
Patiente de 58 ans  Douleurs abdominales brutales sans notion de traumatisme  Déglobulisation 
Quels sont les éléments sémiologiques significatifs à retenir sur ces coupes ans injection (mais il 
y eu un premier scanner injecté 15 heures auparavant , ce qui explique l'opacification résiduelle 
de cavités excrétrices du rein gauche et l'élimination hépato-biliaire ,responsable de la 
"cholécystographie" )  

Sybille  Duroch   IHN 

masse rétro péritonéqle droite renfermant de larges plages de tissu graisseux 
 
zones d'hyperdensité spontanée par rapport aux muscles  (avec un fenêtrage adapté : fenêtre de 
visualisation "pincée") ,  traduisant la surcharge en protides et donc ici,, en hème de 
l'hémoglobine; la lésion est donc le siège de saignements à l'origine d' hématomes profonds 



-le premier problème est de savoir s'il s'agit d'une masse rénale. Grâce à l'injection on constate  
qu'une partie de la lésion est enchassée dans le parenchyme rénal avec des éperons  
parenchymateux circonscrivent  cette  zone. Il s'agit donc bien d'une lésion d'origine rénale, à 
développement en grande partie extrarénal 
 
-on n'objective pas de saignement actif à cette phase artérielle , mais il existe une petite 
dystrophie anévrismale sur une branche artérielle polaire intérieure. 
 
-la lésion et l'infiltration hématique sont en grande partie développées dans la loge rénale ; avec 
une petite infiltration de l'espace para rénal postérieur. 

quels sont en pareil cas les éléments sémiologiques fondamentaux apportés par l'injection de 
produit contraste. 



-au second passage, on retrouve la petite dystrophie anévrismale de la branche artérielle polaire 
inférieure , toujours sans saignement actif. 
 
-la masse rénale hémorragique renferme de larges plages graisseuses ,très évocatrices ,surtout 
dans ce contexte d'hématome péri rénal révélateur, d'un angiomyolipome (ou hamartome), a priori 
unique et sporadique) 



Au total 
 
-hématome rétropéritonéal compliquant un angiomyolipome rénal gauche 
 
-pas de saignement actif 
 
-irrégularités de calibre d’une artériole naissant à la partie antéro-inférieure  
du rein gauche, vascularisant la lésion : anévrysme  dystrophique   



une embolisation de l a branche artérielle porteuse de l'anévrysme dystrophique est 
réalisée , qui entraîne une stabilisation de l'hématocrite 



Angiomyolipome rénal 
Tumeur bénigne solide du rein la plus fréquente 
 
0,7-2% des tumeurs rénales  
 
Sex ratio 2 F / 1 H 
 
Survient à tout âge (âge moyen : 41 ans) 
 
Découverte fortuite ou sur complications 
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Introduction
On the basis of the histogenesis and histopatho-
logic findings, the 2004 World Health Organiza-
tion classification schema categorizes primary 
renal tumors in adults into the following types: 
renal cell, metanephric, mesenchymal, mixed 
mesenchymal and epithelial, neuroendocrine, and 
germ cell tumors (1,2). Mesenchymal tumors 
are defined as neoplasms with vascular, fibrous, 
adipose, or other mesenchymal tissue differentia-
tion. On the basis of the histologic features and 
clinicobiologic behavior, adult renal mesenchy-
mal tumors may be further classified into benign 
and malignant tumors (Table 1) (1). The benign 
mesenchymal renal tumors include angiomyoli-
poma, leiomyoma, hemangioma, lymphangioma, 
juxtaglomerular cell tumor, renomedullary 
interstitial cell tumor (medullary fibroma), li-
poma, solitary fibrous tumor, and schwannoma. 
Malignant renal tumors of mesenchymal origin 
include leiomyosarcoma, rhabdomyosarcoma, 
angiosarcoma, osteosarcoma, synovial sarcoma, 
fibrosarcoma, malignant fibrous histiocytoma, 
and solitary fibrous tumor. Although select renal 
mesenchymal tumors in adults show character-
istic imaging findings and anatomic distribu-
tion (Tables 2, 3), preoperative biopsy may be 
required in the remainder for definitive diagnosis 
and differentiation from the more common renal 
cell carcinoma.

