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Les tumeurs des voies excrétrices urinaires supérieures (TVES) sont des tumeurs

développées au niveau du haut appareil urinaire (calices, bassinet, uretere).

Ce sont des tumeurs rares mais non exceptionnelles.

Le plus souvent d’origine urothéliale, ces lésions ont une évolution descendante
dont la gravité est directement liée a leur degré de différentiation (grade cytologique) et a leur

stade d’invasion.

L’hématurie constitue le principal signe révélateur, et le bilan diagnostique
comporte les méthodes d’investigations classiques (UIV, UPR), des examens
morphologiques (échographie, TDM), des manceuvres endoscopiques (cystoscopie,

urétéroscopie) et des explorations biologiques (cytologie urinaire)

La néphrouréterectomie totale avec excision de la collerette vésicale reste

I'intervention carcinologique de référence.

Malgré les progrés techniques récents dans le traitement de cette affection, le

traitement conservateur qu’il soit endoscopique ou chirurgical n’est pas de routine.

Nous rapportons une étude rétrospective de 18 tumeurs des voies excrétrices
urinaires supérieures, dont le but est d’illustrer a I'aide de ces cas et d’une revue générale de
la littérature les caractéristiques cliniques, paracliniques, anatomopathologiques,

pronostiques, thérapeutiques et évolutives de ces tumeurs.
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HISTORIQUE 11, 2]

La premiere observation sur les TVES a été rapportée en 1841 par RAYER dans

son traité des maladies du rein.

Il a fallu attendre 1878 pour|en trouverf une description histopathologique qui a

été faite par WISING et BLIX.

En 1905, ALBARRAN a décrit a nouveau ce cancer en visualisant au cours d’une
cystoscopie une tumeur urétérale procidente au niveau du méat urétéral et il a détaillé son

observation en 1909 dans son traité de médecine opératoire.

Les publications demeurent assez rares jusqu’aux rapports de MELTZER en 1926
(181 tumeurs du bassinet), de CHAUVIN et CERATI en 1931 (122 tumeurs de l'uretére) et de

SWIFT JOLY en 1933 (377 tumeurs du bassinet).

La caractérisation des TVES s’est ensuite progressivement multiplié grace a
I'avénement et a la vulgarisation des techniques d’uro-radiologie et d’endo-urologie qui font

perdre a la maladie son caractére exceptionnel.

D’importantes revues générales se succéderent depuis lors, dont celles de :

* RICHES (1951) qui a rapporté I'expérience anglaise entre 1935 et 1950 portant sur

315 tumeurs du bassinet et 21 tumeurs de |'uretére,

* ABERHOUSE (1956) qui a rapporté une enquéte mondiale portant sur 592 tumeurs

urétérales,

* MAZEMAN (1972): son travail présenté lors du 66° congrés de I’AFU reste le plus

important. Il a colligé 737 tumeurs pyélocalicielles et 381 tumeurs urétérales,

* MURPHY(1981) qui a rapporté 224 tumeurs pyélocalicielles et urétérales,
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* STEFFENS et NAGEL (1988) qui a colligé 170 tumeurs pyélocalicielles et urétérales,
* MUFTI et BLANDY(1989) qui a rapporté 185 tumeurs pyélocalicielles et urétérales.

Dans les vingt derniéres années, 'urologie a connu des révolutions dans les
domaines de I'imagerie, de I’endoscopie, de la génétique et de I'histologie. La diminution des
indications de la chirurgie ouverte au profit de gestes endoscopiques moins invasifs et de la

chimiothérapie ou de I'immunothérapie endo-cavitaire en sont alors des exemples concrets.

II. RAPPEL ANATOMIQUE I3, 4]

La voie excrétrice urinaire supérieure (VES) est constituée par les voies excrétrices
intrarénales situées dans le sinus du rein (calices et bassinet) et la voie excrétrice extrarénale

qui lui fait suite (I'uretere).

1. Voies excrétrices intrarénales

Elles comprennent les calices mineurs qui se réunissent en calices majeurs qui, a leurs
tours, confluent en formant le bassinet. La disposition de ces voies excrétrices présente une

grande variabilité morphologique.

Les calices et la presque totalité du bassinet occupent le centre du sinus du rein et ils

sont séparés des éléments vasculaires placés contre les parois du sinus par la graisse.

Les calices et le bassinet forment une unité appelée pyélon.
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1-1 Description (Fig 1)

Les calices mineurs sont des conduits tres fins en forme d’entonnoir, de 3 a 18
calices par rein (en moyenne de 8 calices mineurs) et dont I’extrémité conique coiffe la pointe

de chaque papille rénale.

Les calices mineurs sont disposés en deux rangées longitudinales : une ventrale ou
antérieure et une dorsale ou postérieure. Les deux rangées sont situées de part et d'autre du

fond convexe du sinus et elles forment entre elles un angle de 90°.

La réunion de plusieurs calices mineurs forme un calice majeur. Certains, en

particulier a la partie moyenne du rein, se jettent directement dans le bassinet.

Le nombre des calices majeurs est variable entre 2 et 3 calices majeurs mais la

disposition en deux calices majeurs est la plus fréquente.

Les deux calices majeurs sont le plus souvent inégaux :

e le calice supérieur est plutét long, étroit, ascendant vers le podle supérieur du
bassinet et semble dans la continuité de I'axe urétéral,
e le calice inférieur est court, large, légerement descendant vers le pole inférieur.
Les grands calices se réunissent pour former le bassinet qui est en forme
d'entonnoir, aplati d'avant en arriere, n’occupe que les trois quarts ou la moitié inférieure du

hile et présente :

» Deux faces: antérieure et postérieure

» Deux bords: le bord supéro-interne convexe se continue avec la tige du calice
supérieur et le bord inférieur horizontal concave vers le bas et se continue avec la tige du
calice inférieur.

» Un sommet ou jonction pyélo-urétérale qui se situe normalement dans le méme
plan horizontal que le bord inférieur du bassinet.

» Une base qui recoit les tiges des calices majeurs.
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La forme du bassinet est variable selon le mode de confluence des calices majeurs:

ampullaire si les calices majeurs sont courts et ramifiée si les calices majeurs sont longs.

La capacité de la VES intrarénale est faible et elle est inférieure a 3 ml. Sa fonction
excrétrice est permanente mais elle ne constitue pas un réservoir des urines. Cette fonction

est entierement assurée par la vessie.

1-2 Rapports des voies excrétrices intrarénales : le sinus du rein et le pédicule rénal

Le bassinet repose sur l'extrémité inférieure du hile contre la lévre postérieure ou il
marque son empreinte et se projette a la hauteur de I'apophyse transverse de L2. Il est en
rapport avec le psoas en arriére et il est recouvert en avant par la deuxiéme portion du
duodénum a droite et par la queue du pancréas a gauche dont il est séparé par la graisse

périrénale et les fascias périrénaux.

L'abord chirurgical du bassinet est indiqué par sa face postérieure du fait que la

majeure partie des vaisseaux se trouve placée en avant et en dessous du bassinet.

Chaque calice mineur est étroitement enserré a sa base par un anneau veineux et 2
calices mineurs voisins laissent entre eux un espace angulaire partiellement occupé par les

vaisseaux péricaliciels.

2. Uretére
De situation rétropéritonéale, I'uretére occupe progressivement les régions lombaire

et pelvienne.
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2-1 Description (fig 2)

C'est un conduit musculo-membraneux cylindrique de 25 a 30 cm de long et étendu
du bassinet a la vessie. Il est de situation retropéritonéale et occupe successivement les

régions lombaire et pelvienne.

L’'uretére présente 4 portions: lombaire (10cm), iliaque (3cm), pelvienne (12cm) et
intravésicale (3cm). Il présente des rétrécissements au niveau de la jonction pyélo-urétérale,

au contact des vaisseaux iliaques, et juxtavésical a I’entrée du canal dans la paroi vésicale.

Le diametre de l'uretére est de 2 a 5 mm et varie avec le niveau: 2 mm au niveau du
collet, 6 mm au niveau du fuseau lombaire, 3 mm au niveau du coude iliaque, 5 mm au

niveau du fuseau pelvien et 2 mm au niveau du rétrécissement juxtavésical.

2-2 Rapports de I'uretére (fig 3)

a) Rapports de l'uretére lombo-iliaque : Les portions lombaire et iliaque occupent

la méme région lombaire et sont en rapport avec :
> En arriere :

- les apophyses transverses des 3eme, 4eme et 5eme vertebres lombaires,

- le plexus nerveux lombo-sacré dont le nerf génito—crural présente un rapport

immédiat,

- le muscle psoas et son aponévrose (fascia iliaca).

> En dehors : de haut en bas :

- le pble inférieur du rein et
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- le colon.

» En dedans : Les rapports sont différents a droite et a gauche:

- A droite avec la veine cave inférieure et la veine iliaque primitive puis il croise la

veine et l'artére iliagues externes.

- A gauche avec l'aorte abdominale puis il croise l'artére iliaque primitive

gauche.

» En avant :

- les vaisseaux génitaux,

- le péritoine pariétal,

- le duodeno-pancrés et son fascia de Treitz,

- le fascia de Todt droit a droite,

- le fascia de Toldt gauche et le colon sigmoide et son méso a gauche.

b) rapports de l'uretére pelvien :
Dans la cavité pelvienne l'uretére décrit une courbe a laquelle on reconnait deux segments :

pariétal et viscéral. Les rapports de chaque segment sont différents selon le sexe :

» Chez I'homme (fig 4):

* La portion pariétale est en rapport avec :

- la bifurcation de I'artere iliaque primitive,

- l'artére hypogastrique et ses branches.
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* La portion viscérale est en rapport avec :

- le rectum,

- le canal déférent dont il le croise en avant,

- la vésicule séminale,

- le bas fond de la vessie ou il s'abouche.

» Chez la femme (fig 5):
*|a portion pariétale chemine contre la paroi latérale du plevis en arriére du ligament

large et répond aux :

- vaisseaux hypogastriques et leurs bronches,

- l'ovaire et le pavillon de la trompe utérine.

* La portion viscérale est sous ligamentaire et en rapports avec :

- l'artere utérine qu'elle croise en arriere.

- le vagin,

- le bas fond de la vessie ou elle s'abouche.

¢) Les rapports du segment intravésical :

Les 2 uretéres s’abouchent dans la vessie a 4 cm l'un de [|'autre, traversent
obliqguement la paroi vésicale et se terminent dans la vessie a 2,5 cm I'un de I'autre. Cette
implantation tres oblique dans la paroi vésicale et son ancrage aux plans musculaires du
trigone (la musculaire se replie en genre de valve) créent un dispositif anti-reflux

physiologique lors de la miction.



Les tumeurs de la voie excrétrice urinaire supérieure : Etude rétrospective

3. Vascularisation et innervation

3-1. Artéres

Les calices recoivent leur vascularisation des branches pré ou rétropyéliques de l'artére

rénale.

Le bassinet recoit une branche commune avec l'artére urétérale supérieure : celle-ci
est prépyélique, si elle nait du tronc de l'artere rénale principale, rétropyélique si elle nait de

I’artere rénale polaire inferieure.

L'uretére recoit des branches artérielles qui naissent de haut en bas de :

*|’artere rénale,

*|"artere génitale,

* |les arteres iliaques,

* |’artere vésicale,

*|'artere vésiculo-déférentielle ou utérine.

3-2. Veines

Satellites des arteres, les veines s'anastomosent avec les veines de la capsule rénale, la

veine rénale, la veine gonadique et les veines vésicales inférieures.
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3-3._les vaisseaux Lymphatigues

Les lymphatiques se disposent en un réseau muqueux et un réseau intramusculaire.
De ces réseaux naissent des collecteurs qui, aprés avoir cheminé dans I'adventice, se rendent
aux ganglions voisins en suivant le trajet des arteres et des veines de |'uretére. Ainsi les

lymphatiques se drainent de haut en bas vers :

* Les ganglions latéro-aortiques sous jacents a I’artére rénale,

* Les ganglions iliaques primitifs et hypogastriques.

3-4. Les nerfs

La VES est richement innervée et son innervation est sous dépendance végétative.
Les nerfs accompagnent les artéres et proviennent des plexus rénal, spermatique et
hypogastrique. Il existe de nombreux ganglions nerveux dans la paroi de ['uretere

responsable du péristaltisme urétéral.

4. Histologie de la VES

La paroi de la VES est constituée de 3 couches :

4-1. La mugueuse

Elle est constituée d’un épithélium reposant sur un chorion
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a) L’épithélium
C’est un épithélium pseudo-stratifié et polymorphe (transitionnel) appelé aussi
urothélium. Il autorise des changements de forme et constitue une barriére a la résorption de

I'urine. On distingue 3 couches de cellules superposées:

> une couche basale de cellules prismatiques,

> une zone intermédiaire faite de cellules polygonales, dont le nombre est
variable selon le degré de remplissage de la lumiére,

> une couche superficielle ou luminale faite de cellules en ombrelle (cellule de
recouvrement).

L’urothélium est caractérisé par la présence de la membrane plasmatique asymétrique
qui constitue le pole apical des cellules les plus superficielles ainsi que celles des vésicules
fusiformes. Cette membrane est impliquée dans I'étirement et la stabilisation de la surface de
la surface cellulaire, probablement grace a des interactions avec le cytosquelette sous-jacent.
Ce dispositif permet ainsi d’éviter la rupture de la membrane pendant la phase de

remplissage de.

b) Le chorion:
Il est fait de tissu conjonctif riche en fibres élastiques, en fibres nerveuses

amyéliniques et en vaisseaux sanguins et lymphatiques mais Il est en revanche aglandulaire.

Au niveau des ureteres, il forme des replis longitudinaux donnant un aspect festonné

de la lumiére en coupe transversale.

4-2. la musculeuse

Elle est formée par des faisceaux de cellules musculaires lisses séparées par des

travées conjonctives. Ces faisceaux ont une disposition variable selon le niveau :
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> Au niveau des calices, du bassinet et des deux tiers supérieurs de l'uretére: la
musculeuse comporte 2 couches longitudinale interne et circulaire externe.
» Au niveau du tiers inférieur de l'uretere: la musculeuse comporte 3 couches

longitudinales interne et externe et circulaire moyenne.

4-3. 'adventice

Elle est composée d’un tissu conjonctif contenant des vaisseaux, des nerfs et du tissu

conjonctif.

Figure 1 : Morphologie externe de la voie excrétrice supérieure intrarénale (vue de face) [1]. 1.
Colonne rénale ; 2. Capsule rénale ; 3. Papille rénale ; 4. Fornix ; 5. Calice mineur ; 6. Calice

majeur ; 7. Pelvis rénal ; 8. Jonction pyélo-urétérale ; 9. Uretére.
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Figure 2: Morphologie externe des uretéres sur une vue de face[1].

Ureteére lombaire ;

Uretere 1liaque ;
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Figure 3. Rapports extra péritonéaux et artériels des uretéres chez la femme (vue de face) [1].
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Figure 4: Rapports pelviens de I'uretére chez ’lhomme (vue latérale gauche) [1].

1. Vessie ; 2. Rectume ; 3. Canal déférent gauche ; 4. Cul de sac rétrovésical (douglas) ; 5.
Uretére gauche ; 6. Plexus hypogastrique inférieur ; 7. Vésicule séminale gauche; 8. Septum

rectovésical ; 9. Prostate.
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Tr%nipe utérine droite

Figure 5: Ra@?&ﬁ@ﬁ@iﬂtﬁﬁi@rgﬁﬁﬂéez la femme (vue latérale gauche) [1].
(sectionnée) ;
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Ill. RAPPEL PHYSIOLOGIQUE [5,6]

La fonction de la VES est de transporter 'urine sécrétée par les reins depuis les calices
jusqu’a la vessie sans danger pour le rein ni douleur. Ce transport doit s’adapter aux
variations de la diurése et aux modifications cycliques de la pression intravésicale, tout en

protégeant la fonction rénale.

La VES est totalement autonome et son obstruction met en jeu des mécanismes
d’adaptation qui sont différents selon que I'obstruction est aigué ou chronique, acquise ou

congénitale.

1. Dans des conditions basales

Pour une diurése moyenne de 1,5 litre/24h, chaque uretere doit transporter environ
0,5 ml/min. En dehors des contractions péristaltiques, on observe une pression inférieure a

10 cm d’eau.

L’onde contractile semble étre commandée par des cellules interstitielles
myoblastiques ayant une activité de type « pacemaker». Ces cellules sont principalement
regroupées en amas dans la jonction pyélocalicielle puis se raréfient a mesure que I'on

s’éloigne des calices. L'onde contractile est caractérisée par:

- une amplitude qui augmente de haut en bas : généralement inférieure a 5 cm d’eau

dans le bassinet et pouvant atteindre 30 cm d’eau au niveau du tiers inférieur de l'uretere,
- une durée de 3 a 5 secondes,
- une vitesse de propagation qui se situe entre 20 et 40 mm/s,

une fréquence qui diminue de haut en bas, d’'une dizaine par minute dans les
calices, a 2 a 4 contractions par minute dans l'uretére. Ceci est du au role de « filtrage » du

bassinet ou s’arrétent la majorité des ondes péristaltiques calicielles.
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2. Adaptations aux variations physiologigues

Pour transporter une plus grande quantité d’urine en méme temps, la VES peut
augmenter la fréquence de ses contractions ou accroitre le volume du bolus transporté qui est

le mécanisme d’adaptation le plus important puisqu’il peut é&tre multiplié par 100.

