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ABREVIATIONS

BHD : syndrome de Birt Hogg Dubé

CCR : carcinome a cellules rénales

IRM : imagerie par résonance magnétique
MEST : tumeur mixte épithéliale et stromale
NK : néphrome kystique

TDM : tomodensitométrie

TMME : tumeur mixte mésenchymateuse et épithéliale du rein
UH : unité Hounsfield

UIV : urographie intra-veineuse

VHL : maladie de VVon Hippel Lindau



. INTRODUCTION

La classification OMS 2004 des tumeurs de I’appareil urinaire distingue la
famille des tumeurs mixtes mesenchymateuses et épithéliales du rein (TMME),
qui regroupe trois tumeurs: le néphrome kystiqgue (NK), la tumeur mixte

épithéliale et stromale (MEST) et le sarcome synovial.

Le NK est une tumeur bénigne a composante épithéliale et stromale (1). C’est
une lésion entierement kystique multiloculaire, sans portion charnue ou nécrose
(1). Le premier cas a éeté décrit en 1892 par Walter Edmunds alors dénommé
adénome kystique du rein et supposé d’origine wolffienne (2). Certains 1’ont par
la suite appelé kyste rénal multiloculaire et supposé étre une forme de dysplasie
rénale (3,4). En 1989, I’hypothése néoplasique est mise en avant, avec de
possibles similitudes avec le néphroblastome (5). En 1994, un cas de NK avec
importante composante mullérienne a été rapporté, soulevant I’hypothése d’une
dysontogenése (6). En 1998, Eble et Bonsib ont proposé de nouveaux critéres
diagnostiques pour le diagnostic de NK, toujours utilisés aujourd’hui, le
distinguant notamment du néphrome kystique partiellement différencié (7). Le
terme de néphrome kystique a été proposé en 1951 et plusieurs dénominations
ont pu étre employées, comme nephrome kystiqgue multiloculaire, kyste
multiloculaire, néphrome multikystique (8). Plus de 200 cas ont été rapportés

dans la littérature (9).



La MEST est une tumeur a composante double épithéliale et stromale (1). C’est
une Iésion d’architecture plus complexe, avec une proportion variable des
composantes kystique et solide. Elle a pour la premiére fois été rapportée en
1973 par Block et al. sous le nom de néphrome mésoblastique congénital de
I’adulte. Dans les années qui suivirent, des cas similaires de néphromes
mésoblastiques de 1’adulte ou d’hamartomes kystiques du pyélon rénal ont éte
rapportés (10-15). Différents noms ont été proposés pour la décrire : hamartome
kystique du pyélon rénal, néphrome mésoblastique de I’adulte, hamartome
Ieiomyomateux, tumeur solide et kystique biphasique (16). Le terme de MEST,
qui reflete le mieux la nature de la lésion, a été proposé en 1998 par Michal et

Syrucek (17). Environ 90 cas ont été rapportés depuis 1997 (16).

La MEST et le NK présentent des données épidémiologiques communes,
touchant majoritairement les femmes apres 30 ans (1). Ces dernieres années,
plusieurs observations ont rapporté des similitudes histologiques et génétiques
entre ces deux tumeurs, tant et si bien que certains auteurs ont proposé
d’englober ces deux entités sous le terme de tumeur rénale épithéliale et
stromale (18). Une hypothése récente est qu’elles constituent 1’expression

variable d’une méme néoplasie (19).

Le sarcome synovial présente des caractéristiques démographiques différentes et
la composante épithéliale de la tumeur correspond en fait a des tubules rénaux

piéges au sein de la portion stromale. En 2013, I’International Society of



Urological Pathology a publié des recommandations de modification de la
classification OMS, excluant le sarcome synovial des tumeurs mixtes
mésenchymateuses et épithéliales, ce groupe ne comportant plus que les NK et

MEST (20).

Le NK et la MEST sont des tumeurs bénignes. Leur découverte est le plus
souvent fortuite. lls peuvent se révéler par une pesanteur lombaire ou une
hématurie. En imagerie, ils se présentent classiguement comme des tumeurs
kystiques complexes, appartenant généralement aux catégories chirurgicales de
la classification de Bosniak (21). Leur principal diagnostic différentiel est alors
le carcinome kystiqgue multiloculaire a cellules claires. Aucune caractéristique
morphologique ne permet de les en différencier et leur exéréese chirurgicale est le
plus souvent nécessaire. De rares cas de dégénérescence maligne ont été

rapportés dans les deux cas (22).

Apres un rappel des caractéristiques cliniques et pathologiques des TMME et du
systeme de classification des tumeurs kystiques de Bosniak, nous rapportons les
résultats d’une étude rétrospective monocentrique ayant porté sur 21 TMME
prouveées histologiquement opérées sur une période de 6 ans, parmi lesquelles 20
NK et 1 MEST. L’objectif de ce travail a été d’étudier rétrospectivement
I’aspect en imagerie d’un type rare de tumeur du rein, la TMME, au travers

d’une série de 21 1¢ésions opérées entre 2008 et 2013 dans un centre spécialisé.



Il.  GENERALITES

A. Clinique
1.  Néphrome kystique

Les données de la littérature consistent surtout en des cas ou séries de cas et la
prévalence n’est pas précisément connue. lls représentaient 2,4% des tumeurs
d’une série de 165 lésions rénales primitives (23) et 0,5% parmi 4532 tumeurs

rénales étudiées sur une période de 18 ans (24).

Il existe une distribution biphasique des lésions, pédiatrique et adulte. On
I’observe entre 2 et 4 ans avec un ratio garcons/filles a 3/1. On 1’observe par
ailleurs entre la 4°™ et la 6°™ décade avec un ratio homme/femme & 1/8 (25-28).
Dans une série plus récente, le sex ratio était de 91% en faveur des femmes et
I’age médian au moment de la découverte de 55 ans (39 a 79 ans) (24). lls sont

dans la plupart des cas uniques. Plusieurs cas de lésions bilatérales ont été

rapportés, touchant surtout les enfants (7,24).

La présentation clinique differe selon la population. Chez I’enfant, Il s’agit
typiquement d’une masse indolore de 1’abdomen ou du flanc de croissance plus
ou moins rapide et de découverte fortuite. Chez 1’adulte, la découverte peut étre
fortuite au cours d’un examen systématique ou bien consecutive a des signes
non specifiques comme une masse palpable, une douleur lombaire, une
hématurie, une anémie, une infection urinaire ou une hypertension artérielle,

symptdmes rapportés dans environ trois quarts des cas selon les séries (24,29).
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2. Tumeur mixte épithéliale et stromale

Les données de prévalence montrent qu’il s’agit d’une entité rare (<1%). Elles
représentaient 0,20% d’une série de 4532 tumeurs rénales et 0,28% d’une série

d’environ 8000 tumeurs rénales (24,30).

Elles touchent surtout les femmes entre la 4°™ et la 6°™ décades avec un age
moyen au moment du diagnostic entre 38 et 56 ans. Le sexe ratio est nettement
en faveur des femmes de 6/1 a 15/1 (14,18,22,30-32). Elles sont dans la plupart
des cas uniques. Un cas de MEST bilatérale et un cas de localisation

controlatérale apres exérése d’une premiére MEST ont été rapportés (24,33).

Elles peuvent ne pas étre symptomatiques dans 19 a 33% des cas. Lorsqu’elles
le sont, elles s’expriment le plus fréquemment par une masse palpable, une

douleur lombaire ou une hématurie (16,24)

B. Anatomie pathologique
1.  Classification des tumeurs rénales primitives

Les cancers du rein sont des proliférations tumorales malignes primitives du

parenchyme rénal dominées par le carcinome a cellules rénales.

Certaines tumeurs malignes (carcinome a cellules rénales : carcinome a cellules
conventionnelles, carcinomes papillaires, carcinomes a cellules chromophobes)
et bénignes (adénomes oncocytaires et angiomyolipomes) représentent plus de

90% des tumeurs du rein.

11



La dernicre classification histopathologique des tumeurs rénales de 1’adulte de

I’OMS est celle de 2004 (1) (Tableau 1). Elle classe les différents types

tumoraux selon leur type histologique et distingue :

>

v V VvV 'V

A\

>

Les tumeurs a cellules rénales

Les tumeurs métanéphriques

Les tumeurs néphroblastiques

Les tumeurs mésenchymateuses

Les tumeurs mixtes mesenchymateuses et épithéliales
Les tumeurs neuroendocrines

Les tumeurs hématopoietiques et lymphoides

Les tumeurs des cellules germinales

Les tumeurs métastatiques

Les NK et les MEST appartiennent au groupe des tumeurs mixtes épithéliales et

mésenchymateuses au méme titre que le sarcome synovial primitif.

