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Champ d’application 

Cet ensemble de données a été élaboré pour les spécimens de biopsie au trocart ou chirurgicales d’une tumeur du 
rein. Les spécimens d’excision ne sont pas inclus ; un ensemble de données distinct est disponible et doit être 
utilisé pour ces cas. 

 
 

Remarque 1 – Latéralité du spécimen (requis) 

 
Justification/preuves 

Les informations sur la latéralité du ou des spécimens sont nécessaires à des fins d’identification et pour la sécurité 
des patients. 

Les biopsies au trocart provenant de deux tumeurs différentes sont relativement rares. Cela peut se produire chez 
les patients chez qui l’on suspecte un syndrome de von Hippel-Lindau. Si, par exemple, plus d’une tumeur est 
surveillée pour estimer le taux de croissance, les deux tumeurs peuvent être échantillonnées dans le cadre de la 
même procédure. 

 Retour 

 
 

Remarque 2 – Site(s) tumoral/tumoraux (recommandé) 

 

Justification/preuves 

La position de la tumeur par rapport à la zone corticale ou médullaire du rein peut également être importante 
pour le diagnostic. Ceci est particulièrement vrai dans le cas des tumeurs de petite taille, lorsqu’un site d’origine 
dans la zone médullaire pourrait appuyer un diagnostic de carcinome des tubes collecteurs ou un carcinome 
médullaire1. 

 Retour 

 

Remarque 3 – Type histologique de la tumeur (requis) 

 
Justification/preuves 

Les divers sous-types de tumeurs épithéliales rénales présentent différents comportements cliniques et 
pronostics1,2,9-14. Ceci a été confirmé dans de grandes études multicentriques et monocentriques pour les 
principaux sous-types de tumeurs. En outre, plusieurs séries ont clairement démontré qu’un grand nombre de 
cancers rénaux nouvellement décrits ont un pronostic différent de celui du carcinome rénal à cellules claires14. Par 
ailleurs, les protocoles de différents types de traitement adjuvant anti-angiogénique sont liés aux divers sous-
types tumoraux15. 

La classification de Vancouver 2013 de l’International Society of Urological Pathology (ISUP) des tumeurs rénales 
adultes a identifié une nouvelle catégorie provisoire/émergente de carcinome rénal (CR)8. Bien que ces tumeurs 
rares semblent représenter une catégorie distincte, elles n’ont pas encore été entièrement caractérisées du point 
de vue de la morphologie, de l’immunohistochimie et des études moléculaires. Cette catégorie a également été 
incluse dans la quatrième édition de la classification des tumeurs rénales de l’Organisation mondiale de la Santé 
(OMS). Dans la classification OMS, les tumeurs incluses dans cette catégorie sont le CR oncocytoïde développé 
après un neuroblastome, le CR folliculaire pseudothyroïdien, le CR associé au réarrangement du gène ALK 
(anaplastic lymphoma kinase) et le CR à stroma (angio)léiomyomateux. Ces tumeurs doivent être classées dans la 
catégorie « autre » et leur nom doit être spécifié. 

Le CR papillaire est traditionnellement divisé en types 1 et 216. Des études récentes ont indiqué que ces tumeurs 
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sont cliniquement et biologiquement distinctes. Les tumeurs de type 1 sont associées à des altérations de la voie de 
signalisation MET, tandis que les tumeurs de type 2 sont associées à l’activation de la voie de signalisation NRF2-
ARE. Sur la base des caractéristiques moléculaires, les tumeurs de type 2 peuvent être subdivisées en 3 sous-types 
au moins17. Les tumeurs de type 1 et de type 2 présentent une coloration immunohistochimique distincte, les 
tumeurs de type 1 exprimant plus fréquemment la cytokératine 7 par rapport à celles de type 21,8,16,17

 

Le carcinome rénal papillaire oncocytaire est une catégorie comprise dans la quatrième édition de la classification 
OMS des tumeurs rénales1. Bien qu’elle n’ait pas été entièrement caractérisée, il est préférable d’inclure cette 
tumeur dans la catégorie papillaire plus générale. 