Les propriétés viscoélastiques de la vessie assurent le maintien d’une pression basse,
inférieure a2 15 cm d’eau lors de son remplissage (compliance). Au-dela de 40 cm d’eau,

I'uretére n’est plus capable de propulser I'urine dans la vessie.

Ces mémes propriétés viscoélastiques, communes a tous les organes musculaires
lisses, permettent a l'uretéere d’absorber les modifications de volume sans modifier
significativement sa pression ce qui permet de protéger le rein en particulier en cas

d’hyperdiurese et d’obstruction.

3. Role du systéme nerveux

Le role joué par le systéeme nerveux dans le fonctionnement de la VES n’est pas bien
connu. Cependant la présence de fibres nerveuses et de récepteurs cholinergiques et
adrénergiques dans l'uretére suggere que le systéme nerveux autonome joue un role en
situation d’hyperdiurése par l'augmentation de la fréquence des contractions qui est
considérée comme un mécanisme d’adaptation sympathique alors que I'augmentation de

I'amplitude des contractions pourrait étre un phénomeéne purement musculaire

Le systeme nerveux est aussi impliqué dans le processus de coordination «
urétérovésicale » et le role de valve n’est pas uniquement anatomique. Cela est du a
I’existence de plexus ganglionnaires uniquement a ce niveau de l'uretére et a la diminution

du taux de reflux paralléelement au développement des fibres adrénergiques.
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4. Hydrodynamigue du transport de ’urine dans la VES

Le transport de I'urine du rein vers la vessie obéit a des principes physiques et ses

performances sont la résultante de forces propulsives et de résistances a I’écoulement.

3-1. Forces propulsives

Les Forces propulsives sont représentées par la pesanteur qui s’annule en position
debout, par la pression hydrostatique qui est produite par la diurése et surtout par la
contractilité de la VES qui fonctionne comme un systeme propulsif basé sur la contraction et

I'occlusion de I'uretere en amont du bolus qui se déplace vers I’aval.

3-2. Forces de résistance

La résistance de l'uretere est essentiellement due a I'ouverture de la lumiere urétérale
au passage du bolus et elle est dépendante de ses propriétés viscoélastiques et de la vitesse

de déplacement du bolus.

Les résistances Au niveau de la jonction urétérovésicale sont essentiellement
représentées par la faible distensibilité de I'uretere terminal ce qui explique "augmentation
de la pression du bolus a ce niveau. L'uretere terminal participe activement a diminuer cette

résistance en réduisant sa longueur pendant I’éjaculation.

La pression vésicale reste basse pendant toute la phase de remplissage grace a ses
propriétés viscoélastiques (10 a 15 cm d’eau). Pendant la miction, la contraction vésicale
géneére des pressions souvent situées au-dessus de 40 cm d’eau (la pression du bolus au
niveau de l'uretére terminal) qui peuvent géner la progression du bolus. Cependant, la

brieveté de cette contraction est sans conséquence pour le rein.
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|. MATERIEL ET METHODES

Notre travail est une étude rétrospective concernant 18 cas de tumeurs des voies
excrétrices urinaires supérieures, colligés dans le service d’urologie du CHU MOHAMED VI de

MARRAKECH, sur une période de 7 ans allant de Janvier 2002 a Décembre 2008.

Ont été étudiés pour chaque patient les circonstances de découverte, les moyens

diagnostiques, les caractéristiques anatomopathologiques, le traitement et I’évolution.

L’analyse des observations nous a permis de colliger des données incluant les

parametres suivants :
L’age
Le sexe

Les antécédents personnels et familiaux

vV V V V

Les facteurs de risque: * Tabac

* Professions a risque,

* Infections et uropathies chroniques,

* Prise médicamenteuses

» Circonstances de découverte
» Examen clinique
» Examens complémentaires : * Biologie

* Radiologie

* Endoscopie

* Cytologie urinaire

> Traitement

» Durée de séjour en post opératoire
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» Résultats de I’'anatomopathologie
»  Suivi post opératoire immédiat

» Evolution a long terme.

Il. RESULTATS

1. Données épidémiologiques:

1-1. Age

L’age moyen de découverte est de 62 ans avec des ages extrémes allant de 35 a 75

ans.

L’age moyen des femmes dans notre série est de 62,5 ans, alors que celui des

hommes est de 62 ans.

La répartition des ages est comme suit :

Répartition des cas selon I'dge

ONombre
de cas

Nbre ce cas

© = N W » 00 O N

0-10 10-20 20-30 30-40 40-50 50-60 60-70 70-80

Tranches d'ages

Figure 6:Répartition des cas par tranches d'ages dans notre série.
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On note que I'dge de plus du tiers de nos malades est situé a la septieme décade.

1-2. Sexe

Les malades étudiés dans notre série se répartissent en 12 hommes (67%), et 6

femmes (33%).Le sexe ratio est de 2.

Répartion des cas selon le sexe

OFemme

B Homme

Figure 7: Répartition des cas selon le sexe dans notre série.

1-3. Facteurs de risque

a) Tabagisme
Parmi les 18 malades étudiés dans notre série, 9 malades sont tabagiques chroniques

(50%), et sont tous de sexe masculin avec un taux moyen de PA de 28.

b) Infections urinaires a répétition :

Retrouvé dans les antécédents d’un seul malade de notre série (6%).
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¢) Profession
Aucune exposition professionnelle a risque n’a été notée chez nos malades,
notamment pas d’ATCD de travail dans I'industrie des colorants, du caoutchouc, du textile

etc.

Répartition des FDR

o tabagisme

44%
m infection urinaire a
50% répétition

O aucun

6%

Figure 8 : répartition des facteurs de risque selon les cas dans notre série.

2. Données cliniques

2-1. Délais diagnostigues

Ils sont variables, allant de 2 mois a 11 ans avec une moyenne de 30 mois.

2-2. circonstances de découverte

Dans notre série, la tumeur était symptomatique chez tous les malades
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L’hématurie est la manifestation inaugurale la plus fréquente, retrouvée chez 15
patients de notre série (83%). Elle est toujours macroscopique et isolée ou associée a d’autres

symptomes.

La douleur lombaire isolée ou associée aux autres symptomes est présente chez 13

malades (72%) et elle est associée aux coliques néphrétiques chez 7 malades (39%).

Les signes irritatifs vésicaux sont retrouvés chez 6 patients (33%) et sont représentés

surtout par la pollakiurie.

Les symptoOmes généraux associés aux signes urologiques ont étaient présents chez 8
malades (44%). L’'amaigrissement est le signe le plus fréquemment, retrouvé chez 5 malades

(28%).

Nbre (n=16) Pourcentage (%)

Signes urologiques

Hématurie 15 83
Lombalgies 13 72
Coliques néphrétiques 7 39
Signes irritatifs vésicaux 6 33

Signes généraux

AEG 8 44

Amaigrissement 5 28

Tableau | : Fréquence des signes fonctionnels dans notre série.
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2-2. Examen clinigue

Le contact lombaire est présent chez 11 patients (61%). La sensibilité lombaire isolée

ou associée au contact lombaire est notée chez 8 patients (44%).

Les autres signes cliniques associés retrouvés chez les malades de notre série sont

représentés dans le tableau ci-dessous.

Signes cliniques Nombre de cas Pourcentage (%)
Contact lombaire 11 61
Sensibilité lombaire 8 44
Sensibilité hypogastrique 4 22
Hypertrophie prostatique 1 6
Masse latérotrigonale gauche 1 6
Masse de I’hypochondre 1 6

gauche

Ascite de moyenne abondance 1 6
AEG 8 6

Tableau ll: Répartition des signes cliniques selon les cas dans notre série
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3. Examens complementaires :

3-1. L’'imagerie

a) Echographie
Dans notre série, I’échographie a été réalisée chez tous nos malades (100%) et elle a

mis en évidence:

» une lésion tissulaire d’aspect tumoral de la VES chez 4 malades (22%),

> une UHN sans obstacle visible chez 6 malades (32%),

» un rein tumoral a été mis en évidence sans pouvoir discerner entre une TVES et
une tumeur rénale chez 3 patients (17%),

> une tumeur vésicale chez 3 malades (17%),

» une pyonéphrose dans un cas (6%) ;

» des ADP mésentériques dans un cas (6%).

Des images de lithiase associée ont été retrouvées chez deux patients, une
hypertrophie prostatique a été notée chez 2 malades et une ascite de moyenne abondance a

été mise en évidence chez un seul malade.

Résultats échographiques

6% 6% 22% B TVEUS

m UHN

O Rein tumoral

O Tumeur vésicale
m Pyonéphrose

@ ADP mésentérique

Figure 9: Répartition des résultats échographiques selon les cas dans notre série.
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b) TDM
Elle a été réalisée chez 17 de nos malades (94%), montrant le siége exacte de la
tumeur au niveau de la VES dans 10 cas (55%) ,7 d’entre eux au niveau de l'uretere et les 3

autres au niveau du bassinet.

La TDM a objectivé une tumeur rénale chez un seul malade (6%), une tumeur vésicale
chez 3 malades (16%), une pyonéphrose chez un malade (6%) et a été non concluante dans 2

cas (11%).

Chez 2 malades, des images de calculs au niveau du coté controlatéral a la Iésion
tumorale (calcul lombaire chez un malade et calcul rénal chez un autre) ont été mis en

évidence. Des ADP hilaires et pelviennes associées ont été retrouvées dans un seul cas.

Résultats scannographiques

1% 6% @ TVES

6% ® Tumeur rénale

0O Tumeur vésicale
O pyonéphrose
16% 55% m UHN

6% @ Non fait

Figure 10 : Répartition des résultats scannographiques selon les cas dans notre

série.
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figurell : carcinome urothélial de I'uretere lombopelvien gauche infiltrant I'artere

iliaque primitive gauche.

figurel2 : carcinome urothélial de I'uretere pelvien gauche infiltrant la graisse de

voisinage.
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figurel3 : carcinome urothélial de I’'uretére gauche envahissant la graisse périurétérale et

I’artére hypogastrique.

¢) Urographie intraveineuse :
L’UIV a été réalisée chez 3 de nos malades (17%), ayant montré un rein muet dans les

trois cas.

d) Urétéropyélographie rétrograde

Aucun patient n’a eu besoin de cet examen pour le diagnostic.

3-2. Endoscopie

a) Cystoscopie
Elle a été réalisée chez 15 malades de notre série et elle a objectivé une tumeur

accouchée par le méat urétéral dans 8 cas (44%), un méat urétéral béant sans lésion visible
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dans 2 cas (11%), une hypertrophie prostatique chez deux malades (11%), et une sténose du

col vésical dans 1 cas (6%).

La cystoscopie a été normale chez 2 malades (11%) et a montré un aspect de cystite

chez un seul malade (6%).

Résultats de la cystoscopie

o TVEUS accouchée par le
meéat urétéral

m Méat urétéral béant
17%

11% 44% O hyprtrophie prostatique

O cystite

6%
1% 11% m Normale

= Non faite

Figure 14: Répartition des résultats de la cystoscopie selon les cas dans notre

série.

b) Urétéroscopie
Elle a été réalisée chez un seul malade et a montré une tumeur urétérale droite a 4 cm

du méat urétéral.

3-1. Biologie

a) La fonction rénale

Elle a été faite chez tous les patients de notre série (100%).
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Une perturbation de la fonction rénale a été retrouvée chez 7 malades (39%), avec des

valeurs extrémes de 5,16 et 70 mg/I.

b) L’examen cytobactériologique des urines (ECBU)
Réalisé chez 12 malades (67%), I'ECBU était stérile chez 10 patients (56%), et a

objectivé une infection a E. coli chez les 2 autres patients (11%).

¢) La cytologie urinaire

Elle a été faite une seule fois, et elle n’a pas retrouvé de cellules malignes.

d) La numération formule sanguine (NFS)
Elle a été réalisée chez tous les malades de notre série (100%), avec un taux
d’hémoglobine normal chez 10 patients (56%). Chez 8 patients, la NFS a montré une anémie

hypochrome microcytaire.

L’hyperleucocytose a été notée dans 3 cas (17%).

4. Bilan d’extension

4-1. Examen clinique

Une masse de I’hypochondre gauche a été retrouvé dans un cas. Aussi, le toucher
vaginal a noté une masse latérotrigonale gauche chez une patiente, témoignant d’une tumeur

du bas uretére étendu a I'os et aux structures vasculaires de voisinage.
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4-2. Radiographie thoracique :

Elle n’a pas objectivé de métastases pulmonaires.

4-3. Echographie hépatique :

Faite chez deux patients, elle n’a pas objectivé d’anomalies.

4-4. Tomodensitométrie thoracigue :

Realisée chez 2 malades et elle était sans particularité.

4-5. Scintigraphie osseuse :

Réalisée une seule fois, pour suspicion clinique de métastases osseuses elle n’a pas

retrouvé d’anomalies.

5- Traitement

5-1. Préparation des malades

Un malade de notre série, ayant une anémie sévere (hémoglobine a 5g /100 ml), a été

transfusé avant I'intervention par 2 culots globulaires phénotypés.

Une antibioprophylaxie a été instituée pour tous nos malades et elle a été a base

d’amoxicilline protégée.
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5-2. Traitement chirurgical

Dans notre série, la méthode chirurgicale la plus fréquemment adoptée est la
néphrourétérectomie totale élargie avec excision de la collerette vésicale. Cette intervention a
été réalisée par double voie d’abord (lombaire et iliaque) chez 13 patients (72%), alors que la

voie coelioscopique n’a été réalisée que chez un seul malade (6%).

Dans deux cas, la découverte était fortuite a I'’étude anatomopathologique d’une piece

de néphrectomie pour pyonéphrose sur calcul rénal (11%).

Deux autres malades ont été opérés avec découverte chez le premier d’une tumeur
avec envahissement digestif et mésentérique ayant nécessité une biopsie du mésentere et
chez le deuxiéme patient, une biopsie ganglionnaire a eté faite pour une tumeur localement
avancée. L'étude anatomopathologique a retrouvé une localisation d’un carcinome urothélial

métastatique.

Traitement chirurgical

@ NUTE par double abord
11%

119
% m NUTE laparoscopique

6% 0 Néphréctomie

O Biopsie per-opératoire de
metastases

Figure 15 : Répartition des types de traitement chirurgical dans notre série.
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5-3. Traitement adjuvant

L’association radio-chimiothérapie a été pratiquée chez deux patients de notre série

qui avaient une tumeur localement avancée.

La chimiothérapie a été realisée en post-opératoire avec un rythme d’une séance
toutes les 3 semaines et 2 jours par séance. Le nombre des séances ainsi que le protocole

chimiothérapique ont été différents chez les 2 malades :

- 10 séances a base de d’Oncovin et de Platamine chez un malade,

- 4 séances a base de Gemcitabine et de Carboplatine chez 'autre malade.

La radiothérapie a été faite chez les 2 malades apres la chimiothérapie. 12 séances ont

été faites chez le premier malade et 22 séances chez le deuxiéme.

Aucun bilan de contrdle n’a été fait et les 2 malades ont été perdus de vue par la suite.

6- Données anatomopathologiques

6-1. Etude histologique de la tumeur

a) Localisation aprés néphrourétérectomie :

= urétérale dans 10 cas (55%).
= pyélique dans 1 cas (6%).
= pyelocalicielle dans 4 cas (22%).

= pyeloureterale dans 1 cas (6%).
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Localisation tumorale

1%

@ urétérale

m pyélique

O pyélocalicielle
22% 55% O pyélourétérale
W non précisée

6%

Figure 16 : Répartition des localisations tumorales dans notre série.

b) Les types histologiques
Sur le plan anatomopathologique, I'aspect retrouvé dans 16 cas était un carcinome
urothélial (89%) avec une composante sarcomatoide dans un cas, alors que le carcinome

épidermoide n’a été retrouvé que dans 2 cas (11%).

¢) Le stade

Il n’a pu étre précisé que dans 10 observations:

= |e stade pT1 est retrouvé sur 4 pieces opératoires
= |e stade pT2 dans 2 cas
= |e stade pT3 dans 1 cas

= |e stade pT4 dans 3 cas.
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Stade tumoral Nbre (n=18) Pourcentage (%)
pT1 4 22
pT2 2 11
pT3 1 6
pT4 3 17
Non précisé 8 44

Tableau lll : Répartition des stades pT dans notre série.

d) Les grades nucléaires:
Le grade nucléaire ou grade histo-pronostique n’a pu étre évalué que pour 14

malades.

Les grades Il et lll sont les grades majoritaires dans notre série, puisque 5 tumeurs ont

été classées grade Il, contre 9 tumeurs classées grade Ill.