En réalité, la composante épithéliale du sarcome synovial primitif correspond a

des tubules rénaux natifs piégés au sein de la tumeur. Une conférence de

consensus de 2012 de I’International Society of Urological Pathology propose

de reclasser cette tumeur dans le groupe des tumeurs mésenchymateuses, ce qui

laisserait comme seuls représentants des tumeurs mixtes le NK et la MEST (20).

12



Tableau 1 : Classification histopathologique de I'Organisation Mondiale de la Santé 2004 des tumeurs du rein (1)

Tumeurs a cellules rénales

Tumeurs métanéphriques

Tumeurs néphroblastiques

Tumeurs neuroendocrines

Tumeurs germinales

Tumeurs mésenchymateuses

Tumeurs mixtes
mésenchymateuses et
épithéliales

Tumeurs hématopoiétiques et
lymphoides

Tumeurs métastatiques

Carcinome a cellules claires

Carcinome kystique multiloculaire a cellules claires
Carcinome papillaire du rein

Carcinome chromophobe du rein

Carcinome des tubes collecteurs de Bellini
Carcinome médullaire du rein

Carcinome avec translocation Xp11.2

Carcinome associé au neuroblastome

Carcinome tubulomucineux a cellules fusiformes de bas grade
Carcinome inclassable

Adénome papillaire

Oncocytome

Adénome métanéphrique
Adénofibrome métanéphrique
Tumeur stromale métanéphrique

Restes néphrogéniques
Néphroblastome
Néphroblastome kystique partiellement différencié

Carcinoide

Carcinome neuroendocrine

Tumeur primitive neuroectodermique (PNET)
Neuroblastome

Phéochromocytome

Tératome
Choriocarcinome

Principalement chez I'enfant
Sarcome a cellules claires

Tumeur rhabdoide

Néphrome mésoblastique congénital
Tumeur rénale ossifiante de I'enfant
Principalement chez I'adulte
Léiomyosarcome

Angiosarcome

Rhabdomyosarcome

Histiocytome fibreux malin
Hémangiopéricytome
Ostéosarcome

Angiomyolipome

Angiomyolipome épithélioide
Léiomyome

Hémangiome

Lymphangiome

Tumeur a cellules juxtaglomérulaires
Tumeur interstitielle médullorénale
Schwannome

Tumeur fibreuse solitaire

Néphrome kystique
Tumeur mixte épithéliale et stromale
Sarcome synovial

Lymphome
Leucémie
Plasmocytome
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2. Néphrome kystique
a)  Macroscopie

Le NK est une tumeur encapsulée bien limitée, purement Kystique
multiloculaire. Il ne comporte pas de portion solide. Les kystes ont un contenu
séro-hématique qui peut parfois paraitre hémorragique. La lésion peut étre
focale ou occuper I’ensemble du rein. Un développement sinusal ou exorénal est
fregquemment observé. Rarement, elle est de situation intra pyélique
prédominante. Les calcifications sont rares. Les plages de nécrose ou
d’hémorragie sont rares, habituellement retrouvées en cas de hernie de la tumeur
dans le pyélon ou l'uretére, responsable d’une atteinte de la fine couche
d’épithélium de transition (26). La taille peut varier grandement au moment du

diagnostic, souvent de grande taille aux alentours de 7 a 9 cm (22,24).

L’aspect macroscopique est illustré par la figure 1a.

a)  Microscopie

Les kystes sont bordés d’un épithélium simple couche de cellules aplaties,
cubiques ou en clous de tapissier, avec de possibles territoires stratifiés voire des

atypies (Figures 1b et 1c). Leur cytoplasme peut étre éosinophile ou clair.

Les septa fibreux peuvent étre pauci cellulaires ou cellulaires, avec une densité
ressemblant a du stroma ovarien. On peut voir quelques faisceaux de muscle

lisse ou strié voire du cartilage.

14



Figure 1 : Aspect anatomo-pathologique d’un néphrome kystique

a: piéce macroscopique retrouvant une lésion encapsulée contenant des cloisons fines
délimitant des logettes de taille variable allant jusqu’a 2 cm ; b: coloration HES a
grossissement x16 : cavités kystiques multiples séparées par de fines cloisons plus ou moins
cellulaires ; c: coloration HES & grossissement x100 : cloisons bordées d’un épithélium
simple couche aplati.
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Les septa peuvent contenir des agrégats de tubules matures (1)

Il n’y a pas d’atypie cellulaire stromale ou épithéliale. On ne retrouve pas de
blastéme ou d’¢élément immature comme dans le néphroblastome cystique

partiellement différencié (26).

b)  Immunohistochimie

Le NK est négatif pour le Renal Cell Carcinoma Marker (RCC Ma) (34). Il est
positif pour les récepteurs aux oestrogenes dans 19% des cas, récepteurs a la
progestérone dans 40% des cas, au CD10 dans 50% des cas, a la calrétinine dans

41% des cas et a I’inhibine dans 36% des cas (18).

c) Cytogénétique

Des cas familiaux de néphromes kystiques ont été rapportés (35). Une
association avec le blastome pleuropulmonaire est décrite, compatible avec un

facteur génétique prédisposant (36).

3. Tumeur mixte épithéliale et stromale
a)  Macroscopie

C’est une tumeur d’architecture plus complexe, a développement souvent central
au sein du rein. La taille est variable entre 2 et 25 cm. Elle présente une double
composante faite de multiples kystes et de portions solides (37,38). La
composante kystique peut prédominer et étre associee a des nodules muraux ou
ressembler au carcinome kystique multiloculaire a cellules claires (12,39). Elle

n’est pas encapsulée mais bien limitée (37). Elle peut avoir un développement

16



expansif faisant hernie au sein du pyélon, sans envahissement ou destruction des
parois pyéliques (14). La portion solide est typiquement blanchéatre, ferme
présentant parfois une texture d’aspect spiralé (22). Des zones d’hétérogénéité

contenant de la nécrose ou des calcifications peuvent étre observées (10).

L’aspect macroscopique est illustré par la figure 2a.

b)  Histologie

La tumeur présente deux composantes : épithéliale et mésenchymateuse.

La composante épithéliale fait partie intégrante de la tumeur et ne se contente
pas de la border : elle s’immisce au sein de la composante stromale. Elle est faite
de tubules ou structures tubulo-papillaires plus complexes avec ou sans
dilatation kystique. Ceux-ci sont bordés par un épithélium aplati ou cubo-
cylindrique qui peut présenter un cytoplasme clair et ont un aspect
caractéristique en clous de tapissier (40). L’épithélium forme parfois de petites
touffes papillaires. Un urothélium, parfois hyperplasique, peut également border

certaines parties des kystes (22).

La composante mésenchymateuse est caractérisée par des faisceaux de cellules
fusiformes montrant différents degrés de différentiation musculaire lisse,

fibroblastique ou myofibroblastique entremélés de faisceaux de collagéne (40).

Le stroma est dit pseudo ovarien et des cellules stromales d’allure lutéinisées ont
été décrites (18,39). Il y a une proportion variable de cellules fusiformes a noyau

dodus et au cytoplasme abondant et de collagene dense. De la graisse peut étre
17



présente (41-43). L’extension de la tumeur au-dela de la capsule rénale n’a pas
été décrite.

Il existe une variante dite cellulaire, atypique (16). La cellularité est faible pour
dans la variante classique et élevée dans la variante cellulaire. Il n’y a pas de
différence au sein de la composante épithéliale entre les deux variantes. Des
remaniements hémorragiques, nécrotiques et un index mitotique élevé peuvent

étre retrouves dans la variante cellulaire (14).

L’aspect histologique est illustré par les figures 2b a 2e.

