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INTRODUCTION

Le néphrobiastome ou tumeur de Wilms est
une tumeur embryonnaire qui survient chez
I'enfant. Chez l'adulte, ce type de tumeur reste
exceptionnel"?.

Le diagnostic est relativement aisé
lorsqu'en histologie. |l existe les trois
contingents typiques blastémateux, épithéliales
et mésenchymateux. L'étude immunohisto-
chimique est parfois capitale pour confirmer le
diagnostic par un marquage positif des cellules
tumorales, avec des anticorps anti-cytokératine
et une absence de marquage avec les
anticorps antivimentine, anti-chromogranine A
et anti-neurone spécifique énolase. Le traite-
ment repose sur l'exérése tumorale, sur la
chimiothérapie et sur la radiothérapie. Un cas
traité par la chirurgie seule est rapporté par les
auteurs et il sera discuté a partir d'une revue
de la littérature.

OBSERVATION

Mr. E.H., 4gé de 17 ans, sans antécédents
pathologiques particuliers. Le début de la
symptomatologie remonte & un an marque par
des lombalgies gauches associées a des
bralures mictionnelles intermittentes, sans
hématurie macroscopique. Six mois plus tard,
le patient a remarqué la présence d'une masse
augmentant progressivement de volume au
niveau de [I'hypochondre gauche, sans
hématurie macroscopique, avec conservation
de Jeétat général. L'examen physique a
objectivé une énorme masse allant de I'hypo-
chondre gauche au flanc gauche et vers
I'épigastre. C'était une masse dure, ferme et
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Fig. 1: Aspect scannographique d'un néphroblastome
gauche.

fixe par rapport au plan profond, donnant le
contact lombaire. L'échographie a objectivé
une volumineuse masse hétérogéne d’environ
14 c¢cm dans son grand diamétre siégeant au
niveau du pdle supérieur du rein gauche.
L'uroscanner a montré une grosse masse
tumorale de densité tissulaire avec des zones
de nécroses et des calcifications faiblement
rehaussées aprés injection du produit de
contraste (Figure 1). La tumeur est de point de
départ polaire supérieur du rein gauche qui est
refoulé en bas et en avant. Elle mesurait en-
viron 16 cm dans son axe, avec une infiltration
de la graisse périrénale; et elle refoulait la rate
en arriére, les gros vaisseaux et le pancréas a
droite. L'excrétion rénale gauche était dans les
délais normaux. La veine rénale gauche est
englobée en partie par la tumeur sans throm-
bus. Absence d'adénopathies loccrégionales
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Fig. 2: Radiographie thoracique de contrdle ne montrant
pas de récidive tumorale

visibles et de métastases hépatiques. La radio-
graphie thoracique était normale.

Une néphrectomie élargie était effectuée
par voie sous costal gauche. La néphrectomie
élargie etait difficile en raison du volume de la
tumeur. L'exploration de la cavité abdominale
était sans particularité. Les suites opératoires
immédiates étaient simples.

Sur le plan anatomopathologique, la piéce
opératoire pesait 1650 grammes et mesurait
17 x 6 x 10 centimétres, et était le siege d'un
néoplasme dense, pseudo-encapsulé, refou-
lant le parenchyme rénal restant. Le néo-
plasme siégeait au pdle supérieur, et a dis-
tance du hile rénal. A la coupe, le néoplasme
montre un aspect dense, blanchatre, myxoide
par endroit et présence de remaniements
nécrotiques. Histologiquement, il s'agissait
d'un néphroblastome rénal gauche triphasique
associant une composante mésenchymateuse,
blastémateuse et épithéliale envahissant la
capsule rénale (stade PT2). Le hile rénal, la
graisse et la surrénale gauche étaient in-
demnes.

L'exérése a été totale et satisfaisante, et
étant donnée la controverse des protocoles de
la chimiothérapie et de la radiothérapie, le
patient n'a re¢u ni la chimiothérapie ni la radio-
thérapie en post-opératoire. Le suivi post-
opératoire a été a trois mois puis tous les six
mois. Aprés deux ans de I'exérése tumorale,
lexamen .clinigue du patient, la tomoden-
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sitométrie (TDM) abdominale, et la radio-
graphie thoracique de contréle (Figure 2)
étaient strictement normaux.

DISCUSSION

Le néphroblastome est une tumeur de
l'enfant (90% sont diagnostiqués avant 10 ans)
et reste exceptionnel chez l'adulte. Environ
250 cas chez l'adulte ont été recensés dans la
littérature avec une incidence estimée a 1%".
Le néphroblastome ou tumeur de Wilms peut
exister chez 'homme comme chez la femme
avec des ages extrémes de 16 4 63 ans®®

