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Introduction

Un angiomyolipome (AML) est une tumeur bénigne con-
stituée, en proportions variables, de vaisseaux sanguins, 
de muscles lisses et de tissu adipeux. Tumeur rénale solide 
bénigne la plus fréquente, son incidence dans la popula-
tion générale demeure rare, soit de 13 à 30 pour 100 0001. 
L’utilisation accrue de l’échographie abdominale et de 
l’imagerie en coupe a entraîné une augmentation des cas 
d’AML découverts fortuitement2. 

La plupart de ces tumeurs sont asymptomatiques, mais on 
observe parfois des symptômes, notamment une douleur au 
flanc, une hématurie, et dans de rares cas, une hémorragie 
menaçant le pronostic vital. La fréquence de ces tableaux 
cliniques fait l’objet de débats, et il n’y a pas de consensus 
quant à la prise en charge. Dans une série de cas et une 
revue de la littérature marquantes portant sur 253 patients, 
Oesterling et ses collaborateurs signalaient 64 % de cas 
symptomatiques, et 40 % de cas d’hémorragie à la consul-
tation initiale. Ces pourcentages étaient encore plus élevés 
lorsque la taille des tumeurs dépassait 4 cm, soit 82 % et 
51 %, respectivement3. Cette revue qui fait date a gran-
dement contribué à l’établissement d’un seuil de 4 cm dans 
les études en urologie et d’un taux d’interventions élevé 
observé dans ces études lorsque les lésions dépassent 4 cm4.

En revanche, des séries plus récentes ont signalé des taux 
beaucoup plus modestes, soit 10 % de cas symptomatiques 
et un risque d’hémorragie de seulement 2 %5. La prise en 
charge clinique des AML est compliquée par l’absence 

d’études prospectives avec répartition aléatoire sur cette 
prise en charge et l’hétérogénéité considérable des don-
nées rétrospectives publiées.

La majorité des AML sont sporadiques, mais jusqu’à 20 % 
des cas sont associés à des troubles héréditaires comme 
la sclérose tubéreuse de Bourneville et une lymphangiolé-
iomyomatose (LAM)4. La prise en charge de ces tumeurs 
semble différer de celle des AML sporadiques, car les 
patients présenteront plutôt initialement plusieurs tumeurs 
qui semblent bien répondre aux inhibiteurs de mTOR. En 
revanche, il n’y a actuellement aucune indication ni don-
née soutenant le traitement d’un AML sporadique par un 
inhibiteur de mTOR. Chez les patients atteints d’AML bila-
téraux synchrones ou présentant des symptômes cliniques 
compatibles avec des affections héréditaires, il faut discuter 
avec le patient de la possibilité d’une évaluation plus appro-
fondie et d’un test génétique. Chez les enfants, la grande 
majorité des AML sont associés à un syndrome. Les AML 
sporadiques sont extrêmement rares chez les enfants, et les 
données publiées à ce sujet sont très limitées6. Étant donné 
le manque de données et d’expérience chez les enfants ayant 
reçu un diagnostic d’AML après examen par imagerie, il faut 
envisager fortement d’orienter ces patients vers un centre de 
soins tertiaires pour enfants. Ce rapport sur les meilleures 
pratiques (RMP) portera sur la forme sporadique de l’AML 
chez les adultes seulement.

Les protocoles de diagnostic et de suivi des AML spor-
adiques varient considérablement, de même que les traite-
ments indiqués et le type de prise en charge. Le présent RMP 
vise à codifier les données existantes de manière à fournir 
aux urologues praticiens les meilleures recommandations 
fondées sur des données probantes pour orienter le proces-
sus décisionnel dans la prise en charge de l’AML sporadique. 
Les questions cliniques suivantes seront abordées :

1. Quelles épreuves d’imagerie sont requises pour con-
firmer un diagnostic d’AML?

2. Quelle est l’évolution naturelle de l’AML?
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3. Quel est le protocole optimal de suivi des AML en 
observation?

4. Quelles sont les indications des interventions?
5. Quelles sont les interventions accessibles et à priv-

ilégier?
6. Quelle est la prise en charge des AML avec hémor-

ragie aiguë?

Méthodologie

La stratégie de recherche a été inscrite au registre PROSPERO 
et mise de l’avant dans les bases de données MEDLINE et 
EMBASE à l’aide du système OVID. Étant donné la quantité 
limitée d’articles sur le sujet, les articles portant sur le diag-
nostic et le traitement ont été accumulés dans une même 
recherche. Les termes (anglais) utilisés pour la recherche 
étaient « angiomyolipoma OR AML », avec exclusion des 
termes « liver OR hepatic », « tuberous sclerosis OR TSC », 
« lymphangioleiomyomatosis OR AML » et « case report ». 
La recherche était limitée aux articles révisés par des pairs 
publiés en anglais depuis 1995 et portant sur des sujets 
adultes (> 18 ans). Au total, 468 articles ont été évalués, et 
159 de ceux-ci ont été lus au complet. Des désaccords entre 
deux évaluateurs (YG et PC) ont été résolus par consensus. 
Règle générale, nous n’avons pas trouvé d’essais prospectifs 
comparatifs. On a noté des différences significatives entre 
les patients, les lésions et les résultats rapportés. Aucun essai 
prospectif comparatif n’a été repéré (Fig. 1).