¢c)  Immunohistochimie

Habituellement, la MEST est positive pour le CD10 dans 77% des cas, la
calrétinine dans 69% des cas, I’inhibine dans 42% des cas, les récepteurs aux
cestrogenes dans 62% des cas et a la progestérone dans 85% des cas (18).
L’expression des récepteurs a la progestérone est plus €étendue et intense que
celle des récepteurs aux cestrogenes (18,44). Les cellules stromales peuvent étre
positives aux anticorps dirigés contre la vimentine, I’actine des muscles lisses, la
caldesmine, la desmine et les récepteurs hormonaux aux cestrogenes et a la
progestérone (16,18). La composante épithéliale réagit a la cytokératine,

notamment la cytokératine 7 (16).
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Figure 2 : Aspect anatomo-pathologique d’une MEST

a . piece macroscopique : plusieurs kystes a paroi lisse séparés par des secteurs solides plus ou
moins abondants, blanchétres ; b, c, d et e : coloration HES en grossissement x16 (b et d) et
x100 (c et e). b et ¢ : cloisons bordées d’un revétement épithélial en clous de tapissier et
contenant un stroma de type pseudo ovarien fusiforme ; d et e : territoire solide d’une MEST

constitué de quelques kystes avec au fort grossissement (e) une illustration du stroma pseudo
ovarien.




d)  Cytogénétique

Il a été mis en évidence dans un cas une translocation t(1 :19) (45). Une série de
21 cas étudiant I’inactivation du chromosome X montre une inactivation non au
hasard au sein des composantes épithéliale et mésenchymateuse de la tumeur
dans 60% des cas, suggerant une origine cellulaire commune (46). Une étude n’a
pas mis en évidence au sein des MEST les mutations habituellement retrouvees
au sein des néphromes mesoblastiques congénitaux, ce qui va contre une relation

entre ces deux tumeurs.

4.  Transformation maligne

Le néphrome kystique et la MEST se comportent majoritairement comme des
Iésions bénignes. Plusieurs cas de transformation maligne ont ete rapportés dans

les deux cas.

Dans leur revue, Moslemi et al. ont retrouvé 10% (9/90) de MEST malignes,
sous la forme d’une transformation sarcomateuse ou carcinomateuse ou sous la
forme d’une récidive loco-régionale agressive rapidement fatale dans le cas de 4

patients (16,47-52).

Les néphromes kystiques malins se manifestent le plus souvent sous la forme de
sarcomes, qui peuvent étre un sarcome indifférencié, un léiomyosarcome, un
sarcome pléiomorphe ou un mésenchymome malin (7). Des cas de
dégénérescence maligne épithéliale a cellules claires ont également récemment

été rapportés (52-54).
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Ce risque potentiel de transformation maligne, méme s’il est remis en doute par

certains auteurs, doit étre gardé a I’esprit et intégré dans la décision de prise en

charge (16,22).

5.  Diagnostics différentiels

Les principaux diagnostics différentiels des TMME sont les tumeurs rénales
kystiques, comme le néphroblastome kystique partiellement différencie, le
carcinome a cellules rénales kystiqgue multiloculaire, le carcinome kystique

multiloculaire a cellules claires.

C. Ethiopathogénie
1.  Néphrome kystique

L’origine de cette 1ésion est mal déterminée. On a initialement supposé qu’il se
développait a partir de reliquats wolffiens (2). Par la suite, on 1’a pris pour une
forme de dysplasie rénale puis a nouveau considéré comme une tumeur,
possiblement similaire au néphroblastome (3-5). En 1994, un cas de NK avec
importante composante mullérienne a fait soulever 1’hypothése d’une
dysontogenése (6). En 1998, on propose de nouveaux criteres diagnostiques, le

distinguant du néphroblastome kystique partiellement différencié (7).

2. MEST

L’origine de la MEST reste débattue. Certains 1’ont considérée comme un
hamartome, d’autres originaire du blastéme rénal. L’hypothese d’une tumeur des
tubes collecteurs a un temps été proposée avant d’étre abandonnée (16).
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Certains ont suggéré que la MEST est le représentant rénal des tumeurs

kystiques a stroma ovarian-like des voies biliaires et du pancréas (37).

3. L’expression variable d’'une méme néoplasie

Ces dernieres années, plusieurs études ont rapporté des points communs entre le
NK et la MEST (20). Ces deux lésions atteignent préférentiellement les femmes
autour de la ménopause, présentent des caractéristiques morphologiques se
chevauchant et expriment dans les deux cas des récepteurs hormonaux aux
cestrogenes ou a la progestérone. Une étude de faible effectif a retrouve un profil
d’expression génique similaire entre le NK et la MEST, comparativement aux

carcinomes rénaux (55).

Devant ces particularités, les experts de I’International Society of Urological
Pathology ont estimé, dans les recommandations issues de leur conférence de
consensus de 2012, que le NK et la MEST devraient étre considérés comme des

variantes de la méme néoplasie (19).

D. Imagerie
1.  Classification scanographique des tumeurs kystiques
a)  Laclassification de Bosniak

Les lésions kystiques du rein sont fréquentes, et leur découverte fortuite tres
banale avec le développement des explorations abdominales échographiques et
de I’imagerie en coupes. Les kystes sont rares chez 1’enfant (0,1 a 0,45%) et

communs chez 1’adulte, avec environ 50% des patients porteurs d’un ou de

22



plusieurs kystes apres 1’age de 50 ans (56,57). Leur taille, leur nombre et leur
complexité augmente avec 1’age (58,59). lls sont dans la plupart des cas simples,

bénins et asymptomatiques.

Si les kystes simples sont facilement identifiables, les kystes complexes
représentent un enjeu diagnostic et il est nécessaire de savoir differencier les
kystes complexes typiquement bénins des plus suspects, afin d’orienter la prise

en charge.

La classification des tumeurs du rein la plus utilisee en imagerie est celle de
Bosniak. C’est une classification initialement tomodensitometrique. Elle a été
introduite pour la premiére en 1986 et a depuis lors été a plusieurs reprises mise

a jour, la derniere fois en 2005 (21,60).
Elle est basée sur différentes caractéristiques morphologiques des kystes :

> Epaisseur de la paroi

A\

Présence de cloison
Présence de portion charnue
Présence de nodule tissulaire
Calcification de la paroi
Calcification des cloisons

Densité spontanéee des kystes

v Vv Vv V¥V Y V

Rehaussement apres injection de produit de contraste iodé
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Initialement, elle utilisait quatre catégories, les types 1 et 2 correspondant a des
kystes simples, le type 3 a des Iésions kystiques indéterminées et le type 4 a des
tumeurs Kkystiques typiquement malignes. En 1993, Boshiak a rapporté la
difficulté de classer des lésions indéterminées, plus complexes que le type II,
sans pour autant justifier d’étre classées en type Il (61). Une cinquieme
catégorie a eté introduite en 1997, le type IIF — F pour follow-up (suivi) (62).
C’est une catégorie intermédiaire entre les types Il et I, intéressant des kystes

discretement plus complexes que le type Il mais pas assez pour rentrer dans le
type I11.

Le but de la classification est de separer les kystes chirurgicaux (types Il et 1V)

des non chirurgicaux (types I, Il et lIF).

Le tableau 2 reprend la derniere classification de Bosniak et les figures 3 a 5

illustrent les différents types de Bosniak.
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Tableau 1 : Classification TDM des tumeurs rénales kystiques d’aprés Bosniak (60)

Catégorie Signes TDM ‘ Diagnostic.s N
(Risque de malignité)
Type | Densité hydrique (entre -5 et +15 UH) Kyste simple
Homogene (0%)
Limites réguliéres sans paroi visible
Absence de rehaussement (variation < +10 UH)
Type ll Quelques (1 a 3) fines cloisons Kyste remanié
(0%)
Fine calcification pariétale ou d’une cloison
Kyste hyperdense (> +50 UH)®” (petit et sous-capsulaire)
Absence de rehaussement (variation < +10 UH)
ou rehaussement modéré des cloisons
Type IIF®)  Fines cloisons nombreuses (> 3 ) Kyste remanié
(multiloculaire)
Fine (<1 mm) paroi (limite de visibilité, non mesurable)
Epaisse calcification Tumeur kystique (cancer
Lésion hyperdense” mais de taille >3 cm kystique, néphrome
ou de siege intraparenchymateux kystique)
Absence de rehaussement (variation < +10 UH) ou rehaussement (5-15%)
modéré des cloisons ou de la trés fine paroi
Type lll Cloisons nombreuses et épaisses Kyste remanié
Paroi épaisse (mesurable) et uniforme + discretes irrégularités Tumeur kystique (cancer
Calcifications épaisses et/ou irrégulieres kystique, néphrome
Rehaussement de la paroi ou des cloisons kystique)
(50-60%)
Type IV Paroi épaisse et trés irréguliere Cancer « kystique »

Végétation(s) ou nodule(s) mural(aux)
Rehaussement de la paroi ou des végétations

Tumeur mixte épithéliale
et stromale (« MEST »)
(90-100%)

(1) Petit (< 3 cm) kyste sous-capsulaire (au moins 25% exophytique), spontanément hyperdense (50-
90 UH), homogéne, aux limites régulieres, non modifié aprés injection de contraste.
(2) F : follow-up (surveillance).
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Figure 3 : lllustration de la classification de Bosniak

W &£ 7 NF
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, Calcification
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Figure 4 : lllustration de la classification de Bosniak des Iésions kystiques rénales

aah: coupes TDM axiales sans injection (a, e et g) et injectées au temps néphrographique (b,
c, d, feth) aetb: kyste simple, Bosniak I ; c: kyste Bosniak Il, présentant trois fines
cloisons, d : kyste Bosniak Il, présentant une cloison fine finement calcifiée ; e et f: kyste
Bosniak 1l, dense; g et h: kyste Bosniak IIF, présentant une macro calcification sans
rehaussement.