The purpose of this article is to present the 
wide spectrum of mesenchymal neoplasms of 
the kidney that occur in adults and to discuss the 
cross-sectional imaging findings of these neo-
plasms, with radiologic-pathologic correlation. 
First, examples of the following benign mesen-
chymal neoplasms of the kidney are presented: 
angiomyolipoma, leiomyoma, hemangioma, 
lymphangioma, juxtaglomerular cell tumor, re-
nomedullary interstitial cell tumor, lipoma, and 
solitary fibrous tumor. Then examples of four 
malignant mesenchymal tumors of the kidney are 
presented: leiomyosarcoma, synovial sarcoma, 
osteosarcoma, and fibrosarcoma.

Benign Mesenchymal  
Neoplasms of the Kidney

Angiomyolipoma
Angiomyolipoma is the most common benign 
mesenchymal neoplasm of the kidney and is 
composed of variable proportions of mature 

Table 1 
2004 World Health Organization Classification 
of Renal Mesenchymal Neoplasms in Adults

Benign tumors
 Angiomyolipoma (including epithelioid type)
 Leiomyoma
 Hemangioma
 Lymphangioma
 Juxtaglomerular cell tumor
 Renomedullary interstitial cell tumor (medullary  

 fibroma)
 Lipoma
 Solitary fibrous tumor
 Schwannoma
Malignant tumors
 Leiomyosarcoma
 Rhabdomyosarcoma
 Angiosarcoma
 Osteosarcoma
 Synovial sarcoma
 Fibrosarcoma
 Malignant fibrous histiocytoma
 Solitary fibrous tumor

Source.—Reference 1.

Table 2 
Adult Renal Mesenchymal Neoplasms: A Pattern- 
based Approach Depending on Imaging Findings

Soft-tissue mass
 Lipid-poor angiomyolipoma
 Leiomyoma
 Hemangioma
 Juxtaglomerular cell tumor
 Schwannoma
 Renomedullary interstitial cell tumor (medullary  

 fibroma)
 Solitary fibrous tumor
 Leiomyosarcoma
 Synovial sarcoma
 Osteosarcoma
Fatty mass
 Angiomyolipoma
 Lipoma
Cystic mass
 Lymphangioma
Calcified mass
 Hemangioma
 Osteosarcoma

Deux formes : 
 
1. Sporadique 

• 90% des cas 

• femmes d’âge moyen 

• lésion unique 
 
2. Sclérose tubéreuse de Bourneville  (STB) 

• lésions multiples de grande taille 

• bilatéralité 

• atteintes extra-rénales de la STB associées 
 

Pas de distinction  
histologique entre 

ces 2 formes 



Angiomyolipome rénal ,points-clés 

l'angiomyolipome rénal est une tumeur mésenchymateuse rénale dont l'origine probable 
correspond aux cellules épithéliales péri vasculaires (PEC = periepithelial cells). 
 
Ils sont donc étroitement liés au groupe des tumeurs reliées aux cellules périépithéliales) qui 
comportent : 
 
      . la lymphangioleiomyomatose 
 
      . les tumeurs "sucres" à cellules claires du poumon, du  
                        pancréas et de l'utérus 
    
      . les PEComes 
 
      . les rhabdomyomes cardiaques 
 
ces lésions se caractérisent par 
 
 .une prolifération de cellules fusiformes  et/ou épithélioïdes de siège péri   

  vasculaire 
 .l'expression de marqueurs immuno-histo-chimiques des mélanocytes : 
       
    HMB-45  ,  Melan-A   ,  MiTF 
 
associés aux marqueurs mésenchymateux en particulier actine musculaire lisse et h-caldesmon 
 

terminologie 

HMB-45 marque 
surtout les cellules 
épithélioïdes qui ici 
ont, de plus ,  une 
coloration mélanique 



-approximativement, 50 à 75 % des patients 
porteurs d'une sclérose tubéreuse de Bourneville ont 
des angiomyolipomes rénaux 
 
-moins de 50 % des patients porteurs d'un 
angiomyolipome ont une sclérose tubéreuse de 
Bourneville 
 
-les altérations génétiques associées aux 
angiomyolipomes du rein sont les gènes de la sclérose 
tubéreuse TSC1 (9q34) et TSC 2 (16p13.3) 

