost de 10.8) .

Les métastases réséquées de fagon incompléte nécessitent une irradiation a
une dose de 15Gy renforcée de 4.5 a 15Gy en fonction des résidus

macroscopiques et du site de ces métastases.
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b-1) Traitement des SRCC localisés selon SIOP 2001 :

e Chimiothérapie pré-opératoire :

ACT 45 pg/kg l l

VCR 1,5 mg/m? l l l l CHIRURGIE
|

SEMAINES 1 2 3 4 5

e Chimiothérapie post-opératoire :

—Traitement du stade I de SRCC :

| |
\ |

1] | |

SEMAINES f 3 4 5 6 7 8 9 10111213 14 15 16
7 18 19 20 21 2

2B U BB A

|
DOX 50 mg/m? l
2
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—Traitement du Stade 1I et I1I de SRCC :

VP16 150 mg/m? i W
CARBO 200 mg/m? W il

CYCLO 450 mg/m? lll M ul

DOX 50 mg/m? l l l
BUINEEEE RN

SEMAINES 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15

16 17 18 19 20 21 22 23 24 25 26 27
28 29 30 31 3233 M4

b-2) Traitements des SRCC métastatiques selon SIOP 2001 :

e Chimiothérapie pré-opératoire de SRCC métastatique :

Trois drogues sont utilisées : la vincristine, l'actinomycine D et la
doxorubicine. La durée de ce traitement pré-opératoire est de 6 semaines (cf.
schéma ci-dessous). Apres ce traitement, la chirurgie de la tumeur primitive est
pratiquée (néphrectomie) avec en préopératoire immédiat une évaluation de la

taille des métastases.
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ACT 45 pglkg

! |
VCR  1,5mg/m? l l l l l l
| |

DOX 50 mg/m?

SEMAINES 1 2 3 4 B Chirurgie

e Chimiothérapie post-opératoire de SRCC métastatique :

—Si Les métastases ont complétement disparu avec la chimiothérapie
pré-opératoire ou ont été complétement retirées par le chirurgien si elles
persistaient : les enfants recevront 4 drogues (CDCV) sans irradiation locale
pour les stades I, avec irradiation locale pour les stades II ou III et dans les 2 cas

irradiation obligatoire des métastases.

—Si Les métastases n'ont pas complétement disparu avec la
chimiothérapie préopératoire et n'ont pu étre opérées totalement (métastases
multiples inopérables), les enfants recevront le traitement par 4 drogues (CDCV)

et une irradiation locale.

c) Le protocole récent du Royaume Uni :

Il défend la vincristine, la dactinomycine et la doxorubicine pour le stade I
de la maladie. Pour les stades II et III, les anglais préconisent la vincristine, la
dactinomycine et la doxorubicine en plus de la radiothérapie (25.2 Gy).Pour le
stade 1V, le choix se pose sur la doxorubicine le cyclophosphamide, I’étoposide

et le carboplatine en combinaison avec la radiothérapie (25.2GY avec un boost

de 10.8 Gy).
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La stadification dans les études de COG est basée sur la néphrectomie en
premier alors qu’elle est basée dans les études SIOP sur la chimiothérapie pré-

opératoire.

Il est donc difficile de comparer les deux approches. Cependant, certaines

recommandations thérapeutiques peuvent étre prises en considération :

e |’addition d’anthracycline au traitement de SRCC a sensiblement
amélioré la SG et la SSR.

e Le traitement du stade I par trois médicaments et des stades avancés par
quatre médicaments semble étre efficace,

e [La présence de nombreuses rechutes au niveau cérébral (voir ci-
dessous), justifie ’introduction des médicaments qui traversent bien la
barriere hémato-encéphalique ;

e En se basant sur les données préliminaires rapportées par Stoneham et
al. en 2009, le stade II de la maladie doit également étre traité par

radiothérapie afin d’éviter les récidives locales.
3) Les facteurs pronostiques et les rechutes :
3.1. Suivi et facteurs pronostiques :

—Le suivi des enfants traités pour SRCC sera trimestriel pendant les deux
premiéres années, visant essentiellement la recherche de métastases aussi bien
pulmonaire (d’ou la réalisation des radiographies standards pulmonaires) que
rénale controlatérale et hépatique (justifiant ainsi 1’intérét de 1’échographie

abdominale et rénale).
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Au cours des années suivantes, le suivi visera la recherche de séquelles
éventuelles : une insuffisance rénale (surtout lors d’une néphrectomie partielle
et/ou d’une irradiation du rein controlatéral et en cas d’utilisation de sels de
platine), une insuffisance cardiaque (en cas d’utilisation d’adriamycine), des
troubles de 1’audition (apres utilisation des sels de platine) et chez le garcon la

présence des troubles de la fertilit¢ a un stade tardif (aprés utilisation

d’Ifosfamide).

