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PARTIE THEORIQUE




|- INTRODUCTION :

Le lymphangiome Kkystique (malformation lymphatique kystique) est une
affection pédiatrique rare ; les formes de I’adulte sont exceptionnelles. Sa prise en
charge n’est pas encore parfaitement codifiée.

Les séries rapportées sont peu nombreuses, la rareté de cette malformation et
la diversité de son expression clinique, qui conditionne I'attitude thérapeutique, font
qu’il existe peu de travaux, comparant les différentes modalités du traitement.

Les facteurs influencant I’évolution des lymphangiomes ont été peu étudiés.

Le but de ce travail a été :

d’analyser les aspects cliniques et radiologiques des lymphangiomes
kystiques.

Déterminer les éléments cliniques et paracliniques utiles pour le diagnostic
positif du lymphangiome kystique.

Préciser les facteurs pronostiques des lymphangiomes kystiques chez
I’enfant.

Evaluer les résultats du traitement chirurgical.

Pour atteindre ces objectifs, nous avons réalisé une étude rétrospective a
partir de dossiers d’enfants atteints de malformations lymphatiques kystiques (MLK),
suivis au service de chirurgie pédiatriqgue au CHU Hassan Il a Fes entre 2003 et
2010.

Les enfants ont été traités par chirurgie seule. Nous avons comparé les
caracteres cliniques et les modalités de la prise en charge de chaque patient.

Nous avons confronté nos résultats a ceux de la littérature afin de vérifier le
bien fondé de notre attitude thérapeutique et afin de proposer, d’éventuelles

modifications de cette derniére.



[I- DEFINITION ET CLASSIFICATION :

Les lymphangiomes ont été décrits, pour la premiére fois, par REDENBACHER
en 1828 mais leur relation avec le systeme lymphatique a été rétablie un demi siecle
plus tard par KOESTER [1].

Les lymphangiomes sont des dysplasies congénitales développées au dépens
des vaisseaux lymphatiques. Ce sont des Iésions relativement rares, qui
appartiennent au groupe des angiodysplasies « inactives » par opposition aux
angiodysplasies « actives » ou a circulation rapide [2].

Ces malformations sont présentes a la naissance et dans la premiére enfance.
Leur diagnostique anténatal est possible.

lls sont, le plus souvent, isolés mais ils peuvent entrer dans le cadre des
anomalies génétiques: le syndrome de NOONAN, ou des anomalies
chromosomiques tels les syndromes de TURNER ; KLINEFELTER ; la trisomie 21 et la
trisomie 18 [3,4].

Leur relation avec une exposition anténatale a l’alcool a été rapportée par
EDWARDS et GRAHAM [5].

Il existe plusieurs classifications des MLK : la classification actuelle les divise
en lésions micro kystiques, macro kystiques et mixtes [6].

Les lésions macro kystiques sont des espaces Kkystiques de volume
supérieur a 2 cma.

Les lésions micro kystiques sont composées d’éléments inférieurs a 2cms3.
Les Iésions mixtes contiennent les deux types de kyste [7].

Certains auteurs fixent la limite entre les deux types de malformation a 1 cm?3
[8,9].

D’autres auteurs préféerent diviser les malformations kystiques en

lymphangiomes capillaires, caverneux et kystiques (WEGENER 1877). Cette
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classification, utilisée surtout par les chirurgiens, a I’avantage d’étre simple mais les
limites entre les groupes ne sont pas toujours nettes [7,10].

Certains auteurs ne font pas la distinction entre les lymphangiomes caverneux
et les hygromas kystiques [7,11].

Pour décrire les présentations cliniques et histologiques des lymphangiomes,
nous allons se baser sur la classification de WEGENER.

Cette classification est de moins en moins utilisée, compte tenu de la difficulté
de classement de certaines malformations, mais elle garde un intérét descriptif et

historique.

[I1- PRESENTATION CLINIQUE ET HISTOLOGIQUE :

1- Lymphangiomes capillaires :

Les lymphangiomes capillaires ont des présentations cliniques variées. lls se
manifestent par des plaques roses infiltrées. lls se situent, le plus souvent, sur les
membres, les zones génitales et sur les muqueuses.

Leur histologie correspond a des dilatations lymphatiques dermiques ou
épidermiques.

Les cellules endothéliales sont réguliéres sans atypies.

La régularité des cellules, la localisation non céphalique, I’dge du patient et
I’évolution permettent d’éliminer un diagnostic de malignité.

Une forme particuliere de lymphangiomes capillaires, appelée lymphangiome
circonscrit, peut toucher le derme profond.

Pour certains auteurs cette forme de lymphangiomes est constituée plutét, de
structures veineuses lymphatiques, équivalentes aux malformations veineuses

sanguines [12].



Ces structures différencient les malformations veineuses par la composante
musculaire plus marquée (media) et par la forme des vaisseaux, plus arrondie.

La présence d’hématies et de thrombus est fréquente et ne permet pas
d’affirmer I’existence d’une composante vasculaire sanguine.

Le plus souvent, la Iésion lymphangiomateuse est présente a la naissance ou
elle débute dans la premiére enfance.

Les localisations, les plus fréquentes, sont les parties proximales des
membres.

L’affection reste, la plupart du temps, asymptomatique mais on peut noter des
épisodes inflammatoires ou infectieux voire des saignements au sein des cavités
lymphatiques.

Leur traitement classique consiste en I’excision chirurgicale, la radiothérapie,
la cautérisation, la vaporisation au laser ou la sclérothérapie.

Le taux de récurrences reste non négligeable, méme apres le traitement

chirurgical.

2- Lymphangiomes caverneux :

Les lymphangiomes caverneux sont des masses indolores situées, le plus
souvent, dans les régions cervicales et faciales.

lls sont composés de cavités regulierement arrondies ou polyédriques,
séparées par des cloisons fibreuses, d’épaisseur réguliére, sans interposition de
tissus hotes.