Aucune tumeur n’a été classée grade I.

Nbre (n=18) pourcentage %
Grade | 0 0
Grade Il 5 28
Grade lll 9 50
Non précisé 4 22

Tableau 1V : Répartition des grades histopronostiques dans notre série.
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6-2. L’extension tumorale

a) Locorégionale

Précisée dans 4 observations:

= 1 cas d’envahissement prostatique,

= ] cas d’envahissement vésical,

= 2 cas d’envahissement osseux,

= et 1 cas d’envahissement des structures vasculaires.

b) Lymphatique
L’exploration chirurgicale a retrouvé dans 2 cas des métastases ganglionnaires

lomboaortique et ilio-obturateur.

¢) . Métastases a distance

Observées chez un malade chez qui on a noté une carcinose péritonéale.

d) L’association a une lithiase rénale

Noté chez 3 patients de notre série.
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7- Evolution

7-1. Evolution immédiate

L’évolution immédiate des malades opérés était marquée par le déces d’'un malade

Q.

J1 du post opératoire suite a une embolie pulmonaire

Les pertes sanguines moyennes ont été rapportées dans 4 observations, estimées

o914

400 cc dans un cas.

L’infection de la paroi est survenue chez 2 malades, qui a bien évolué sous traitement.
Trois malades de notre série ont présenté une infection urinaire qui a été traitée.

Dans 11 cas, les suites étaient simples.

La durée moyenne d’hospitalisation des malades opérés était de 24 jours avec des

durées extrémes entre 14 et 34 jours.

7-2. Evolution & moyen terme

a) Récidives locorégionales

Aucun cas de récidive locorégionale n’a été retrouvé aprés une moyenne de

surveillance de 36 mois.

b) Autres localisations

La survenue de localisation vésicale secondaire a été notée chez 3 malades,

respectivement a 10 mois, a 1 an, et a 2 ans.
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Un envahissement pariétal sus pubien et de la fosse iliaque droite a été noté chez un

malade a 4 mois.

Quatre de nos malades sont décédés au cours de leur suivi alors que les autres

malades ont été perdus de vue.
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|. EPIDEMIOLOGIE

1. Fréquence
Les TVES représentent seulement 5 a 10 % des carcinomes urotheliaux [7, 8]. Elles
sont 5 fois plus rares que les tumeurs du rein et 18 fois plus rare que les tumeurs de la

vessie.

L’incidence annuelle est estimée a 1 ou 2 nouveaux cas /100000 habitants dans les
pays occidentaux [9]. Une augmentation de l'incidence est actuellement observée mais la
cause est encore inconnue : multiplication des facteurs toxiques dans I’environnement,
investigations radiologiques plus performantes avec des diagnostics précoces, ou meilleurs

résultats thérapeutiques des tumeurs de la vessie avec amélioration de la survie [10].

Elles sont multifocales dans 30% des cas, bilatérales dans 2 a 8 % des cas et Les
localisations pyélocalicielles sont a peu prés 2 fois plus fréquentes que les localisations

urétérales. Ces derniéres sont distales dans 2 tiers des cas.[1]

Il existe un antécédent de cancer de la vessie chez 20 a 30% des patients ayant une

TVES. Dans 8 a 13 % des cas on constate une tumeur vésicale synchrone a la TVES [1].

Dans notre série on a trouvé que cette tumeur est 3 fois plus rare que la tumeur rénale
et 12 fois plus rare que la tumeur vésicale, avec une prédominance de la localisation
urétérale. Le c6té droit est plus atteint que le coté gauche (67% contre 33%). L’antécédent de

tumeur vésicale a été retrouvé chez un seul malade (6%).

2. Age
L’dage de découverte est en moyenne de 60-65 ans. Ces tumeurs sont
exceptionnelles chez I’enfant et I’adolescent [11], avec une fréquence maximale entre la 5¢ et

la 7é& décade.[12]
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Dans notre série I’'age moyen est de 62 ans et plus du tiers de malades se situent a la

septiéme décade.

3. Sexe

La prédominance masculine est nette avec un sexe ratio compris entre 3 et 4 [13],
ce qui concorde avec les résultats trouvés dans notre série (prédominance masculine avec un

sexe ratio de 2).

II. ETIOPATHOGENIE

Contrairement aux tumeurs de la vessie, la genese des TVES reste imprécise. De
nombreuses hypothéses ont été proposées mais seuls quelques éléments étiopathogéniques

ont été identifiés de facon incontestable.

Ces facteurs sont non spécifiques aux TVES et Certains sont similaires entre les TVES
et les tumeurs de la vessie. C'est le cas du tabagisme et de I’exposition a certains

carcinogenes d’origine professionnelle [1].

1. Tabac
Le tabagisme semble de loin le facteur de risque le plus important, et son implication
dans la génése des tumeurs urothéliales a été clairement établie [14]. Il serait responsable de
25 a 60% des carcinomes urothéliaux dans les pays industrialisés, et ce risque apparait plus

important pour les tumeurs urétérales que pour les tumeurs du bassinet.

Les aérosols de la fumée du tabac comportent des amines aromatiques (4-
aminobiphényl et toluidine) ainsi que des hydrocarbures polycycliques et des aldéhydes

insaturés (acroléine) dont le role dans la carcinogenése a été formellement démontré. [15]
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Il existe d’ailleurs une corrélation entre le type de tabac consommé et le pouvoir
mutagene des urines. Le risque est supérieur pour les fumeurs du tabac noir que pour ceux

du tabac blanc et il est faible pour les fumeurs de pipe ou de cigare.[15]

Cette relation est aussi dose dépendante: la consommation d’un demi paquet/j
double le risque de tumeur et une consommation dépassant 2 paquets/j le triple. Le cancer
survient avec un risque accru a partir de 20 ans de tabagisme et il faut au minimum 7 a 10

ans d’abstention pour retrouver un risque relativement égal a celui du non fumeur.[16]

Dans notre série, 9 malades sont tabagiques chroniques (50%), et sont tous de sexe

masculin avec un taux moyen de PA de 28.

2. café
La consommation importante de café est aussi considérée par certains auteurs comme
un facteur de risque. Ainsi, un individu buvant plus de 7 tasses de café par jour a un risque

relatif de 1,3 de développer une TVES. [9]

3. Carcinogénes professionnels

Les expositions professionnelles sont bien connues comme facteurs de risque

importants des carcinomes urothéliaux et leur imputabilité varie de 5 a 25% selon les études.

[2]

Les agents incriminés sont essentiellement les amines aromatiques (naphtylamine
et benzidine), classées dans le groupe | des cancérogenes du centre international de

recherche sur le cancer, et les hydrocarbures aromatiques polycycliques. [1]

Ces produits cancérogénes sont absorbés a I'état de poussieres ou de vapeurs par

les voies digestives, transcutanée et surtout respiratoire, mais leur mécanisme d’action n’est
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pas encore élucidé. La localisation urinaire des aminotumeurs s’explique par une plus grande

concentration du facteur nocif dans les urines. [2]

Les tumeurs peuvent apparaitre 15 a 40 ans apres |’exposition initiale et les
professions exposées sont essentiellement en rapport avec les industries de production des

colorants, du textile, du caoutchouc et de la synthése chimique et pharmaceutique.[1]

Dans notre série, aucune exposition professionnelle a risque n’a été notée chez nos

malades.

4. Carcinogenes liés aux traitements

4-1. Néphropathie aux analgésigues

La néphropathie aux analgésiques s’accompagne de TVES dans 8 a 10 % des cas.
Ces tumeurs se développent exclusivement aprés des symptomes de néphropathie qui est
plus fréquente dans la population féminine, et se déclenche aprés une longue exposition aux

analgésiques. Le délai d’apparition de la tumeur pouvant dépasser 25 ans. [17]

L'imputabilité de la phénacetine a particulierement été évoquée dans beaucoup de
séries mais le fait que ce médicament n’est plus commercialisé, ce facteur de risque devient

anecdotique.

4-2. Cyclophosphamides

Le cyclophosphamide est un agent alkylant anticancéreux connu pour étre un

carcinogene urothélial en cas de prise réguliere pendant au moins 2 ans. [2]
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Le premier cas de cancer primaire a été rapporté par WORTF en 1971 chez un
patient avec un carcinome urothélial aprés un traitement de 2 ans par le cyclophosphamide

pour lymphome.

Le risque relatif de survenue de cancer urothélial est multiplié par neuf, et la période

de latence étant estimée de 6 a 13 ans. [18]

Au contact des métabolites actifs de cyclophosphamide (moutarde phosphorée,
acroléine), se produit une desquamation et une regénération de I'épithélium conduisant a
des lésions d’hyperplasie, de dysplasie et a I’apparition de tumeurs volontiers épidermoides.

(18]

5. Néphropathie aux herbes chinoises ( aristolochia fanghi)

De découverte récente, la néphropathie initiale correspond a une fibrose rénale
rapidement progressive associée a la prise réguliére d’herbes chinoises qui sont catabolisées

par le rein.

La néphrotoxicité est liée aux métabolites de I'acide aristolochique dont I'effet

mutagéne est différent d’un sujet a 'autre. [19, 20]

6. Néphropathie des Balkans

La région des Balkans est une zone d’endémie ol le risque des TVES est 60 a 100
fois plus élevé que dans les régions non exposées. Elle est décrite en Yougoslavie et

s’accompagne d’ne néphropathie interstitielle dégénérative associée.

Ces tumeurs touchent les femmes plus que les hommes. Elles sont souvent de bas
grades, multiples, bilatérales, localisées surtout sur l'uretére distal et elles sont associées a

un haut pourcentage d’insuffisance rénale (45 a 60%). [21]

Les TVES peuvent atteindre différents membres d’une méme famille sans

qu’aucun mode de transmission génétique n’ait jamais été établi. Récemment, la présence
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d’acide aristolochique en quantité importante a été identifiée dans les champs environnant les
villages ou vivait les sujets atteins. La survenue donc d’une néphropathie associée a ces TVES
est probablement liée a I'effet toxique des carcinogenes environnementaux survenant sur un

terrain génétique favorable.[19]

7. Autres facteurs

7-2. Lithiase urinaire

En cas de maladie lithiasique, I'incidence tumorale est faible, de I'ordre de 1%.
L’association TVEUS et lithiase est deux fois moins fréquente dans les tumeurs épithéliales
papillaires que dans les tumeurs épithéliales non papillaires. En revanche, elle est observée

dans 30 a 50% des cas des tumeurs épidermoides (21,

Dans notre série, la lithiase urinaire a été retrouvée chez 3 de nos malades (17%).

7-2. infections urinaires chroniques

Les études épidémiologiques ont retrouvé une association entre les infections
urinaires récidivantes ou chroniques et le développement du cancer urothélial. Ce risque

augmente avec le nombre d’infections urinaires.

Le mécanisme intime de la carcinogenése semble faire intervenir la présence de
nitrosamines urinaires a des niveaux significatifs, responsables d’un processus inflammatoire

local chronique, d’hyperplasie régénérative et de métaplasie épidermoide.

L’infection parasitaire a schistosoma haematobium est impliquée, comme pour la

vessie, dans les TVES a type de carcinome épidermoide. [1]
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8. Génétique et tumeurs de la voie excrétrice urinaire supérieure

8-1. anomalies chromosomiques des TVES

Un caryotype anormal est trouvé dans 66 a 80 % des TVES. Les études cytogénétiques
ont montré que les anomalies chromosomiques les plus fréquentes concernaient les
chromosomes 9, Y, 7 et 5p. L'ubiquité de I'implication du chromosome 9 semble étre

prononcée aussi bien dans la TVES que dans le cancer vésical. [22]

8-2. TVES et le syndrome du cancer colorectal non polyposigue héréditaire

Le risque relatif de développer une TVES dans le cadre du syndrome du cancer

colorectal non polyposique héréditaire (HNPCC) est estimée a 14.[23]

Le syndrome NHPCC est une forme familiale de cancer colorectal transmis selon le
mode autosomique dominant. Il représente environ 5% des cancers colorectaux, et survient a
un age médian de 41 ans, soit 20 a 25 ans avant I’dge d’apparition du cancer colorectal

sporadique [24].

Dans le syndrome HNPCC, le cancer colique est parfois associé a d’autres tumeurs
hépatobiliaire, de I'endomeétre, de I’ovaire, mais également de la VES, du poumon, de

I'estomac, de I'intestin gréle et du larynx.

Par ordre de fréquence, les TVES sont au 3¢me rang (5%) apres les localisations
coliques (63%) et endométriales (9%) et apparaissent a I'age de 56 ans, soit 5 a 10 ans plus tot
que de coutume. Plusieurs études ont souligné la fréquence d’une association des TVES avec

les tumeurs colorectales [23].
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De ce fait, il est licite de souligner I'intérét du dépistage des tumeurs urothéliales
chez les patients présentant des antécédents familiaux de cancer entrant dans le cadre du

syndrome HNPCC, et la recherche de tumeur colique chez les patients atteints de TVES.[25]

8-3. Instabilité des microsatellites et la TVES

Le génome des cellules cancéreuses est instable et cette instabilité résulte en une
cascade de mutations survenant sur des séquences nucléotidiques courtes appelées les
microsatellites. Les instabilités de ces microsatellites (MSI) ne sont détectées que lorsque de

nombreuses cellules sont affectées par le méme changement [26].

Le panel de Bethesda a regroupé 5 marqueurs de référence a utiliser pour I’analyse de
la MSI, 2 microsatellites mononucléotidiques (BAT25 et BAT26) et 3 microsatellites

dinucléotidiques (D2S123, D55346 et D17S5250).

Le statut MSI est défini en fonction du nombre de marqueurs en MSI-High, MSI-low et

MSI-stable. La recherche de MSI se fait par PCR (polymerase chain reaction).

Les MSI ont été pour la premiere fois identifiées dans le syndrome HNPCC. 85 a 90 %
des cancers colorectaux des patients HNPCC présentent une MSI, alors que ce n’est le cas que
de 10 a 15% des tumeurs colorectaux sporadiques. Un niveau élevé de MSI a été observé dans

environ 20 % des TVES [27].

En présence d’'une tumeur MSI-H, on peut supposer l'’existence d’une mutation
germinale. Les criteres cliniques d’Amsterdam pour le diagnostic du syndrome HNPCC sont
tres stricts et en respectant ces critéres, seulement 6% des cancers colorectaux sont classés
héréditaires. Pourtant, lorsque I’on fait un dépistage systématique pour les MSI de I'’ensemble

des cancers colorectaux, on trouve au moins 3 a 5 % de tumeur HNPCC supplémentaire. Il est
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certain que quelques cancers héréditaires colorectaux ou des TVES sont classés sporadiques a

tort et que leur fréquence est nettement sous-estimée.

Lors du diagnostic d’une TVES, il faut toujours effectuer une recherche de MSI qui est
positive dans environ 15% des cas. En présence d’un niveau élevé de MSI, il faut évoquer une
prédisposition héréditaire au cancer. Le caractére héréditaire est particulierement suspect
lorsque le patient a moins de 60 ans ou qu’il a des antécédents personnels ou familiaux
d’autres cancers associés au spectre des tumeurs HNPCC. La recherche d’une mutation

germinale complete alors le diagnostic [26].

Dans la littérature, le statut MSI est également un facteur de réponse au traitement
complémentaire du cancer colorectal. Certaines équipes utilisent le statut MSI pour décider du

bénéfice d’une éventuelle chimiothérapie adjuvante en post-opératoire [1].

Ill. ANATOMOPATHOLOGIE

Les tumeurs épithéliales papillaires sont de loin les plus nombreuses (80%). les
tumeurs non papillaires sont plus rares, alors que les tumeurs primitives non épithéliales et

les tumeurs secondaires sont exceptionnelles.

1. Les tumeurs primitives épithéliales

Elles naissent a partir de 'urothélium qui revét la totalité de la voie excrétrice. Les
aspects radiologiques et opératoires ainsi que les caractéristiques macroscopiques de ces

tumeurs permettent d’en distinguer deux variétés :
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1-1. Tumeurs épithéliales papillaires

Ce sont de loin les plus fréquentes. Elles représentent 80% de I’ensemble des TVES,

et 90 a 95% des tumeurs primitives épithéliales.

Macroscopiquement, ces tumeurs se caractérisent par un pédicule étroit ou large, et

présentent a leur surface des végétations digitiformes plus ou moins déliées.

Au niveau du bassinet, ces tumeurs peuvent étre volumineuses, infiltrant et
détruisant le parenchyme rénal. Elles peuvent étre parfois nécrotiques et de limites

imprécises.

Au niveau de l'uretére, la prolifération tumorale éxophytiqgue comble la voie

excrétrice et se manifeste habituellement par une symptomatologie obstructive.