Le suivi doit étre ensuite poursuivi jusqu’a 1’age adulte pour le diagnostic

et le traitement d’éventuelles séquelles tardives.

—Des facteurs pronostiques qui ont été reconnus comme significatifs : le
stade avancé et la présence de nécrose tumorale seraient des facteurs de mauvais
pronostic, alors qu’au contraire un traitement par Doxorubicine serait un
¢lément améliorant la survie, un age compris entre deux et quatre ans au

moment du diagnostic est également associé¢ a une meilleure survie.[3]
3-2) Rechutes :

a) Incidences et sites de rechutes :

Les rechutes surviennent dans environ 20-40% des cas. Le SRCC a été
historiquement associé¢ a des récidives tardives. Le délai moyen des rechutes est
d’environ 24 mois, avec un intervalle de 5 mois jusqu’a 8 ans apres la fin du

traitement [3,43,97].

Green et al. ont rapport¢ que 30% des rechutes ont lieu plus de 2 ans

suivant le diagnostic [11].
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Cependant, dans les études récentes, réalisées aprés I’utilisation d’une
chimiothérapie supplémentaire par rapport aux traitements antérieurs
(cyclophosphamide, ifosfamide, étoposide), trés peu de rechutes apparaissent

tardivement [97].

Par exemple, dans le NWTS-5, seul un cas de rechute parmi 21 cas est

survenu au-dela de 3 ans suivant le diagnostic [12].

La variation intéresse non seulement le délai mais aussi le site des rechutes.
C’est ainsi que ’os était le site le plus fréquent, suivi du poumon, du cerveau,
de I’abdomen/ rétro péritoine et du foie (tableau 21) [1-3-6-97]. Toutefois, les
études récentes de SIOP en 2005 et NWTS en 2006 ont montré que le cerveau
est devenu le site le plus fréquent de rechutes de SRCC beaucoup plus que 1’os
(tableau 22)[12-44-97]; ceci peut étre expliqué par un changement du
comportement métastatique grace a ’ajout de cyclophosphamide(NWTS) et
ifosfamide/ étoposide/ carboplatine (SIOP) aux produits traditionnellement

utilisés : vincristine /dactinomycine / doxorubicine [12-44-45-97].

Notons que d’autres sites de rechutes ont été rapportés, quoique moins
fréquents que ceux précédemment cités : bassin, orbite, tissus mous, médiastin,

paupieres, moelle osseuse et ganglions lymphatiques [1,3,10,11].
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Tableau 22: les différents sites de rechutes dans les séries et cas rapportés

os poumon  Abdomen/  cerveau foie  Autres
retropertoine

Morgan(1978)(78%)8 7 1 - - - -

Sotelo-Avila(1986)(57%)! 9 1 1 - 1 Orbite(1), paupiére(1)

Argani(2000)(40%)3 49 37 25 16 10  Tissu mou(11),
mediastin(4),orbite(3),
ganglions lymphatiques(2),
moelle osseuse(1),
plévre(1)

Furtwangler(2005)(14%)44 - - - 6 - Inconnu(1)

Seibel (2006)(19%)12 - - - 11 - Inconnu(10)

Cas rapportés (Wood(1990)*7, 4 4 2 2 2 -

Yumura(1998)19,

Kusumakumary(1997)23, Park(1997)22,

Hsueh(2002)28, Amin(1999)43,

0da(1993)49, Adnani(2006)62

Total 69 43 28 35 13 35

b) Le traitement des rechutes :

Le traitement optimal des rechutes du SRCC n'est pas encore codifié. Le
nombre de patients en rechute est trés rare pour permettre de déduire des
conclusions concernant les contributions relatives de la chimiothérapie, de la

radiothérapie et de la chirurgie [97].