Figure 5 : lllustration de la classification de Bosniak des Iésions kystiques rénales

a, C, d, e et f: coupes TDM axiales injectées au temps néphrographique. a : kyste Bosniak I1F,
présentant une paroi visible non mesurable, infra-millimétrique (fléches) ;b : coupe IRM
axiale T1 injectée au temps néphrographique : kyste Bosniak IIF, présentant de multiples
cloisons fines, c: kyste Bosniak Ill uniloculaire, présentant une paroi épaisse supra-
millimétrique ; d: kyste Bosniak Il multiloculaire, présentant une paroi et des cloisons
épaisses supra-millimétriques ; e: kyste Bosnhiak IV, présentant une paroi épaisse et
irréguliere ; f : kyste Bosniak 1V, présentant un nodule mural tissulaire (fleche).
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b)  Maligniteé des lesions selon le type de Boshiak

Les lésions de type | sont des lésions typiquement bénignes et ne requierent
aucun suivi ou prise en charge. Hormis une lésion de type | maligne,
possiblement en rapport avec une technique scanographique suboptimale, tous
les kystes de type | rapportés étaient bénins (63). Les Iésions de type Il sont des
Iésions bénignes tres peu complexes et ne requiérent aucun suivi et aucune prise
en charge. Le risque de malignité pour les IIF varie entre 5 et 15% (64-67). Ce
sont des lésions probablement bénignes mais nécessitant un suivi par imagerie.
En cas de type I, le risque de malignité est plus elevé, entre 50 et 60% et le
traitement recommandé est chirurgical (66-69). Le taux de malignité de la

catégorie 1V est proche de 100% et le traitement recommande chirurgical.

Les deux séries les plus importantes ayant étudié la validité du systeme de
Bosnhiak ont porté sur 70 et 82 lésions opérées (68,70). Elles ont obtenu des
résultats globalement concordant, méme si des divergences dans le pourcentage
de lésions malignes existaient au sein des catégories Il et IV. Siegel et al. en ont
dénombré 1 parmi 8 lésions de type Il (12%) et 26 parmi 29 de type 1V (90%)
contre 0 et 100% respectivement dans le cas de Curry et al. Cependant, environ
la moiti¢é des examens de I’étude de Siegel n’étaient pas techniquement
adéquats, ce qui peut majorer le risque de mauvais classement, alors que 1’étude
de Curry avait suivi un protocole scanner rigoureux. Le taux de malignité parmi
les types 111 était de 59% (68). 1l a plus récemment été montré que I’introduction
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de la catégorie IIF avait permis 1’augmentation du taux de malignité dans la

catégorie 11l (de 50 a plus de 80%) (65).

c) Difficultés de la classification de Bosniak
(1) Technique rigoureuse

Outre la connaissance des différents critéres, la justesse de classification
nécessite un examen de bonne qualité, comportant au moins une phase sans

injection et une phase néphrographique (68,71).

(2) Lésions infra-centimétriques

Elles sont exclues du systeme de Bosniak. La densité mesurée est peu fiable
compte tenu de la petite taille, du bruit de fond, des phénomenes de

durcissement de faisceau et des effets de volume partiel.

Dans la population générale a partir de 40 a 50 ans, un microkyste est hautement
probable, surtout si la densité spontanée est plus faible que celle du cortex rénal

adjacent (72,73). Aucune surveillance particuliére n’est préconisée.

L’attitude est différente concernant 1’adulte jeune ou au sein d’une population a
risque de carcinome a cellules rénales (CCR traité ou synchrone ou facteur de
susceptibilite génétique type VHL, BHD, forme familiale de cancer papillaire).

On préconise une surveillance active ou un complément par IRM.

30



(3) Densité spontanée indéterminée

Le systeme de Bosniak considére les lésions de type | ou Il de densité hydrique

jusqu’a 15 UH et les kystes denses, de densité spontanée supérieure a 50 UH.

Les lésions simples de densité intermédiaire entre 15 et 50 UH sont exclues de
cette classification. Ces lesions peuvent correspondre a des kystes simples
atypiques, a des kystes denses atypiques voire a des CCR solides
particulierement de type papillaire (74). On peut proposer une échographie

ciblée avec au besoin I’injection de produit de contraste ultrasonore ou bien une

IRM.

(4) Rehaussement indéterminé

L’absence de rehaussement correspond a une variation de densité inférieure a 10
UH. Un rehaussement positif correspond a une variation de densité d’au moins +
20 UH. Entre 10 et 20 UH, le rehaussement est indéterminé et la lésion
inclassable. Il peut s’agir dans ce cadre d’un kyste simple avec phénomeéne de
durcissement de faisceau, responsable d’une majoration artéfactuelle de la
densité au sein du kyste, ou bien d’une tumeur solide hypovasculaire comme les
CCR papillaires (74). On peut proposer une échographie ciblée avec au besoin

I’injection de produit de contraste ultrasonore et en seconde intention une IRM.
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(5) Type Il avec rehaussement négatif

Devant 1’absence de rehaussement de la paroi ou des cloisons, la lésion est
inclassable. On peut proposer une IRM injectée ou une échographie avec
injection de produit de contraste ultrasonore, plus sensible que le scanner dans la

détection de cloisons ou d’un rehaussement par les microbulles.

(6) Les masses kystiques mal classees

» Masses de type IIF sous-classéees

Devant une masse de type IIF, on peut réaliser une IRM en complément, qui la

reclasse parfois en type Il (75).

> Masses sous-classées en IRM

Les tumeurs kystiques hémorragiques présentent un hypersignal T1 spontané lié
aux produits de dégradation de 1I’hémoglobine, responsables d’artefacts de
susceptibilité magnétique. Dans ces cas, le rehaussement d’une portion tissulaire
peut étre masqué. L’IRM est alors a confronter a la TDM. Les séquences T2, de
diffusion ou d’injection dynamique de chélates de gadolinium avec soustraction

peuvent alors présenter un intérét (76).

» Surveillance active d’une masse de type III

Une masse de type Il peut dans certains contextes étre surveillée, comme en cas
d’age avanceé ou de risque chirurgical ¢levé. Dans cette situation, une évaluation
par IRM peut étre réalisée car elle est susceptible de reclasser une Iésion de type

I11 en type IV, ce qui pourrait modifier la prise en charge (75-78).
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2. Néphrome kystique

C’est une tumeur Kkystique, correspondant classiqguement a un type Il de
Bosniak. L’aspect du NK n’est pas spécifique et ne permet pas de le distinguer

des autres tumeurs kystiques, notamment malignes.

Les séries les plus importantes s’intéressant aux résultats de I’imagerie des NK
remontent aux années 1980 et décrivent surtout I’aspect en UIV et en
¢chographie. Des ¢tudes plus récentes d’effectif moindre ont étudié 1’aspect

tomodensitométrique. L’aspect en IRM se base sur des séries de quelques cas.

a)  Echographie

L’aspect n’est pas spécifique. Elle est souvent réalisée en premiére intention
chez ’enfant. Elle peut permettre d’affirmer I’origine rénale de la 1ésion.
Typiquement, il s’agit d’'une masse kystique comportant de multiples logettes
anéchogeénes séparées par de fines cloisons échogénes sans nodule tissulaire. Le
NK peut apparaitre échogene et tissulaire en cas composante microkystique
responsable de nombreuses interfaces acoustiques (28,79). Une série de 18 cas a
retrouve un aspect kystique multiloculaire dans 17/18 (94%) des cas et une
masse hypoéchogene dans 1/18 (6%) des cas. Un signal Doppler a été mis en
¢vidence au sein d’une cloison dans un cas parmi les cing tumeurs explorées par

cette technique (80).
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b)  Tomodensitométrie
C’est la technique de choix dans I’exploration des masses kystiques.
Le NK se présente habituellement comme une lésion Kkystique complexe a
limites nettes contenant de nombreuses logettes de taille variable et non
communicantes séparees par des cloisons d’épaisseur variable. Une paroi
épaisse et réguliere est fréquente. Des calcifications de la paroi ou des cloisons

peuvent étre présentes.