Ces dilatations lymphatiques envahissent le tissu conjonctif et s’étendent,
parfois, jusqu’au muscles sous-jacents.

Les cellules musculaires lisses peuvent étre présentes dans les parois des
vaisseaux.

Ces cavités contiennent, réguliérement, de nombreux lymphocytes.
-8-



La fréquence des lymphangiomes caverneux, dans les deux sexes, est
identique.

Quatre-vingt-dix pourcent des cas de cette forme sont diagnostiqués dans les
dix-huit premiers mois de vie [13].

Il existe un deuxiéme pic d’incidence entre la deuxiéme et la troisieme décade
[7].

Les symptdmes dépendent de la localisation et sont la conséquence de I'effet
de masse.

Les lymphangiomes de larynx peuvent donner une dysphagie et une détresse
respiratoire.

Les lésions du plancher buccal peuvent étre responsables d’hypertrophie
mandibulaire et de malocclusion.

Les localisations orbitaires retentissent sur la vision.

La thérapeutique la plus efficace des lymphangiomes caverneux est I’excision
chirurgicale.

L’exérése compléte n’est pas toujours possible. La proximité du nerf facial
impose la prudence.

Certaines lésions nécessitent le recours a la chirurgie en plusieurs temps.

Le taux de récurrence de ces formes caverneuses est le plus élevé de
I’ensemble de ces malformations et peut avoisiner 50%.

Les récurrences apparaissent dans les quatre années suivant la résection [14].

L’involution spontanée est fréquente, selon certains auteurs qui proposent de

différer les interventions chirurgicales jusqu’a I’age de 3ans [11].



3- Hygroma kystigue :

Les hygromas kystiques sont des masses rondes ou lobulées, facilement
compressibles.

lls correspondent a de larges kystes uni ou multi loculaires, bordés par une
couche d’endothélium et entourés par des fibroblastes ainsi que par de nombreuses
fibres musculaires lisses (Fig. 1).

L’hygroma kystique est le plus fréquent des lymphangiomes. Son sexe ratio
est égal a 1.

Trente a soixante pourcent des hygromas sont présents a la naissance, et
quatre-vingt & quatre-vingt-dix pourcent sont détectés avant la fin de la deuxiéme

année de vie [15,16]. De rares cas apparaissent a I’age de I’adulte. Les hygromas

d’apparition tardive seraient plus faciles a traiter que les formes de I’enfant [17].
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Fig. 1: coupe histologique d’un lymphangiome kystique
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Les hygromas kystiques peuvent apparaitre dans le cou, le médiastin, la
région rétro peritonéale, les viscéres abdominaux, les poumons et les extrémités.

Soixante quinze a quatre-vingt pourcent des hygromas touchent le cou (Fig.2),
et environ vingt pourcent d’entre eux sont localisés dans les creux axillaires. Ces
deux localisations peuvent étre reliées par des ponts passant sous la clavicule. Un a
Deux pourcent des hygromas kystiques peuvent avoir une extension médiastinale
[18,19]. Dans un pourcent des cas, leur siége est exclusivement médiastinal dont
trois quarts ne sont diagnostiqués qu’a I’age adulte [20,21,22].

L’expression clinique des hygromas dépend de leurs localisation et taille.
Parfois la symptomatologie se présente comme un tableau grave, surtout les
hygromas du cou qui peuvent comprimer les voies aériennes et provoquent, ainsi
une détresse respiratoire nécessitant une intervention chirurgicale d’urgence.

Les poussées inflammatoires surviennent dans seize pourcent des cas, au
décours d’infection ou de traumatismes.

Le traitement des hygromas reste chirurgical mais d’autres thérapeutiques ont

été développées, comme la sclérothérapie avec différents agents sclérosants.
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Fig. 2: Enfants présentant des hygromas kystiques cervicaux
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V- PATHOGENESE DES MALFORMATIONS LYMPHATIQUES

KYSTIQUES :

La pathogenése des MLK n’est pas encore parfaitement appréhendée.

Diverses théories ont été avancées pour approcher cette pathogénie :
congénitale ; c’est la plus défendue parmi les nombreuses hypothéses
pathogéniques [23,24]. La découverte de LK a la premiére décade de vie,
avec une fréquence importante chez les nourrissons et méme les
observations de diagnostic anténatal [25,26], ont été considérées comme
une évidence a son origine congénitale.
acquise ; dans cette théorie, actuellement abandonnée, la circulation
lymphatique serait interrompue, entrainant une ectasie des vaisseaux en
amant de l'obstacle. Mais les abondantes anastomoses qui existe dans le
systeme lymphatique, facile a mettre en évidence, et l'absence de cause
anatomique ou pathologique a l'origine de cette rétention lymphatique,
s'opposent a cette théorie de I'obstruction de tous les canaux lymphatiques
[27].

Une avancée considérable, dans la compréhension de la pathogenése des

MLK, a été faite grace a la découverte d’un récepteur du facteur de croissance du
tissu lymphatique. Le Vascular Endothelial Growth Factor-C est le ligand des
récepteurs VEGFR-3 et VEGFR-2, qui chez la souris transgénique induisent la
croissance des vaisseaux lymphatiques, dans la peau, sans influencer le
développement des vaisseaux sanguins.

Etant donné que cette hyperplasie est sélective, le VEGF-C pourrait jouer un

role dans les affections du systéeme lymphatique et, par conséquent, étre la cible de

nouvelles alternatives thérapeutiques [28,29].
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D’autres localisations ont été rapportées : les cellules des hygromas possedent
un niveau élevé de FGF, qui est un inducteur de I’'angiogénése, et un taux bas d’un
inhibiteur de I’'angiogénése, la thrombospondine-1.