Il faut souligner que ces tumeurs peuvent étre multifocales et sont généralement de

bas grade de malignité, mais récidivent avec une grande fréquence (20 a 50%).[28]

1-2. Tumeurs épithéliales non papillaires

Elles sont beaucoup moins fréquentes que les précédentes (16.5%).[28]

Macroscopiquement, elles se présentent sous forme de nodules saillants dans la
lumiere de la voie excrétrice ou infiltrant la paroi sans limites précises avec une consistance
dure et une taille variable (d’un diametre habituel de 1a 2 cm, elles sont parfois beaucoup
plus volumineuses). De couleur blanchatre, ces tumeurs ont une surface qui présente

volontiers des ulcérations a bord anfractueux avec un fond bourgeonnant et hémorragique.

Histologiquement, on distingue 4 formes :
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o L’épithélioma paramalpighien ou carcinome transitionnel : la plus fréquente des
tumeurs épithéliales non papillaires (9%). Il est constitué de cellules de haut grade de
malignité et il est d’évolution constamment infiltrante.

o L’épithélioma malpighien spino-cellulaire métaplasique ou carcinome
épidermoide (5.5%) s’observe surtout au niveau du bassinet sur des foyers de métaplasie
épidermoide isolé ou en association a des tumeurs épithéliales papillaires volontiers
infiltrantes. Ces tumeurs sont de mauvais pronostic et elles sont diagnostiquées tardivement.
Des antécédents d’infection chronique ou de calculs sont volontiers rapportés.

o L’adénocarcinome mucosecretant : il est rare et le plus souvent sous forme de cas
isolés. Il est souvent de localisation pyélique, et survient sur un terrain de calculs, d’infection
ou d’inflammation chronique. Le diagnostic est porté devant une lésion purement glandulaire.

o Le carcinome in situ : macroscopiquement, la muqueuse est inflammatoire sans
formation nodulaire individualisable. Le diagnostic est alors histologique. Il est fréquemment
associé a des tumeurs papillaires de haut grade et volontiers infiltrantes dont il pourrait étre

précurseur. Des ilots glandulaires et épidermoides peuvent y étre associés.

2. Les tumeurs primitives non épithéliales

Elles sont exceptionnelles (1.9%) et représentées essentiellement par des tumeurs

mésenchymateuses bénignes et malignes.

2-1.Tumeurs mésenchymateuses bénignes

e  Polype fibreux ou fibromyome: De siege préférentiellement urétéral, cette tumeur

se développe en battant de cloche dans la lumiére de la voie excrétrice. Histologiquement,
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elle est constituée d’un axe conjonctif riche en lacunes vasculaires et revétu d’un épithélium

paramalpighien.

e  Fibrome, myxome, lipomes, léiomyome, schwanome, tumeurs vasculaires

(hémangiomes, lymphangiomes)

2-2. Tumeurs mésenchymateuses malignes

Les sarcomes sont tout a fait exceptionnels et de pronostic trés sombre.

2-3. Tumeurs dysgénétigues

Tératomes et tumeurs mésonéphrotiques.

2-4. Pseudotumeurs

Endométrioses, bilharziome, granulome inflammatoire, et amyloidose.

3. Les tumeurs secondaires

Ces tumeurs sont trés rares (1.6%) et sont essentiellement secondaires aux

adénocarcinomes rénaux, aux cancers primitifs gastrique, prostatique, mammaire ou utérine.
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Des localisations pyélo-urétérales d’origine lymphomateuse ont également été

rapportées. [29]

4, Classification

Depuis 1886, date a laquelle NITZE découvrit le cystoscope, plusieurs classifications
ont été proposées. Les premieres étaient purement descriptives et s’attachaient a définir les
grands types de tumeurs urothéliales. Puis avec la progression de la connaissance clinique de
ces tumeurs et le développement des moyens thérapeutiques, d’autres classifications a visée
pronostique ont vu le jour. C’est ainsi que des parameétres morphologiques tels que le degré
de différenciation cellulaire ou grade et le stade d’extension tumorale ont été introduites

comme facteurs d’évolutivité et restent a la base des classifications les plus récentes. 25

Parmi celles-ci, la plus couramment utilisée est la classification TNM adoptée par
I'organisation mondiale de la santé (W.N.O), et le comité international contre le cancer

(U.1.C.O).

Les données de la biologie moléculaire ont permis ces derniéres années de
progresser dans la distinction de différents groupes tumoraux et d’élaborer une nouvelle
classification reflétant au mieux le potentiel de progression des tumeurs. Ainsi la
classification OMS 2004 prend en compte les aspects histologiques et certaines données

moléculaires. [29]

4-1.Classification histologique

Les différentes variantes morphologiques peuvent étre observées au niveau des

TVES, surtout dans les localisations rénales des tumeurs urothéliales.
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La classification de I"OMS distingue trois types histologiques de tumeurs
urothéliales : les carcinomes a cellules squameuses (6%), les adénocarcinomes (2%), et les
carcinomes indifférenciés (moins de 1%). Les associations des différents types histologiques
sont possibles : 20% des adénocarcinomes a cellules transitionnelles contiennent des foyers
de différenciation squameuse, alors qu’une différenciation glandulaire est présente dans

environ 7% des cas. [30]

4-2.Stade

L’infiltration tumorale se définit par le franchissement de la membrane basale par la
tumeur. La classification TNM (T pour tumeur, N pour ganglion-node-, M pour métastases) a
été établie pour définir et individualiser des groupes histopronostiques. La derniéere
actualisation de cette nomenclature date de 2002, I'OMS 2004 distingue les tumeurs

superficielles (pTa), le carcinome in situ (Cis) et les tumeurs infiltrantes (pT1-pT4).

» T :Tumeur primitive

Tx :tumeur non évaluable.

TO : Absence de tumeur primitive.

Ta :carcinome papillaire non invasive.

Tis :carcinome in situ.

T1 : Carcinome papillaire envahissant le chorion.

T2 : Carcinome envahissant la musculeuse.
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T3 : *Bassinet et calices : tumeur dépassant la musculeuse et atteignant la graisse

péripyélique ou le parenchyme rénal.

* Uretére : tumeur dépassant la musculeuse pour atteindre la graisse péri-

Urétérale.

T4 : Tumeur envahissant les organes de voisinage ou la graisse péri-rénale a

travers le rein pour les lésions du bassinet.

» N : Ganglions régionaux

Nx : Ganglions non évaluables
NO : Absence de métastases ganglionnaire régionale
N1 : Ganglion unique < 2 cm

N2 : Métastase ganglionnaire unique > 2 cm et< 5 c¢m ou métastases

ganglionnaire multiples < 5 cm

N3 : métastases ganglionnaires > 5 cm

> M : Métastases a distance

Mx : Métastases a distance non évaluables
MO : Absence de métastases a distance

M1 : Présence de métastases a distance
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5. Grade

Gx : Pas de renseignements
G1 : Faible grade de malignité
G2 :grade de malignité moyen
G3 : Haut grade de malignité

Il existe une corrélation significative entre le stade tumorale et le grade cellulaire. En
effet, 93% des tumeurs de bas grade restent non invasives et 70% des tumeurs de haut grade

sont infiltrantes. [30]

IV. EXTENSION DE LA TUMEUR

1. Extension sur la VES

Les tumeurs urothéliales sont caractérisées par leur capacité a se développer de
facon synchrone ou métachrone sur plusieurs sites de I'arbre urinaire, et ce d’autant plus que

le retard diagnostic est grand.

Cette multifocalité peut atteindre 30% des cas et elle augmente avec le grade et le
stade de la tumeur principale. L’atteinte vésicale est également fréquente: il existe une fois

sur deux des lésions vésicales associées notamment en périorificiel. [35]

Deux hypotheses ont été proposées pour expliquer ce phénomene.

1-1. Théorie de I'implantation cellulaire : « intraluminal seeding and implantation »

ou dispersion intraépithélial et/ou intraluminal
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Elle a été Proposée par ALBARRAN en 1903. Elle est liée a la migration intraluminale
puis a la greffe de cellules tumorales dans la paroi de I'arbre urinaire, ou a I’expansion

intraépithéliale de cellules provenant d’une tumeur primitive.

Plusieurs faits plaident en sa faveur [33]:

- La rareté des récidives sus-jacentes aprés exérese chirurgicale de la tumeur

initiale.

- L’essaimage locorégional observé en cas de chirurgie ouvrant la voie excrétrice

et plus récemment lors de la néphroscopie a visée diagnostique ou thérapeutique.

- La relative rareté des lésions bilatérales.

- La prédominance des localisations multiples en cas de tumeur papillaire

exophytique, fragile et desquamante.

- La fréquence des TVES observées en cas de lésions vésicales récidivantes,

périorificielles et réséquées dont le role du reflux iatrogéne est significatif.

1-2. Théorie multicentrique : Théorie du « field change » ou cancérisation par plage.

Elle prétend que les agents mutagénes présents dans |'urine sont au contact de
I’'ensemble de I'urothélium et sont donc capables de susciter le développement de plusieurs

clénes tumoraux sur plusieurs sites dont I’éclosion n’est pas nécessairement simultanée [1].

Certaines conditions supportent ce concept :
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- La fréquence des localisations bilatérales en cas de facteur toxique chimique

connu.

- Le nombre de localisations hautes aprés cysto-prostatectomie, qui est de 6 a
7%. Cette fréquence s’explique par une maladie urothéliale diffuse et non par I’évolution plus

lente d’une tumeur mere.

- La fréquence des anomalies histologiques rencontrées en périphérie des
tumeurs lors d’études systématiques de piéces de néphro-urétérectomie. L'importance de ces
anomalies qui vont de la simple hyperplasie a la dysplasie sévére augmente avec le stade et le

grade.

Ces 2 mécanismes sont en fait complémentaires ou associés.

2. Extension locorégionale

La fréquence de I'extension « en profondeur »est directement liée a la malignité
tumorale. L’envahissement pariétal, nul dans les tumeurs de bas grade est considérable dans

celles de grade élevé [31].

Le type d’extension différe selon la topographie de la tumeur :

» L’extension des tumeurs calicielles se fait rapidement vers le parenchyme rénal en
raison de la minceur de la couche musculaire et de la contiguité avec le parenchyme.

» Les tumeurs pyéliques envahissent un peu plus lentement la paroi musculaire qui
est plus épaisse qu’au niveau des calices. Elles intéressent ensuite I'adventice, le tissu
conjonctivo-graisseux, les éléments lymphatiques et veineux du hile rénal et le parenchyme

renal.
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» L’extension des tumeurs urétérales vers les couches profondes est plus rapide
que dans les localisations pyéliques du fait de la minceur de la paroi urétérale. Les couches
musculaires et adventitielles sont vite dépassées et La tumeur gagne alors le tissu cellulo-
adipeux rétro-péritonéal et peut adhérer aux organes de voisinage : branches du plexus

lombaire, veine cave inférieure, vaisseaux iliaques, vessie, rectum,...

3. Extension lymphatique [32]

L’extension ganglionnaire est fréquente, précoce et directement liée au grade et
au stade de la tumeur. Elle est présente dans 30% des tumeurs infiltrantes et dans 55% des

cas des qu’il existe une extension en dehors de la paroi urinaire.

Les premiers relais lymphatiques envahis dépendent du siege de la tumeur:

ganglions hypogastriques, latéro-aortiques, retrocaves, et ceux du pédicule rénal.

L’extension se poursuit le long des gros vaisseaux prévertébraux vers le canal

thoracique, le médiastin, les ganglions latérocaves, inter-aorticocaves et lombo-aortiques.

4. Extension métastatique a distance

Notée dans 50 a 60% des cas lors de I’évolution de la maladie et est observée dans

les tumeurs du haut grade.

Les localisations les plus fréquentes sont osseuses (rachis, bassin...), pulmonaires
(25%) puis hépatiques (20%). Des localisations plus inhabituelles (crane, encéphale,

adénopathie cervicale...) ou multiples ne sont pas rares. [34]
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V. ETUDE CLINIQUE

1. Circonstances de découverte

1-1.Hématurie

Constitue le signe clinique révélateur majeur de la maladie. Elle est retrouvée dans
80% des observations dans les séries publiées de MICHEL [12] et BISERTE [35] Dans les

rapports de DJOKIC [3¢6], ’hématurie était présente dans 83% des cas.

Elle est généralement totale, parfois terminale pour les tumeurs du bas uretére ou
des tumeurs prolabées dans I'orifice urétéral ou en raison de lésions vésicales associées. Elle
est indolore et souvent abondante pouvant déterminer dans certains cas un état de choc
hémorragique voir une rétention aigue d’urine. Parfois, elle peut étre minime et uniquement
microscopique. Elle est habituellement permanente ou intermittente avec des rémissions

parfois tres longues.

Dans notre série, elle est présente dans 83% des cas.

Auteurs Année Fréquence(%)
Michel(12) 1995 80
Biserte(35) 1996 80
Arthur(37) 2000 72
Djokic(36) 2001 83

Benchekroun(11) 2001 66
Notre série 2009 83

Tableau V: Fréquence de I’hématurie selon les séries
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1-2.Douleur

Second symptome apres I’hématurie, présente dans 30% des cas pour Michel [12], et

chez 60% des patients dans la série de DJOKIV [364]. La douleur peut étre due a :

> un caillotage de la voie excrétrice ou une obstruction par la tumeur elle-méme.
La douleur est a type de pesanteur ou de tension du flanc, permanente ou intermittente,
rarement on peut avoir des coliques néphrétiques.

> une extension locorégionale de la tumeur.

Dans notre série, la douleur lombaire était présente chez 13 malades et elle a été

associée a des coliques néphrétiques dans 7 ca

Auteurs Année Fréquence(%)
Michel(12) 1995 30
Djokic(136) 2001 60
Benchekroun(11) 2001 50
Notre série 2009 53

Tableau VI: Fréquence de la douleur selon les séries.

1-3.Infection urinaire

Elle peut étre asymptomatique, ou associée a des troubles mictionnels (17% des cas

dans notre série), ou parfois a des signes généraux tels que des poussées fébriles.

La confirmation doit étre bactériologique (’'ECBU fait chez 12 de nos patients, a

révélé une leucocyturie a E. coli dans 2 cas).
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1-4.Autres

Au stade métastatique, une AEG, un amaigrissement, une anorexie et des douleurs

osseuses sont régulierement observées.

2. Examen clinigue

2-1. Gros rein

Il s’agit le plus souvent d’un gros rein hydronéphrotique plus qu’un gros rein

tumoral. Dans notre série, un rein palpable a été noté chez 11 malades (61%).

2-2. Atteinte de I'état général

Le retentissement de I'état général est apprécié par la recherche des signes

classiques : asthénie, anorexie, amaigrissement.

Une altération clinique de I'état général était présente dans 8 cas dans notre série

(44%).

3. Métastases lors du premier examen

Elles sont rares, de l'ordre de 2% et leur mise en évidence est clinique ou

radiologique [12]. Dans notre série, nous n’avons noté aucun cas.
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VL.

LES EXAMENS PARACLINIQUES

1. Imagerie

1-1.Urographie intraveineuse (UIV)

L’UIV a été pour longtemps I’examen de référence dans le diagnostic des TVEUS grace
a son exploration exhaustive de la totalité de la VES, son excellente résolution spatiale et sa
bonne spécificité et sensibilité pour les TVES. Néanmoins, cet examen trouve ses limites en
cas de rein muet, I'impossibilité de préciser I’extension tumorale locorégionale ou a distance.
Cet examen est actuellement supplanté par l'uroscanner qui permet de faire le diagnostic

positif, de préciser I’extension locorégionale et a distancede. [38]

a) Technique

L’examen doit comporter une injection d’une quantité suffisante (2,5 ml/kg) de
produit de contraste a faible osmolarité, afin de limiter sa dilution par un effet de diurese
osmotique. On pratique des clichés sous compression urétérale pour améliorer le remplissage
des cavités en amont et des clichés en décompression qui permettent une visualisation plus
complete des uretéres. Les images élémentaires a rechercher sont des lacunes, des sténoses

ou des irrégularités de la voie excrétrice.

b) Sémiologie

» Lacunes
Elles sont classiquement observées en cas de tumeurs papillaires superficielles et
sont fixes sur I’ensemble des clichés. Elles sont uniques ou multiples, de localisation le plus
souvent pyélique, avec des contours irréguliers, déchiquetés ou a bord frangés, anfractueux.
La base d’implantation pariétale est plus ou moins large et parfois seulement visible en

multipliant les incidences. [39]



Les tumeurs de la voie excrétrice urinaire supérieure : Etude rétrospective

La localisation urétérale s’accompagne d’une dilatation sous—jacente en « entonnoir »
caractéristique (signe de Bergman). Dans les formes plus évoluées, la tumeur peut prendre un

caractere obstructif, avec dilatation d’amont puis hydronéphrose.

Les localisations calicielles peuvent donner la méme sémiologie avec également des
aspects d’amputation calicielle ou encore de « calice fantdbme ». En cas d’une volumineuse
Iésion pyélocalicielle envahissant le parenchyme rénal, il est difficile de la différencier d’une

tumeur rénale et elle peut étre responsable d’un rein muet.