La densité des logettes est le plus souvent liquidienne, pouvant varier selon le
contenu plus ou moins protidigue ou hémorragique. Le rehaussement des

cloisons est faible ou absent (24,81).

Une série de 22 cas de NK retrouve 100% de lésions kystiques. Un type Il de
Bosniak est décrit dans 77% (17/22) des cas, un type IV dans 19% (4/22) des cas
et un type Il dans 4,5% (1/22) des cas (24). Une série de 18 cas de NK retrouve

100% de type 111 de Bosniak (80).

L’extension au systéme collecteur est habituelle et a été décrite dans 86%
(19/22) des cas, au sein desquels une extension au pyélon a été décrite dans

22% (5/22 des cas (68).

c) IRM

L’aspect en IRM est la transposition de celui décrit en TDM.
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On retrouve une lésion kystique multiloculaire encapsulée faite de logettes de
signal liquidien en hypersignal T2. Le signal est plus variable en T1, selon le
contenu liquidien, protidiqgue ou hémorragique. La capsule et les cloisons
apparaissent en hyposignal T2, se rehaussant modérément aprés administration

intraveineuse d’un agent de contraste gadoliné (79,80,82-85).

d)  Lahernie pyélique

L’extension au pye¢lon est une caractéristique classique du néphrome kystique.
Dans la série de Madewell et al., elle a été documentée par 1I’UIV, la
pyelographie rétrograde ou sur la piece opératoire chez 49% (25/51) des patients
présentant un retard d’excrétion a I’'UIV (26). Dans la série de Banner et al., un
défaut de remplissage pyélique en faveur d’une protrusion pyelique a été mis en
évidence sur I’UIV chez 3 des 13 patients (23%), et sur la pyélographie
rétrograde chez 1 des 13 patients (8%), présentant un rein muet (25). Plusieurs

cas de hernie pyélique ont par ailleurs été rapportés (28,79,86-94)

3. MEST

Les differents articles de la littérature s’intéressent surtout au versant
anatomopathologique de la MEST. 1l y a peu de données concernant 1’aspect en
imagerie. Un article de 1999 a étudié 22 cas rapportés de néphromes
mésoblastiques de 1’adulte et plusieurs cas et séries de cas de MEST sont

disponibles (24,31,95-99). La modalité la mieux connue est le scanner. La
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MEST peut revétir différents aspects en fonction de la proportion de tissu solide
qui la compose. Ainsi, on peut observer un spectre allant de lésions
majoritairement kystiques, de type Il de Bosniak a des Iésions complétement

solides, en passant par le type 1V de Bosniak.

a)  Echographie

Compte tenu de la rareté de la tumeur, 1’aspect échographique est peu décrit.
Park et al. ont rapporté un cas de MEST apparaissant comme une masse
hétérogéne hyperéchogéne (97). Sahni et al. ont rapporté le cas d’une masse

partiellement kystique bien limitée avec un nodule central.

b)  Tomodensitométrie

C’est souvent I’examen de premiere intention de I’exploration d’une masse
rénale. L’aspect habituel est celui d’une masse multiloculaire complexe bien
limitée ayant une proportion variable de ses composantes kystique et tissulaire et

présentant un rehaussement hétérogene et tardif apres injection (96,97,99,100).

Des séries de cas plus récentes retrouvent une tumeur majoritairement kystique
dans 68% (23/34) des cas, majoritairement solide dans 32% (11/34) des cas avec
parmi les tumeurs kystiques, 74% (17/23) de type |11 de Bosniak et 26% (6/23)
de type IV (24,95-100). Une présentation majoritairement graisseuse est
possible (99). Comme pour le NK, des cas de hernie a développement endo-

pyéligue ou endo-urétéral sont rapportés (96,99,101,102).
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c) IRM

Les cas rapportés sont rares. On retrouve comme au scanner une tumeur mixte et
complexe de rehaussement hétérogéne et modére apres injection pour sa portion
tissulaire. La composante kystique est de signal élevé en T2, variable en T1
selon le contenu. Un cas de néphrome mésoblastique de I’adulte a retrouvé une
masse tissulaire en hyposignal T1 et T2 hétérogene, avec une petite portion
kystique de signal liquidien (103). La portion tissulaire a été rapportée en
hyposignal T2 dans deux autres cas, possiblement en rapport avec la composante

stromale (96,97).
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1. MATERIEL ET METHODES

A. Données clinigues et anatomo-pathologiques

Nous avons recherché rétrospectivement au sein de la base de données du
laboratoire d’anatomo-pathologie de notre institution 1’ensemble des 1ésions
pour lesquelles le diagnostic de néphrome kystique ou de MEST avait été porté
entre le 01 janvier 2008 et le 31 décembre 2013. Cette recherche a permis
d’identifier 20 patients opérés au sein des services d’urologie et de chirurgie
pédiatrique de notre institution. Les données d’état civil et cliniques ont été
obtenues a partir des comptes rendus radiologiques, anatomo-pathologiques et
du dossier patient. Le type de chirurgie, [’aspect macroscopique et
microscopique, le diagnostic de certitude et la présence d’éventuels criteres de
malignité ont été étudiés a partir du résultat d’anatomo-pathologie revu par un

praticien uro-pathologiste (VV).

B. Technique d’imagerie

Les différents examens ont été revus a partir du serveur d’imagerie de notre
institution (PACS Carestream, Carestream Health, Rochester, New-York).

Les scanners ont été réalisés sur différents appareils, comportant 4 a 64
barrettes, principalement un 64 barrettes Lightspeed VCT (General Electric
Systems, Milwaukee, Wisconsin) et un 4 barrettes Philips Mx8000 (Philips
Medical Systems, Best, Pays-Bas). L’exploration a été faite en mode hélicoidal,

en coupes fines chevauchées avec reconstruction en coupes de 1,5 a 3 mm

38



d’épaisseur, en filtre mou. Il a dans un premier temps éte réalisé un passage sans
injection de produit de contraste dans la totalité des cas. Un passage portal ou
néphrographique (entre 70 et 120 secondes) aprés injection d’un produit de
contraste iodé a 300 ou 350 mg d’iode par mL (100 a 150 mL a un débitde 1,5 a
3 mL par seconde) a été réalisé chez tous les patients a 1’exception d’un seul,
chez qui seul un temps cortico-médullaire (40 secondes) était disponible. Des
passages cortico-medullaire et tardif excrétoire ont le plus souvent été réalisés

chez les autres.

Les IRM ont toutes éte réalisées avec un aimant de 1,5 Tesla. La plupart 1’ont
été avec un aimant 1,5 Tesla Signa ou Discovery MR450 (General Electric
Systems, Milwaukee, Wisconsin) a 1’aide d’une antenne de surface
multiéléments. L’exploration des reins était faite dans les plans axial et coronal
en T1 et T2. Des séquences T1 avec saturation de la graisse, multiphasiques, en
écho de gradient apreés injection de chélates de gadolinium (acide gadotérique a
0,5 mmol/ml a la dose de 0,2 mmol/kg) ont éete réalisées chez tous les patients a
I’exception d’un qui avait été exploré au préalable par un scanner multiphasique
injecté.

Six patients (7 lésions) ont été explorés par échographie avec injection de
produit de contraste ultrasonore (ECUS). Elles ont été réalisées avec un appareil
Toshiba Aplio XG ou 500 (Toshiba, Otawa, Japon), utilisant une sonde de

fréquence intermediaire curvilinéaire (PVT-375BT) en mode B, composite et
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composite non linéaire, a bas index mécanique (0,07), apres injection de 2,4 mL
de SonoVue (Bracco, Constance, Allemagne). Des boucles vidéo ont été

enregistrées et stockées sur PACS pour analyse différée.