Radulescu et al. ont décrit huit patients avec des rechutes cérébrales [45].
Ces patients ont regu des doses variables d'ifosfamide, de carboplatine, et

d'¢toposide (ICE) en plus de la chirurgie et de la radiothérapie.

Trois patients ont re¢gu 'ICE avant la résection tumorale et ont eu une
réponse complete, ce qui indique que la chimiothérapie a base d’ICE est efficace
méme chez les patients pré-traités par des protocoles contenant

cyclophosphamide et étoposide.

Quatre patients ont regu une chimiothérapie a haute dose associée a

I’autogreffe des cellules souches hématopoiétiques.
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Un patient, traité par une chimiothérapie a haute dose a base d’ICE suivie
par une greffe des cellules souches hématopoiétiques(GSSH), est décédé apres
une deuxieme rechute cérébrale et osseuse .Un autre patient, traité par le

topotécan et I'ICE, est décédé suite a une septicémie.

Tous les autres patients n’ont pas manifesté de signes de récidive pendant
29 a 71 mois (médiane 30 mois) aprés traitement de la premicre rechute.
Le role de la chimiothérapie a haute dose suivie de la GSSH n'est pas encore
confirmé chez les patients avec des rechutes de SRCC. Sur un total de 10
patients décrits dans les différents rapports et traités par chimiothérapie a haute
dose et GSSH, 6 patients étaient vivants sans signe de maladie aprés 9-49 mois
(Médiane 21 mois).[82,83,84]
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CONCLUSION :

Reconnu comme une entité anatomique particuliére pour la premicre fois
en 1970 par Kidd, le sarcome a cellules claires du rein a été décrit par la suite
comme une entité non épithéliale et d’origine sarcomateuse. Elle représente 4%
des affections malignes rénales chez les enfants prises en charge dans 1’unité
d’hémat-oncologie pédiatrique de Rabat. Sa fréquence annuelle est 1 cas par an
dans notre service. Le pic d’incidence correspond a 1’age de survenue du

néphroblastome (entre 2 et 3ans) et avec une prédominance masculine (2/1).

C’est habituellement la découverte d’une masse abdominale qui conduit
au diagnostic. La particularit¢ de cette tumeur est la localisation osseuse des
métastases ; contrairement a la tumeur de Wilms ou les métastases se
développent plus volontiers au niveau des poumons. Dans 30% des cas, il est
associé a une atteinte ganglionnaire. D’autres sites métastatiques ont été décrits
et il faut citer les tissus mous et le cerveau. Ces particularités doivent Etre

intégrées pour le choix du bilan d’extension.

L’échographie, le scanner et la scintigraphie osseuse voire I’'IRM cérébrale

permettant au mieux de dresser le diagnostic et le bilan d’extension.

L’imagerie n’a pas de particularités permettant de le différencier d’une
tumeur de Wilms. Ces tumeurs sont volontiers volumineuses et seules les

métastases osseuses prouvent faire fortement suspecter le diagnostic.

Sur le plan microscopique, la prolifération est constituée de cellules
volumineuses, uniformes, disposées en nids ou en larges cordons séparés par
des septa fibrovasculaires réguliérement dispersés. Les noyaux sont constitués

d’une chromatine fine, sans nucléoles, donnant un aspect clair définissant ce
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sarcome. Il existe plusieurs variantes sur le plan morphologique (myxoide,
sclérosante, ¢épithélioide, pallissadique, a cellules fusiformes, storiforme,
anaplasique). L’immunohistochimie, montre que les cellules tumorales
expriment seulement la vimentine . La rareté de cette tumeur et 1’age de son
incidence expliquent la difficulté de diagnostic histologique car elle est souvent

prise pour la forme épithéliale du néphroblastome.

La thérapeutique de cette tumeur associe la chimiothérapie, la chirurgie et
la radiothérapie. En accord avec les recommandations européennes, les enfants
bénéficient d’'une chimiothérapie associant Vincristine, Actinomycine D, suivie
d’une chirurgie comportant une néphrectomie ¢élargie et un curage
ganglionnaire. La stratégie thérapeutique postopératoire associe, en fonction du
stade, différentes associations, comprenant toujours de la doxorubicine, le

médicament qui a permis d’augmenter la survie de 30 a 70%.
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ANNEXE | : FICHE D’EXPLOITATION

1-ldentité Numeéro d’étude
- Nom: Prénom: NE :

- Sexe: FCO MO Date de naissance : Age:
-Adresse compléte : Tél :

1-  Signescliniques

- Début symptémes:

- Masse abdominale palpable : oui non—

- Hématurie : ouirg nonpj

- Fiéevre : ouiLg non 4

- AMG : oui I non [JPoids......kg DS

- HTA : ouig hon—

- Autres symptomes : oui I non I si oui
lesquels............