Ceci pourrait signifier que les lymphangiomes seraient la résultante d’un
emballement de I’angiogéneése, et qu’a I’avenir, les traitements anti-angiogénétiques

pourraient étre une nouvelle stratégie thérapeutique, dans cette pathologie [30].

V- DEVELOPPEMENT EMBRYONNAIRE DU SYSTEME LYMPHATIQUE

Le systeme lymphatique se développe au moment du stade de différenciation
entre artéres et veines.
Il existe deux théories sur le développement du systéeme lymphatique :
centrifuge et centripéte.
Selon la théorie centrifuge de SABIN [31] et LEWIS [32], les lymphatiques
jugulaires et postérieurs sont issus du bourgeonnement des veines [33,34].
La théorie de SABIN est, a ce jour, admise par la plupart des auteurs [35,36].
Le systeme lymphatique se développe a partir de la sixieme semaine de la vie
intra utérine. De la sixieme a la neuvieme semaine, des dilatations locales des
canaux lymphatiques vont former six sacs lymphatiques primaires (Fig. 3):
Deux sacs lymphatiques jugulaires, situés prés de la jonction des veines
sous claviéres et des veines cardinales antérieures (futures veines jugulaires
internes).
Deux sacs lymphatiques iliaques, situés prés de la jonction des veines
iliaques avec des veines cardinales postérieures.
Un sac lymphatique rétro péritoneéal, situé a la racine du mésentere.
Une citerne lymphatique, en arriére du sac lymphatique rétro péritonéal, au

niveau des glandes surrénales.
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La citerne lymphatique est unie aux sacs lymphatiques jugulaires par des
canaux thoraciques droit et gauche qui vont s’anastomoser et rejoindre le systéme

veineux, a la base du cou.
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Fig. 3: Développement embryonnaire du systeme lymphatique
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A I’exception de la partie supérieure de la citerne lymphatique, les sacs
lymphatiques se transforment en groupes de ganglions, vers le troisieme mois de la
vie feetale. Les cellules mésenchymateuses envahissent chaque sac et le
transforment en canaux lymphatiques ou sinus. Puis, la trame conjonctive et la
capsule du ganglion se constituent.

Ainsi toute anomalie de connexion, soit par défaut de développement ou
malformation primaire de cheminement des Ilymphatiques entre les sacs
lymphatiques et le systeme de drainage veineux, détermine un lymphangiome.

Selon VAN DER PUTTE, les hygromas kystiques pourraient correspondre a un
défaut de jonction entre les sacs lymphatiques primaires et le systeme veineux [37].

Dans certains cas, il pourrait s’agir de développement anormal des bourgeons
lymphatiques a partir de ces sacs lymphatiques primaires.

Les Ilymphangiomes caverneux seraient le résultat de la connexion
défectueuse entre la peau et les canaux collecteurs.

Les lymphangiomes capillaires pourraient correspondre a des anomalies dans
le développement des lymphatiques dermiques par séquestration des canaux
lymphatiques ou par bourgeonnement anormal des terminaisons lymphatiques
[35,38].

Le principe de cette hypothése a été confirmé par LYMBOUSSAKI et COL qui
ont mis en évidence une prolifération des lymphatiques dermiques, a partir des
séquestres des vaisseaux lymphatiques oblitérés (étude de I’expression de VEGFR-3)

[39].
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VI- EXPLORATIONS COMPLEMENTAIRES :

Les MLK sont découvertes, la plupart du temps, dans les deux premiéres
années de vie.

Souvent, leur diagnostic est évoqué cliniquement.

Parfois, celui-ci est évoqué devant une échographie anténatale, lors du
deuxieme ou troisiéme trimestre de la grossesse.

La radiologie conventionnelle est, parfois, utile pour apprécier le
retentissement des lésions sur les voies aériennes et sur le squelette ou bien pour
mettre en évidence un prolongement médiastinal (Fig.4).

L’extension et le retentissement sont mieux étudiés en échographie, en
scannographie ou en IRM.

La lymphangiographie isotopique permet de préciser I’état des voies
lymphatiques mais n’opacifie habituellement pas le kyste; elle est réalisée
exceptionnellement dans les lésions des membres. C’est une exploration rarement

pratiquée.
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Fig. 4: Hygroma kystique cervical avec extension médiastinale et déplacement

trachéal.
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1- Echographie :

C’est I'examen majeur, souvent de premiere intention pour le diagnostic de
LK. Il précise le siege et la nature de la masse, les limites et les rapports avec les
organes de voisinage.

L’échostructure de la Iésion est souvent liquidienne.

Dans la forme non compliquée, la lésion est bien limitée, anéchogéne, formée
de multiples logettes séparées par des septa fibreux tres fins (Fig.5).

Cependant, en cas de formes de diagnostique plus difficile, correspondant soit
a des formes micro kystiques soit a des formes compliquées par des phénomeénes
inflammatoires, infectieux ou hémorragiques, les aspects peuvent étre franchement
pseudo-tumoraux hétérogénes, mal limités, réalisant un syndrome de masse
isoéchogene aux structures adjacentes [40].

L’examen doppler montre I’absence de débit au sein de la malformation.

L’échographie est aussi utile pour la surveillance des LK non opérés et pour
leur surveillance post-opératoire et permet également de dépister une récidive.

Parfois, et vu les rapports étroits du LK avec les organes de voisinage,
I'échographie est incapable de déterminer ses limites, qui seraient donc mieux

précisées par le scanner, et actuellement I’'IRM.
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a) Echographie sonde linéaire 12Mhz : la formation est faite de multiple
logettes anéchogénes séparées par des cloisons au sein desquelles un flux
artériel de faible vitesse et de haute résistivité circule.

b) LK cervical chez un nourrison de deux mois.