C. Population étudiée

Vingt patients (15 femmes (75%) et 5 hommes (25%), soit un ratio F/H a 3/1)
comportant 21 1ésions (20 NK et 1 MEST) ont été analysés. L’age des patients
était compris entre 11 mois et 80 ans, soit une moyenne de 43,8 ans. Deux
patients ¢étaient d’age pédiatrique, un garcon de 4 ans et une fille de 11 mois. La
population adulte était composée de 18 patients (14 femmes (78%) et 4 hommes
(22%), soit un ratio F/H a 3,5/1). L’age de cette population allait de 21 a 80 ans,
soit une moyenne de 48,4 ans.

Parmi les 21 tumeurs, 18 ont été explorees par TDM, dont 10 par TDM seule. 11
1ésions I’ont été par IRM, dont 3 par IRM seule. Huit 1ésions ont été explorées a
la fois par TDM et IRM. Sept lésions ont été explorées par ECUS, 4 en
complément de I’IRM et de la TDM, 2 en complément de la TDM seule et 1 en
complément de I’IRM seule.

Les données ont été recueillies sur une période de 6 ans (2008-2013). Les
différents examens radiologiques ont été réalises dans différents centres mais

principalement au CHU Necker - Enfants Malades (Paris).

40



D. Relecture des examens

Chaque examen a bénéficié d’une double lecture par un radiologue junior (GB)
et un radiologue sénior speécialisé en imagerie urologique (DE). En cas de
discordance, un consensus était atteint apres avis d’un second radiologue expert

en imagerie urologique (OH).

E. Critéres évalués en imagerie

Que ce soit en IRM ou en TDM, les criteres suivants ont été recherchés : le
nombre de lésions, le siege de la tumeur, sa taille, sa nature kystique ou
tissulaire, le nombre, 1’épaisseur et la régularité des parois et/ou cloisons, la
densité sans et apres injection (ou I’intensité aux différentes ponderations sans et
apres injection), la présence de graisse, de nécrose, de calcification, les rapports
avec le systeme collecteur et les signes évocateurs de malignité (envahissement

vasculaire ou de la graisse péri-rénale ou adénopathie).

En échographie de contraste, ont été analysés la nature kystique ou tissulaire,
I’échogénicité, le nombre, 1’épaisseur et la régularité des parois et/ou cloisons et

le rehaussement apres injection.

Dans les trois modalités, le type de Bosniak eétait déterminé selon la

classification éponyme (21,60).

En cas de lésion kystiqgue complexe, celle-ci était classée en type Il si elle

présentait une paroi non visible et jusqu’a trois fines cloisons perceptibles et
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réguliéres d’épaisseur non mesurable. Elle était classée en type IIF si elle
présentait soit une paroi visible non mesurable (infra-millimétrique), soit un
minimum de 4 fines cloisons perceptibles, soit une combinaison de ces deux
différents critéres. Elle était classée en type Il si elle présentait soit une paroi
épaisse mesurable (supra-millimétrique) mais réguliére, soit des cloisons
épaisses mesurables (supra-millimétriques) mais réguliéres, soit une
combinaison de ces deux critéres. Elle était classée en type IV en cas de paroi ou
cloison épaisse et irréguliere ou en cas de vegétation intra-kystique ou de nodule

mural.

Concernant I’imagerie en coupes, en cas d’exploration par TDM et par IRM, le

type de Bosniak le plus élevé était retenu.
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IV. RESULTATS

A. Clinique et anatomo-pathologie

La découverte de ces tumeurs rénales a été fortuite dans la majorité des cas,

parfois devant une douleur lombaire ou une hématurie.

Quatorze patients ont été opérés d’une tumorectomie, un d’une néphrectomie
partielle, quatre d’une néphrectomie totale dont une néphrectomie d’hémostase,
un d’une néphrectomie ¢€largie pour carcinome a cellules claires ipsilatéral et un

d’une urétéro-néphrectomie devant la suspicion d’une tumeur urothéliale.

Vingt-et-une TMME ont été évaluées chez 20 patients. Treize lésions (62%)
étaient situés a gauche, 8 (38%) a droite. Un homme présentait deux Iésions du
rein gauche. Sept lésions étaient développées au pble supérieur du rein, 11 a son
tiers moyen et 3 a son péle inférieur. Toutes les lésions avaient des limites
nettes. Leur grand axe variait de 19 a 153 mm de grand axe, pour une moyenne a
72 mm et une meédiane a 76 mm. Dans deux cas, la tumeur prenait I’aspect d’une

volumineuse hernie a developpement endo-pyélique (Figure 6).

Les NK prenaient ’aspect de 1ésions kystiques multiloculaires encapsulées a
paroi et cloisons plus ou moins fines, présentant un épithélium plat, cubo-
cylindrique ou en clous de tapissier et un stroma plus ou moins cellulaire dans

certains cas pseudo ovarien (Figure 1).
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Figure 6 : NK avec hernie endo-pyélique

a, b, c: coupes TDM coronales et axiale injectées au temps tardif : masse kystique polaire
supérieure faisant hernie dans le pyélon (fleches blanches); d: piéce de néphrectomie
correspondante : masse kystique multiloculaire a paroi interne lisse de la jonction des tiers
moyen et supérieur, faisant hernie dans le pyélon (fleche noire).
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La MEST présentait plusieurs kystes de taille variable bordés d’un revétement
aplati, cubo-cylindriqgue ou en clous de tapissier, avec entre les kystes un
abondant stroma plus ou moins cellulaire prenant un aspect pseudo ovarien, dans

lequel étaient présents des tubules ou microkystes (Figure 2).

Aucune atypie cytonucléaire ou mitose n’était présente.

B. Imagerie
1. TDM et IRM

Toutes les lésions, y compris la MEST, étaient encapsulées avec des limites
nettes et étaient de nature Kkystique. Quatorze des 21 lésions (67%)
correspondaient a des Iésions multiloculaires de type 111 de Bosniak (Figure 7),
6/21 (29%) a des types IIF de Bosniak et 1/21 (5%) a un type Il de Bosniak.
Aucune lésion ne correspondait a un type IV de Bosniak. Cing lésions (3
Bosniak IIF et 2 Bosniak I11) présentaient des calcifications de leur paroi ou de
cloisons, de morphologie variable. Toutes les lesions kystiques présentaient un
rehaussement visible et modéré de leur paroi et/ou de leurs cloisons, hormis la
Iésion kystique Bosniak Il. En cas de paroi ou cloisons épaisses, celles-ci
apparaissaient hypointenses en T2. Cing lésions parmi les 21 (24%) présentaient
des logettes hyperdenses ou hyperintenses en T1. Aucune lésion ne comportait

de graisse ou de nécrose.
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Figure 7 : NK classé Bosniak 11

Tumeur kystique multiloculaire a paroi épaisse et réguliere (fleches blanches) contenant de
multiples fines cloisons réguliéres se rehaussant. a: coupe TDM axiale au temps
néphrographique ; b : coupe IRM axiale T1 fat sat injectée au temps néphrographique ; cetd:
coupes IRM axiale et coronale T2 fat sat ; e : piece macroscopique correspondante : tumeur
multiloculaire encapsulée contenant des cloisons fines délimitant des logettes de taille
variable allant jusqu’a 2 cm.




Dix-huit lésions parmi les 21 (86%) venaient au contact ou se développaient
dans le sinus du rein. Dans trois cas, la tumeur faisait hernie dans le systeme
collecteur, prenant dans deux cas I’aspect d’une volumineuse hernie a

développement endo-pyélique (Figure 6).

Les caractéristiques détaillées de 1’aspect en imagerie en coupes sont résumees

dans le tableau 3. La MEST est la lésion 21 (Figure 8).