Diagnostic

Recommandation no 1 : Tous les cas soupçonnés d’AML 
rénal doivent être confirmés par tomodensitométrie (TDM) 
sans agent de contraste, par TDM avec agent de contraste 
ou par imagerie par résonance magnétique (IRM). Il faut 
envisager une biopsie percutanée dans les cas où ni la TDM 
ni l’IRM ne permettent d’établir le diagnostic. 

Le diagnostic des AML par examen radiologique dépend 
de la détection d’une composante adipeuse intratumorale. 
À l’échographie, cette composante adipeuse prend l’aspect 
caractéristique d’une lésion hyperéchogène accompagnée 
d’un cône d’ombre acoustique7. Cela dit, jusqu’à 30 % 
des petites tumeurs (< 3 cm) de carcinome rénal peuvent 
prendre ce même aspect, réduisant de ce fait la spécificité 
de l’échographie8. De même, une petite proportion des 
AML (5 %) ont une composante adipeuse significativement 
moins importante; on parle alors habituellement d’AML à 
faible teneur en graisse, et ce type d’AML n’aura peut-être 
pas cet aspect caractéristique à l’échographie9. Pour amé-
liorer l’exactitude de l’échographie, des méthodes d’appoint, 
comme le Doppler ou un agent de contraste, ont été évaluées. 
Cependant, même avec ces deux méthodes d’appoint, Ascenti 
et al. ont signalé une exactitude diagnostique de 78 %, com-
parativement à une analyse en pathologie10.

La TDM sans produit de contraste est suffisamment sensible 
pour déceler des graisses macroscopiques dans les tumeurs 
rénales. Même si des valeurs d’atténuation < 10 UH dans 
la zone d’intérêt sont utilisées dans la plupart des cas pour 
confirmer la présence de tissu adipeux, certains prônent le 

�
Motifs d’exclusion :

Rapports de cas ou courte série de cas (< 10 patients)
AML extra-rénal

Étude axée sur la STB ou la LAM (> 75 %)
Étude axée sur la variante épithélioïde

Publication en langue autre que l’anglais
Pas d’article complet disponible

468 études importées 
pour examen

332 études évaluées

223 articles complets 
évalués pour 
admissibilité

159 articles complets 
passés en revue

136 doublons retirés

109 études non 
pertinentes

64 études exclues

32 revues
15 sur des biopsies
78 sur le diagnostic 

en radiologie
34 sur la surveillance 

et le traitement

Fig. 1. Diagramme PRISMA de notre revue de la littérature. LAM : lymphangioléiomyomatose; STB : sclérose tubéreuse de Bourneville.
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recours à un seuil inférieur, soit -15 ou -30 UH, pour amélior-
er la spécificité11. Il a également été montré que des tranches 
plus fines permettent de détecter la graisse intratumorale dans 
des AML plus petits, des tranches de 3 à 5 mm permettant de 
classer correctement la plupart des lésions12,13.

La grande majorité des AML peuvent être diagnostiqués 
par TDM sans agent de contraste, mais la plupart des patients 
porteurs d’une masse rénale non différenciée subiront une 
TDM en plusieurs phases avec injection de produit de con-
traste. En présence d’un AML, on observe habituellement 
un rehaussement homogène, une élimination retardée du 
produit de contraste et une forte atténuation intrinsèque. 
L’ajout d’un agent de contraste n’augmente pas de manière 
significative la sensibilité de la TDM en ce qui concerne 
l’AML. Woo et al. ont publié une méta-analyse de 15 études 
portant sur 2258 patients dans laquelle ils ont examiné de 
multiples caractéristiques de la TDM avec agent de contraste 
et noté une sensibilité similaire à celle de la TDM sans agent 
de contraste (78 % contre 81 %)14.