Le diagnostic différentiel d’une lacune se fait essentiellement avec :

* les empreintes extrinseques surtout vasculaires,

* calcul radiotransparant de tonalité homogene a limites nettes et réguliere avec
un spasme inflammatoire sous jacent en cas de localisation urétérale, seul le scanner peut

vraiment trancher entre les deux,

* caillot sanguin qui donne une image de lacune tubulée, mobile et pouvant

entrainer un syndrome obstructif,

* urétérite kystique: multiples lacunes de trés petites taille et trés uniformes.

» Stenoses
Les sténoses de la voie excrétrice sont surtout le fait des tumeurs infiltrantes. Elles
peuvent étre uniques ou multiples mais toujours fixes et en général localisées, permettant
ainsi de les distinguer du péristaltisme urétéral physiologique. Elles sont le plus souvent
courtes, plus ou moins circonférentielles et excentrées. Les sténoses tumorales sont parfois
moins faciles a détecter et peuvent donner lieu a des modifications trés discrétes de la paroi

de la voie excrétrice alors qu’il peut exister un épaississement tumoral important de la paroi
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et méme une infiltration du rein ou de la graisse périurétérale, ne pouvant étre appréciée sur

les clichés d’UIV [40].

De la méme facon qu’une image lacunaire n’est pas toujours spécifique de tumeur
urothéliale, un aspect de sténose de la voie excrétrice impose une exploration

tomodensitométrique afin de déterminer sa nature.

1-2.'urétéropyélographie rétrograde (UPR)

L'urétéropyélographie rétrograde (UPR) présente aujourd’hui un intérét limité en
raison du développement du scanner et de I'urétéroscopie souple. Elle trouvait sa place en cas

de rein muet ou des images imprécises a I’'UIV.

L'urétéropyélographie peut étre réalisée au cours d'une endoscopie, voire au
décours, apres mise en place d’une sonde urétérale autorisant des clichés de meilleure qualité
ainsi que la réalisation plus facile d’incidences multiples. Une image d’amputation ou une

lacune évoqueront le diagnostic de TVES. Un lavage pour étude cytologique peut étre associé.
[7, 38]

1-3.L’échographie

L’intérét de I’échographie dans I’étude des lésions développées au niveau du haut
appareil urinaire est limité, en particulier pour les portions lombaire et pelvienne haute de
l'uretére. La sensibilit¢ de cet examen en matiere de TVEUS est faible: 41%, et elle est

beaucoup moins performante que la TDM dans le bilan d’extension des tumeurs infiltrantes.
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La détection de la lésion dépend de sa taille, de sa localisation et surtout d’une
éventuelle dilatation des cavités qui facilite grandement son repérage. Ainsi en cas de
dilatation des voies excrétrices, la lésion apparait comme une zone tissulaire échogéne

contrastant avec la dilatation hypoéchogeéne.

Les principales indications sont I’exploration d’un rein non fonctionnel, une lacune de
la VES de caractére atypique pour éliminer le diagnostic d’un calcul radiotransparent (image
hyperéchogene avec cone d’ombre postérieur), une analyse des obstacles de la jonction

urétéro-vésicale et dans le cadre du bilan d’une hématurie.

Dans notre série I'’échographie a permis de mettre en evidence une TVEUS dans 22%

des cas. [38]

1-4.’uroscanner

Le scanner permet une exploration complete du haut appareil urinaire, avec étude
mixte de la lumiere et de la paroi des voies urinaires. La TDM permet aussi de faire un bilan

d’extension locorégionale et métastatique. [38]

Les scanners d’ancienne génération avaient des performances médiocres pour la
détection des TVES, surtout celles de petite taille, superficielles ou de localisation calicielle.
Ainsi, la fiabilité de la TDM dans la détection des TVES est de 60% dans |’étude de McCOY

[42], 64% dans la série de Palou [31] et 72% dans celle de BRETTEAU [43].

L’acquisition hélicoidale permet aujourd’hui une analyse fine des voies excrétrices
avec une excellente résolution spatiale ce qui a permis d’améliorer sa fiabilité dans la
détection des TVES. Ainsi, presque 100 % des tumeurs du haut appareil urinaire peuvent ont

été détectées dans I'étude de LANG et al ou TSILI et al. [44-45]
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Série Année Sensibilité
McCOY(42) 1991 60
BRETTEAU(48) 1994 72
PALOU(31) 1999 64
LANG(44) 2002 100
COWAN(40) 2007 98
TSILI(45) 2007 100
Notre série 2009 56

Tableau VII: sensibilité de I’uroscanner dans la détection des TVES selon les séries.

a) Protocoles d’examen

» Protocoles classiques ou triphasique
Ce protocole comporte en général une étude sans injection de produit de contraste
puis une étude aux temps cortico-medullaire (40 sec aprés injection), tubulo-interstitielle ou
phase néphrographique (90 a 120 sec aprés V), et enfin une acquisition au temps excrétoire

(4 a 8 min apres injection) [46].

Le role essentiel de I’étude sans injection est de mettre en évidence des calculs
pouvant surtout, s’ils sont radiotransparents, poser un probléme de diagnostic différentiel
avec une tumeur mais aussi de contribuer a la caractérisation d’'une masse en quantifiant la

prise de contraste.
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On administre ensuite 100 a 150 ml de produit de contraste non ionique (300 mg
d’iode/ml) avec un débit entre 2 et 4 ml/s. L’acquisition au temps artériel permet surtout de

diagnostiquer une anomalie vasculaire.

Au cours de la phase néphrographique, le rehaussement du parenchyme rénal est
homogeéne et la détection d’une tumeur infiltrant le parenchyme est alors optimale. Ce temps

est également performant pour juger de I’extension locorégionale et a distance.

Le temps excrétoire est fondamental et permet une opacification la plus compléte

possible de I'appareil collecteur.

» Protocole avec « split-bolus »
Ce protocole d’uroscanner inclut une injection biphasique de produit de contraste en
deux bolus de 80 ml et de 60 ml successivement séparés d’un délai de 6 min. il permet
d’obtenir des acquisitions similaires a celles du protocole triphasique avec moins d’exposition

au rayonnement [40].

» Amélioration de I’opacification de la voie excrétrice
Différents procédés ont été proposés pour améliorer I'opacification des voies
excrétrices, comme une acquisition réalisée en procubitus, une compression abdominale, une
hyperhydratation orale, une perfusion intraveineuse de sérum physiologique ou encore une

injection de furosémide.

L’hyperdiurése induite par l'injection intraveineuse de furosémide apparait en
revanche comme le moyen le plus efficace. Il doit étre injecté immédiatement ou dans les
quelques minutes qui précedent I'injection de produit de contraste avec une dose standard de

20 mg. L'opacification est compléte ou quasi compléte dans 82,6 % [41].
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b) Sémiologie radiologique

> Diagnostic positif
=  Tumeurs végétantes
Elles s’identifient sous la forme d’un épaississement pariétal ou d’'une masse
endoluminale uniques ou multiple et de taille variable Elles sont plus facilement visibles au
niveau du bassinet ou lorsque les cavités sont dilatées, dans les localisations urétérales ou
calicielles [45]. La tumeur se présente alors sous la forme d’une lacune d’aspect sessile,
unique ou multiple, ou de sténose. Un grand nombre des plus petites Iésions bourgeonnantes
n'est détecté que grace a une analyse attentive des coupes axiales avec un fenétrage

suffisamment large. [45]

D’autres aspects plus frustes sont possibles, comme de simples irrégularités
pyélocalicielles, un épaississement pariétal urétéral focal ou diffus ou encore une obstruction
calicielle focale. Elles imposent, la encore, une analyse attentive, avec la meilleure résolution
spatiale possible. Les tumeurs bourgeonnantes présentent un rehaussement typiquement
moins important que les tumeurs rénales. Des remaniements nécrotiques sont fréquents
lorsque les tumeurs sont volumineuses, entrainant alors une prise de contraste hétérogéne de

ces lésions.

La densité spontanée des tumeurs urothéliales est comprise en général entre 5 et 30
UH ce qui permet alors de lever un doute diagnostique avec un calcul, méme
radiotransparent, qui présente une densité nettement supérieure (> 200 UH). Il ne faut pas,
en revanche, se méprendre devant des calcifications tumorales, bien que rares, présentes

dans environ 2 % des cas.

Le scanner reste insuffisant pour la détection de certains remaniements de la
muqueuse urothéliale sans composante exophytiqgue comme par exemple les carcinomes in

situ. Seule I'’endoscopie avec biopsie permet alors de faire le diagnostic. [40]
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=  Tumeurs infiltrantes

Elles se présentent sous forme d’un épaississement pariétal irrégulier, plus ou moins
circonférentiel pouvant étre obstructive génant I'excrétion. Dans ces cas, au maximum
I'infiltration massive du parenchyme rénal entraine un rein muet. Les lésions infiltrantes du
bassinet peuvent infiltrer la graisse du sinus puis le parenchyme rénal avec un infiltrat

tissulaire hypodense respectant les contours du rein. [40]

» Diagnostic d’extension locorégionale
L’évaluation de la stadification au scanner a énormément bénéficié des avancés
technologiques des scanners multibarrettes (efficacité dans la stadification de 87,8 %. Le
stade reste néanmoins toujours sous—évalué au scanner en cas d’extension microscopique et
risque d’étre surévalué en présence de remaniements inflammatoires associés a la tumeur.

[39]

Devant une localisation urétérale, la distinction entre une lésion Ta, T1 ou T2 n’est
pas possible. En revanche, un épaississement de la paroi urétérale avec infiltration de la
graisse périurétérale est assez suggestif d’extension extramusculaire T3 mais n’est pas
spécifique. Un simple cedeme de la paroi et de la graisse périurétérale par exemple apres

migration lithiasique peut revétir le méme aspect.

L’extension des tumeurs de localisation pyélocalicielle qui se fait vers le sinus et le
tissu rénal est bien étudiée au temps néphrographique dont le rehaussement tumoral est
moindre que le tissu rénal sain. La sensibilité et la spécificité du scanner pour mettre en

évidence une telle infiltration tumorale sont alors respectivement de 64 % et 89 %.
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» Diagnostic d’extension ganglionnaire et métastatique
Le scanner est tres performant pour I’étude de I’extension ganglionnaire des
tumeurs épithéliales du haut appareil urinaire. Sa sensibilité et sa spécificité sont
respectivement de 87,5 % et 98 % [36]. Les sites intéressés par cette extension sont différents

en fonction de la localisation tumorale.

A droite, pour les tumeurs pyéliques, sont recherchées des adénopathies du hile
rénal droit, latérocaves et rétrocaves. Les adénopathies des tumeurs des deux tiers supérieurs

de l'uretere droit sont rétrocaves et interaorticocaves.

A gauche, pour les tumeurs pyéliques, sont recherchées des adénopathies du hile
rénal gauche et latéroaortiques. Les adénopathies des tumeurs des deux tiers supérieurs de

I'uretere gauche sont latéroaortiques.

Les tumeurs urétérales inférieures entrainent un envahissement ganglionnaire en

régle en dessous de la bifurcation aortique. [32]

Les limites du scanner concernent les invasions ganglionnaires microscopiques qui

ne peuvent étre décelées, les ganglions restant de taille et d’architecture conservées.

Le scanner permet une bonne évaluation de I’extension métastatique qui doit
comprendre une analyse approfondie des sites préférentiels de localisations secondaires, a
savoir le poumon, I'os et le foie qui ne présentent pas de spécificité particuliere par rapport a

des métastases d’autres tumeurs primitives.

¢) Diagnostic différentiel
Le diagnostic de lithiase, de caillot sanguin est le plus souvent évident en TDM en
raison du retentissement tumoral évident sur les différentes phases. Seul le polype fibreux,

Iésion exceptionnelle et bénigne peut poser un probléme diagnostique.
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Le diagnostic peut étre plus difficile en cas d’épaississement pariétal ou encore avec
des calcifications minimes qui peuvent aussi bien se voir dans les tumeurs urothéliales que

dans une urétérite incrustante. [36]

1-5. Imagerie par raisonance magnétique (IRM)

Les performances de I'IRM restent inférieures au scanner dans la détection des
tumeurs urothéliales en raison d’une résolution spatiale inférieure. Elle facilite le diagnostic
en cas de rein muet ou d’importante dilatation pyélocalicielle ne permettant pas une
concentration optimale de produit de contraste. Cependant elle ne permet pas de faire, de
facon formelle, la part entre une tumeur et un calcul ou un caillot et ne donne pas de

renseignements sur la fonction rénale [47].

Les coupes coronales en T1 permettenll, au cours d’une apnée, I'acquisition d’un

volume contenant I'’ensemble de la voie excrétrice. Les séquences en pondération T2
présentent I’avantage d’un trés bon contraste spontané entre d’une part la lumiere de la voie
excrétrice de signal liquidien et d’autre part la paroi et les structures tissulaires 8., Une
hyperdiurese induite par une injection de furosémide améliore le remplissage des cavités

excrétrices.

La sémiologie est comparable a celle de I'UIV sur les séquences T2. La tumeur
présente un signal proche de celui du parenchyme rénal avec une prise de contraste
lésionnelle, qui permet de confirmer le caractére tissulaire tumoral de la Iésion. Une
acquisition avec contraste au temps tubulaire permet d’évaluer I’extension tumorale
intrarénale d’une lésion pyélocalicielle infiltrante. Et de la méme facon que le scanner, une

extension périurétérale peut étre mise en évidence par cet examen. [48]
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2. PROCEDES ENDOSCOPIQUES

Le diagnostic des TVES a bénéficié des progres de I'’endo-urologie. Les premiers cas

ont été rapportés par HUFFMAN en 1985 et par STREEN en 1986.

L’exploration endoscopique n’étant pas un geste facile, elle doit étre utilisée avec

précaution au niveau du haut appareil urinaire avec des indications bien précises [28]:

- lorsque le bilan radiologique et cytologique n’a pas prouvé le caractére tumoral

d’une lésion de la VES.

- En cas d’une hématurie d’origine rénale inexpliquée.

2-1. Cystoscopie

Complément indispensable et systématique de I'UIV, la cystoscopie précede

I'urétéropyélographie rétrograde. Elle présente des intéréts multiples [52]:

o vérifier en période hématurique 'unilatéralité du saignement.
o visualiser une tumeur du bas uretére accouchée par le méat, et de greffes
vésicales éventuelles.
o réaliser un cathétérisme urétéral en vue d’une étude cytologique apres lavage.
D dépister précocement une récidive dans le cadre de la surveillance des patients
opérés pour une TVES.
Dans notre étude, elle a montré une tumeur accouchée par 'orifice urétéral dans 8

cas, et a permis la découverte de récidives vésicales apres NUT dans 3 cas.
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2-2. L'urétéropyéloscopie

Elle permet un diagnostic Iésionnel précis et la réalisation d’un prélevement

histologique éventuellement complétée par I'exérese de la tumeur.

Dans I’expérience de KUMON et BAGLEY, L’exploration endoscopique par voie
rétrograde a permis de reconnaitre et de traiter des lésions du haut appareil urinaire

respectivement dans 75% et 87%.[49, 50]

Elle s’est révélée moins efficace dans I’expérience de DUBERNARD, pour qui
I'exploration n’a pu étre réalisée avec succés que dans 33% des cas. Ceci est expliqué par le

fait que le moindre saignement complique le geste et dégrade la visibilité. [51]

En effet, avec les appareils souples, la visibilité est quasi nulle des que les urines
sont hématiques. Avec les appareils rigides, la visibilité est meilleure mais ces instruments ne

permettent d’explorer que le bassinet et parfois le calice supérieur.

La miniaturisation de l’instrumentation et le développement d’endoscope avec
amplitude de déflexion maximale (270°) permet actuellement d’explorer plus de 98% des
cavités pyélocalicielles. L’exploration de l'uretére se fera toujours a la descente de
I'endoscope (rétrograde) en cas d’utilisation d’un urétéronéphroscope souple et par voie

antérograde s’il s’agit d’un urétéroscope rigide.

L’urétéronéphroscopie souple permet de faire des biopsies des lésions pour
déterminer le grade tumoral sans pouvoir pour autant déterminer le degré d’infiltration

pariétale vu la taille des biopsies.

La spécificité des biopsies pour le diagnostic des tumeurs urothéliales est de 75 a

92%.[52]
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3. Procédés cytologiques

3-1. cytologie urinaire

Elle permet de récupérer les cellules provenant de la desquamation de la muqueuse
des voies excrétrices. Elle permet surtout de facon simple et non invasive la surveillance des
tumeurs urothéliales de la vessie ou du haut appareil urinaire apres traitement pour

diagnostiquer une récidive.

Les prélévements sont réalisés sur des urines mictionnelles ou d’un lavage vésical,

mais également a partir des urines rénales récupérées au cours d’une endoscopie.

Le matériel cellulaire peut aussi étre prélevé par voie percutanée lors d’une
pyélographie antérograde mais le risque de dissémination sur le trajet pariétal n’est surement
pas négligeable. Une étude cytologique est possible par ponction-aspiration a I'aiguille fine
sous controle échographique ou tomodensitométrique directement en cas de volumineuse

masse tumorale [58].