Aspect en logettes anéchgénes avec présence de
multiples cloisons

Fig. 5: a et b : Aspects échographiques des LK
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2- Tomodensitomeétrie :

La TDM reste, dans notre contexte, le meilleur examen radiologique pour
I’exploration des lymphangiomes kystiques.

Elle est réalisée sans et avec produit de contraste.

Les lésions macro kystiques sont de densité homogene, proche de celle de
I’eau.

La densité peut varier en fonction de la survenue d’une éventuelle
complication hémorragique.

Les cloisons intra kystiques peuvent se rehausser ou pas apres injection de
produit de contraste (Fig.6).

Dans les formes micro kystiques, les Iésions sont de densité intermédiaire,

sans rehaussement apres injection de produit de contraste.
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Fig. 6: Coupe scannographique d’un lymphangiome kystique rétropéritonéal
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3- Imagerie par Résonance Magnétique :

L’IRM est I'’examen de référence, mais son acces est encore difficile et
colteux.

Elle permet une meilleure délimitation de la Iésion, par rapport aux organes de
voisinage et aux muscles (Fig. 7).

La malformation macro kystique apparait en hypo signal en T1 et en hyper
signal franc et homogéne, sur les séquences pondérées en T2 (par rapport aux
muscles). Une hémorragie intra kystique se traduit par un hyper signal sur la
séquence pondérée en T1. Les cloisons intra kystiques sont mieux visibles apres
injection de chélates de gadolinium [41,42].

L’IRM reste I’examen de choix, pour apprécier I’extension en profondeur en
cas de formes circonscrites des lymphangiomes car, indétectable a I’examen
clinique. Elle permet également d’apprécier I'infiltration des tissus sous-jacents et

de prévenir, ainsi les gestes incomplets [43].
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Fig.7 : a) enfant de deux mois présentant une volumineuse masse cervicale
droite molle évocatrice de lymphangiome.
b)et c) Coupes IRM en séquences spinécho-T2, axiales et coronales
montrant le volume et [I’extension entre le paquet
jugulocarotidien droit et le muscle sternocléidomastoidien.
d) opacification percutanée d’une cavité du lymphangiome montrant le
caractere non communiquant de ces différentes logettes
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4- Cytoponction :

Elle présente un élément de diagnostique positif du LK.

Elle peut étre réalisée sous échographie ou sous tomodensitométrie.

Le but de la cytoponction est essentiellement d'obtenir un prélevement du
contenu kystique afin d'étudier I'aspect, la chimie et la cytologie.

Le contenu du kyste est habituellement chyleux ou séreux. La découverte d'un
tel liquide a la ponction est trés évocatrice du diagnostic mais ne suffit pas a
I'affirmer. La présence de sang dans les cavités kystiques pourrait étre due a une
hémorragie traumatique ou a des communications veino-lymphatiques qui
pourraient résulter de I'érosion du plexus veineux [44].

La cytologie du produit de ponction, en l'absence de complications et de
remaniements, retrouve principalement des lymphocytes jusqu'a 90%, matures de
petite taille. Une telle formule doit faire discuter le diagnostic du lymphangiome
kystique. On retrouve également des macrophages, des polynucléaires, des
éosinophiles et quelques hématies, mais jamais de cellules tumorales. Le liquide
peut étre acellulaire, ce qui n'écarte pas le diagnostic.

La biochimie révele en cas de kyste séreux une concentration électrolytique
identique a celle des espaces extra cellulaires. Lorsqu'il s'agit d'un kyste chyleux, on

note une forte proportion de graisses (triglycérides et cholestérol) et des protides.

5- Bioloqgie :

En général elle n'est pas spécifique et elle a peu d'intérét diagnostique. Elle
peut étre utile pour éliminer d'autres diagnostics, comme elle peut indiquer une
complication du lymphangiome kystique :

L'hémogramme peut montrer une hyperleucocytose en cas d'infection

intrakystique et une anémie en cas d'hémorragie.
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Un discret syndrome inflammatoire peut se voir lors des poussées
douloureuses.
La vitesse de sédimentation est généralement normale sauf si poussée
inflammatoire.
La sérologie hydatique est trés utile surtout dans notre contexte, dans

un but d'éliminer un kyste hydatique.

Vil- THERAPEUTIQUE :

C’est seulement apres les bilans diagnostiques et d’extension qu’une stratégie
thérapeutique peut étre proposeée.

Le but du traitement est I’exérése compléte des lymphangiomes kystiques ;
elle est indispensable pour obtenir une guérison compléte. Nombreux sont les
moyens proposés dans I’arsenal thérapeutique tels que la sclérothérapie, le drainage
et méme la radiothérapie ; mais la chirurgie reste toujours le traitement de choix.

L’indication thérapeutique doit tenir compte du caractere bénin de la tumeur,
mais aussi et surtout, du risque de complications souvent révélatrices du

lymphangiome.

1- Traitement des poussées évolutives :

L’évolution naturelle des MLK peut étre emmaillée par des poussées
inflammatoires. Elles surviennent, le plus souvent, au décours d’épisodes infectieux
ou de traumatismes.

Elles sont, parfois, suivies ou précédées par des saignements intra kystiques.
Les tuméfactions jusque la, asymptomatiques augmentent de volume, deviennent
érythémateuses et douloureuses.

Le traitement de ces poussées est basé sur les anti-inflammatoires stéroidiens

ou non stéroidiens et les antalgiques. L’utilisation d’antibiotiques peut étre indiquée
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en cas de suspicion de surinfection bactérienne ou pour traiter un foyer infectieux

bactérien responsable de la poussée inflammatoire.

2- Traitement des malformations :

2.1- La chirurqgie :

L’exérése chirurgicale est I’attitude classique.

Ce traitement s'impose du fait de risque de I'évolution vers des complications
hémorragiques ou infectieuses imprévisibles, de la croissance du volume kystique
avec possibilité d'accidents mécaniques. Parfois, il est indiqué vu l'incertitude
diagnostique préopératoire.