étio-pathogénie 

évolution clinique 

-les caractères multi focal et bilatéral  des lésions 
sont souvent associées à la sclérose tubéreuse 
Bourneville ; ils sont alors observés chez des sujets 
plus jeunes, sont plus volumineux et poussent plus 
vite 
 
-La très grande majorité des lésions à une 
évolution clinique bénigne 
 
-la grossesse provoque souvent une augmentation 
de taille et accroît le risque d'hémorragie. 



anatomie pathologique microscopique 

-typiquement les angiomyolipomes contiennent :  
 
  .du tissu graisseux,  
 

 .du muscle lisse et  
 

 .des vaisseaux dystrophiques  
dans des proportions variables 
 
 
-des formes  plus rares comportent: 
  
  .des contingents lipomateux ou léiomyomateux 

  prédominants, 
 
 .des éléments lymphangioleiomyomateux ,  
 
 .des éléments oncocytome-like,  
 
 .il existe des formes sclérosantes et 
 
 .des angiomyolipomes avec kystes épithéliaux  
 
la positivité pour les marqueurs mélanocytaires 
(HMB -45 , Melan-A , MiTF) est un élément 
constant des angiomyolipomes , surtout retrouvé 
dans les cellules épithélioïdes 

néovascularisation dystrophique 
"pseudo-néoplasique dans un 
angiomyolipome rénal ) 

angioomyolipome 
typique 
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Figure 1. Angiomyolipoma. Photomicrograph
(original magnification, x25; hematoxylin-eosin
stain) shows the various components of the tumor,
portions of which are indicated: adipocytes (arrow-
heads), smooth muscle (M), and thick-walled vessels
(solid arrows). Hemorrhage is also seen, both within
the periphery of the tumor (H) and outside the le-
sion (open arrow).

Figure 2. vessel morphology in an
angiomyolipoma. (a) Photomicro-
graph (original magnification, x150;
Movat stain) of a normal vessel
shows the elastic lamina (arrow).
0’) On a photomicrognaph (original
magnification, x150; Movat stain) of
an angiomyolipomatous vessel, no
elastica is present. Note the numer-
ous adipocytes surrounding the yes-
sd, as well as the smooth muscle
cells radiating outward from the pe-
niphery of the vessel (arrows).

cally confirmed, because imaging features were
sufficiently characteristic to obviate direct tis-
sue examination (3, 1 1 -13).

. Histologic Characteristics
Angiomyolipomas are composed of varying
amounts of blood vessels, smooth muscle, and
fat (Fig 1). Although less common, one may oc-
casionally see a lesion with only smooth muscle
(leiomyoma) or fat (lipoma). The typical angio-
myolipoma most often has a prominent fat corn-
ponent (14), but all three tissue types must be
seen to establish the diagnosis. Malignant trans-
formation does not occur except in rare cases.

Although calcification and necrosis are rare,
hemorrhage is frequent, despite the fact that
the tumor blood vessels have a thicker wall
than normal vessels. Apparently, the charac-
teristic lack of a complete elastic layer (Fig 2)
predisposes this vascular lesion to aneurysm

néovaisseaux dystrophiques (b) d'un 
angiomyolipome comparé à un vaisseau 
normal de calibre proche (a)  
notez l'absence  de limitantes 
élastiques expliquant les anévrysmes et 
la fragilité en b 

a b 

gros angiomyolipome mixte 
variations régionales des 
fractions graisseuses , 
musculaires et épithélioïdes 



l'angiomyolipome rénal est  en règle générale facile 
à identifier au scanner sans injection de produit 
contraste lorsqu'on peut mettre en évidence la 
présence de graisse  intra tumorale (90 % des cas) 
 
cependant , dans  approximativement 5 % des cas il 
n'y a pas de graisse détectable au scanner. 
 