Les cellules sont fixées, colorées et observées au microscope optique et les résultats

sont établis en fonction de la classification de Papanicolaou [

Classe | : cellules normales
Classe Il  : atypies cellulaires non tumorales
Classe lll : atypies d’origine tumorale ou inflammatoire

Classe IV : présence de cellules malignes

Classe V : toutes les cellules sont malignes

La fiabilité de la cytologie varie en fonction de la méthode de prélévement : 35 a 60%

de diagnostic exact pour 'urine vésicale, 65 a 78% lors du cathétérisme sélectif. [53]
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Les différences observées dans la littérature sont liées en partie au grade des
tumeurs étudiées. En effet, la cytologie urinaire est le plus souvent positive dans les tumeurs
de grade élevé : 85 a 100% des cas pour un grade 2 ou 3 (ASSIMOS [53], BISERTE [35]) alors
gque cette sensibilité est beaucoup plus basse en cas de lésion tumorale de bas grade : 10 a
40%[53]. Ceci a été confirmé par I’étude de BAGLEY [7] qui a trouvé une cytologie positive dans

33% des tumeurs de grade |, 71% des tumeurs de grade Il et 100% des tumeurs de grade lll.

Fait important, une cytologie négative n’élimine pas formellement la possibilité
d’une TVES et n’exclut pas la réalisation d’autres investigations si le doute persiste.
L’existence d’une cytologie positive couplée avec une lacune radiotransparante de la VES est
un argument majeur en faveur du diagnostic [1]. De méme, I’association d’une cytologie

positive a une urographie intraveineuse normale impose une surveillance tres réguliere.

Il faut espérer que I'amélioration des techniques affinera les résultats de cette

méthode simple dont I'intérét apparait en définitive double :

e  Appoint diagnostique lors d’'une hématurie,

¢ Moyen simple, bien qu’insuffisant de surveillance des malades opérés.

3-2. Brossage de la voie excrétrice

La technique du brossage utilisée dans [I'exploration endobronchique en
pneumologie a été adaptée au diagnostic des lacunes radio-transparentes du haut appareil

urinaire en 1973 par MAZEMAN. [9]

Aprés mise en place d’une sonde urétérale ou d’un canal opératoire percutané, un
guide métallique muni d’une petite brosse a son extrémité distale est introduit et mobilisé
vigoureusement apres avoir positionné la brosse en regard de la lésion, sous contréle

scopique.
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Les prélevements obtenus par lavage et brossage a l'aide d’une solution salée
isotonique sont adressés pour étude histologique. La fiabilité de la méthode est bonne (78 a

100%) [53] et les résultats dépendent surtout de la qualité des fragments prélevés.

Des complications peuvent toutefois survenir: douleurs transitoires, petites
hématuries, rarement infections sévéres ou hémorragies importantes justifiant une

exploration chirurgicale.

Ses indications sont donc limitées :

e  Tumeur d’aspect malin sur rein unique avec cytologie négative.
e Discordance entre un aspect morphologique rassurant et une cytologie positive

avec cellule de grade élevé.

4. Examens bilogiques

4-1. Examen cytobactériologique des urines

Il est d’indication systématique, et il permet d’objectiver une infection urinaire et

d’orienter le traitement médical grace a I’antibiogramme.

4-2. Fonction rénale

L’exploration de la fonction rénale est d’indication systématique permettant le

diagnostic d’une éventuelle insuffisance rénale.
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4-3. Bilan hydro-éléctrolytique

Toute perturbation du BHE doit étre corrigée en pré-opératoire.

4-4. Vitesse de sédimentation

Examen de routine, non spécifique et témoin précieux de I'inflammation, elle est

presque toujours accélérée.

4-4, Numération formule sanguine (NFS)

Elle permet de diagnostiquer et de quantifier une anémie, pouvant s’expliquer par la

spoliation sanguine chronique due a I’lhématurie et/ou a I'inflammation.

La NFS peut orienter vers une infection devant un taux élevé de polynucléaires

neutrophiles sans préjuger de son siége.
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VIl. TRAITEMENT

1. Traitement chirurgical

1-1. Chirurgie radicale

1-1-1. Néphro-urétérectomie totale élargie a ciel ouvert

Depuis qu’elle a été établie par KIMBAL et FERRIS en 1934, la NUTE constitue la
technique de référence pour le traitement des TVES. Elle consiste en I’exérése en bloc du rein,

de toute la voie excrétrice supérieure et de la collerette vésicale. [62]

Deux techniques peuvent étre discutées, la néphro-urétérectomie a ciel ouvert (NUO)

et la néphro-urétérectomies laparoscopique (NUL).

a) La néphro-urétérectomie ouverte classique

Aprés avoir préparé le malade et I'avoir positionné en décubitus latéral ou en

position de lombotomie, I'intervention se déroule en 2 temps.

> Premier temps : lombotomie pour néphrectomie et libération de I'uretére lombo-iliaque :

Le choix du type de la lombotomie dépend avant tout des habitudes de chacun.
Cependant, il est préférable de choisir une voie antéro-latérale type Fey ou Chevassu car elle
comporte un long segment abdominal qui manque aux lombotomies classiques et permet une

plus grande dissection vers le bas.

Aprés incision cutanée, le péritoine est décollé en premier ouvrant ainsi la loge
rénale. La néphrectomie est conduite de préférence de haut en bas afin de pédiculiser et de
ménager l'uretére. Une ligature premiére du pédicule rénal (artéere puis veine rénale) est

effectuée et le rein est alors abaissé progressivement.
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Le dégagement de l'uretere doit étre tres soigneux et il est généralement facile et
exsangue. Sa libération peut étre réalisée en soulevant la paroi abdominale avec une valve
permettant de le poursuivre jusqu’au détroit supérieur et méme au-dela de son croisement
avec les vaisseaux iliaques. Le rein et 'uretere lombo-iliaque sont repoussés dans la fosse

iliaque interne et la lombotomie est fermée sur un drain aspiratif.

> Second temps : laparotomie ombilico-pubienne pour libération de I'uretére pelvien et

méatectomie :

Classiquement, on devra changer totalement la position du patient vers le décubitus
dorsal. La meilleure voie d’abord est I'incision médiane ombilico-pubienne car elle favorise
une vision plus nette de l'uretére terminal et permet une exposition correcte de la vessie.

Pour des raisons esthétiques, une incision de Pfannestiel peut étre préférée.

Le décollement sous péritonéal antéro-latéral est habituellement facile a exécuter. Il
doit étre poursuivi jusqu’aux vaisseaux iliagques, ouvrant largement la fosse iliaque interne ou
se logeait le rein qui a été repoussé a la fin du temps précédent. Il est attiré a I'extérieur et

maintenu de maniere a tendre l'uretére sans le rompre.

La dissection de l'uretere s’étend jusqu’a la vessie, permettant d’exposer sa face
latérale et donc d’effectuer le temps vésical qui consiste en I'ablation de la collerette vésicale

périméatique. Ce temps inférieur peut étre fait de deux maniéres [69] :

= Ordinairement, I'ablation du méat urétéral est purement préventive. Ainsi,
I'intervention est achevée par voie extra vésicale pure : le cOne vésical préparé lors de la
dissection urétérale est sectionné a 1 ou 2 cm de son sommet et la breche vésicale est

fermée.
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=  Plus rarement, en cas de lésions tumorales donnant suite a une greffe vésicale, il
est indispensable d’emporter I'orifice urétéral avec une collerette vésicale large. Le temps
vésical devient alors une véritable cystectomie partielle.

Dans tous les cas, il faut s’assurer de la perméabilité parfaite du col vésical : sclérose

vésicale, adénome (éventualités rares mais a ne pas négliger).

La vessie est alors refermée avec des fils a résorption lente et une sonde vésicale a
demeure est laissée jusqu’a ce que la cicatrisation paraisse assez avancée pour en permettre

I’ablation.

b) Néphrectomie + stripping urétéral

L’urétérectomie avec suppression de la collerette vésicale périméatique est le temps
le plus difficile et le plus long de la néphro-urétérectomie mais en introduisant le stripping
urétéral, DELL’AMI a singuliérement simplifié le probleme. Cette technique esr réalisée en

trois temps.

> Premier temps opératoire : cystoscopie et montée d’une sonde urétérale

Il faut garder I'accés a la sonde urétérale car il est souvent nécessaire d’ajuster sa

position pendant le deuxiéme temps opératoire.

» Deuxieme temps opératoire : La néphrectomie associée a l'urétérectomie des deux tiers

Ssupérieurs.
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Au cours de la néphrectomie pratiquée par voie lombaire, I'uretére lombaire est
disséqué le plus bas possible jusqu’au détroit supérieur. Il est sectionné au dessus de la

sonde et le bout distal est alors amené solidement a la sonde.

La piece de néphrourétérectomie est enlevée. La sonde est tirée jusqu’au croisement
des vaisseaux iliagues quand cela est possible. La lombotomie est alors refermée sur un drain

de Redon.

> Troisieme temps opératoire : stripping de l'uretére

Le patient est placé en décubitus dorsal ou en position de lombotomie. La sonde
urétérale est tractée sous contole de la vue et le toit du méat est réséqué permettant ainsi a

I'uretére de sortir compléetement de la vessie.

La technique du stripping urétéral lors du temps d’urétérectomie dans la chirurgie des
TVES est simple a mettre en ceuvre, fiable, économique en temps opératoire et en morbidité

pour le patient et elle permet d’éviter la deuxiéme voie d’abord [63].

> La « pluck technigue »
C’est la résection premiere I'orifice urétéral par voie transurétrale jusqu’a ce que la

graisse périvésicale soit visualisée. La néphro-urétérectomie est réalisée par la suite.

¢) Les complications de la chirurgie ouverte

Le risque de complications commence depuis I’anesthésie et continue pendant toute la

durée de I'opération et au-dela dans la période post-opératoire.
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* Les complications médicales

Representées par I’embolie gazeuse, les perturbations métaboliques (hypoxie,

hypercapnie) et la maladie thrombo-embolique.

* Les complications per-opératoires

- Les plaies vasculaires sont des incidents fréquents et elles sont a I'origine de
transfusions sanguines en cas de saignements importants. Le mécanisme le plus fréquent
étant une section directe involontaire ou aprés ligature défectueuse. Les vaisseaux les plus
fréqguemment concernés sont I'artére rénale et I'artére iliaque externe ou leurs branches mais
une section de I'artére mésentérique supérieure a été décrite. Il faut donc s’efforcer de pincer
le vaisseau responsable le plus rapidement possible car I’hémorragie, le caillotage, et

I’aspiration ont vite fait de rendre le champ opératoire méconnaissable.

— Les plaies digestives : peuvent concerner I’intestin, la rate, le pancreas ou encore le

diaphragme.

— Thrombose veineuse profonde : L’instauration d’une prophylaxie par anticoagulant

doit étre basée sur I’évaluation du risque d’une maladie thrombotique pour chaque malade.

— Rupture de l'uretere: L'uretére fragilisé par la tumeur peut se rompre et expose donc
au risque de dissémination tumorale. Bien que la rétraction de son bout périphérique soit

moindre, il peut étre difficile de le retrouver.

- Des complicatons propre au stripping urétéral :

e rupture de l'uretére ou le lachage de son amarrage a la sonde. Une courte

cystotomie finira alors le stripping.
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e échec total de I'invagination, le temps pelvien classique est alors pratiqué. [35]

* Les complications post-opératoires

- Retard dans la reprise du transit intestinal et un météorisme abdominal sont

souvent observés en raison du décollement péritonéal (iléus réflexe).

- infection de la paroi abdominale.

- complications pariétales a type d’hernies et d’éventrations sur les plaies opératoires
ne sont pas fréquentes mais pour réduire au maximum ce risque pariétal, il faut suturer le

plan aponévrotique de toutes les incisions.

- L’insuffisance rénale chronique reste un sujet de controverse. Toutefois, elle prend
tout son intérét chez les malades ayant des perturbations antérieures de la fonction rénale.
D’ou I'importance du controle de la fonction rénale en pré-opératoire et son maintient en

post-opératoire.

- la mortalité n’est pas négligeable et peut étre liée au terrain du malade, a I’dge ou au

degré de malignité de la tumeur.

d) Résltats

Les récidives urothéliales sont fréquentes et précoces. Les risques de récidives sont
plus importants dans les premiéres années qui suivent I’exérése de la tumeur primitive : 40%
a1 an, 65% dans les 2 ans, 80% dans les 3 ans. Les récidives tardives sont plus rares : moins

de 8 % apres 5 ans (mazeman). [9]

Leur fréquence est liée :
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= Au type histologique de la tumeur primitive : elles sont 7 fois plus nombreuses
dans les tumeurs épithéliales papillaires que dans les tumeurs épithéliales non papillaires

* Au nombre des tumeurs primitives : la multiplicité favorise les récidives : 38% de
récidives dans les tumeurs multiples, 26% dans les tumeurs uniques, et la coexistence d’une
tumeur vésicale accroit nettement I'incidence des récidives (36%).

Au type d’intervention : la NUT avec ablation de la collerette vésicale est I'intervention

qui donne le moins de récidives [9].

Les récidives locorégionales peuvent se développer dans I'atmosphere périrénale ou

péri-urétérovésical.

Elles sont plus rares (16%), mais également plus précoces que les récidives
urothéliales : 57% surviennent dans la premiere année et 76% dans les 2 ans qui suivent

’exérese de la tumeur.

Leur fréquence est en corrélation avec :

* |a topographie de la tumeur initiale : 14% des récidives locorégionales dans les
tumeurs pyélocalicielles et 20% dans les tumeurs de l'uretere. Ces différences s’expliquent
probablement par la faiblesse de la paroi urétérale.

= Le grade et le stade de la tumeur primitive : 60% de récidive locorégionale a 5 ans
pour le stade T3 et 70% a 2 ans pour le stade T4. Le type de I'intervention : 3 patients sur 25
(soit 12%) soumis a une NUL laparoscopique ont présenté des récidives locorégionales (deux
rétropéritonéales et une pelvienne avec un recul de 9 mois) (CLAYMAN 4, 8). TOLEY et KEELEY
(108) rapportent un cas de récidive locale sur une série de 18 patients traités par approche
laparoscopique transpéritonéale, a un suivi moyen de 18 mois, par contre aucune récidive

locale n’a été notée dans le groupe de patients soumis a la technique standard, et aucune
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dissémination sur les sites des trocarts ou au niveau de l'incision utilisée pour I’extirpation

durant les procédures laparoscopiques n’a été rapporté .

Les métastases intéressent par de fréquence décroissante, les adénopathies, I'os, les

poumons et le foie.

Elles apparaissent rapidement. En regle, dans les 24 premiers mois mais

essentiellemnt entre le 6¢me et le 12¢me mois postopératoire.

En comparant les groupes soumis a une NUL a ceux ayant bénéficié d’une chirurgie
ouverte, les auteurs ont retrouvé un taux de métastases similaire : 23% pour MCDOUGAL

[100] et 13% pour GILL [91].

Les métastases se développent généralement chez les patients présentant une tumeur
urothéliale primitive de stade et grade élevé. Pour relier les grades tumoraux et les stades
pathologiques du carcinome transitionnel du haut appareil urinaire au developpement de la
maladie métastatique, les auteurs ont divisé les tumeurs en 3 groupes : un groupe de faible
risque de maladie métastatique (G1T1-2, G2T1-2), un groupe a risque moyen (G3T1-2,

G4T3-4, G2T3-4) et un groupe a haut risque (G3T3-4, G4T3-4) [100].

1-1-2. Néphro-urétérectomie laparoscopigue (NUL)

La premiere NUL pour le traitement de la TVES a été réalisée le 30 mai 1991 par

CLAYMAN et collaborateurs.
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a) Technique
> Préparation préopératoire et positionnement du malade :

La préparation préopératoire est identique a celle de la NUO. La seule exception est
constituée par la nécessité de mettre le patient sous un régime liquidien 24h avant I'acte
opératoire et 'administration d’un laxatif la veille. La position du patient varie avec les temps

opératoires comme pour la chirurgie classique. [64]

> Premiére étape : La néphrectomie

Trois techniques ont évoluées durant la derniere décade.

= Néphrectomie transpéritonéale

La partie rénale de la dissection est identique a la néphrectomie totale élargie
laparoscopique qui emporte le rein, les ganglions périhilaires et la graisse perihilaire, mais
I'uretére reste intact durant la procédure [63]. Cette approche fait appel a cing trocarts placés

comme suit :

* en sus ombilical sur la ligne médio-claviculaire,

* en sous costal sur la ligne axillaire antérieure,

* au niveau de la créte iliaque sur la ligne axillaire antérieur,

*a mi-chemin entre I’ombilic et la symphyse pubienne,

* en sous costal sur la ligne axillaire postérieure.

Aprés avoir créé le pneumopéritoine et décollé le colon, la séquence habituelle des

événements est comme suit :

* |'identification de I'uretére et libération du pole inferieur du rein
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* |solement et section du pédicule rénal: I'artere est disséquée en premier puis

sectionnée et la veine par la suite (par une agrafeuse vasculaire)

* Décollement de la loge: la néphrectomie est réalisée en débutant par le pole inferieur

ou interne selon les habitudes techniques. L'uretéere est disséqué le plus loin possible.