La chirurgie est le traitement de premiére intention des malformations micro
kystiques. Les formes macro kystiques relevent tantét d’un traitement par
sclérothérapie, tantdt de gestes chirurgicaux, toujours difficiles a adapter a chaque
situation et localisation.

Les malformations lymphatiques micro kystiques infiltrantes sont toujours
bien plus étendues que ce que les quelques vésicules visibles sur la peau laissent
imaginer, ce qui rend la réalisation d’une exérése compléte difficile, d’ou la
nécessité de faire des incisions larges.

L’exérése compléte des lymphangiomes, quels qu’ils soient, nécessite parfois,
plusieurs interventions.

L’exérése partielle permet dans certains cas, d’obtenir une rémission clinique.
Elle s’impose en cas de lymphangiomes de la région parotidienne dont I'exérése
compléte risquerait d’endommager le nerf facial.

Les lymphangiomes de la région rétro péritonéale imposent une exérese qui
doit étre aussi compléte que possible, mais la bénignité de la Iésion interdit tout
sacrifice nerveux ou vasculaire qui risquerait d’étre a I'origine de séquelles

irréversibles au niveau du pelvis et des membres inférieurs.
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Les malformations lymphatiques faciales, surtout celles qui envahissent la
langue et le plancher buccal, finissent par entrainer des déformations squelettiques
graves avec hypertrophie de la mandibule, béance sévere, troubles de I’occlusion,
allongement vertical de la face et prognathisme.

Il ne semble pas que le fait de traiter et réduire la malformation lymphatique
superficielle, seule, suffise a empécher cette hypertrophie. Il faut intervenir sur les
structures squelettiques par chirurgie orthognathique, lorsque la seconde dentition
est en place. Le geste doit étre adapté aux situations cliniques: ostéotomie
mandibulaire, impaction maxillaire par LEFORT 1 (fracture du maxillaire supérieur
avec trait horizontal), génioplastie. Dans deux tiers des cas, I’analyse histologique
montre des foyers de malformations lymphatiques intra osseuses, dans ces 0sS
hypertrophiés [45,46].

Le traitement chirurgical comporte des risques. La fréquence des
complications varie entre 10 et 33 %. La perte sanguine peropératoire peut étre
considérable, surtout, chez les trés jeunes enfants. D’autres complications peuvent
survenir comme le syndrome de FREY ou le syndrome de CLAUDE BERNARD HORNER,
une obstruction des voies respiratoires, des infections séveres ou un chylothorax
[47].

Une atteinte nerveuse est observée dans 30 % des lymphangiomes cervico-
faciaux traités chirurgicalement [48]. Le nerf le plus fréquemment lésé, est la
branche marginale mandibulaire du nerf facial. Cette complication se voit au cours
du traitement chirurgical des malformations lymphatiques parotidiennes, buccales
ou sous maxillaires [49]. D’autres nerfs peuvent étre lésés, en cas de localisation
cervicale : le IX, le XIlI, la chaine sympathique ou le plexus cervical.

Le risque de lésion nerveuse serait en fonction de la taille et de la localisation

du lymphangiome et non de I’&ge de I’enfant au moment de I'intervention.
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Les complications chirurgicales seraient plus fréquentes dans les localisations
cervicales supra hyoidiennes et en cas de lésions bilatérales [48,49].
L’age optimal de I'intervention a éte, également, débattu.

Certains auteurs proposent d’intervenir seulement, si aucune régression
n’est observée a I’dge de 5ans. D’autres recommandent de pratiquer une
intervention chirurgicale plus précocement pour éviter les complications infectieuses
qui pourraient rendre la chirurgie plus difficile.

Dans tous les cas, I'intervention devrait étre programmée au minimum 3mois
apreés infection aigue [50].

Pour les cas de LK découverts par une échographie anténatale, étant donné les
difficultés de ce type de chirurgie chez le nouveau-né, il semble préférable, sauf
complication aigue, d’attendre quelques mois pour réaliser une exérese qui pourra,

plus facilement, étre compléte.

2.2- La sclérothérapie :

La sclérothérapie est, actuellement, I'une des principales thérapeutiques des
malformations lymphatiques macro kystiques.

Plusieurs agents sclérosants ont été essayés: sérum salé hypertonique,
LIPIODOL, ETHIBLOC, BLEOMYCINE, OK-432, DOXYCYCLINE, morrhuate de sodium...

La réaction inflammatoire créée peut étre intense; dans les formes ORL
pédiatriques le recours a l'intubation préventive et la surveillance en milieu de
réanimation sont classiques.

Les douleurs post-injections sont trés variables d’un produit a l'autre et
peuvent nécessiter I'utilisation de dérivés morphiniques pendant quelques jours

[40].
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2.2.1- Sclérothérapie a I’'ETHIBLOC :

L’ETHIBLOC est une substance sclérosante utilisée initialement en Allemagne
depuis 1978 pour tenter d’occlure le canal de Wirsung chez les patients atteints de
pancréatite chronique [51,52].

Il s’agit d’une solution alcoolique contenant un extrait de mais (la zeine), un
marqueur radio opaque (amidotrizoate de sodium) du propyléne glycol et de I'oléum
papaveris, une substance qui assure la viscosité du mélange. L’ETHIBLOC,
polymérise rapidement au contact du sang, et est a [Il'origine d’emboles
biodégradables, qui se résorbent en 4 a 6 semaines apres I'injection. Il entraine une
réaction giganto-cellulaire, nécessaire pour collaber les parois du kyste.