Tout comme la TDM sans agent de contraste, l’IRM 
est une excellente modalité pour repérer le tissu adipeux 
intratumoral, et sa sensibilité pourrait même être supérieure. 
Normalement, le tissu adipeux paraît hyperintense en pon-
dération T1 et hypo-intense en pondération T2. Cependant, 
les kystes hémorragiques peuvent avoir un aspect similaire 
et, dans ces cas, il peut être utile de recourir à des séquences 
de suppression du signal du tissu adipeux par réduction 
des artéfacts de déplacement chimique15. Il a également 
été montré que cela permettait d’identifier les AML à faible 
teneur en graisse. Song et al. ont passé en revue 98 cas 
d’AML à faible teneur en graisse confirmés en pathologie et 
ont constaté que 23 % d’entre eux pouvaient être confirmés 
par IRM, mais non par TDM16. Cela dit, une autre tranche 
de 23 % de cas d’AML confirmés par analyse histologique 
ne peuvent être discernés par TDM ni par IRM. Song a 
également proposé des catégories d’AML en fonction des 
observations radiologiques. Les AML dont la composante 
adipeuse était visible à la TDM étaient qualifiés de « riches 
en graisse ». Le reste, qui aurait normalement été classé 
comme étant « à faible teneur en graisse », a été subdivisé 
en deux groupes : « à faible teneur en graisse » et « à graisse 
invisible ». Les AML à faible teneur en graisse ne pouvaient 
être classés comme tels qu’à l’aide d’une épreuve d’IRM 
supplémentaire, tandis que les résultats demeuraient peu 
concluants dans le cas des AML à graisse invisible16.

Même si l’observation de tissu adipeux intratumoral 
évoque un diagnostic d’AML, certaines tumeurs rares avec 
une composante adipeuse peuvent être malignes. Chez 
les enfants, il faut envisager la possibilité d’une tumeur de 
Wilms, extrêmement rare chez l’adulte. Les liposarcomes sont 
observés le plus souvent en périrénal plutôt qu’en intrarénal, 
et entraînent habituellement un déplacement du rein17. Les 
carcinomes rénaux contiennent rarement une composante 

adipeuse, surtout les grosses tumeurs qui emprisonnent le 
tissu adipeux périrénal ou du sinus rénal, ou contiennent des 
calcifications représentant des métaplasies osseuses18. 

Les AML épithélioïdes (AMLe) sont une variante rare 
des AML qui sont composés de cellules épithélioïdes 
et ne contiennent pas d’adipocytes ni de vaisseaux san-
guins anormaux19. Même s’ils sont classés parmi les AML 
classiques, ils peuvent se comporter comme des tumeurs 
malignes. La majorité des données probantes dont nous dis-
posons sur les AML épithélioïdes proviennent d’études de 
cas, et on estime que ces tumeurs étaient malignes dans 18 
à 49 % des cas20,21. Compte tenu de la controverse sur leur 
potentiel de malignité, certains ont subdivisé ces lésions en 
AMLe purs et en AML avec composantes épithélioïdes, les 
AMLe purs étant plus susceptibles d’être considérés comme 
à haut risque de propagation métastatique. Cependant, si 
les AMLe appartiennent à la même famille pathologique 
que les AML, sur les radiographies, ils ressemblent rare-
ment aux AML classiques. L’absence de tissu adipeux dans 
ces tumeurs, en particulier les AMLe purs, fait en sorte que 
celles-ci sont généralement diagnostiquées comme des car-
cinomes rénaux ou des AML indéterminés/à graisse invis-
ible21,22. Il faut toutefois noter que des études de cas ont fait 
état de lésions diagnostiquées au départ comme des AML 
classiques et qui n’ont pu être différenciées que par analyse 
pathologique23. Malheureusement, vu le manque de don-
nées probantes, il est difficile de déterminer l’incidence de 
telles rares erreurs de classification. Il faut tenir compte de 
la possibilité d’un AMLe dans le diagnostic différentiel de 
toute lésion avec composante adipeuse invisible. 

Comme il n’existe aucune méthode d’imagerie fiable per-
mettant de différencier les AML à graisse invisible des carcin-
omes rénaux d’apparence atypique ou des AMLe, ils peuvent 
être traités comme des masses rénales solides indéterminées 
et peuvent nécessiter une biopsie pour le diagnostic. Une 
récente méta-analyse menée par Marconi et al. sur les biop-
sies de masse rénale effectuées dans le cadre de 57 études 
comportant au total 5228 patients a révélé une exactitude 
globale de 92 % et seulement trois complications significa-
tives (grade 2 ou supérieur de Clavian)24. Ils ont également 
constaté que les biopsies par forage avaient une sensibilité 
et une spécificité plus élevées par rapport à l’aspiration à 
l’aiguille, soit 99,1 % et 99,7 %, contre 93,2 % et 89,8 %, 
respectivement. On dispose également de données montrant 
que l’aspiration à l’aiguille peut particulièrement poser 
problème lorsqu’il s’agit de diagnostiquer des AML. Zhou et 
al. ont passé en revue les biopsies par aspiration à l’aiguille 
liées à 33 AML diagnostiqués par chirurgie et ont constaté 
que seulement 49 % de ces cas avaient été correctement 
diagnostiqués, les autres cas ne pouvant être diagnostiqués 
ou étant décrits comme des carcinomes rénaux25. 