les saignements intra lésionnels peuvent rendre 
difficile la mise en évidence de la graisse 
 
des vaisseaux ou  la veine cave inférieure peuvent 
être envahis par la prolifération tumorale 
 
on peut observer des lésions à distance synchrones 
ou  métachrones , essentiellement ganglionnaires, 
qui  doivent  être considérées comme des maladies 
multicentriques plutôt que comme des métastases 
 

diagnostic 

formes sporadiques : nodules 
graisseux hyperéchogènes 
homogènes du rein taille < 40 mm  

angiomyolipomes  diffus des 2 
reins.sclérose tubéreuse de 
Bourneville 



homme 30 ans , sclérose tubéreuse de Bourneville .angiomyolipomes rénaux 
bilatéraux  , localisation surrénalienne gauche.  plusieurs hémorragies massives dans 
les antécédents   

notez l'importance de l'hypervascularisation et les irrégularités 
de calibre des vaisseaux néoformés intra lésionnels  



femme 43 ans , angiomyolipome 
sporadique , volumineux , 
compliqué d'un hématome péri-
rénal étendu à l'espace para-
rénal postérieur  



le diagnostic différentiel doit faire évoquer : 
 
. liposarcome rétro péritonéal, mais il n'y a ici ni 
vaisseau dysmorphique ni composants musculaires lisses 
négativité des marqueurs mélanocytaires 
 
. léiomyomes et léiomyosarcomes du rein ; rares , 
absence de graisse  et de vaisseaux dysmorphiques , 
marqueurs mélanocytaires négatifs 
 
.oncocytomes rénaux ,marqueurs mélanocytaires 
négatifs, positivité des marqueurs épithéliaux  

myélolipome surrénalien 
gauche  

tératome rétropéritonéal 

liposarcome  
rétropéritonéal 



Angiomyolipome rénal 
TDM ; formes 
atypiques, à l'origine de 
difficultés diagnostiques  

Figure 1. Classic angiomyolipomas in a 37-year-old 
woman with tuberous sclerosis. Contrast material!en-
hanced CT image shows multiple fatty masses in both 
kidneys that demonstrate macroscopic fat (white ar-
row), a soft-tissue component (black arrow), and di-
lated vessels (arrowhead), findings that are consistent 
with classic angiomyolipomas.

adipose tissue, dysmorphic blood vessels, and 
smooth muscle (1). Angiomyolipomas account 
for approximately 1% of all surgically removed 
renal tumors. Angiomyolipoma is now believed 
to belong to a family of neoplasms called peri-

vascular epithelioid cell tumors (“PEComas”); 
these tumors are characterized by proliferation 
of unique epithelioid cells distributed around 
blood vessels (3). Other tumors in this group 
include pulmonary lymphangiomyomatosis and 
pulmonary or extrapulmonary clear cell sugar 
tumors (3). Two histologic subtypes of renal 
angiomyolipomas are described: (a) triphasic 
(classic) and (b) monotypic epithelioid. These 
two subtypes show variable biologic behav-
ior. Angiomyolipomas may occur sporadically 
(50%–70% of cases) or as inherited neoplasms 
in patients with tuberous sclerosis (30%–50%) 
(2). Sporadic angiomyolipoma is usually soli-
tary; angiomyolipoma in patients with tuberous 
sclerosis commonly manifests as multiple masses 
with macroscopic fat in both kidneys (Fig 1). 
Sporadic angiomyolipoma develops during the 
4th to 6th decade, with a 4:1 female preponder-
ance, and usually manifests with flank pain, he-
maturia, and a palpable mass. Angiomyolipoma 
in patients with tuberous sclerosis develops early 
in life (3rd to 4th decade), without any sex pre-
dilection (2,3).

At gross pathologic examination, classic an-
giomyolipomas are well-circumscribed unen-
capsulated tumors with varying colors ranging 
from yellow to pink-tan, depending on the pro-
portions of the three elements (1). At histologic 
examination, triphasic angiomyolipoma dem-
onstrates variable amounts of mature adipose 
tissue, dysmorphic or thick-walled blood vessels, 
and smooth muscle. At immunohistochemical 
analysis, angiomyolipomas show coexpression of 
melanocytic markers (HMB-45, melan-A) and 
smooth muscle markers (smooth muscle actin, 
calponin); the results of immunohistochemical 
analyses for the epithelial markers are nega-
tive. Cytogenetically, both the inherited and the 
sporadic types of angiomyolipoma show loss of 
heterozygosity of variable portions of the genetic 
locus for the tuberous sclerosis 2 gene  on 
chromosome 16 (1,3). Epithelioid angiomyolipo-
mas account for 8% of renal angiomyolipomas, 
show a high degree of association with tuberous 
sclerosis, and demonstrate aggressive behavior 
(4). At gross examination, epithelioid angiomyo-
lipoma is a large infiltrative necrotic tumor with 
occasional extension into the renal vein or infe-
rior vena cava. At histologic examination, sheets 