Le CR papillaire est associé à des résultats cliniques plus favorables que le carcinome rénal à cellules claires 
(CRcc), le carcinome des tubes collecteurs et la léiomyomatose héréditaire et le carcinome à cellules rénales 
(HLRCC)1,14. Le sous-type papillaire est également d’importance pronostique et les tumeurs de type 1 ont un 
meilleur pronostic que celles à morphologie de type 214,16,17. 

Il peut parfois être difficile de classer avec précision les tumeurs présentant un cytoplasme profondément 
éosinophile dans la biopsie rénale. Dans ce cas, le diagnostic différentiel inclut l’oncocytome, le carcinome à 
cellules rénales chromophobes, le carcinome rénal papillaire oncocytaire et le carcinome rénal survenant après un 
neuroblastome. Une évaluation immunohistochimique peut être utile, mais en raison de la quantité limitée de tissu 
présent dans une biopsie au trocart, elle n’est pas nécessairement concluante. Dans ce cas, le terme néoplasme 
oncocytaire peut être utilisé avec une note soulignant que ce n’est pas une catégorie de diagnostic, mais un 
descripteur qui inclut deux entités, l’une bénigne et l’autre maligne18,19. 

Les entités bénignes de la néoplasie rénale généralement observées dans les biopsies rénales, comme 
l’oncocytome, l’angiomyolipome, l’adénome papillaire, l’adénome métanéphrique et autres formes 
d’adénome doivent être classées dans la catégorie « autre » et leur diagnostic spécifié. 

 Retour 

 
 

Remarque 4 – Grade histologique de la tumeur– OMS/ISUP (requis) 

 
Justification/preuves 

Le grade doit être attribué selon le champ à fort grossissement qui présente le degré le plus important 
de pléomorphisme nucléaire. 

Ce système de détermination du grade est celui de l’Organisation mondiale de la Santé/de l’International Society 
of Urological Pathology (OMS/ISUP) pour le carcinome rénal, qui est recommandé dans le manuel de classification 
2016 de l’OMS1,14. Ce système a été validé comme paramètre pronostique pour les carcinomes rénaux à cellules 
claires et papillaires14,20,21. Il n’a pas été validé pour les autres types de cancer rénal, mais peut aussi être utilisé à 
des fins descriptives22. La recommandation actuelle est de ne pas attribuer de grade au carcinome à cellules 
rénales chromophobes1,23. 

La validité de déterminer le grade des tumeurs rénales dans les biopsies au trocart est source de débat, car il est 
probable que l’échantillon de tissu ne soit pas représentatif. Cette situation est particulièrement préoccupante 
dans le cas des grandes tumeurs rénales où il peut y avoir des variations morphologiques importantes. Dans 
certaines séries, il est recommandé que le grade des tumeurs de biopsie rénale ne soit pas défini. Si un grade est 
donné, il doit être qualifié avec une note indiquant qu’il pourrait sous-estimer le grade réel de la tumeur18,19. 

 Retour 

 

Remarque 5 – Morphologie sarcomatoïde (requis) 

 
Justification/preuves 

Une morphologie sarcomatoïde est observée dans environ 5 % des carcinomes rénaux et est associée à un 
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pronostic défavorable14,24-27. De nombreuses études ont confirmé que la morphologie sarcomatoïde peut se 
produire dans tous les principaux sous-types de carcinomes rénaux et indique une maladie de haute grade1.8. La 
survie à cinq ans des patients atteints de cancer à morphologie sarcomatoïde est de l’ordre de 15 à 22 %1,8,24-27. Les 
résultats cliniques associés à cette morphologie dépendent du stade28. La présence de morphologie sarcomatoïde 
est incorporée dans le système de détermination du grade de l’OMS/ISUP (grade 4)14. 

 Retour 

 

Remarque 6 – Morphologie rhabdoïde (requis) 

 
Justification/preuves 

Tout comme la morphologie sarcomatoïde, la morphologie rhabdoïde est une caractéristique de maladie de haut 
grade14,29. Les tumeurs présentant ce phénotype ressemblent aux cellules rhabdoïdes, avec un cytoplasme 
éosinophile volumineux et un noyau excentrique, souvent à nucléoles proéminents1,8. Les altérations rhabdoïdes 
sont associées à un mauvais pronostic. Il a été démontré que 71 % des patients présentant une morphologie 
rhabdoïde forment des métastases au cours d’un suivi moyen de 4,5 mois. On a également noté que 43 % des 
patients de cette série étaient décédés dans les 2 ans, avec un taux de survie médian de 8 à 31 mois14,29-31. Environ 
25 % des tumeurs à morphologie rhabdoïde sont accompagnées d’un carcinome sarcomatoïde concomitant1. La 
présence de morphologie rhabdoïde est incorporée dans le système de détermination du grade de l’OMS/ISUP 
(grade 4)14. 