Les injections sont effectuées sous neuroleptanalgésie ou sous anesthésie
générale. Les kystes sont d’abord ponctionnés puis remplis par un produit de
contraste pour visualiser leur morphologie, estimer la distribution du contraste au
sein de ces kystes, rechercher d’éventuelles fuites veineuses dans le cas de forme
mixte veino-lymphatique et d’évaluer le volume nécessaire pour scléroser les
Iésions [40].

Aprés l'aspiration du produit de contraste intra kystique, I'ETHIBLOC est
mélangé avec du LIPIODOL et de l'alcool absolu. Le LIPIODOL a pour but
d’augmenter l'opacité du mélange. L’alcool absolu augmente ses capacités
sclérosantes. Le mélange est réinjecté jusqu’a un quatriéme ou un deuxieme du
volume du kyste. Un pansement compressif est appliqué pour favoriser le contact
des parois des kystes avec I’agent sclérosant.

La quantité maximale du produit injecté ne doit pas dépasser 7cc, pour éviter
une réaction inflammatoire excessive. Les anti- inflammatoires non stéroidiens

peuvent étre prescrits pour diminuer I’effet inflammatoire et la douleur.
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Apres la procédure, le kyste se durcit puis régresse en deux a six mois.
Parfois, il est possible d’observer une fuite d’ETHIBLOC par le point de ponction
dans les semaines suivant la séance de sclérose.

Les résultats de ce procédé sont excellents ou bons dans 60%. Les patients
non répondeurs ont majoritairement, des malformations micro kystiques et
tissulaires. La localisation orbitaire est de mauvais pronostique. La technique a peu
d’effets secondaires. Les complications, les plus fréqguentes observées sont les
réactions inflammatoires fébriles, les nodules inflammatoires et les ulcérations avec
suintement de I’ETHIBLOC. Les nécroses aseptiques ont été notées dans de rares cas
isolés. En revanche, il n’y a jamais eu de nécrose extensive ni d’atteinte nerveuse.

Dans la majorité des cas, les injections sclérosantes a 'ETHIBLOC ne laissent
pas de cicatrice.

La sclérothérapie a I'ETHIBLOC est considérée, a notre époque, comme une
technique fiable et ayant peu d’effets adverses. Elle peut étre proposée, en premiere

intention, dans les formes macro kystiques des lymphangiomes superficiels [53].

2.2.2- Sclérothérapie a I’alcool absolu

L’alcool est utilisé comme agent sclérosant depuis de nombreuses années.
Ses indications principales ont été les malformations veineuses, les varices des
membres inférieurs, les varices oesophagiennes ou les lésions kystiques. Son
utilisation dans le traitement des lésions lymphatiques acquises, a été proposée par
AKHAN en 1992 [54].

L’alcool absolu est responsable d’une réaction inflammatoire intense de
I’endothélium des vaisseaux lymphatiques. Ceci résulte de la déshydratation de la

couche cellulaire endothéliale et de la coagulation des protéines.
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La sécurité de I’emploi de I'alcool absolu a été établie par BEAN, qui I’a utilisé
pour scléroser les kystes rénaux [55]. Un passage accidentel dans le tissu avoisinant
est sans gravité car I’alcool absolu est rapidement inactivé par le liquide interstitiel.

En revanche, I'utilisation de I’alcool absolu dans les malformations complexes
comporte plus de risques. 27% de complications ont été rapportées dans une série
de 30 patients traités par l’alcool absolu. Il s’agissait d’une fibrose tissulaire, de
thrombose veineuse profonde, d’embolie pulmonaire, d’hypertension pulmonaire,
de paralysie nerveuse et de bulles ischémiques [56]. ZUCKERMAN et YEAGER ont
évalué I'efficacité de I'alcool absolu dans le traitement des lymphocéles post
opératoires, dans une étude rétrospective portant sur 32cas [57]. L’alcool absolu a
été administré a I'aide d’un cathéter qui est resté en place en moyenne pendant 19
jours. Ce traitement a été efficace dans 30 cas, 2 d’entre eux ayant récidivé. Des
complications ont été observées chez 3 individus (infection sur cathéter) et 3 autres
patients ont dO subir des procédures itératives de drainage.

Cette méthode slre et efficace d’apres les auteurs, a pour inconvénient de

nécessiter une hospitalisation prolongée.

2.2.3- Sclérothérapie a I’AETOXISCLEROL(polidocanol):

Le polidocanol (hydroxypolyéthoxydofécan, macroglocol) est une solution
alcoolique qui posséde des propriétés sclérosantes, en agissant par dénaturation de
la paroi kystique.

Il est, frequemment, utilisé dans la sclérothérapie des varicosités des
membres inférieurs [58]. Il a I’avantage de ne pas entrainer de réaction ou de nodule
inflammatoire mais son utilisation comporte un risque de toxicité nerveuse et de
nécrose cutanée. Les allergies sont rares et la tolérance est bonne. C’est le
traitement de choix des petites malformations kystiques en raison de son caractéere

peu douloureux.
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La quantité injectée ne dépasse pas 0,5 a 1 cc par poche. Les lésions

disparaissent 15 jours a 3 semaines aprées la séance de sclérose.

2.2.4- Sclérothérapie a la BLEOMYCINE :

La BLEOMYCINE est un agent anti-tumoral découvert en 1966 par UMEZAWA
[59].

Elle inhibe la synthese d’ADN et elle possede des propriétés sclérosantes.

La sclérothérapie par BLEOMYCINE a été proposée dans le traitement des
lymphangiomes macro kystiques par plusieurs auteurs : en 1977, YURA et COL ont
rapporté une évolution favorable des Ilymphangiomes kystiques grace a la
BLEOMYCINE chez 4 enfants [60], puis IKEDA et COL ont publié une série courte de 5
enfants dont 4 ont répondu a la sclérothérapie par BLEOMYCINE [61].

En 1922, OKADA et COL ont présenté les résultats du traitement par injections
sclérosantes de BLEOMYCINE, chez 45 patients atteints de lymphangiomes [62].