3-lmagerie

-Echographie *Localisation : Rein droit CJRein gaucher Bilatérale
*Mensuration (cm) :
*Limites de la tumeur :
*Nécrose : oui 1 non

*Calcifications : ouiC nond
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*Zones kystiques: oui 1 non 1
*ADP:  oui COnon O localisationS :...........ccccceeve v
*Envahissement vasculaire :ouirtad non [
FMEBLASTASES & .vviivie et
-Ulv *Localisation : Rein droit 3 Rein gauche 1 Bilatérale 3
*Rein muet &3 Syndrome tumoral &
-TDM abdominale :*Localisation : Rein droittd Rein gauche CIBilatérale—
*Mensurations (cm) :
*ADP:ouid nond Localisations:............ccccoeveenne,
*Envahissement vasculaire : ouicd non3
*Metastases: oui O non[JLocalisations...................
-Radio du thorax: *Normal O

*Métastase :unique I Multiples EBilatérales—

4- Bilan biologique

-NFS :*Hb *GB *PLQ
-TP TCA
-lonogramme : Fonction rénale : + urée : +créatinine :

5- Traitement
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A)Chimiothérapie pré-opératoire

-Protocole :
-Durée:
-Réduction du volume tumorale : ouil_] non[]

B)Chirurgie(néphrectomie)

-Date de la chirurgie :
-Rupture tumorale : oui Cnon™

C)Anatomie pathologie :

-Date de I examen :

-N° d examen :

-Poids (rein+tumeur) :

-Taille:

-Aspect macroscopique de latumeur :

-Aspect microscopique :

-Stade ;1 M oo IvVoa o MO

D)Radiothérapie

-dose totale(Gy) :
-Nombre de séances:
-Etalement en jours :

-Si indiguée mais non faite, raison :
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E)Chimiothérapie post-opératoire :

-Protocole :
-Durée:

- Effets indésirables :

6-Surveillance

-Date de dernieres nouvelles :
-Vivant en rémission complete : oui 3 non—
- Décidé : raison :*Tumeur —
*Toxicité du traitement ;3
*Autre .
-Rechute : oui =3 non—
Si oui :*Date de la rechute :
*Siege : localca os foie 3 poumon= ganglions
SNC 1 moelle 3 partie moller
*Modalité du traitement :
*Evolution :

-PDV

A travers cette fiche dexploitation on a obtenu les donnés suivants
(tableaul)
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ANNEXE II : TABLEAU DE RESULTATS