Pour les lésions qui sont diagnostiquées comme des AMLe 
ou qui restent indifférenciées après la biopsie, une résection 
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chirurgicale est recommandée, quelle que soit la taille des 
lésions. Aucune donnée probante n’étaye le recours à un 
traitement adjuvant après la résection d’un AMLe confirmé 
par analyse pathologique, et l’observation est la méthode 
de suivi recommandée. Aucun résultat d’étude ni aucune 
donnée probante ne permettent néanmoins de proposer 
un calendrier de suivi. Cela dit, on peut raisonnablement 
adhérer aux lignes directrices pour le suivi des cas de carcin-
ome rénal26. Dans les cas d’AMLe métastatiques, là encore, 
on dispose de peu de données probantes pour orienter la 
prise en charge locale ou générale, mais des études de cas 
font état de réponse à la doxorubicine et à l’évérolimus27,28. 

Évolution naturelle

L’évolution naturelle des AML a fait l’objet de débats et a 
joué un rôle important dans le choix du traitement. Notre 
examen des revues récentes sur la surveillance active (SA) 
des AML a repéré neuf articles portant sur 1137 patients. Il 
est important de noter qu’il s’agissait dans tous les cas de 
revues rétrospectives de patients sélectionnés pour être sous 
surveillance active, et qu’ils représentent probablement de 
ce fait une cohorte favorable. Nous avons constaté que sur 
la période moyenne de suivi de 37 mois, 92 % des AML 
observés étaient asymptomatiques. La grande majorité des 
AML est restée stable quant à la taille; en effet, seulement 
9 % de ces lésions ont connu une croissance, le taux de crois-
sance moyen s’établissant à 0,4 mm/an. Le taux d’hémorragie 

était également assez faible, soit 3 %. Aucune lésion n’a été 
diagnostiquée comme étant maligne lors du suivi.

En raison de l’influence de l’article original d’Oesterling, 
sur les quatre articles qui ont stratifié les résultats selon la 
taille de la lésion, trois ont utilisé le seuil de 4 cm. Une 
fois stratifiées en fonction de la taille, les lésions > 4 cm 
semblaient présenter un risque plus élevé d’être symptoma-
tiques (34 % contre 6 %), de connaître une croissance (25 % 
contre 2 %) et d’être associées à une hémorragie (16 % 
contre 1 %). L’examen des articles individuels comparant 
les AML en fonction de leur taille révèle une grande hétéro-
généité des résultats. Maclean et al. ont constaté que les 
lésions de > 4 cm se développaient significativement plus 
rapidement que celles de < 2 cm (rapport de cotes [RC] de 
13,3 et p = 0,02), tandis que Bhatt et al. n’ont noté aucune 
différence (0,17 mm/an contre 0,2 mm/an, p = 0,86)5,29. 
Ouzaid et al. ont trouvé que la taille de la tumeur était un 
facteur de prédiction significatif et indépendant de l’arrêt 
de la surveillance active pour quelque raison que ce soit 
(rapport des risques instantanés [RRI] de 11,2; p = 0,001), 
tandis que Yamakato a noté que la taille n’était pas un facteur 
de prédiction significatif et indépendant d’une hémorragie 
(p = 0,07)30,31. D’après notre revue systématique présentée 
dans le tableau 1, les AML de plus de 4 cm semblaient 
associés à un risque d’hémorragie plus élevé que ceux de 
moins de 4 cm (1 % contre 16 %) ou que ceux faisant l’objet 
d’une intervention (1 % contre 34 %). Le risque absolu est 
toutefois beaucoup plus faible que celui décrit initialement 

Tableau 1. Données initiales et résultats dans les groupes de surveillance active et d’observation

n Sporadique  Suivi 
(mois)

Taille (cm) Asymptomatique Croissance Taux de 
croissance  
(mm/an)

Malignité Hémorragie Traitement

Sward, 202040 45 100 % 67 3,4 87 % 47 % 2,7 0 % 2 % 17 %

Chan, 201841 187 100 % 24 0,9 100 % 17 % 0,13 0,5 % 3 %

Ruud Bosch, 
201842

53 100 % 54 0 % 17 % 13 %

Bhatt, 201629 447 96 % 43 NR 90 < 4 cm 90 % 9 % 0,2 0 % 2,5 % 6 %

Fittschen, 
201443

61 100 % 25 NR 100 % 3,3 % 0 %

Maclean, 
20145 

135 100 % 22 NR 75 % 
< 2 cm

17 % < 4 cm
8 % > 4 cm

12 % 0,7 2 % 2 %

Ouzaid, 201430 130 92 % 49 NR 71 % < 4 
cm

78 % 3 % 0,9 0 % 3 % 13 %

Mues, 201032 45 100 % 55 1,7 0,9 4 % 6 %

De Luca, 
199944

33 97 % 60 NR 94 % 8 % 1 0 % 0 % 0 %

Tous 1137 97 % 37
22–67

92 %
87-100 %

9 %
1- 47 %

0,4
0,1-1,3

0 % 3,0 %
0,5-17,0 %

5 %
0-13 %

<4 cm 642 94 % 2 % 0,6
0,2- 0,8

1 %
0-4 %

1 %
0-4 %

>4 cm 123 68 % 25 % 0,6
0,2-0,9

16 %
6-31 %

34 %
23-38 %
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par Oesterling et al. Nous n’avons pas non plus trouvé de 
données probantes de haut niveau étayant une corrélation 
statistiquement significative entre la taille et les hémorragies.