* Le clipage des vaisseaux gonadiques.

Une surrenalectomie est réalisée uniquement si la tumeur envahit le pole supérieur.

= Néphrectomie rétropéritonéale

La situation rétropéritonéale du rein rend cette approche trés appropriée dans la prise
en charge des pathologies urologiques et spécifiquement du haut appareil urinaire. En
revanche, devant la modification des repéres anatomiques et les difficultés de créer un éspace
de travail suffisant a cause de la graisse rétropéritonéale et de la densité des tissus

rétropéritonéaux, cette voie est plus difficile a apprendre et reste trés critiquée. [66]

Cette a été décrite récemment par GILL et ABBOU [67]. ABBOU crée un espace
rétropéritonéal par dissection digitale alors que GILL utilise un systeme de ballon monté par

un trocart et introduit en rétropéritoinéal.

Schématiquement, la NUL rétropéritonéale est réalisée comme suit :

* Mise en place des trocarts : la technique de GILL reste la technique de référence qui
permet, aprés une incision premiere sous costale et un décollement digital de I'espace
lombaire antérieur, de développer cet espace grace a un ballon contenant 1 litre de sérum
physiologique gonflé dans la loge. Les trocards sont ensuite disposés (de 3 a 5 trocarts selon
les équipes mais I'utilisation de 5 trocarts permet une excellente exposition et un travail aisé

pour le chirurgien).
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Le premier temps consiste a repérer le muscle psoas en arriére et le suivre en dedans,
ouvrir son fascia et on se retrouve alors dans la loge lombaire. Les étapes suivantes sont les

mémes pour la nephréctomie transpéritonéale.

A la fin de cette étape, le rein est abondonné dans sa loge. L’espace rétropéritonéal
est alors exsufflé et les trocarts sont retirés. Un drain Redon est laissé en place et les orifices

sont refermés.

Le patient est installé en décubitus dorsal, une incision iliaque extra-péritonéale est
réalisée ce qui permet d’une part, une dissection chirurgicale compléte de l'uretere avec
ablation de la collerette vésicale, et d’autre part I’extraction du rein en monobloc avec
'uretére sans ouverture de celui-ci. [66] « La pluck procédure » peut étre utilisée pour

I’ablation de la collerette vésicale.

= Néphro-urétérectomie laparoscopique assistée par la main :

Cette technique a été rapportée pour la premiere fois par I’équipe de WOLF en 1998.
Elle allie les avantages de la chirurgie ouverte (simplicité, rapidité, sécurité notamment
vasculaire) aux avantages da la laparoscopie pure (suites postopératoires rapides), ce qui lui
permet de prendre de plus en plus de place dans la pratique quotidienne de la néphro-

urétérectomie.

Le patient est placé en position obliqgue 60° (position du flanc latéral) sans
changement de la position durant toute la procédure. A travers une incision oblique de 7 cm
au niveau de la fosse iliaque (incision de GIBSON), I'urétérectomie distal avec résection d’une
collerette vésicale est réalisée. L'extrémité de l'uretere distal est doublement ligaturée et
refoulée au niveau du rétropéritoine et la vessie est fermée. Ensuite, une péritonéotomie est
réalisée en utilisant la méme incision. Le matériel assistant la main est alors introduit
(pneumo sleeve, handport, l'intromit ou le Ilapdisc) pemettant la réalisation du

pneumopéritoine.
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La main intra-abdominale fournit une traction facile et une orientation spéciale durant
la dissection du rein et de l'uretére supérieur. Par conséquent, uniquement 2 a 3 trocarts sont
utilisés durant cette procédure et sont insérés sous guide télescopique aidé par la main
intrapéritonéale. Si le chirurgien est droitier, la main gauche est insérée en intra-péritonéal
alors que la main droite manipule les instruments. Le colon est descendu, le pédicule rénal
identifié en premier, est ligaturé et sectionné, puis le rein et I'uretére distal sont excisés et

retirés en bloc a partir de I’incision de GIBSON [66, 68].

Figure 3 — Position of the trocars.

Figure 17 : Appareillage handport au court d’une néphrectomie manuellement assistée.

> Troixieme étape : résection de l'uretére distal et de la collerette vésicale

périméatique

Trois techniques peuvent étre utilisées [64,66] :

= La premiere technique consiste a réaliser par voie coelioscopique la dissection compléete

du rein et de l'uretére avec I’éxérese de la collerette vésicale par I'application d’une
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pince mécanique de type endo-GIA. L’extraction du rein en monobloc avec l'uretere se
fait alors par une incision abdominale.

= La deuxieme technique: I’exerese de l'uretére et de la collerette vésicale se fait par voie
ouverte par incision iliaque extra-péritonéale et qui permet I'extraction de la piece de
la néphro-urétérectomie a la fin de I'intervention

= La troisiéme technique est la « pluck procedure » ou la resection endoscopique de

I'uretére distal et la collerette.

b) Complications
Les complications de la NUL sont les mémes que celles de la chirurgie conventionnelle. En plus,
des complications techniques sont rapportées a type de douleur scapulaire due au
pneumopéritoine, de traumatisme direct des organes abdominaux lors de l'introduction des

trocarts ou d’une mauvaise insuflation de CO,. [95]

¢) Résultats

Durant la derniére décennie, la laparoscopie est devenue un traitement standard
pour une série de pathologies urologiques bénignes mais aussi malignes et ce du fait de
I'amélioration de ses technique et ses résultats postopératoires supérieurs (temps opératoire
avoisinant celui de la chirurgie ouverte, pertes sanguine minime, moins de douleur
postopératoire, court séjour hospitalier, convalescence plus rapide)[71]. Plusieurs publications
prouvent que ces avantages sont également présents lors d’une néphrourétérectomie

laparoscopique.

Cependant, l'application de la laparoscopie dans la pathologie tumorale a toujours
soulevé des inquiétudes concernant surtout le risque possible de dissémination tumorale et la

récidive locale. Le tableau ci-dessous résume une comparaison entre la NUL et NUO réalisées
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pour le traitement des TVES qui ne montre pas d’avantage de la chirurgie ouverte sur la

laparoscopie [59, 60, 61].

Série NUL/NUO Récidive Metastases a Survie a moyen terme
Locale (%) Distance (%) (2ans)
Shalhav (73) 13/13 15,3/0 15,3/23 77/69
McNeill (74) 25/42 8/15,4 28/18 74/68
Kawauchi (75) 34/34 0/0 6/9 -
Klinger (76) 19/15 5,3/6,6 10,5/6,6 94,7/93,7
Rassweiler (77) 23/21 0/4,8 17,4/28,5 89/63
Bariol (78) 26/42 4/15 28/18 -
Tsujihata (79) 25/24 - 0/8 -
Manabe (60) 58/166 2/1 17,2/19,9 85,2/87

Tableau : résultats des séries comparant la NUL avec la NUO

Cependant, le nombre d’études publiées qui comparent les résultats de la NUO a celles
de la NUL pour le traitement des TVES restent limité. Elles sont toutes des études
rétrospectives ot la NUL a été réalisées pour les tumeurs superficielles et, a part quelques

observations, la durée de surveillance n’a pas dépassé 2 ans. [61]

Par consequence, nous ne pouvons pas tirer des conclusions formelles concernant la

comparaison des résultats carcinologiques de la NUO et la NUL dans le traitement des TVES.

La plupart des équipes considerent les TVES invasives (T3 T4 et/ou N+/M+), de

grande taille ou multifocales comme des contre indications a la NUL qui trouve son indication
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pour les tumeurs localisées, superficielles et de bas grade avec necessité d’une surveillance

rigoureuse en post-opératoire. [1]

1-1-3. place du curage ganglionnaire

Les patients ayant une TVES avec envahissement nodulaire lymphatique ont
généralement un mauvais pronostic et une survie médiocre. Pour améliorer cette survie, un
curage ganglionnaire en complément de la NUT sera réalisée, mais les mauvais résultats
obtenus ont laissé conclure qu’il s’agissait d’un geste inefficace sans impact sur la survie des
malades, et que tous les patients présentant un envahissement ganglionnaire d’un carcinome

transitionnel urétéral développeront des métastases a distance en postopératoire.

Da ce fait, la lymphadenectomie régionale n’est pas recommandée lors du traitement
des TVES. Elle fournit uniguement des informations concernant le pronostic de I’affection sans

avantage thérapeutique [70].

1-2. Traitements conservateurs

Il est indiqué dans deux situations :

e De principe : pour des tumeurs de taille inférieure a 3 cm, pédiculée avec une
base n’excédant pas 1 cm, de faible grade et non infiltrante. (grade < 3 et de stade T1 ou
T2NOMO), mais il n’existe pas de consensus la-dessus.

e De nécessité: en cas de tumeurs bilatérales d’emblée, de tumeurs sur rein
anatomiquement ou fonctionnellement solitaire, d’insuffisance rénale, de I'existence d’une
tare médicale, ou si le patient refuse la néphrourétérectomie. Le traitement endoscopique
peut étre considéré comme méthode palliative chez les patients ayant une maladie

métastatique.
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a) chirurgie conservatrice ouverte

Elle demeure le mode de traitement le plus discuté des TVES depuis les travaux de
VEST en 1945. Les options chirurgicales conservatrices pour les tumeurs de la voie excrétrice
incluent la néphrectomie partielle, la pyélectomie, la pyélotomie avec énucléation ou excision
de la tumeur, l'urétérectomie distale ou segmentaire, et I'urétérotomie avec excision de la

tumeur [81].

L’'urétérectomie segmentaire avec urétéro-urétérostomie est indiquée pour les
tumeurs superficielles non invasives (grade 1 et 2) de I'uretere proximal ou moyen qui sont
trop larges pour étre réséquées ou fulgurées endoscopiquement. Aprés avoir identifié et
mobilisé 'uretere, et localisé la tumeur par palpation, I'uretére est ligaturé a 1 ou 2 cm en
amont et en aval de la tumeur. Le segment concerné est alors excisé et envoyé a I’examen
histopathologique extemporané pour confirmer le diagnostic et vérifier les bords de
résection. Une urétéro-urétérostomie est praticable dans le cas de pertes de substance allant

jusqu’a 4 cm aprés mise en place d’une endoprothés urétrale [82].

En cas de tumeur pyélique et, ou calicielle, la réalisation d’une chirurgie

conservatrice est limitée par la topographie et surtout par la taille de la lésion.

Pour les tumeurs de l'uretére distal, I'urétérectomie distale passant 3 a 4cm au
dessus de la tumeur et emporte tout l'uretére sous jacent ainsi que la collerette vésicale.
Aprés un controle des bords de résection par un examen histopathologique extemporané, la
réimplantation urétérovésicale peut étre pratiquée d’une maniere refluante ou non. Dans le
cas ou de longs segments de l'uretere sont a exciser, une substitution urétérale partielle ou
totale pourrait étre entreprise par I'interposition d’un segment iléal en anastomosant le bout

proximal au bassinet et le bout distal a la vessie [83].
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b) Traitement endoscopigue conservateur : Urétéroscopie thérapeutique

L’avantage principal de I'urétéroscopie est la préservation d’un systéme clos, ce qui
permet de réduire le risque potentiel d’essaimage des cellules tumorales en dehors de I’arbre

urinaire

Aprés avoir installé un guide métallique de sécurité par voie rétrograde jusqu’au

systéme péylocaliciel, 'urétéroscope est alors introduit jusqu’a la Iésion.

Les tumeurs sessiles peuvent étre compléetement réséquées par la pince froide et les
tumeurs pédiculées par la pince-panier. La base d’implantation est ensuite traitée soit par
électrocoagulation ou vaporisation laser holmium YAG [87]. Un drainage urétéral est
recommandé aprés la réalisation de ces différents gestes pour éviter les conséquences d’un

cedéme postopératoire. [35]

Le materiel qui est prélevé ne permet pas de déterminer de facon constante le stade
anatomopathologique ce qui représente un inconvénient. En revanche, le grade est déterminé

de facon précise pouvant atteindre 97% des cas [84].

Les complications de I’endoscopie par voie rétrograde sont peu fréquentes,
représentées par les sténoses et les fibroses urétérales avec un taux d’incidence rapporté
dans la littérature variant de 4 a 14% [1]. Ces sténoses sont en général facilement corrigées
par dilatation endoscopique [53, 85]. La perforation de 'uretére ou des cavités pyélocalicielles
peut également compliquer ce geste endoscopique, avec une incidence allant de 0 a 10.2%

[86].

¢) traitement percutané

Le traitement percutané des TVES comporte I'avantage d’un acces facile a tout le

systeme pyélocaliciel avec des instruments qui permettent une meilleure visualisation, une
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résection plus compléte et de faire des biopsies profondes. Ceci assure une stadification

tumorale plus appropriée.[81]

Sous anesthésie générale, une cystoscopie est réalisée pour éliminer la présence de
tumeurs vésicales associées et pour installer un cathéter urétéral. Le patient est ensuite placé
en position ventrale et le produit de contraste est injecté doucement a travers le cathéter
jusqu’au remplissage et dilatetion du systeme pyélocaliciel. Sous controle radiographique ou
radioéchographique, une ponction directe du calice atteint est alors réalisée pour créer I’acces

percutané.

Le trajet de la ponction est dilaté par cathéter a ballonnet ou par dilatateurs rigides
séquentiels et une gaine d’Amplatz est ensuite installée. Cette derniére assure un drainage
libre du liquide d’irrigation et permet de garder une pression basse dans les cavités

excrétrices.

L’inspection compléte du systeme pyélocaliciel est réalisée par un néphroscope rigide
ou flexible. Un urétéroscope souple est introduit dans l'uretére par voie antérograde a la
recherche d’une tumeur multifocale qui sera résequée munitieusement a I'aide d’un

résectoscope classique.

A la fin du geste, une sonde de néphrostomie est mise en place et le patient est revu
3 a 7 jours apres, pour une néphroscopie de contrdle a travers le méme trajet. Des biopsies
supplémentaires de la base d’implantation tumorale et de toute autre lésion suspecte sont

faites. [37]

La conduite a tenir dépend du résultat histopathologique de la tumeur réséquée et

des biopsies ultérieures.

Pour les tumeurs superficielles (Ta, T1) et de grade |, une attitude conservatrice est

acceptable. Cela est expliqué par le taux des récidives locales qui est de 17 a 29 % et qui
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restent toujours localisées et superficielles, ainsi qu’une survie de 100 % selon les différentes

séries. [88]

Pour les carcinomes urothéliaux de grade I, le taux de récidive varie entre 27 et 40 %
et la survie entre 94 et 100 %. Ce taux élevé de récidive locale aprés traitement conservateur a
ciel ouvert a mené certains a proposer la néphro-urétérectomie pour ces tumeurs méme si

elles sont supperficielles. [89]

Les tumeurs urothéliales superficielles de grade 3 présentent un comportement
imprévisible avec tendance a la récidive (56%) et a la progression vers une tumeur invasive
(47%). [88] La NUT est systématiquement indiquée en complement du traitement

endoscopique. La survie spécifique est de 63 % seulement

> Traitement adjuvant par BCG intrapyélique
Des instillations intrapyéligues de BCG, de mitomycine C ou de thiotépa ont été
rapportées dans la littérature dans le but de réduire le taux de récidive et probablement le

taux de progression des TVES traitées par voie endoscopique.

Le BCG est le produit le plus utilisé. Il a été démontré que le BCG réduit le taux de
récidive des tumeurs urothéliales de grade 2 et 3 de 50 % a 23 % et celui des tumeurs de

grade 1 de 50 % a 14 % .[88]

Avant la BCG thérapie, I'’examen cytobactériologique des urines doit étre stérile et
une pyélographie est réalisée en premier afin d’éliminer toute extravasation. 81 mg de BCG
sont dilués dans 50 ml de sérum salé et perfusés a travers la néphrostomie pendant 1 heure.
La pression intrapyélique ne doit pas dépasser 25 cmH20 durant toute la perfusion. La
néphrostomie est ensuite clampée et le patient est mis en observation pendant 24 heures. La

perfusion est arrétée en cas de douleur ou de fievre de plus de 38,5 °.
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II faut attendre au moins 2 semaines aprés la résection avant de débuter les

instillations de BCG. [81, 89]

d) Résultats

Plusieurs études ont comparé la néphrourétérectomie a la chirurgie partielle et ont
trouvé que la survie a 5 ans était équivalente dans les deux groupes et dépend surtout du
grade et du stade de la tumeur qui est excellente pour les tumeurs superficelles en cas de
traitement conservateur. Selon ROUPRET le taux de survie a 5 ans pour les tumeurs
superficielles traitées par la NUL, par l'urétéroscopie et par I'abord percutanée est de 84%,
80.7% et 80% respectivement [59]. Ce taux de survie dessend a 47,3% en cas de tumeur de
haut grade ou invasive [59]. Aussi, la survie a 5 ans dépend de I'indication opératoire : taux
de survie plus élevé en cas de chirurgie de principe par rapport a celle de nécessité (80%

contre 60%). [83]

Comme pour la survie a 5 ans, le risque de récidive locale est corrélé au stade et au
grade de la tumeur initiale qui est plus faible pour les tumeurs pT1 et pT2 (10 et 13%). [36] De
la méme maniére, le risque de récidive locale est de 11% et de 9% en cas de grade | et Il
respectivement alors que tous les patients ayant des tumeurs de grade Ill ont développé une
récidive durant leur suivi [36]. un taux de récidive locale pouvant atteindre les 60% méme pour

les tumeurs de grade | a été retrouvé dans la chirurgie rénale ouverte conservatrice. [81]

Ce qui supplante la NUTE au traitement conservateur et exige une surveillance etroite

a long terme.