Sexe | Age Manifestations | Délai  de | Echographie | Autre bilan | Métastases Chimiothérapie | Anatomo- | Chiothérapie | Evolution
(mois) | initiales consultation radiologique adjuvante pathologie | post
Et chirurgie opératoire et
radiothérapie
M 108 MA 3 mois Masse UIV: rein -SIOP 93-01 -PT :2000g | -Protocole -Rechute :
Fi¢vre rénale droite | muet -néphréctimie | -TT :22cm | SIOP 93-01 | métastase
AMG hétérogéne radicale -AM : -RXTT: non | osseuse a 37
Dlrs classique indiqué mois
-Stade 1 -TTT :
chimiothérapie
SIOP93-01 HR
-VRC 10ans
M 45 MA 07 jours Masse UIV : rein | ganglionnaire | -Protocole -PT :3450g | -Protocole -DCD 11 mois
HT rénale droite | muet+ SIOP 93-01 -TT :26cm | SIOP 93-01 | apres
AMG calcifications -Néphro- -AM : -RxTT néphrectomie
Dlrs TDM : sd de urétérectomie | myxoide
pré- rupture ¢largie -Stade 111
tumorale
M 30 MA 20jours Masse UlV : sd -Protocole -PT:600g | -Protocole -Premi¢ére RC
AMG rénale tumoral SIOP 93-01 -TT:10cm | SIOP 93-01 | a6 ans
Diarrhée gauche -Néphro- -AM : -RxTT
urétérectomie | classique
¢largie -Stade II
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N° | Sexe | Age | Manifestations | Délai  de | Echographie | Autre bilan | Métastases | Chimiothérapie | Anatomo- Chiothérapie | Evolution
initiales consultation radiologique adjuvante pathologie post
Et chirurgie opératoire et
radiothérapie
4 |F 24 MA 1 mois Masse rénale | UIV :  rein -Protocole -PT :1400g | -Protocole -PDV en rechute
HT droite muet SIOP 93-01 -TT:08 cm | SIOP 93-01 | métastase
RX Poumon -Néphro- -AM : -RxTT osseuse a 14
urétérectomie classique mois post
- ¢largie -Stade II néphrectomie au
niveau des
vertebres
lombaires et os
sacro-iliaque
- Probablement
DCD
5 | M 42 MA 2 mois Masse rénale | ULV : sd -Protocole -PT:1200g | -Protocole -Premi¢re RC 5
AMG droite tumoral SIOP 93-01 -TT:07cm SIOP 93-01 | ans.
Dlrs RX Poumon - -Néphro- -AM : -RXTT : non
urétérectomie classique indiquée
¢largie -Stade [
6 |M 42 | MA 21 jours Masse rénale | ULV : rein -Protocole -PT:1580g | -Protocole -PDV en BEG
HT gauche muet SIOP 93-01 -TT: 1lcm SIOP 93-01 | 10 mois apres la
Fi¢vre RX Poumon -Néphro- -AM : -RxTT néphrectomie et
Dlrs TDM - urétérectomie classique 3 mois apres
thoracique ¢largie -Stade 111 arrét  de la
chimiothérapie
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N° | Sexe | Age | Manifestations | Délai de | Echographie | Autre bilan | Métastases Chimiothérapie | Anatomo- Chiothérapie | Evolution
initiales consultation radiologique adjuvante pathologie | post
Et chirurgie opératoire et
radiothérapie
7 | M 18 MA 1 mois Masse ULV :sd -Protocole -PT:850g | -Protocole -DCD avant la
Fi¢vre rénale tumoral SIOP 93-01 -TT:12cm | SIOP 93-01 | RxTT dans un
gauche RX Poumon - -Néphro- -AM : -RXTT : non | tableau de
urétérectomie classique faite car------ | detresse
¢largie -Stade Il | ~-----—-—————-- respiratoire
-
8 | M 15 MA 1 mois Masse ULV :rein ganglionnaire | -Protocole -PT :1250g | -Protocole -Rechute
Hématurie rénale droite | muet SIOP 93-01 -TT:2lecm | SIOP 93-01 | métastasique
RX Poumon -Néphro- -AM : -RxTT osseuse a 34
urétérectomie classique mois
¢largie -Stade 111 -CHT
SIOP93-01
HR
-DCD
9 |M 20 | MA 15 jours Masse UlV : sd -Protocole -PT:670g | -Protocole -Premi¢re RC
Fi¢vre rénale tumoral SIOP 9 -TT:1lem | SIOP 9 4 ans.
gauche RX Poumon - -Néphro- -AM : -RxTT: non
urétérectomie fusiforme indiquée
¢largie -Stade [
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N° | Sexe | Age | Manifestations | Délai de | Echographie | Autre bilan | Métastases | Chimiothérapie | Anatomo- Chiothérapie | Evolution
initiales consultation radiologique adjuvante pathologie post
Et chirurgie opératoire et
radiothérapie
10 | M 08 MA 1 mois Masse rénale | UIV : sd -Protocole -PT :450¢g -Protocole -PDV en BEG