Suivi

Recommandation no 2 : Une fois le diagnostic d’AML posé, 
il faut procéder à des évaluations cliniques et par image-
rie de façon périodique. Normalement, on procède à des 
examens de surveillance tous les 6 ou 12 mois, mais il faut 
songer à diminuer la fréquence des examens une fois la 
maladie déclarée stable. Avant de décider de mettre fin aux 
examens de suivi, le médecin doit discuter avec le patient 
et peser les risques et avantages d’une telle décision. 

L’article original d’Oesterling recommandait un examen 
annuel par imagerie pour les AML de moins de 4 cm et tous 
les six mois pour les AML de plus de 4 cm. Malheureusement, 
aucune étude prospective n’a été réalisée depuis lors pour 
guider nos protocoles de suivi. Notre revue systématique a 
révélé que ces lésions croissent généralement assez lente-
ment, les taux de croissance moyens allant de 0,1 à 1 mm/an, 
ce qui signifie qu’il peut falloir jusqu’à 10 ans pour qu’elles 
atteignent 1 cm. Cependant, des valeurs aberrantes ont été 
décrites dans la série de cas, avec un taux de croissance 
allant jusqu’à 1,5 cm par an32. En fonction de cette observa-
tion, un suivi annuel (ou moins fréquent) semble raisonnable 
pour la majorité des lésions, et il pourrait être raisonnable de 
procéder plus souvent à des épreuves d’imagerie au départ 
et de réduire la fréquence une fois la stabilité montrée. La 
majorité des protocoles de suivi que nous avons repérés dans 
notre revue de la littérature utilisent cette stratégie, prévoyant 
des épreuves d’imagerie tous les six mois au départ, puis 
tous les 12 mois après un an.Les données sont limitées con-
cernant la modalité d’imagerie optimale. Si l’échographie 
ne suffit pas à elle seule pour établir un diagnostic d’AML, 
aucune donnée ne montre que la TDM ou l’IRM améliorent 
les soins de suivi. Un protocole de suivi idéal réduirait au 
minimum les risques de rayonnements ionisants et les coûts 
de l’imagerie axiale. Il faut également songer à la durée 
pendant laquelle le recours systématique à l’imagerie devrait 
se poursuivre. Le protocole de suivi le plus long noté dans 
notre revue était d’environ cinq ans. Cela dit, étant donné 
le manque de données probantes, mettre fin au suivi devrait 
être une décision partagée entre le patient et le fournisseur 
de soins, en tenant compte de l’état de santé général du 
patient et des risques concurrents de mortalité, ainsi que 
des objectifs et préoccupations du patient. 

Dans le cas des lésions indéterminées, on ne peut exclure 
la possibilité qu’il s’agisse de lésions malignes telles qu’un 
carcinome rénal ou d’AMLe. Si on procède à une surveil-
lance active, il faut surveiller plus étroitement la progression 
de la maladie dans ces cas.

Indications pour une intervention

Recommandation no 3 : La grande majorité des AML sont 
asymptomatiques, présentent un faible risque d’hémorragie 
et peuvent être surveillés. Il semble qu’il existe un risque 
accru de symptômes et d’hémorragie avec les lésions de 
plus de 4 cm, mais cette estimation ne repose pas sur des 
données probantes de haut niveau. Les AML symptoma-
tiques doivent être traités pour atténuer les symptômes. 
Le traitement des AML asymptomatiques de plus de 4 cm 
doit être discuté, étant entendu que les risques absolus 
d’hémorragie sont plus faibles que ce que l’on croyait 
auparavant. D’autres facteurs peuvent influer sur le désir 
de traiter un AML, notamment l’accès aux soins de santé, la 
présence de cet AML chez une femme en âge de procréer 
et les préférences du patient.

Jusqu’à 92 % des AML dans les séries contemporaines 
sont asymptomatiques; néanmoins, lorsque des symptômes 
sont présents, il faut songer à prescrire un traitement en vue 
de les atténuer. Les symptômes tels que la douleur au flanc, 
une masse palpable ou une hématurie macroscopique sont 
plus probables en présence de lésions de plus grande taille4. 
Compte tenu de l’évolution naturelle et du risque minimal 
d’hémorragie, les petits AML (< 4 cm) nécessitent rarement 
une intervention. 