Les kystes ont été d’abord ponctionnés, puis la BLEOMYCINE a été injectée
dans les espaces vidés. La concentration de la BLEOMYCINE était de 1 mg par ml de
solution saline. Des doses de 1 a 5 mg de BLEOMYCINE ont été administrées a des
intervalles de 15 jours. Le nombre de séances de sclérothérapie variait entre 1 et 16.
L’injection a été suivie, dans la plupart des cas, par une réaction inflammatoire,
spontanément résolutive. Des résultats excellents et bons, ont été obtenus
respectivement, dans 55% (16 patients) des cas et dans 31% des cas (9 patients). Les
récurrences ont été rares : une récurrence a €té observée parmi les patients ayant un
excellent résultat initial, et deux dans le groupe dont I’amélioration a été considérée
comme bonne. Les Iésions résiduelles ont été traitées chirurgicalement.

Mais cet agent sclérosant est peu ou pas utilisé en raison du risque de fibrose

pulmonaire [63].



2.2.5- Sclérothérapie a la DOXYCYCLINE:

Cette tétracycline a été largement utilisée dans le cadre d’épanchements
pleuraux ou péricardiques.

MOLITCH et UNGER ont essayé cette thérapeutique, chez 56 patients ayant des
lymphangiomes en dehors de toute ressource chirurgicale [64]. La procédure a été
effectuée grace a une sédation par midazolam ou fentanyl. Les patients ont été
hospitalisés pendant 2 a 7 jours. Les concentrations de DOXYCYCLINE utilisées ont
été de 16 a 20 mg par ml. Les kystes ont été drainés puis une solution de
DOXYCYCLINE (5 a 20mg par ml), mélangée avec I'iohexol (omnipaque 300®), a été
injectée. Le volume administré a été de 5 a 100 ml en fonction du volume du kyste a
traiter. 6 a 8 heures aprées l'injection sclérosante, les cathéters ont été mis en
aspiration et le traitement a été répété le lendemain.

Les cathéters restent en place jusqu’a ce que le volume aspiré soit proche de 0.

Tous les patients ont eu des réponses favorables: 4 réponses ont été
partielles et une seule a été compléte. Aucune complication majeure n’a été
déplorée mais 2 patients ont eu des épisodes fébriles résolutifs au décours de la
procédure. Le faible nombre de réponse compléte, dans cette série, était lié a la
gravité des lymphangiomes traités, trois d’entres eux ayant un envahissement
viscéral.

Cependant, le mécanisme d’action réel en tant que sclérosant de la
DOXYCYCLINE reste mal élucidé [40,64]. Les inconvénients majeurs de cette

méthode sont la douleur et la durée d’hospitalisation.

2.2.6- Sclérothérapie a I’'OK-432:

La sclérothérapie a I'OK-432 est basée sur I’observation de régressions

spontanées de lymphangiomes kystiques, au décours d’épisodes infectieux.
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L’OK-432 est le produit de la lyophilisation de souches pyogénes de
streptocoques A dont la virulence a été réduite par un traitement par pénicilline G.
Ces souches ne peuvent plus sécréter de la streptolysine S mais elles gardent une
activité glycolytique et une partie de leurs propriétés enzymatiques [65,66].

L’OK-432 est utilisé, frequemment, au Japon, comme immunostimulant. L’OK-
432 active les macrophages cytotoxiques, les cellules NK et LAK et les lymphocytes
T cytotoxiques [67]. Il entraine une réaction inflammatoire locale et un processus
cicatriciel. La fibrose ne s’étend pas au-dela des lésions kystiques et ne compromet
pas un traitement chirurgical ultérieur.

La procédure utilisée, par la plupart des équipes, était la suivante : 0,1 mg
d’OK-432 ont été mélangés avec 10 mg de sérum physiologique et injectés dans
une cavité lymphatique ponctionnée. La quantité de produit injecté était dépendante
du volume de liquide ponctionné mais la quantité d’OK-432 ne dépassait jamais 0,2
mg.

La sécurité d’emploie d’OK-432 a été bien établie : dans la série de 30000
patients traités par OK-432 (traitement immunostimulant), aucun décés n’a été
noté. 14 patients ont développé des réactions anaphylactoides [67]. Ces réactions
peuvent étre, en parti, dirigées contre la pénicilline, contenue dans la préparation.
La réaction adverse, la plus fréquente, était une fiévre transitoire.

L’'OK-432 a été, au départ, utilisé dans le traitement des cancers de
I'extrémité céphalique [68]. En 1987, OGITA et COL ont proposé ['utilisation
d’injections d’OK-432 pour scléroser les lymphangiomes kystiques, chez 9
enfants [69]; 8 enfants sur 9 ont présenté une régression compléte des lésions.
Chez 3 enfants, ce résultat a nécessité plusieurs procédures. Encouragée par ce
succes, I’équipe d’OGITA a présenté, 4 ans plus tard, une série de 23 patients ayant
des lymphangiomes kystiques, au-dela de toute ressource chirurgicale. Une

rémission compléte a été obtenue chez dix patients, huit individus avaient une
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amélioration de plus de 50 %, trois avaient une réponse minime et 2 aucune réponse
[70].

Plusieurs autres séries ont été publiées dans la littérature. Smith et COL ont
présenté des résultats moins optimistes [71]. Chez 6 enfants, traités par la méme
méthode, seulement 2 ont eu une rémission compléte. Les 4 patients restant ont eu
une amélioration modeste. Les 3 mauvais répondeurs avaient une forme micro
kystique et le quatrieme avait un lymphangiome avec une composante veineuse. Ces

résultats sont concordants avec les autres méthodes de sclérothérapie.