Fievre gauche tumoral SIOP9 -TT:1lcm | SIOP9 apres la
Diarrhée RX Poumon -Néphro- -AM : -RxTT: non | troisiéme cure
- urétérectomie | classique faite car------ post
¢largie -Stade I | ———--—----——-- néphrectomie
> avant la
radiothérapie
11 | F 23 MA 1 mois Masse rénale | TDM Abd Pulmonaire | -Traitement -AM : -DCD 3 mois
Fi¢vre droite RX Poumon | Hépatique | palliatif classique apres
Diarrhée ganglionnaire néphrectomie
HTA
12 | M 32 | MA 20 jours Masse rénale | TDM Abd | ganglionnaire | -Protocole -PT :1800g | -Protocole -Rechute
Fievre gauche RX Poumon SIOP 93-01 -TT:24cm | SIOP 93-01 | métastasique
Dlrs -Néphro- -AM : -RxTT osseuse a
urétérectomie classique 12mois
¢largie -Stade 111 -CMT SIOP9
HR
-DCD
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N° | Sexe | Age | Manifestations | Délai  de | Echographie | Autre bilan | Métastases | Chimiothérapie | Anatomo- Chimiothérapie | Evolution
initiales consultation radiologique adjuvante pathologie post opératoire
Et chirurgie et
radiothérapie
13 | F 07 MA 01 mois Masse rénale | TDM Abd -Protocle SIOP | -PT : 1500g -Protocole -PDV en RC
Fievre gauche RX Poumon 93-01 -TT: 18cm SIOP 93-01 apres 6
HTA - -Néphro- -AM : -RxTT séances de
urétérectomie épithélioide RxTT
¢largie -Stade 111
14| M 42 MA 5 mois Masse rénale | TDM Abd -protocole -PT :2300g -Protocole RC 22 mois
HT gauche RX Poumon GFA 2005 -TT :25 cm GFA 2005
Hétérogene -Néphro- -AM : -RXTT
Dépassant la urétérectomie classique
ligne - ¢largie -Stade II
médiane
Pas de
nécrose
15 | F 24 MA 25 jours Masse rénale | TDM Abd -protocole -PT :600 -Protocole RC15mois
Dlrs gauche RX Poumon GFA 05 -TT:9 cm GFA 05
AEG hétérogene -Néphro- - -RxTT
- urétérectomie AM :myxoide
¢largie -Stade 111
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N° | Sexe | Age | Manifestations | Délai ~ de | Echographie | Autre bilan | Métastases Chimiothérapie | Anatomo- Chimiothérapie | Evolution
initiales consultation radiologique adjuvante pathologie post opératoire
Et chirurgie et
radiothérapie
16 | M 36 | MA 07 jours -Masse TDM Abd -Protocole -PT :700¢g - non fait -PDV pendant
HT rénale droite | RX Poumon GFA 05 -TT :14cm 2ans
AEG -Microkyste -Néphro- -AM :myxoide -Récidive au
Dlrs urétérectomie | -Stade | niveau de la
¢largie loge rénale
- droite
-Traitement
de récidive par
chimiothérapie
-DCD
17 | F 18 | MA Masse TDM ABD -Protocole -PT :1200 -Protocole -RC 31 mois
AEG rénale RX GFA 05 -TT:11 GFA 05
Dlrs gauche poumon- _ -Néphro- AM :anaplasique | -RxTT:  non
Hétérogene urétérectomie | -stade I indiquée
¢largie
18 | F 22 | MA 6 mois Masse TDM ABD -Protocole -PT :1300g -protocole -RC 42 mois
Diarrhée rénale droite | RX GFA 05 -TT:12.5 GFA 05
avec des | poumon- ganglionnaire | -Néphro- -AM :myxoide | -RxTT
zones de urétérectomie | -stade III
nécrose et ¢largie
des kystes
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N° | Sexe | Age | Manifestations | Délai  de | Echographie | Autre bilan | Métastases | Chimiothérapie | Anatomo- Chimiothérapie | Evolution
initiales consultation radiologique adjuvante pathologie post opératoire
Et chirurgie et
radiothérapie
19 | F 44 | Ma 5 mois Masse rénale | TDM Abd -Protocole -PT :2100 --Protocole -RC 26 mois
CvC droite Rx poumon _ GFA 05 -TT:14 GFA 05
-Néphro- -AM :classique | -RxTT
urétérectomie -stade 111
¢largie
20 | M 18 | MA 07 jours Masse rénale | TDM Abd -Protocole -PT :800 -Protocole -RC 31 mois
HT gauche Rx poumon GFA 05 -TT :6 cm GFA 05
_ -Néphro- -AM cclassique | -RxTT:  non
urétérectomie -stade I indiquée
¢largie
21 | F 36 | MA 1 mois Masse rénale | TDM Abd -Protocole -PT :2000 -Protocole -RC 5Sans
HT gauche avec | Rx poumon GFA 05 -TT :10 GFA 05
des zones de _ -Néphro- - -RxTT:  non
nécrose urétérectomie AM :alvéolaire | indiquée
¢largie -stade : |