Pour les AML de plus de 4 cm, il faut discuter du traite-
ment. Bien que ces AML semblent présenter un risque plus 
élevé, le risque absolu d’hémorragie spontanée semble 
plus faible que ce qui avait été estimé précédemment, et 
il existe peu de données probantes appuyant l’existence 
d’un seuil absolu de taille. Outre la taille, plusieurs autres 
facteurs peuvent jouer un rôle dans l’évaluation du risque 
d’hémorragie associé aux AML non traités. Plusieurs études 
ont établi un lien entre la présence d’anévrismes et la taille 
de ces anévrismes, et le risque d’hémorragie31. Cependant, 
les anévrismes intratumoraux ne peuvent être évalués de 
manière fiable que par angiographie, ce qui peut ne pas être 
cliniquement faisable dans la majorité des cas33,34.

La surveillance continue est un pilier nécessaire de la 
prise en charge des AML. Pour les patients qui ont un accès 
limité à l’imagerie ou aux soins d’urgence, ou qui ne sou-
haitent pas une surveillance à long terme, on peut envisager 
de recourir à une intervention (après évaluation du rapport 
risques/avantages). 

Finalement, la survenue d’une hémorragie liée à un AML 
pendant la grossesse est une complication rare, mais très 
redoutée. Ce risque accru pourrait reposer sur des bases 
physiologiques, l’expression des récepteurs d’œstrogènes 
étant fortement associée aux AML35. Les seules données pro-
bantes cliniques sur lesquelles nous pouvons nous appuyer 
sont les rapports de cas. Cetin et al. ont examiné 26 rapports 
de cas d’AML pendant la grossesse dans la littérature de 
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1994 à 2015 et ont constaté que 81 % d’entre eux présentai-
ent une rupture (taille moyenne de 11 cm). Les données pro-
bantes actuelles sur les cas de rupture dans cette population 
sont extrêmement limitées et sont basées sur des rapports 
de cas et une hypothèse physiologique36,37. Cependant, vu 
le compromis difficile, le traitement des AML devrait être 
envisagé et discuté avec les femmes en âge de procréer. Ces 
recommandations sont conformes aux plus récentes lignes 
directrices de l’Association européenne d’urologie sur le 
carcinome rénal. 

Interventions

Recommandation no 4 : Une intervention chirurgicale et 
une embolisation sont toutes deux acceptables comme 
options de première intention pour le traitement des AML. 
L’intervention chirurgicale doit être minimalement invasive 
et épargner les néphrons. Les taux de répétition du traite-
ment pourraient être plus faibles avec les interventions 
chirurgicales. L’embolisation a un bon profil d’innocuité et 
pourrait représenter une approche moins invasive d’épargne 
néphronique dans certains cas; elle semble cependant être 
associée à un taux plus élevé de récidives.

Dans notre examen systématique, nous avons trouvé : 
12 articles sur des interventions chirurgicales, 10 articles sur 
l’embolisation, 3 articles sur l’ablation, 1 article comportant 
des cohortes d’intervention chirurgicale et d’embolisation, et 
2 articles comportant des cohortes d’intervention chirurgi-
cale, d’embolisation et de surveillance active. Le tableau 2 
résume les études examinées en fonction des interventions 
(voir les tableaux supplémentaires 1, 2 et 3 pour plus de 
détails). Là encore, il est important de noter le manque de 
données probantes provenant d’études prospectives avec 
répartition aléatoire sur ce sujet.

Notre revue systématique a montré que la résection 
chirurgicale est une intervention efficace dans le traitement 
des AML. Dans les 555 cas repérés dans la littérature, seuls 
quatre ont nécessité un second traitement. Dans trois de ces 
cas, le retraitement a été rendu nécessaire en raison d’un 
second AML situé sur le rein controlatéral. L’autre cas était 
un patient présentant un hématome qui est apparu après 
une néphrectomie partielle; le patient a ensuite subi une 
néphrectomie radicale. Nous avons noté un taux de 4 % 

de complications majeures (grade 2 ou plus de Clavian). 
L’approche, qu’elle soit laparoscopique ou à ciel ouvert, 
partielle ou radicale, dépendra de la tumeur individuelle 
et de la préférence du chirurgien. Étant donné la nature 
bénigne de l’AML, une approche minimalement invasive 
d’épargne néphronique est préférable.

L’embolisation artérielle transcathéter (EAT) est aussi 
une intervention efficace dans le traitement des AML. Cette 
technique est avantageuse du fait qu’elle est minimalement 
invasive et qu’il est possible de proposer une approche 
d’épargne néphronique en cas d’AML de grande taille ou 
dont l’excision est techniquement exigeante. Les taux de 
complication sont également faibles; cependant, le taux de 
répétition du traitement est important (41 %), avec soit une 
reprise de l’embolisation artérielle transcathéter, soit une 
intervention chirurgicale. Dans la pratique courante, l’EAT 
est souvent considérée comme l’intervention à privilégier, 
notamment dans les cas où une intervention chirurgicale 
minimalement invasive d’épargne néphronique est difficile, 
mais les données probantes confirmant sa supériorité par 
rapport à une intervention chirurgicale sont très limitées.