Dans aucun cas n’a été constaté d’envahissement du pédicule vasculaire ou de la

graisse ou d’adénomégalie loco-régionale.
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Tableau 2 : Caractéristiques morphologiques et aspect en imagerie en coupes détaillés pour chaqgue TMME

= i . =
s 8 < < @) = S S 3 g o - @ @ 3 ES 2
) ; % g : 2 g B g3 £ 22 82 5
< 5 2 g 5 z 23 g% g2 23 &
& & 2 . Sg ® S §
1 1 38 75 G 3 N 4310 F N Hyd o 3
2 2 41 92 G <1 N 4310 F F+G Hyd o 2F
3 3 19 85 G 3 N >10 F N Hyd 0} 3
4 4 56 28 D 0 N 4310 F F/L 20 o 2F
5 5 59 79 G 0 N >10 EM N Hyd o 3
6 6 4 90 D 2 N >10 EM P Hyd 0} 3
7 28 44 G 0 N 4 F N Hyd N HT1, HT2 2F
! 8 28 49 G <1 N 4310 F N Hyd 0} 2F
8 9 39 7 G 2 N >10 F N Hyd (0] 3
9 10 57 89 G <1 N >10 ENM G Hyd N 44 2F
10 11 56 46 D <1 (0] 4310 ENM N Hyd 0} 3
11 12 0,7 111 G 2 o >10 EM N Hyd o 3
12 13 79 57 G <1 N >10 ENM P Hyd N 57 3
13 14 19 24 G 0 N 2 F N Hyd o 2
14 15 45 74 G 2 N 4310 F N Hyd o
15 16 59 107 D <1 O >10 F N Hyd o
16 17 50 19 D 0 N 4310 F N Hyd o 2F
17 18 61 53 D 2 N >10 F N Hyd N HT2, HT1 3
18 19 60 85 G 4 N >10 EM N Hyd o 3
19 20 47 153 D 3 N >10 EM N Hyd (6] 3
20 21 46 30 D 2 N >10 EM N Hyd o 3

G : gauche, D : droit, O : oui, N : non, F: fine, EN M : épaisse non mesurable, F/L : fines et linéaires, F+G : fines et grossiéres, P : punctiformes, G : grossiéres, Hyd : hydrique (entre -5 et +15 UH), HT2, HT1 : hypersignal T2 et T1.
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Figure 8 : Cas de MEST

a : coupe TDM axiale au temps portal : masse kystique a paroi infra millimétrique et multiples
cloisons fines et réguliéeres se rehaussant, classée Bosniak IIF ; b, ¢, d : coupes IRM axiale T1
fat sat injectée au temps néphrographique, axiale T2 fat sat et coronale T1 fat sat injectée au
temps néphrographique : lésion kystiqgue multiloculaire a paroi et cloisons épaisses et
régulieres se rehaussant, classée Bosniak Ill; e: piece macroscopique correspondante :
tumeur faite de plusieurs logettes kystiques a paroi lisse comportant des secteurs solides plus
ou moins abondants, blanchatres.




2. Comparaison TDM/IRM

Huit Iésions ont été explorées a la fois par IRM et par TDM (Tableau 4). Dans 3
cas sur 8, elles ont été reclassées dans une catégorie supérieure en IRM. Une
Iésion est passée de Il a IIF du fait de cloisons plus nombreuses en IRM. Deux
Iésions sont passées de IIF a III en raison d’une paroi épaisse et mesurable dans

un cas et de cloisons épaisses et mesurables dans ’autre (Figures 8 et 9).

Tableau 3 : Comparaison du type de Bosniak entre IRM et TDM

= s 2 s

2 = 8 r P

= P @ 2 5.3
s 2 S S S & .z =z =
- = S 2 2 2 S 0 o
2 5 a & = 2 ) s 3 5 EFE Z
£ 8| 3 z  ©° © 5 2 8 3 x %
g %] B 5 5 o g 8 g g g £
& & & ® = = 2 2 g 3
g £ = 3 L2 m m

= E a 2 8 3

S 2 S E 2 5

z i) T T
2 2 | VvNM VNM 4a10 >10 F F O O 2F 2F
3 3| EM EM >10 @ >10 F F 0o o 3 3
7 7| Nv NV 2 4 F O N 2 ©F
7 8 | VNM NV | 4a10 4a10 F EM O O 2F 2F
10 11 [ VNM . EM 4210 4al0 ENM F O O 2F 3
11 12| EM EM >10 | >10 EM EM O N 3 3
14 15| EM EM 4310 @ >10 F F 0o O 3 3
20 21| vNM EM 4310 >0 ENM EM O O 2F 3

NV : non visible, V N M : visible non mesurable, E M : épaisse et mesurable, F : fine, E N M : épaisse non mesurable, O : oui, N : non.

3. Echographie de contraste

Sept lésions ont été explorées par ECUS (Tableau 5). Dans 4 cas sur 7, ’ECUS
suggeérait un reclassement dans une catégorie supérieure de Bosniak, passant de

Bosniak IIF a Bosniak I11.

50



Figure 9 : NK reclassé par I’'IRM

a: coupe TDM axiale injectée au temps néphrographique : masse kystique multiloculaire a
paroi et cloisons visibles infra millimétriques se rehaussant, classée Bosniak IIF; b, c, d:
coupes IRM axiales T1 fat sat injectée au temps néphrographique et axiale et coronale T2 :
masse kystique multiloculaire a paroi et cloisons épaisses se rehaussant, reclassée Bosniak Ill.
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Une lésion kystique a paroi fine contenant plusieurs fines cloisons sans prise de
contraste objectivable orientait vers un type IIF de Bosniak alors qu’une 1ésion
kystique a paroi et multiples cloisons régulieres se rehaussant orientait vers un
type Ill. Dans 3 cas sur 7, elle était en accord avec 1’imagerie en coupes (en

comparant avec la catégorie la plus élevée dans le systeme de Bosniak).

Tableau 4 : Comparaison de I’ECUS a I’imagerie en coupes

Patient Lésion Bosniak | Bosniak Bosniak
TDM IRM ECUS
2 2 2F 2F 3
3 3 3 3 3
7 7 2 2F 2F
7 8 2F 2F 3
9 10 2F 3
16 17 3 3
17 18 2F 3
4.  Suivi

Deux patients ont été suivis pendant 3 et 6 ans avant d’étre opérés. Dans un cas,
la Iésion initialement IIF a été perdue de vue pendant 6 ans et a vu sa taille et
son type de Bosniak se majorer passant de 45 a 79 mm et de IIF a Ill (Figure
10). L’autre 1ésion avait été surveillée pendant trois ans avant d’étre adressée a
notre institution. Elle est restée stable en catégorie Il mais sa taille avait

progresse de 97 a 153 mm apres 3 ans.
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Figure 10 : Majoration de la taille et de la complexité d’un NK au cours du suivi

a, b : coupes TDM axiale et sagittale injectées au temps néphrographique et tardif : masse
kystique multiloculaire a paroi et cloisons visibles infra millimétriques se rehaussant, classée
Bosniak IIF ; ¢, d : TDM reéalisée 6 ans plus tard, coupes axiale et coronale injectées au temps
tardif : masse kystique plus volumineuse, multiloculaire a paroi épaisse et cloisons fines et
réguliéeres, plus nombreuses, classée Bosniak Il ; e : piece macroscopique correspondante :
Iésion kystique multiloculaire a parois fines.




S. MEST

Il s’agissait d’une Iésion kystique a limites nettes de 3 cm. En TDM, elle
présentait une paroi visible non mesurable et des cloisons fines modérément
rehaussées la faisant classer en type IIF. Elle a été reclassée suite a I'IRM en
type 11, devant une paroi et des cloisons épaisses et réguliéres (Figure 8). Il n’y

avait pas de graisse ou de calcification.
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V. DISCUSSION

Les TMME représentent moins de 1% des tumeurs rénales opérées dans notre
institution sur cette période, fréquence en accord avec les données de la

littérature (23,24).

Notre série refléte D’activité d’un centre spécialisé dans la chirurgie rénale, a
forte orientation onco-urologique, et dans la chirurgie pédiatrique a forte
orientation urologique. Nous avons retrouvé une distribution biphasique du NK,
avec deux populations pédiatrique et adulte. Deux cas sont survenus chez des
enfants avant 4 ans, age habituellement rapporté (25,26). La population adulte
avait une moyenne d’adge de 48 ans. Nous retrouvions une prédominance
féminine avec un ratio femme/homme a 3,25/1, plus faible que le chiffre
habituellement rapporté aux alentours de 8/1 (1,24). Un patient présentait deux
NK, ce qui a déja été rapporté pour les deux types de tumeur, dans notre cas sur
le méme rein (7,24). Nous rapportons un seul cas de MEST, représentant 5% des

TMME, ce qui confirme la rareté ce cette tumeur.

Les NK étaient tous kystiques et majoritairement (65%) de type Ill de Bosniak
(Figure 7), ce qui concorde avec I’aspect le plus fréquent (24,80). Nous avons
retrouve un type Il et une proportion élevee (30%) de type IIF. La série de Lane
et al. rapporte un cas de type Il et aucun IIF (24). Un NK se présentant sous la
forme d’un type IIF n’est pas a notre connaissance rapporté dans la littérature.

Aucune 1ésion n’était de type IV, ce qui a été décrit précédemment (9,80).