Abréviations : F= féminin ; M= masculin ; MA= masse abdominale ; CVC= circulation veineuse collatérale ; Dlrs abd= douleurs abdominales ; HT= hématurie ;

HTA= hypertension artérielle ; AMG= amaigrissement ; PT= poids tumoral ; TT= taille tumorale ; UIV= Urographie intraveineuse

AM= Aspect microscopique ; Rxtt= Radiothérapie ; TDM Abd=tomodensitométrie abdominale ; RC= rémission compléte ; DCD= décédé

PDV= perdu de vue ; CHT- HT= chimiothérapie a haut risque ; SIOP= société d’oncologie pédiatrique
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ANNEXE III : Effets indésirables du traitement [98]

I) Toxicité hématologique :

- Le taux d'hémoglobine, le taux de globules blancs et de plaquettes doivent

étre avant chaque cure de chimiothérapie.

- La neutropénie : le taux de globules blancs doit étre au-dessus de
1000/mm3 pour commencer une cure d'actinomycine D ou de doxorubicine. La
vincristine, quant a elle donnée seule, peut €tre continuée quelle que soit la

numération si le patient va bien cliniquement.

- La thrombocytopénie : le taux de plaquettes doit étre supérieur a

100000/mm3 pour démarrer une cure de chimiothérapie.

- L'anémie seule doit étre traitée par transfusion si le taux d'hémoglobine

est en dessous de 7 g/l ou si non toléré.

Si une cure de chimiothérapie entraine un taux de globules blancs inférieur
a 1500/mm3 et/ou un taux de neutrophiles en dessous de 1000/mm3 associé a
une mucite et ou une fievre ou un taux de plaquettes inférieur a 50000 avec une
hépatomégalie et des hémorragies, les doses de la cure suivante doivent étre
diminuées de 1/3 et si a ces doses la cure est bien tolérée des doses totales seront

reprises pour la cure suivante.
IT) Toxicité gastro-intestinale :

- Des vomissements peuvent apparaitre quelques heures aprés l'injection
d'actinomycine D ou de doxorubicine et doivent étre traités symptomatiquement

et nécessitent extrémement rarement des modifications de dose.
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- La diarrhée avec ou sans vomissement peut apparaitre apres irradiation de
I'abdomen chez les jeunes enfants. Ceci nécessite quelque fois de suspendre
l'irradiation 1 ou 2 jours. Des anti-spasmodiques, des antiseptiques et une

réhydratation peuvent étre nécessaires.

- La constipation est commune avec la vincristine, ceci nécessite donc de
surveiller que les selles soient réguliéres. Le médicament doit étre arrété s'il

existe un iléus paralytique et recommencé a 50% de la dose.
IIT) Complications hépatiques :

Des complications hépatiques peuvent apparaitre au moment de
l'irradiation d'une aire rénale droite prenant une partie du foie ou lors d'une
irradiation de l'ensemble de I'abdomen associée avec des cures d'actinomycine D
ou de doxorubicine. Parfois ces complications hépatiques peuvent étre liées a la
seule injection d'actinomycine D. Les patients avec des signes de
dysfonctionnement hépatique doivent étre surveillés prudemment. S'il existe des
signes réels de maladie veino-occlusive, 1'actinomycine D doit étre suspendue

jusqu'a ce que les principales anomalies soient retournées a la normale.

La dose a ce moment 1a est réduite de 1/2 pour la cure suivante. Si des
symptOmes réapparaissent sur les cures suivantes, l'actinomycine D peut étre de
facon permanente retirée. La vincristine peut aussi augmenter des perturbations

hépatiques.
IV) Contamination ou infection par les virus zona varicelle et herpes :

Les patients qui développent une varicelle ou un herpes doivent recevoir de
l'acyclovir et la chimiothérapie ne doit pas €étre recommencée avant 1 semaine

apres la résolution complete de 1'€ruption. Il est recommandé de reculer toutes
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les cures d'actinomycine D et de doxorubicine en cas de contamination chez les

patients non immunisés 3 semaines apres une exposition connue.
V) Toxicité cardiaque :

Une toxicité cardiaque reste toujours possible et c'est pour cela que les
¢chographies cardiaques seront pratiquées de facon réguliere a tous les paliers
de 100 mg/m2. Les modifications de dose sont faites en accord avec 1'échelle de

toxicité du NCI révisée récemment (cf. Echelle de toxicité NCI - annexe 8).
VI) Toxicité neurologique :

