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Observation

Un homme de 61 ans sans antécédents notables, s’est présenté pour une altération de |'état
général et une perte de poids de 3 kg en un mois. L'examen physique et le bilan biologique
étaient sans particularités. L'examen tomodensitométrique et I'lRM abdomino-pelviens ont
révélé une masse de 4 cm environ du rein gauche. Les ganglions rétro-péritonéaux et a distance
étaient normaux. Le patient a été opéré d'une néphrectomie radicale gauche.

Le rein comportait une masse centro-hilaire mesurant 3,7 x 3,2 cm, de couleur brun chamois,
montrant des modifications kystiques. Cette tumeur était adhérente a la graisse péri-rénale,
sans signe d'envahissement des cavités pyélocalicielles ni du sinus rénal.

L’examen microscopique a montré une tumeur bien circonscrite faite de deux composantes
intimement intriquées (Fig. 1). La premiére composante, de loin prédominante, était de nature
épithéliale, et présentait une architecture essentiellement tubuleuse. Les cellules tumorales
avaient des cytoplasmes abondants clairs, et des noyaux irréguliers avec des nucléoles visibles
au grossissement x40 (Grade 2 de Fuhrman). Ces cellules étaient positives pour la
Pancytokératine AE1/AE3, la CK7, la Vimentine, le PAXS8, et négatives pour le CD10, le RCC, la
CAIX et le TFE3 (Fig. 2).

L' ceil était ensuite attiré, initialement au faible grossissement, au sein du stroma, par une
population monotone, diffuse, faite de nappes de cellules isolées de grande taille. Au plus fort
grossissement, cette prolifération cellulaire d’allure lymphomateuse était composée de nappes
de cellules d’aspect centroblastique, aux cytoplasmes peu abondants et aux noyaux
volumineux, renfermant un a plusieurs nucléoles proéminents. De nombreuses mitoses étaient
retrouvées. En immunohistochimie, cette composante, négative aux cytokératines, avait
montré une positivité aux immunomarquages suivants : CD20, bcl-2, bcl-6, MUM1, et un indice
de prolifération atteignant les 90%. Elle était négative pour le CD5, le CD10, le CD23 et c-MYC
(Fig. 3). Cette composante lymphomateuse a grandes cellules B est de profil
immunohistochimique non-GC, selon 'algorithme de Hans. L'analyse par technique de FISH a la
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recherche d’une trisomie 7, d’'une trisomie 17, d’un réarrangement TFE3 et d’une délétion VHL
était négative ainsi que I'hybridation in situ EBER.

Quel est votre diagnostic ?

Diagnostic

Une tumeur rénale hybride associant un carcinome rénal a cellules claires, et un lymphome B
diffus a grandes cellules de profil non centro-germinatif.

Discussion

Le lymphome rénal primitif est une tumeur rare, correspondant a moins de 1% de tous les
lymphomes extra-ganglionnaires, avec seulement une cinquantaine de cas rapportés dans la
littérature. Par définition, il s'agit d'un lymphome non hodgkinien survenant au sein du
parenchyme rénal, sans évidence d'atteinte ganglionnaire, et avec un bilan d'extension
négatif. Il s'agit le plus souvent d'un lymphome B diffus a grandes cellules[1,2]. Le carcinome
rénal a cellules claires (CRCC) représente quant a lui a 65-70% de tous les cancers du rein. La
revue de la littérature se focalise surtout sur la survenue de facon secondaire d’un carcinome
rénal chez les patients ayant été traité pour un lymphome. Ce phénomene pourrait étre
expliqué par les effets tardifs du traitement, par la survie prolongée de ces patients souvent
immunocompromis, et par des facteurs biologiques et génétiques qui ne sont pas encore
entierement élucidés[3,4]. Cependant, la survenue synchrone du lymphome rénal primitif et du
CRCC est un phénomene trés inhabituel, avec seulement un cas décrit dans la littérature[5].

Le processus étiopathogénique pouvant expliquer I'’émergence d’un lymphome rénal primitif
reste toujours non élucidé. Un développement a partir de ganglions lymphatiques situés dans le
sinus rénal ou a partir du réseau lymphatique entourant la capsule rénale a été suggéré.
L'inflammation chronique et les lésions répétitives du parenchyme rénal pourraient également
induire le recrutement, la transformation des lymphocytes, et le développement d’un
processus lymphomateux. Une association entre le lymphome rénal et d’autres maladies
infectieuses et inflammatoires chroniques a été décrite. C'est le cas notamment de la maladie
de Sjogren, du lupus érythémateux disséminé, de la pyélonéphrite chronique, et des infections
par le virus d'Epstein Barr (EBV). Des antécédents de transplantation rénale et
d'immunosuppression chronique exposent les patients a un risque supérieur de développer une
tumeur maligne, survenant en particulier dans le cadre des syndromes lymphoprolifératifs post-
transplantation, souvent associés a une infection par EBV [1,2,5].

Un stroma tumoral riche en lymphocytes, accompagnant un carcinome rénal doit étre
soigneusement analysé afin d'éliminer un éventuel processus lymphomateux. Si cet infiltrat
lymphoide s’avére étre de nature lymphomateuse, et que le bilan d'extension se révéele négatif,
le diagnostic d’une tumeur hybride, associant un carcinome rénal et un lymphome rénal
primitif, sera retenu.
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