55



Cependant, une seérie clinique récente retrouve jusqu’a 18% (4/22) de type 1V
parmi les NK (24). L’objectif principal de ce travail ne portait pas sur les
résultats de 1’imagerie des tumeurs, et les examens n’ont pas a notre
connaissance fait 1’objet d’une relecture avec utilisation rigoureuse du systéme

de Bosniak, dont on connait la variabilité inter opérateur (70).

La MEST prenait ’aspect d’un type IIF en scanner, reclassé ici en type |1l par
I’IRM (Figure 8). Aucune MEST de type IIF en TDM n’a a notre connaissance
¢été rapportée dans la littérature. L’aspect habituellement rapporté varie de la
tumeur kystique de type Il de Bosniak a la tumeur solide en passant par

différentes proportions des tissus kystique et solide (24,99).

Dans 3 cas parmi les 8 1ésions explorées a la fois par IRM et par TDM, I'IRM
retrouvait une lésion plus complexe, la faisant reclasser en un type plus élevé
dans le systéme de Bosniak, avec un impact sur la prise en charge (Figures 8 et
9). Le reclassement dans la catégorie supérieure (type III chirurgical d’emblée)
était observé dans 2 cas parmi les lésions classées IIF en scanner. Ce résultat
souligne I’intérét de I’'[RM dans le bilan initial des masses kystiques de

complexité intermédiaire (75).

Dans 4 cas sur 7 explorés par ECUS, elle a amené a reclasser la lésion en un
type plus €levé. Dans chaque cas, il s’agissait d’un type IIF en TDM ou en IRM,
reclassé en type Il1l. Aucune lésion reclassee ne correspondait a un type Il en

IRM. Si PECUS peut étre utilisée efficacement dans la caractérisation de
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certaines lésions kystiques complexes restées indéterminées en TDM voire en
IRM, cette technique n’est actuellement pas validée pour la détermination de la
catégorie de Bosniak (104-108). Sa trés grande sensibilité de détection des
cloisons et de leur rehaussement aprés injection de microbulles expose a un

surclassement notamment des lésions IIF.

Dix-huit lésions sur 21 (86%) venaient au contact du sinus rénal ou s’y
développaient. C’est en accord avec le retentissement fréquent sur le systeme
collecteur classiqguement decrit (25,26). C’est probablement en rapport avec la
taille importante des Iésions et ¢’était le cas de 100% des lésions de plus de 50

mm contre 50% des lésions de 50 mm et moins.

Chez trois patients, le NK réalisait une hernie au sein du systéeme collecteur,
sous la forme d’une protrusion calicielle dans un cas et d’une volumineuse
hernie a développement endo-pyélique dans les deux autres (Figure 6). Cet
aspect a plusieurs fois été décrit en cas de NK et serait évocateur du diagnostic
(25,26,28,79,86-94). Sa survenue serait due a une deéchirure du calice
secondaire a son étirement lors d’une hyperpression abdominale soudaine, en

présence d’une capsule rénale fibreuse dense (94).

Les TMME se comportent comme des lésions bénignes mais plusieurs cas de
transformation maligne sont rapportés (7,47,49-52). L’aspect des TMME n’est
pas spécifique et le principal diagnostic différentiel est le carcinome kystique

multiloculaire a cellules claires, dont I’aspect peut étre en tous points similaire

57



au NK. En cas de tumeur kystique Bosniak Il ou IV ou de tumeur solide, le
traitement chirurgical est le plus souvent recommandé. En cas de type IIF, un
suivi par scanner ou IRM peuvent étre proposés sur une période d’au moins 5
ans (64). Une de nos lésions avait €té opérée aprés majoration de sa taille et
passage d’un stade IIF a un stade III sur un examen de contréle espacé de 6 ans
apres perte de vue initiale du patient (Figure 10). Une lésion avait été suivie sur
une période de 3 ans avant d’étre opérée, restant de type Il mais augmentant de

taille, passant de 97 a 153 mm.

Une de nos lésions était un type Il de Bosniak au scanner. Cet aspect est rare
pour les NK. De plus, le comportement bénin et la rareté des cas de
dégénérescence maligne ne nous incitent pas a remettre en cause la prise en

charge habituelle des lésions de type II.

Nous avons retrouvé une proportion élevée de IIF (30%) parmi les NK et la
MEST était de ce type en TDM. Des types IIF peuvent donc représenter des NK
ou des MEST. L’IRM joue alors un role majeur par le potentiel reclassement en
catégorie Il (chirurgicale) de ces lésions, certes benignes, mais qui augmentent

de taille et peuvent dégénérer.

L’imagerie peut faire évoquer le diagnostic de TMME et pourra alors faire
discuter des techniques d’épargne néphronique. Dans notre série, si 1’on exclut

les deux patients opérés d’une néphrectomie ayant une justification autre que la

58



TMME, la majorité des lésions (79%) ont été traitées par une chirurgie

d’épargne néphronique (1 néphrectomie partielle et 14 tumorectomies).

Notre étude présente plusieurs limites. Elle est rétrospective, ce qui se traduit par
I’hétérogénéité des modalités d’imagerie et des protocoles d’exploration
disponibles. Bien que comparable aux séries les plus importantes récemment
publiées, notre effectif reste faible, constitué notamment d’une seule MEST.
Notre série est issue d’un centre spécialise, avec possible biais de recrutement,

notamment concernant les données de prévalence.
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VI. CONCLUSION

Les NK de notre série prenaient I’aspect d’une tumeur kystique multiloculaire,
le plus souvent de type IIF et Il (95% des lésions). Le type IV semble
exceptionnel. Un type IIF au scanner peut correspondre a un NK ou a une
MEST. La proportion élevée (30%) de type IIF parmi les NK et une MEST se
traduisant par un type IIF au scanner n’ont a notre connaissance pas ¢&té
rapportés. La hernie pyélique est un aspect peu courant mais classique des
TMME et peut faire évoquer le diagnostic, ce d’autant si la Iésion touche une
femme dans la péri ménopause. L’IRM présente un intérét majeur dans
I’exploration des lésions kystiques de complexité intermédiaire permettant
régulicrement de les reclasser et d’impacter leur prise en charge et ce
particulierement dans le cas des TMME qui ont un potentiel de dégénérescence.

L’ECUS semble présenter un intérét similaire, mais est en cours d’évaluation.
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RESUME

Objectifs :

Préciser 1’aspect en imagerie des tumeurs mixtes mésenchymateuses et épithéliales du rein
(TMME), a savoir le néphrome kystique (NK) et la tumeur mixte épithéliale et stromale
(MEST).

Matériels et méthodes :

Etude rétrospective monocentrique de 20 patients opérés (15 femmes et 5 hommes) de 20
néphromes kystiques et 1 MEST, ageés de 7 mois a 80 ans (moyenne 43,8 ans), sélectionnés a
partir du registre d’anatomopathologie sur une période consécutive de 6 ans (janvier 2008 a
décembre 2013). 18 lésions ont été explorées par TDM et 10 par IRM. 7 lésions ont eu un
complément d’exploration par échographie avec injection de produit de contraste ultrasonore
(ECUS). Les critéres évalués étaient la situation de la tumeur, la nature Kystique ou tissulaire,
I’aspect des parois et cloisons et le classement selon le systeme de Bosniak.

Résultats :

Une seule MEST soit 5% des TMME. Toutes les lésions étaient kystiques. Les NK
correspondaient dans 65 % des cas a des types 11, dans 30 % a des types IIF et dans 5 % a un
type Il. Aucun patient n’était Bosniak IV. La MEST était un type IIF au scanner, 11l en IRM.
L’IRM a permis le reclassement a la hausse de 3/8 1ésions par rapport a la TDM, de II a IIF et
IIF a Il et ’ECUS de 4/7 1ésions par rapport a I’imagerie en coupes, passant de IIF a III.

Conclusion :

Les NK et la MEST étaient des tumeurs kystiques multiloculaires majoritairement IIF et 1l
(95 %). Aucun néphrome kystique n’était de type IV. Un NK et une MEST peuvent se
présenter sous la forme d’un type IIF en scanner. L’IRM présente un intérét important dans la
caractérisation des masses kystiques de type IIF, pouvant les reclasser a la hausse et impacter
leur prise en charge.

MOTS-CLES :
Imagerie - Classification de Bosniak - Tumeur mixte mésenchymateuse et épithéliale du rein -
Tumeur mixte épithéliale et stromale - MEST - Néphrome kystique.
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