Nous n’avons pas trouvé d’essais prospectifs avec réparti-
tion aléatoire comparant la chirurgie et l’EAT. Il semblait y 
avoir une différence dans les caractéristiques de base entre 
les cohortes de traitement, le groupe traité par EAT présent-
ant des AML de taille moyenne de 10 cm contre 5 cm dans 
le groupe traité par intervention chirurgicale. Cela représente 
probablement un biais de sélection dans les essais, car le 
recours à l’EAT pour traiter les tumeurs de grande taille per-
met une approche d’épargne néphronique. La qualité des 
études rend difficile la détermination de la supériorité de 
l’un ou l’autre traitement. Les deux modalités continueront 
à jouer un rôle dans le traitement des AML. La chirurgie 
semble être une approche plus définitive, avec un risque 
minimal de répétition de l’intervention. Nous n’avons trouvé 
aucune donnée probante portant à croire à la supériorité de 
l’une ou l’autre modalité en ce qui concerne les complica-
tions ou les altérations de la fonction rénale. L’intervention 
chirurgicale est l’approche à privilégier dans les cas des 
AML à graisse invisible ou des lésions indéterminées pour 
lesquelles une analyse en pathologie est requise à des fins 
diagnostiques.

Il existe peu de données probantes pour appuyer le 
recours à un traitement ablatif pour traiter un AML. Cette 

Tableau 2. Données initiales et résultats dans les groupes de traitement

Nbre 
d’études

n Sporadique Suivi 
(mois)

Taille 
(cm)

Asympto-
matique

MI 
mineures

MI 
majeures

Croissance Disparition 
des 

symptômes

2e traitement

Intervention 
chirurgicale

12 555 90 % 8-96 5,4 50 % 16 % 4 % 0,50 % 100 % 0,75 % (0-7 %)

Embolisation 10 267 85 % 15-121 10,1 40 % 37 % 10 % 19 % 82 % 41 % (12-70 %)

Ablation 3 45 91 % 10-25 3,9 36 % 52 % 4 % 0 % 100 % 0/NR
MI  : manifestations indésirables; NR : non rapporté
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observation est accentuée par le fait que les AML assez petits 
pour être traités efficacement par les techniques d’ablation 
nécessitent rarement un traitement prophylactique.

AML avec hémorragie aiguë

Recommandation no 5 : L’embolisation artérielle transcathé-
ter doit être le traitement de première intention des AML 
avec hémorragie aiguë.

Aucun essai prospectif n’a comparé les interventions en 
cas d’AML avec hémorragie aiguë. Par le passé, l’embolisation 
artérielle transcathéter (EAT) sélective était le traitement de 
première intention4. Par rapport à une intervention chirurgi-
cale, l’EAT est minimalement invasive et préserve la fonction 
rénale, surtout si l’on tient compte des préoccupations liées à 
la possibilité d’une néphrectomie radicale dans ce contexte. 

Bien qu’il existe peu de données sur les AML avec hémor-
ragie aiguë, en général, l’embolisation semble être associée 
à moins de complications, mais peut présenter un risque 
accru de répétition de l’intervention38. Une approche chirur-
gicale peut être envisagée chez les patients qui sont instables 
sur le plan hémodynamique malgré des soins de soutien 
adéquats39.

Un AML avec hémorragie aiguë chez une femme enceinte 
est une urgence extrêmement rare, mais complexe qui doit 

être traitée par une équipe multidisciplinaire. Chez une 
patiente stable sur le plan hémodynamique et en l’absence 
de signe de détresse fœtale, on peut tenter une prise en 
charge conservatrice sous surveillance. L’embolisation et 
l’intervention chirurgicale sont deux options. En général, 
l’embolisation offre une option moins invasive, mais des 
facteurs tels que la détresse et la maturité du fœtus peuvent 
faire de l’intervention chirurgicale l’option à privilégier si 
une césarienne urgente est prescrite37.

Conclusions

Des cas d’AML sporadiques sont pris en charge par la plu-
part des urologues praticiens. La grande majorité de ces 
cas peuvent être diagnostiqués par TDM ou par IRM. Bien 
qu’un risque d’hémorragie rétropéritonéale spontanée soit 
présent, il est beaucoup plus faible que ce qui avait été 
décrit à l’origine. La surveillance est une option raison-
nable dans beaucoup de ces cas. Malgré le faible niveau 
de données probantes à notre disposition, le seuil strict 
de 4 cm précédemment prescrit pour la prise en charge 
active des interventions n’est pas étayé par des données 
probantes dans les séries contemporaines. Il n’existe aucune 
preuve de la supériorité de l’intervention chirurgicale ou de 
l’embolisation pour le traitement. Un algorithme de prise en 
charge proposé est présenté à la figure 2. 