Une faiblesse musculaire et hypo-réflexie sont les principaux effets de la
vincristine. Des douleurs de la joue et de la machoire peuvent apparaitre en cas
de paralysie nerveuse périphérique, une ou deux injections de vincristine

peuvent étre retirées et les prochaines doses diminuées de 1/3.
VII) Seconde tumeur :

Dans une étude de la NWTS portant sur 2438 patients, 1’incidence
cumulative de secondes tumeurs a été¢ de 1% a 10 ans. Il s’agit essentiellement

de sarcomes ostéogéniques radio-induites et des leucémies myéloides.
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RESUME

Titre : Sarcome rénale a cellules claires a propos de 21 cas.
Auteur : Moutaoukil Mohamed

Mots clés : Sarcome a cellules claires ; Rein ; cancer

Le sarcome rénal a cellules claires appelé souvent « tumeur rénale métastasiant
au niveau de 1’os », est la deuxieme tumeur rénale maligne de I’enfant apres le
néphroblastome. Cette tumeur est associée a un taux plus élevé de rechutes et de

meétastases.

Nous avons rapporté une série de 21 cas du SRCC parmi 599 tumeurs rénales
(3.5 %) diagnostiquées a I’hopital d’enfants de Rabat sur une durée de 21 ans, entre
1990 et 2010.

L’age médian au moment du diagnostic était 26 mois (7 mois—9 ans).Le sex-ratio
¢tait 1,63. La masse abdominale était Le signe révélateur quasi constant. Aucun de
nos malades n’avait de syndrome malformatif, ni d’antécédents familiaux de tumeur
rénale. L’imagerie a montré une masse rénale localisée a gauche dans douze cas et a
droite dans neuf cas. La chimiothérapie préopératoire a été systématique pour tous les
malades selon les protocoles suivants : SIOP 9, SIOP 93-01, GFA 2005. Une
néphrectomie a été faite dans 20 cas. Nous avons observé 13 cas de forme classique
(61 %). La distribution en stades a été établie comme suit : Stade I = sept cas, Stade 11
= quatre cas, Stade III = neuf cas, Stade IV = un cas. vingt malades ont eu une

chimiothérapie et onze une irradiation postopératoires.

Avec un recul médian de 36 mois, 1’évolution a €té marquée par des rechutes
métastatiques osseuses chez quatre enfants et un cas de rechute locale. Onze enfants

sont vivants en rémission compléete, quatre perdus de vue et six sont décédés.

L’agressivit¢ du SRCC et son aptitude a donner des métastases osseuses,

impliquent de ne pas méconnaitre ce diagnostic afin d’instaurer un traitement adapteé.
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ABSTRACT

Title: Clear cell sarcoma of kidney about 21 cases
Author: Moutaoukil Mohamed
Keywords: Kidney neoplasms; Sarcoma; clear cell; Child

Clear cell sarcoma of the kidney (CCSK) also called a “bone-metastasizing renal
tumor of childhood” is the second common pediatric renal neoplasm. This tumor is
associated with a higher rate of relapse and a wider distribution of metastases than

Wilms’ tumor.

We have reviewed records of 21 cases of CCSK among 599 renal tumors (3.5%)

diagnosed at the children’s hospital of Rabat during 21 years between 1990 and 2010.

The median age at diagnosis was 26months (7 months—9 years). The male to
female ratio was 1.63. Abdominal mass, usually the first physical finding. No
congenital malformation syndrome or familial Wilms’ tumor were observed. Imaging
studies found out twelve left and nine right intrarenal processes. Preoperative
chemotherapy was given according to the SIOP9, SIOP93-01 and GFA 2005
protocols. 20 of 21 children underwent nephrectomy. The classic morphologic pattern
was seen in thirteen cases (61%). The distribution local stage was I: seven cases; II:
four cases; III: nine cases; IV: one case. Postoperative chemotherapy and radiotherapy
(21 600-30 600 cGy) was done in 10 cases. With a median follow up of 36 months,
five patients showed metastases (31%), eleven are alive in CR, four are lost for follow

up and six died.

CCSK remains the pediatric renal tumor most frequently misdiagnosed. Its
aggressiveness and its ability to give bone metastases need to recognize early this

diagnosis for an adapted treatment.
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