La symptomatologie clinique des néphro-
blastomes chez |'adulte n'a rien de particulier:
rarement une masse abdominale palpable (le
plus fréquent chez l'enfant), plus souvent une
douleur lombaire associée a une hématurie®.
Cela explique que 50% de ces tumeurs sont
diagnostiquées au moins au stade Il (tumeur
résiduelle limitée a I'abdomen apres chirurgie)
et 29% d'emblée meétastatique’. Les sites
métastatiques les plus fréquents sont le
poumon, le foae les nodules lymphatiques, et
rarement I'os’. Par ailleurs, d'autres signes non
urologiqgues peuvent étre rencontrés: une
hypertension artérielle, une fiévre au long
cours ou un syndrome abdomlnal aigu par
rupture tumorale spontanee Des signes biolo-
giques peuvent étre rapportés: une anémie,
une polygiobulie v0|re une vitesse de sédi-
mentation accélérée’. Récemment, la lactico-
déshydrogénase (LDH) a été décrite comme
un marqueur possible de I'évolution de la
maladie. En effet, les auteurs rapportent une
élévation des LDH jusqu'a 87% des cas des
nephroblastomes. En plus, il existe une corré-
lation étroite entre le taux de LDH et le stade et
la taille du nephroblastome®. Sur le plan radio-
logique, les signes sont comparables a tout
syndrome tumoral rénal. L'imagerie est basée
sur 'apport de I'échographie et de l'uroscanner
qui n'apporte que peu d'arguments en faveur
du néphroblastome sans aucune spécificité’.
Ainsi, ['échographie permet de préciser le
siége, l'échogénicité de la tumeur et son
retentissement local. Elle trouve aussi son inté-
rét dans le bilan d'extension. L'echodoppler
permet de rechercher des sighes artériels
et/ou veineux évocateurs de néovascularisa-
tion tumorale. Pour ['uroscanner, il reste
'examen de référence pour le diagnostic des
tumeurs rénales, sa sensibilité est de 98%. Les
calcifications intratumorales, le rehaussement
apres injection du produit de contraste restent
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Tableau 1: Classification des Tumeurs de Wilms (National Wilms Tumor Study)

Stade Caractéristiques de la Tumeur

Stade 1 Tumeur limitée au rein et enlevée en totalité, capsule rénale intacte

Stade 2 Tumeur s'étendant au-dela du rein mais extirpée en totalité

Stade 3 Présence d'une tumeur résidueile a extension locale, non hématogéne: - Tumeur biopsiée ou rompue
pendant l'intervention, ou non extirpée en totalité. Présence de nodules péritonéaux. — Envahissement
des ganglions au-dela des chaines périaortiques abdominales.

Stade 4 Présence de métastases viscérales (poumon, foie, os, cerveau)

Stade 5 Tumeur de Wilms bilatérale

trés evocateurs. Les clichés urographiques
permettent d'objectiver les modifications mor-
phologiques et fonctionnelles du rein tumoral®.

Sur le plan anatomopathologique, il s'agit sou-
vent d'une masse unique, unilatérale, clas-
siqguement aux pdles et & début cortical. De
taille variable, elle est souvent de volume
important pouvant atteindre jusqu'a 13 kg.
Histologiqguement, le diagnostic est relative-
ment aisé lorsqu'il existe un aspect histolo-
gique typique comportant les trois contingents:
blastémateux, épithélial et mésenchymateux.
Le diagnostic est plus difficile lorsque I'aspect
est seulement biphasique ou monophasique.
Le plus souvent, ['aspect épithélial fait evoquer
le diagnostic de néphrome néphrogene . Les
études immuno-histochimiques mettent en
évidence un marquage positif des cellules
tumorales, avec des anticorps anti-cytokératine
et une absence de marquage avec les
anticorps antivimentine, anti- chromogramne A
et anti-neurone spécifique énolase’

Le bilan d'extension locorégional et a
distance repose sur la TDM. Elle permet
l'étude des limites de la tumeur, de son
interface avec la graisse perirénale ou la sur-
rénale, de I'extension veineuse rénale ou cave
et de [lenvahissement ganglionnaire. La
recherche de métastases viscérales (surré-
nales, hépatiques, rein controlatéral) se fait par
la TDM abdominale. Les métastases pulmo-
naires sont recherchées classiquement par
une radiographie thoracique. Néanmoins, la
TDM thoracique permet de mieux détecter ces
metastases surtout de petite taille. L'imagerie
par résonnance magnétigue (IRM), dont la
fiabilité dans [l'évaluation de [l'atteinte de Ila
veine rénale est sensiblement égale a celle de
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la TDM (88%), permet une bonne visualisation
de la hauteur du thrombus cave avec une
fiabilité voisine des 100%°.

La classification la plus utilisée pour la
stadification des tumeurs de Wilms est celle du

National Wilms Tumor Study (NWTS)"
(Tabieau 1).
Le néphroblastome chez Iadulte est

souvent diagnostigué & des stades plus
avances que ceux de lI'enfant. |l se caractérise
par une fréquence élevée du stade 3 et 4 avec
46%. Chez Ienfant les stades 3 et 4
representent 33,7%'% La bilatéralité est rare
en matiére de nephroblastome elle peut étre
d'emblée ou dans le temps (métastase ou
tumeur simultanée)™.