 
Adult Renal Mesenchymal Neoplasms: A 
Pattern-based Approach Depending on 
Anatomic Distribution

Capsular distribution
 Leiomyoma
 Lymphangioma
 Solitary fibrous tumor
 Leiomyosarcoma
 Angiosarcoma
Cortical distribution
 Angiomyolipoma
 Juxtaglomerular cell tumor
 Schwannoma
 Synovial sarcoma
Medullary distribution
 Angiomyolipoma
 Renomedullary interstitial cell tumor (medullary  

 fibroma)
 Hemangioma
Renal sinus distribution
 Leiomyoma
 Hemangioma
 Solitary fibrous tumor
 Lymphangioma
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Figure 4. Angiomyolipoma with minimal fat in a 45- 
year-old man with tuberous sclerosis. Contrast-enhanced 
CT image shows multiple enhancing masses (arrows) 
with soft-tissue attenuation in both kidneys. Biopsy of 
one of the tumors was performed, and at histopathologic 
examination, the tumor was determined to be an angio-
myolipoma with minimal fat.

Sporadic triphasic angiomyolipoma in a 52- 
year-old woman. Contrast-enhanced CT image shows a 
predominantly fat-attenuating mass (arrow) with dilated 
vessels (arrowhead) in the left kidney, findings that are 
consistent with angiomyolipoma.

Figure 2. Triphasic and epithelioid angiomyolipomas in a 40-year-old man. (a) Photomicrograph (original magnifi-
cation, ×40; hematoxylin-eosin stain) of an epithelioid angiomyolipoma shows sheets of pleomorphic epithelioid cells 
(arrows) adjacent to a typical angiomyolipoma demonstrating fat (arrowheads). (b) Photomicrograph (original magni-
fication, ×40; HMB-45 immunostain) of an epithelioid angiomyolipoma shows strong staining of the epithelioid cells 
(arrows) with the HMB-45 immunohistochemical stain.

of oval to polygonal epithelioid cells with nuclear 
pleomorphism and mitoses may be seen (Fig 
2). At immunohistochemical analysis, epitheli-
oid angiomyolipoma behaves similarly to classic 
angiomyolipoma.

Classic triphasic renal angiomyolipoma ap-
pears as a heterogeneous mass with varying 
proportions of macroscopic fat, intralesional 
aneurysms, and hypervascular soft tissue (Fig 3) 
(3,5,6). Fat-predominant angiomyolipomas ap-
pear as diffusely hyperechoic masses at ultraso-
nography; the absence of lesion heterogeneity and 
the presence of speed propagation artifact assist 
in the accurate differentiation of fat-predominant 
angiomyolipomas from hyperechoic renal cell 
carcinomas (7). Macroscopic fat may be con-
fidently imaged with multidetector computed 
tomography (CT) or with frequency-selective 
fat-suppressed pulse sequences at magnetic reso-
nance (MR) imaging. Angiomyolipomas with 
minimal fat (the fat-poor variant) account for 

Forme exophytique 

Angiomyolipomes sur STB 

Cas particulier des formes  
monotissulaires , sans composante  

graisseuse (épithélioïde) 
⇒  confirmation histologique 

RG  

portions of soft tissue, mature adipose tissue, and 
hypertrophied blood vessels within the tumor. 
Small angiomyolipomas appear homogeneous 
at cross-sectional imaging. Large angiomyolipo-
mas are heterogeneous masses containing vari-
able amounts of macroscopic fat, hypervascular 
soft tissue, and aneurysms (61,63) (Fig 17). 
The characteristic finding of macroscopic fat 
content is readily identified on CT scans or on 
frequency-selective fat-suppressed MR images 
(Fig 17). Renal angiomyolipoma with perinephric 
extension is the most common macroscopic fat–
containing mass in the perirenal region. How-
ever, renal angiomyolipomas with minimal fat 
are indistinguishable from other renal soft-tissue 
masses, most notably renal cell carcinoma (64). 
Like renal angiomyolipoma, primary retroperito-
neal angiomyolipoma demonstrates an increased 
propensity to bleed; the risk of hemorrhage cor-
relates with the size of the tumor (59). Renal 
angiomyolipoma with perinephric extension must 
be distinguished from a primary retroperitoneal 
(perirenal) liposarcoma. The presence of a well-
defined renal parenchymal defect and intra- 
lesional aneurysms are suggestive of a diagnosis 
of angiomyolipoma of the kidney rather than a 
liposarcoma (63) (Fig 18).