Indéterminé

IRM avec déplacement 
chimique en opposition 

de phase

Indéterminé (AML à 
graisse invisible)

Biopsie

AML soupçonné, 
selon l’écho

TDM avec/sans agent 
de contraste

Graisse décelée 
(AML à faible teneur 

en graisse)

Symptomatique

Intervention 
(chirurgicale ou EAT)

Graisse visible, pas 
de calcifications

Diagnostic d’AML 
confirmé

Asymptomatique

Surveillance

 Risque élevé*
–Grande taille
–Accès très limité aux soins
–Femme en âge de procréer

Fig. 2. Algorithme de diagnostic et de traitement de l’AML sporadique chez l’adulte. *Une intervention doit être envisagée chez les 
patients considérés comme étant à risque élevé. AML : angiomyolipome; EAT : embolisation artérielle transcathéter; écho : échographie; 
IRM : imagerie par résonance magnétique; TDM : tomodensitométrie.
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Tableau supplémentaire 1. Articles de la revue de la littérature comportant plusieurs groupes de traitement

n Suivi 
(mois)

Taille (cm) Asymptomatique MI mineures MI majeures Croissance Disparition 
des 

symptômes

2e traitement

Koo, 201045 129 NR 4 (0,8-16) 75 % 7 (5,5 %)

Groupe intervention 
chirurgicale

103 0 % 1 (1 %)

Groupe 
embolisation

26 23 % 6 (23 %)  
2 partielles, 4 
embolisations

Mues, 201032 91 55 80 % 4

Groupe SA 45 55 1,7 0,8 mm/an 3 (7 %)

Groupe intervention 
chirurgicale

38 54 3,8 2 100 % 0 (0 %)

Groupe 
embolisation

4 30 9,5 75 % 1 (25 %)  
partielle

Seyam, 200846 60 39 4 22 %

Groupe SA 31

Groupe intervention 
chirurgicale

23

Groupe 
embolisation

6 11 0 83 % 1 (17 %)

Il est à noter qu’il s’agit ici d’études rétrospectives et que rien n’indique qu’il a eu répartition aléatoire.  
MI : manifestations indésirables; SA : surveillance active. 
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Tableau supplémentaire 2. Articles de la revue de la littérature portant sur le traitement chirurgical des AML

n Suivi 
(mois)

Taille 
(cm)

Asympto-
matique

Modalité 
de 

traitement

MI 
mineures

MI 
majeures

Croissance Disparition 
des 

symptômes

2e 
traitement

Fonction 
rénale

Fazeli-
Matin, 
199847

27 39 7  
(1,5–26)

48 % Partielle et 
radicale

6 1 0 % 100 % 0 Cr préop 
1,05, 

postop 1,43

Yip, 200048 23 26 
(1-80)

12,3  
(1,5-30)

30 % Partielle et 
radicale

1 1 4 % 100 % 1 (NRad) NR

De Luca, 
199944

20 NR 8,1  
(2,5-17)

55 % Partielle et 
radicale

NR NR NR NR NR NR

Heidenreich, 
200249

28 58 
(3-114)

5,5  
(2,5-15)

Non 
précisée

3 3 0 % 100 % 0 Cr préop 
0,9, postop 

1,2

Boorjian, 
200750

58 96 
(9-89)

3,9  
(0,8-12,5)

41 % Partielle 19 4 4 % 100 % 1 (embolisa-
tion)

Cr préop 1, 
postop 1,1

Minervini, 
200751

37 56  
(10-120)

5,2  
(1,5-15)

49 % Partielle 4 1 0 % 0 Cr préop 
0,95, 

postop 0,99

Lane, 200852 209 41 
(0-288)

4 50 % Non 
précisée

0 % NR 0 NR

Msezane, 
201053

14 29 2 Partielle 1 1 0 % 1 (MIG 
après 

hémorragie 
et ICEN)

TFG préop 
99, postop 

84

Lin, 201819 23 40  
(31-62)

5,2 Partielle 5 0 0 % 0 TFG préop 
102, postop 

100

Liu, 201654 40 23 6,2 Partielle 2 1 0 % 0 TFG préop 
43, postop 

34

Golan, 
2017z

40 8 (1-15) 7,2 
(5-8,5)

75 % Partielle 7 1 2,50 % 100 1 (embolisa-
tion)

Cr préop 
0,85, 

postop NR

Qin, 201756 36 8,5 Partielle ± 
embolisa-

tion

4 0 0 % 100 % 0 ICEN < 33 
% TFG, 

ICEN/EAS  
< 15 % TFG

AML : angiomyolipome; Cr : créatinine; EAS : embolisation artérielle sélective; ICEN : intervention chirurgicale d’épargne néphronique; NRad : néphrectomie radicale; TFG : taux de filtration 
glomérulaire.
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