Le traitement repose sur néphrectomie
élargie permettant le diagnostic histologique,
associée selon Weichert-Jacobsen a un cu-
rage ganglionnaire lombo-aortique et inter-
aortico-cave14. Cette attitude parait particu-
lierement agressive. Le scanner dans notre
observation n'a montré aucune adénomégalie,
le curage pediculaire a été comme suffisant, ce
d'autant qu'en l'absence de preuve histolo-
gique préopératoire, c'est Iattltude adoptée
pour les adénocarcinomes rénaux’'®

Actuellement, le protocole thérapeutique
des néphroblastomes est basé sur des études
multiceniriques conduit par la Société Inter-
nationale d'Oncologie Pédiatrique en Europe
(SIOP) et par le National Wilm's Tumor Study
Group (NWTSG) aux Etats-Unis. Malheureuse-
ment, ce protocole n'est pas encore bien
codifié surtout en ce qui concerne la chimio-
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thérapie et la radiothérapie. Ainsi, certains
auteurs pensent que la chimiothérapie post-
opératoire doit étre agressive quel que soit le
stade. En revanche, le National Wilm's Tumor
Study Group (NWTSG) recommande une gra-
dation en fonction du stade'"'®. En effet, il n'a
pas été montré de différence de résultats en
terme de survie entre les différents protocoles
dans le stade 1 (tumeur limitée au rein) et 2
(extension régionale mais exérése ch|rurg|ca|e
compléte) avec histologie favorable'’, sugge-
rant l'efficacité de protocoles moins importants
(notamment sans adrianycine et d'une durée
plus courte). En revanche, dans les stades
plus élevés, méme ['utilisation de protocoles
lourdes (associant vincristine, actinomycine,
adrianycine) poursuivie jusqu'a 15 mois
n'empéche pas des rechutes nombreuses'
Certains auteurs recommandent méme un
protocole de chimiothérapie de rattrapage
associant la paraplatine a |'étoposide. Ce pro-
tocole a permis selon des auteurs, la
stérilisation totale des Iesuons pulmonaires
secondaires pulmonaires'.

La radiothérapie post-opératoire est en
général indiquée & partir du stade 3. La dose
en génerale est de 45 grays. Elle doit étre
élargie a tout 'abdomen et éventueliement aux
sites métastatiques, en particulier le poumon.
La radiothérapie préopératoire a été aban-
donnée. L'association avec la chimiothérapie
donne de mellleurs résultats que la chimio-
thérapie seule®

la chimiothérapie préopératoire  est
indiquée devant une atteinte bilatérale, une
extension intravasculaire, un rein unique, et
devant les patients inopérables. Le seul risque
de la chimiothérapie préopératoire est de
traiter une éventuelle tumeur bénigne, car on
n'a pas de confirmation hlstologlque Ce risque
est de 15% selon les auteurs’’. Devant
l'efficacité de lirradiation pulmonalre dans les
stades 4 et la fréquence (80%) des métastases
pulmonaires dans le stade 3, certains auteurs
ont recommandé une |rradlatlon pulmonalre
systématique dans les stades 3 et 472 par
ailleurs, certains auteurs préconisent une cure
chirurgncale des métastases pulmonaires loca-
lisées'”. Concernant ies récidives, les stades 3
et les formes histologiques défavorables
comme les anaplasiques récidivent souvent de
fagon locale. Ce n'est pas seulement la de-
couverte tardive qui explique son pronostic
bien plus sombre gue chez I'enfant, mais aussn
la moindre eff;cac:lte de la ch|m|otheraple
Ainsi Chang et al.? suggerent de ne donner
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aucun traitement adjuvant aux patients classes
stade 1 avec histologie favorable. Cette these
a été partagée par Olsen et Lacroix®* qU| ont
obtenu respectivement, aprés chirurgie seule,
les résultats suivants: le premier malade
classé stade 1 est vivant dix ans aprés la
chirurgie, le deuxiéme classé stade 2 est
vivant onze ans aprés. Dans notre cas, le
patient n‘a regu aucun traitement adjuvant.
Actuellement, aprés deux ans de l'exérése
tumorale e malade ne présente aucun signe
clinique et radiclogique de métastases ou de
récidive tumorale.

La survie a 3 ans varie entre 24% et 67% et
seulement 11% pour les formes métastatiques.
Le pronostic vital est fonction de |'apparition de
métastases ou de récidives locales si l'exérése
de la tumeur a été possible’®

Enfin, lintérét de détecter les marqueurs
génétiques de la tumeur de Wilms (chromo-
some 11 p13, 11p15) pourrait déterminer
certains patients a risque et instaurer éven-
tuellement une thérapie génique. Ceci va
qu'améliorer le pronostic d'une tumeur recon-
nue invasive®?®

En conclusion, le néphroblastome est une
tumeur exceptionnelle chez l'adulte. Le dia-
gnostic souvent histologique, est en général
posé a un stade clinique plus avancé que chez
I'enfant. Le traitement repose sur une néphrec-
tomie élargie. L'association & une chimio-
thérapie et une radiothérapie est controversée
et non codifiée, précisément, en raison du peu
de cas recensés et d'une moindre efficacité de
la chimiothérapie par rapport a l'enfant. Le
pronostic est en général péjoratif chez I'adulte
en raison d'un diagnostic souvent tardif.
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