Dans une étude comparative entre néphro-urétérectomie et traitement conservateur
percutané des tumeurs de la voie excrétrice, LEE et al ont démontré que le pronostic des
tumeurs de haut grade était mauvais quel que soit le type de traitement utilisé. Toutes les

études ont montré que les facteurs qui influencent indépendamment la récidive et la survie
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sont le grade et le stade de la tumeur. La récidive, cependant, n’affecte pas directement la

survie globale. [88]

Il faut noter que l'urétéroscopie supplante le traitement percutané qui trouve ses
indications en cas d’une volumineuse tumeur, ou les tumeurs localisées au niveau du calice
inférieur. L’avénement des nouveaux urétéroscopes flexibles et de petite taille diminue de

plus en plus I'utilisation de I’'abord percutané. [59]

2- Traitement adjuvant

1-1. Chimiothérapie

La chimiosensibilité des tumeurs urothéliales est connue au niveau de la vessie,

mais les données sur les |ésions urétérales et pyélocalicielles sont encore rares.

Différents protocoles de mono ou de polychimiothérapie systémique, le plus
souvent a base de cysplatine ont fait I’objet d’études randomisées. Certaines séries récentes
soulignent [I’efficacité du protocole MVAC: méthotrexate, vinblastine, adriamycine et
cysplatine (jusqu’a 70% de réponse) ou CMV : cysplatine, méthotrexate, vinblastine (56% de

réponse).

La réponse est surtout partielle avec une survie qui reste trées modestement influencée.

Les rémissions observées sont cependant en général de breve durée [90].

Ainsi, MICHEL et BLUTTE [91] rapportent leur expérience avec la chimiothérapie
systémique pour le traitement du carcinome transitionnel avancé (envahissement
lymphatique, du parenchyme rénal, métastases pulmonaires, hépatiques et osseuses) chez 28

patients en utilisant différents protocoles chimiothérapiques : CMV pour 14 patients, MVAC
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pour 8 patients, étopside de cysplatine pour 5 patients, et le cysplatine seul pour un patient.
Le taux global des réponses totale ou partielle est de 54% et la régression tumorale a été

notée dans 45% des cas.

D’apres ces études, les sites métastatiques qui répondent généralement a la
thérapie systémique sont par ordre décroissant, le poumon, les nodules lymphatiques et le
foie avec une régression compléte dans 33% des lésions métastatiques pulmonaires, 27% des

envahissements lymphatiques et dans 17% des métastases hépatiques.

Des complications relatives a ces protocoles chimiothérapiques ont été
observées (gastro-intestinales a type de nausées et de vomissements, mycosis modéré a

sévere, la neurotoxicité, une altération de la fonction rénale).

Le traitement par MVAC a permis d’obtenir des résultats comparables a ceux obtenus
dans les tumeurs de la vessie au prix d'une toxicité significative. La NUTE préalable est un
facteur limitant les doses de la CTH a base de platine. D’autres parts, la majorité des tumeurs
urothéliales affectent des malades de la 6¢me et 7¢me décade de vie, age durant lequel on
observe des altérations de la fonction rénale. Une association de carboplatine et paclitaxel a
permis d’obtenir des résultats similaires au MVAC avec moins d’effets indésirables. C’est le
cas aussi de la gemcitabine seule ou en association avec la cisplatine dans les tumeurs

urothéliales. [92]

1-2. Radiothérapie

Les études mentionnant l’utilisation d’une radiothérapie postopératoire sont peu
nombreuses et n’ont concerné qu’un petit nombre de patients. Aucune étude n’a comparé de

facon prospective et randomisée la chirurgie seule et I’association chirurgie-radiothérapie.

De plus, les principaux parametres cliniques et histologiques tels le grade et le stade

histologique, I’état ganglionnaire et la qualité de I'exérése chirurgicale sont souvent mal
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définis, rendant les conclusions hasardeuses. Il en va de méme pour les modalités de la

radiothérapie et les délais de suivi.

Bien souvent, La RTH s’adresse a des patients inopérables ou dont la résection

chirurgicale n’est pas macroscopiquement compléte.

Trois études rétrospectives portant sur des tumeurs de haut grade et/ou localement
avancées mais completement réséquées concluent a un bénéfice de la radiothérapie, du fait

d’un faible taux de récidives locales, de I’ordre de 10%.

en comparant de facon historique chirurgie et chirurgie suivie de radiothérapie sur
des populations similaires, rapporte une amélioration sensible du contréle local dans le

groupe de patients traités par radiothérapie mais sans impact sur la survie.

En comparant leurs résultats avec ceux des séries chirurgicales, on conclu que la
radiothérapie postopératoire ne semble pas améliorer la survie (survie a 5 ans de 49%) et ne

modifie pas I'incidence des métastases.

En conclusion, la radiothérapie prophylactique postopératoire des TVES n’est pas
utile, et ne parait pas indiqué en dehors d’essais prospectifs randomisés difficiles a conduire,

du fait de la rareté de I’affection. [93, 94]

VIIl. SURVEILLANCE DE L’OPERE

La grande majorité des complications évolutives surviennent rapidement aprés

I'exérése tumorale, apres un délai de 3 ans, elles se font beaucoup plus rares.

Ces constatations mettent en relief la nécessité d’adopter une surveillance stricte qui

ne doit pas étre interrompue. Les récidives lointaines, pouvant aller jusqu’a 15 ans.
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Les recommandations de I’OMS 2001 pour le suivi des patients ayant une TVEUS est

résumé comme suit [1] :

> Apres néphrourétérectomie radicale :
= Un interrogatoire et un examen clinique (locorégional et général)
= Des examens biologiques (créatinémie, urée)
= Cytologie urinaire et cystoscopie a 3 mois, a 6 mois, puis tous les 6 mois
pendant 2 ans, tous les ans ensuite.
= UlIV tous les 2 ans.
* TDM thoraco-abdominale (si> pT3 et/ou pN+) tous les 6 mois pendant 2 ans,
puis une fois par an.
» Apres traitement conservateur, une surveillance attentive de |’ensemble de
I'urothélium restant doit étre rassurée. Le protocole de surveillance comprend :
»= Bilan biologique (créatinémie)
= Cytologie et cystoscopie a 3 mois, tous les 6 mois pendant 2 ans puis tous les
ans par la suite.

= UIV a 3 mois, tous les 6 mois pendant un an, tous les ans par la suite.

IX. PRONOSTIC

Les principaux facteurs pronostiques identifiés dans les TVES sont I’dge du patient, le
grade et le stade TNM. La topographie initiale (les tumeurs de l'uretere sont plus péjoratives
que celles du bassinet), le nombre de lésions (unifocal ou multifocal), la présence ou non de

tumeur vésicale et le type de la chirurgie sont aussi des facteurs déterminants.

Pour la plupart des auteurs, le grade et le stade sont les meilleurs prédicateurs de la

survie [35], HALL et MUNOZ [8] ont retrouvé un taux de survie a 5 ans pour le carcinome in
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situ des VES de 100% et 95% respectivement, et DJOKIV (29%) rapporte un taux de survie
spécifique a 5 ans pour les tumeurs Pt1, pT2 et Pt3 de 78%, 62% et 30% chacune, et pour les

tumeurs de grade | a lll de 76%, 66%, 33% respectivement.

La présence d’'une atteinte ganglionnaire apparait comme un élément déterminant

dans certaines séries.

Autres facteurs peuvent déterminer le pronostic des patients atteints de TVES :

= Le type histologique : le carcinome épidérmoide présente un pronostic plus
défavorable que le carcinome transitionnel (68).

= La race: le taux de survie est plus bas chez la population noire, avec un taux de
mortalité spécifique annuelle de 7.4% et 4.9% respectivement [97].

= Le sexe: il existe une corrélation entre la survie et le sexe avec une meilleure
survie chez ’lhomme. Le taux de mortalité spécifique annuelle est respectivement de 4.4% et
6.1% [8].

= La présence de marges chirurgicales positives.

=  Erreur diagnostique : par négligence de I'exploration de I'appareil urinaire en
totalité.

= La présence d’embols vasculaires ou lymphatiques qui influencent I’évolution
métastatique de la tumeur [29].

L’évolution des carcinomes urothéliaux repose, de plus en plus, sur la présence de
nouveaux marqueurs biologiques. La valeur pronostique des protéines impliquées
respéctivement dans la régulation du cycle cellulaire (p53 et p27), les mécanismes de
I'apoptose (bcl2, survivin), ’'adhésion intercellulaire (E-cadherine) ou la prolifération cellulaire
(ki67) ont été étudiés dans les carcinomes urothéliaux, principalement de la vessie.
Néanmoins, trés peu d’articles sont consacrés a I’étude spécifique de la valeur pronostique de

ces protéines dans les TVES [1].
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Les instabilités microsatellites(MSI) ont été identifiées comme un facteur pronostique
pour les patients ayant une TVES invasive de pronostic intermediaire (T2-T3/NOMO) dont le
statut MSI permet de distinguer des patients de bon et de mauvais pronostic. En revanche, la
recherche du statut MSI ne présente pas d’intérét pour les tumeurs tres invasives (T4/N+/M+)

dont le pronostic est pejoratif d’emblée.
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Les tumeurs de la voie excrétrice urinaire supérieure ont bénéficié des progrés de
I'imagerie, qui ont permis de réduire la fréquence des tumeurs diagnostiquées tardivement, et

I’'augmentation du pourcentage de tumeurs découvertes a un stade précoce.

La pierre angulaire du traitement curatif des TVES reste la néphrourétérectomie totale

élargie avec résection de la collerette vésicale a ciel ouvert.

La néphro-urétérectomie laparoscopique a été sensiblement associée aux tumeurs de bas

risque et n’est pas encore le traitement de référence des TVES invasives.

Le pronostic de ces tumeurs est en fonction du stade et du grade avec un potentiel
récidivant et invasif certains. Les récidives peuvent survenir tardivement, c’est dire I'intérét

d’une surveillance réguliére et prolongée.

A la lumiere d’une série limitée a 18 cas pris en charge dans notre structure, et une revue
de la littérature nous avons essayé de répondre a un certain nombre de problemes

diagnostiques et thérapeutique posés par la découverte dune TVES.

L'absence de la découverte fortuite, la grande taille des tumeurs et la fréquence des stades
localement avancés témoignent du retard diagnostique que connait les TVES dans notre

contexte.
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RESUME

Les tumeurs de la voie excrétrice urinaire supérieure (TVES) sont rares et multifocales
dans 30% des cas. Elles suscitent un intérét particulier du fait des difficultés de leur
diagnostic. Nous rapportons une série de 18 patients colligés dans le service d’urologie du
CHU Mohammed VI a Marrakech de Janvier 2002 a Décembre 2008. Il s’agit de 12 hommes
(67%) et de 6 femmes (33%) dont I’age moyen est de 62 ans avec des extrémes allant de 35 a
75 ans. Le délai moyen de diagnostic a été de 30 mois. Le principal facteur de risque
retrouvé est le tabac (50%) avec un nombre de paquet année moyen de 28. La
symptomatologie clinique est dominée par I’hématurie (83%), la douleur lombaire (72%) et les
signes irritatifs vésicaux (33%). L’échographie pratiquée chez tous nos malades a suspecté une
TVES dans 22% des cas. L’uroscanner a confirmé le diagnostic dans 10 cas sur 18 (56%).
L’'urographie intraveineuse réalisée chez 3 patients (17%) a trouvé un rein muet. La
cystoscopie a révélé une tumeur accouchée par le méat urétéral dans 44% des cas.
L’urétéroscopie réalisée chez un seul malade a montré une tumeur urétérale. La
néphrourétérectomie avec ablation de la collerette vésicale a été pratiquée chez 14 patients
(78%). Cette intervention a été menée par une double voie d’abord (lombaire et iliaque) dans
13 cas (73%) et par laparoscopie dans un cas (6%). Une simple néphrectomie pour pyonéphrose
a été réalisée chez 2 patients (11%). Les tumeurs urétérales sont les plus fréquentes,
retrouvées chez 12 patients (67%). Le carcinome urothélial est le plus fréquent, retrouvé chez
15 patients (83%) alors que le carcinome épidermoide n’a été retrouvé que dans 2 cas (11%).
Les stades T1 et T2 sont les stades majoritaires dans notre série (17% pour chacun), puis T4
(11%) et T3 (6%). Le grade a été précisé dans 13 cas repartis en grade Il et grade Ill. L’atteinte
ganglionnaire est retrouvée chez un seul malade (6%). L’évolution a été marquée par une
récidive vésicale chez 3 patients et le décés chez 5 malades. A travers ces observations et a la
lumiére de plusieurs revues de la littérature, nous avons analysé les aspects épidémiologiques,

pathologiques et thérapeutiques de cette affection.
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ABSTRACT

Tumours of the upper urinary tract are rare, and in 30% of cases are multifocal. They
are of particular interest due to their difficulty of diagnosis. We have reported on 18 cases of
tumours of the upper urinary tract collected in service of Urology of the CHU Mohammed VI in
Marrakech from January 2002 to December 2008. The patient population consisted of 12
men (67%) and 6 women (33%), with a mean age of 62 years (age range 35 to 75 years) and
the average time of diagnostic was 30 months. The principal factor of found risk is the
tobacco (50%) with a number of package year means of 28. the clinical symptomatology
was dominated by hematuria (83%), flank pain (72%) and bladder irritating sings (33%).
Echography carried out in all patients suspected a tumour of upper urinary tract in 22% of
cases. CT-scan permitted a certain diagnosis in 10 of 18 cases (56%). The intravenous
urography carried out in 3 cases found a dumb kidney. Cystoscopy revealed a tumour
delivered by the ureteral meatus in 44% of cases. Ureteroscopy performed in one patient
showed a ureteral tumour. Nephroureterectomy with bladder cuff removal was performed in
14 cases (78%). This intervention includes double accesses (lumbar and iliac) in 13 cases
(72%) and by laparoscopy in one case (6%). A simple néphréctomie for pyonéphrosis was
accomplished at 2 patients. Ureteral tumours were the most frequent finding (67%). The
urothelial carcinoma is the most frequent, found at 15 patients (83%) while squamous cell
carcinoma was found in 2 cases (11%). Stadium T1 and T2 are the majority stadiums in our
series (17% for each one), then T4 (11%) and T3 (6%). Rank was specified 13 of the cases
retorted in rank Il and rank Ill. Ganglionic attack is found to alone ill one (6%). The monitoring
was marked by a bladder repetition at 3 patients and the death of 5 patients. Regarding these
observations and with a review of the literature, we have analysed the epidemiological,

pathological and therapeutic aspects of this disease.
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Fiche d’exploitation :

Les tumeurs de la voie excrétrice urinaire supérieure

. Identité :

Nom et prénom
Sexe

Age

Origine

Résidence

vV V V¥V VvV V V

Profession
[I. ATCD :

1) Personnels
a) Maédicaux

» Urinaires :
= Hematurie
= Lithiase urinaire
= Infection urinaire
» |rritation chronique
= Néphropathie des balkans
= Reflux vésico-urétéral
= Autres

» Non urinaires
b) chirurgicaux

¢) toxiques
» tabac

> alcool
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> autres

2) Familiaux
b) ATCD de cancers
¢) Autres

lll. Clinique :
1) Délai diagnostique

2) Signes fonctionnels

Hématurie

Douleur

Masse abdominale
Infection urinaire
Troubles mictionnels

Atteinte de I’état général

vV V¥V V¥V V V V V

autres
3) Signes physiques :
» Signes rénaux
> Signes extrarénaux
IV. Paraclinique :
1) Imagerie
> UV
UPR
Echographie rénale

TDM

vV Vv VYV V

Angiographie
> IRM
2) endoscopie

> cystoscopie
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» urétéropyéloscopie
3) cytologie
» cytologie urinaire
» brossage de la voie excrétrice
4) biologie
» fonction rénale
> BHE
> VS
> NFS
> ECBU
5) autres
V. Traitement
1) Chirurgie
> Radicale
» Conservatrice
2) méthodes adjuvantes
» chimiothérapie
» radiothérapie

VI. Anatomopathologie

VIl. Evolution

1) A court terme
» Morbidité
> mortalité
2) A moyen terme
> Récidives urothéliales
> Récidives locorégionales

> Autres localisations
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