Liposarcoma
Liposarcoma is the most common primary ret-
roperitoneal malignant neoplasm. There are five 
histologic subtypes: well differentiated, myxoid, 
round cell, pleomorphic, and dedifferentiated 
(65). Retroperitoneal liposarcomas are typi-
cally well differentiated or dedifferentiated (with 

smooth muscle cells, blood vessels, and adipose 
tissue in varying proportions (59). On the basis of 
a unifying histogenetic theory, angiomyolipomas 
are now considered within the category of neo-
plasms consisting of perivascular epithelioid cells 
(so-called PEComas) (60). Perirenal involvement 
usually results from perinephric extension of an 
angiomyolipoma of the kidney; primary perirenal 
angiomyolipoma arising from the perinephric mes-
enchyme is extremely rare (61). Primary perirenal 
angiomyolipomas have a strong female predilec-
tion and, like sporadic renal angiomyolipomas, are 
associated with an increased risk of hemorrhage.

Renal angiomyolipomas may occur either 
sporadically or as part of an autosomal dominant 
genetic disorder known as tuberous sclerosis 
complex. Sporadic renal angiomyolipomas are 
most often large, solitary, symptomatic tumors. 
Bilateral multiple renal angiomyolipomas occur 
in young patients (mean age, 25–35 years) with 
tuberous sclerosis complex. Because life-threaten-
ing hemorrhage and renal failure are common in 
those affected, angiomyolipomas are a significant 
cause of morbidity and mortality in adult patients 
with tuberous sclerosis complex (62). A subset 
of renal angiomyolipomas referred to as mono-
typic epithelioid angiomyolipomas may show 
aggressive biologic behavior including malignant 
transformation with regional or disseminated 
metastases, vascular invasion, local recurrence, 
and death (62). Epithelioid angiomyolipomas 
typically do not contain macroscopic fat and may 
not be distinguishable from renal cell carcinoma 
at imaging. A definitive diagnosis is based on a 
detailed histopathologic evaluation after resection 
or biopsy of the mass.

The imaging features of angiomyolipoma de-
pend on the tumor size as well as the relative pro-

Renal angiomyolipoma. Axial contrast-
enhanced CT scan shows an exophytic hypervascu-
lar right renal mass (arrows) with macroscopic fat 
(arrowhead).

Figure 18. Renal angiomyolipoma. Axial contrast-
enhanced CT scan demonstrates an exophytic fat-
containing mass (arrows) that has arisen from the right 
kidney. Note the characteristic parenchymal defect 
(arrowhead).

Teaching
Point

Teaching
Point

Défect cortical 

Forme exorénale (périrénale) 



traitement 

les lésions de petite taille ,  asymptomatiques, ne 
nécessitent aucun traitement 
 
la résection chirurgicale n'est  à envisager qu'au-delà 
d'une taille de 40 mm 
 
embolisation  des artères dystrophiques en urgence dans 
les formes hémorragiques  



messages à retenir  

-l'angiomyolipome est la tumeur bénigne solide  du rein la plus fréquente 
 
2 formes : 
 

• sporadique , unique  
      .associée à la sclérose tubéreuse de Bourneville , multiple , bilatérale  

Se compose de : 
 

• tissu adipeux mature 
• cellules musculaires lisses 
• vaisseaux dystrophiques 

-appartient au groupe des tumeurs dérivées des cellules périépitéliales ; les marqueurs 
mélanocytaires (HMB-45, Melan-A)  sont toujours présents , sur les cellules épithélioides , 
que celles-ci soient nettement prédominantes ou non  
 
Diagnostic en imagerie : mise en évidence de graisse intra-lésionnelle 
 
Risque hémorragique +++ si taille > 40 mm  
 
Diagnostic différentiel : liposarcome ( pour les formes périrénales d'angiomyolipome) 
 
AML épithélioïde : tumeur agressive avec risque de localisations extra-rénales  (poumons, 
foie) dans 1/3 des cas 