 Retour 

 
 

Remarque 7 – Nécrose (requis) 

 
Justification/preuves 

La présence de nécrose tumorale est un indicateur pronostique pour le carcinome rénal à cellules claires et le 
carcinome à cellules rénales chromophobes, indépendamment du stade tumoral14,37. Le carcinome rénal papillaire 
contient généralement des foyers de nécrose, cependant la signification pronostique de cette observation est 
source de débat. À l’heure actuelle, il est recommandé de noter la présence de nécrose macroscopique 
(confluente) et microscopique (de coagulation)14. 

 Retour 

 
 

Remarque 8 – Invasion lymphovasculaire (requis) 

 
Justification/preuves 

L’invasion microvasculaire est en corrélation avec le développement de métastases et avec la survie, 
indépendamment de la taille de la tumeur, de la catégorie de la tumeur primitive et du grade42. 

Dans les CR à cellules claires et papillaires, la propagation de la tumeur se fait principalement par voie sanguine 
au niveau des veines du sinus, de la veine rénale et de la veine cave inférieure vers le poumon. L’infiltration du 
tissu adipeux périrénal peut provoquer une propagation rétropéritonéale. La propagation lymphatique aux 
ganglions de l’hile rénal peut également se produire et est plus courante dans le CR papillaire que dans le CR à 
cellules claires2. 

 Retour 
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Remarque 9 – Pathologie concomitante dans le rein non tumoral (requis) 

 
Justification/preuves 

Il est important de reconnaître que des néphropathies peuvent être présentes dans les tissus rénaux non 
néoplasiques des spécimens de néphrectomie et de néphro-urétérectomie1,2. L’artério-néphrosclérose (ou 
néphropathie hypertensive) et la néphropathie diabétique sont observées dans environ 30 % et 20 % des cas, 
respectivement. D’autres maladies rénales qui ont été identifiées comprennent la microangiopathie 
thrombotique, la glomérulosclérose segmentaire et focale et la néphropathie à IgA. L’observation de plus de 20 % 
de glomérulosclérose globale ou de glomérulosclérose diabétique diffuse avancée prédit une baisse importante de 
la fonction rénale 6 mois après la néphrectomie radicale2. 
 

L’évaluation des maladies rénales cliniques doit être effectuée dans chaque cas ; les colorations PAS et/ou 
méthénamine-argent de Jones doivent être utilisées si nécessaire. Un néphropathologiste peut être consulté au 
besoin. 

Pour l’évaluation des pathologies coexistantes dans le tissu rénal adjacent à la tumeur, les effets locaux d’une 
tumeur en expansion et/ou invasive doivent être pris en considération. Ceci peut être associé à un degré 
important d’inflammation et de cicatrisation, et il n’est pas rare de voir une néphrite interstitielle secondaire 
localisée, une glomérulosclérose ou une atrophie tubulaire. 

 Retour 

 

 

Remarque 10 – Études connexes (recommandé) 

 
Justification/preuves 

Des études connexes sont de plus en plus utilisées pour le sous-typage des tumeurs rénales. La technique 
d’hybridation in situ par fluorescence (FISH) peut être utilisée pour confirmer un diagnostic de carcinome à 
translocation (tumeurs de la famille MiT) et s’est avérée utile pour distinguer entre l’oncocytome et le carcinome à 
cellules rénales chromophobes1. Des tests cytogénétiques peuvent être réalisés dans certains cas ; toutefois, ils ne 
sont habituellement pas utilisés dans le cadre de l’évaluation de routine d’une tumeur rénale. Il est maintenant 
reconnu que l’évaluation immunohistochimique des tumeurs peut être utile sur le plan diagnostique. Il n’y a 
actuellement pas d’examens complémentaires qui sont acceptés comme ayant une valeur pronostique pour les 
néoplasmes à cellules rénales43,44. 

 Retour 
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