2.2.7- Sclérothérapie a la colle de fibrine (TISSUCOL®):

La colle de fibrine a de nombreuses applications chirurgicales. Elle a des
propriétés adhésives et hémostatiques. Son utilisation favorise la synthése du
collagéne et la régénération tissulaire. Ces propriétés permettent de coller les
surfaces tissulaires et de supprimer les espaces morts.

L’utilisation de la colle de fibrine, dans le traitement des lymphangiomes
kystiques, a été rapportée, pour la premiére fois, par I’équipe de CASTANON et par
GUTERRIEZ SAN ROMAN en 1993 [72,73].

Encouragés par ces premiers résultats, en 1999, CASTANON et COL, ont
réalisé une étude de suivi a long terme de 19 enfants traités par cette méthode [74].
Quinze patients avaient des malformations kystiques uniloculaires et 4
multiloculaires. Les cavités ont été ponctionnées puis une quantité de TISSUCOL,
égale 10 a 15% du volume soustrait, a été injectée. Une fois injecté, le produit
subissait une solidification rapide. Dans dix cas, une seule procédure a été
suffisante, six patients ont eu deux séance de sclérose et un patient trois séances.
Chez deux patients, la sclérothérapie a été associée au traitement chirurgical. Une
rémission compléte a été observée dans 17 cas et aucune complication n’a été

notée. Le suivi variait entre 3 mois et 6 ans avec une médiane de 40 mois.
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Cette technique, efficace et sOre, a été proposée par les auteurs, comme

traitement de premiére ligne des lymphangiomes macro kystiques de I’enfant.

2.3- Lelaser:

Plusieurs types de laser ont été essayés dans le traitement des malformations
lymphatiques kystiques.

En 1981, LANDTHALER a proposé I'utilisation du laser argon [75]. La longueur
d’ondes émises par ce laser (480nm) est absorbée, de maniére sélective, par les
globules rouges. Tous les cas de lymphangiomes, traités par cette technique, étaient
riches en hématies, ce qui explique une bonne réponse a ce traitement.

En 1986, BAILIN et GARY rapportent un cas de lymphangiome circonscrit
traité, avec succes, par vaporisation au laser CO; [76]. La longueur d’onde du laser
COo, se situe dans le spectre infrarouge (10600 nm). Sa cible est I’eau intracellulaire.
Il provoque une coagulation des vaisseaux lymphatiques qui conduit a la diminution
des taux de récurrences des pseudo vésicules. Le traitement de la partie superficielle
des lymphangiomes est, parfois, suffisant pour obtenir une amélioration de I’aspect
de la lésion et réduire les complications [77,78].

En 1992, ALANI et WARREN ont présenté une nouvelle technique de traitement
des malformations vasculaires profondes (hémangiomes et lymphangiomes): le
laser interstitiel [79]. Un bras de laser KTP, ARGON, Nd : YAG a été incorporé dans
une canule qui était, a son tour, introduite dans la Iésion cutanée. Cette méthode a
permis une réduction de la taille de toutes les lésions traitées, dans la série
rapportée (11 hémangiomes et 2 lymphangiomes), sans complications majeures.

Plus recemment, I’équipe de BORSIK et ENJOLRAS a proposé I'utilisation du
laser Diode, en placant une fibre optique au contact ou dans la Iésion.

L’inconvénient de cette méthode est le nombre élevé de séances nécessaires [80].
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2.4- La Radiothérapie :

Des cas isolés de succés de la radiothérapie, dans le traitement des
lymphangiomes, ont été décrits [81].

La radiothérapie superficielle a été proposée, comme une alternative
thérapeutique, dans les formes récidivantes et non opérables des lymphangiomes
cutanés. Les doses utilisées ont été peu importantes pour éviter les réactions
cutanées et pour ne pas compromettre une éventuelle greffe cutanée ultérieure. La
réponse a la radiothérapie a été tres lente et un délai de 12 mois a été, parfois,
nécessaire pour évaluer ses bénéfices [82]. Cette technique est, actuellement,

abandonnée.

VIll-  FACTEURS PRONOSTIQUES DES MALFORMATIONS LYMPHATIQUES

KYSTIQUES :

1- Facteurs influencant I’évolution naturelle des MLK :

Peu d’études existent sur les facteurs pronostiques des lymphangiomes.
L’évolution naturelle de la malformation est extrémement variable. Le devenir et la
réponse au traitement, au long cours, de chaque lésion sont difficiles a prévoir.

Environ un tiers des lésions demeureront asymptomatiques et deux tiers
d’entre elles subiront des poussées inflammatoires. L’involution spontanée est rare.
Certains lymphangiomes cervicaux sont responsables de dysphagie et de dyspnée.
Cette symptomatologie serait plus fréquente dans les lymphangiomes
suprahyoidiens [83]. En cas de malformations lymphatiques proches du squelette, il
est possible d’observer un envahissement osseux, responsable de douleurs
chroniques ou de fractures. L’atteinte osseuse grave, observée dans les

lymphangiomatoses diffuses, est appelée syndrome de GORHAM-STOUT [84]. La
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localisation et les rapports anatomiques semblent étre un facteur prédictif important

de I’évolution naturelle des lymphangiomes.

2- Facteurs pronostigues de la réponse au traitement chirurgical:

Plusieurs facteurs pronostiques de réponse au traitement chirurgical peuvent
étre retrouvés dans la littérature :

La taille ; les lésions supérieures a 5 cm de diameétre peuvent étre,
rarement, extirpées en totalité [85,86,87].

L’envahissement des lévres, de I’hypopharynx, du larynx et du plancher
buccal ; ceci favorise les récurrences et la persistance de la maladie
[88,89].

L’exérése incompléte (macroscopiquement); le taux de récurrence,
aprés une exérese incompléte, varie, selon les auteurs, entre 50 et 100
pourcent alors gu’aprés une exérése macroscopiguement compléete, il
est inférieur a 27% [48,86,89,90].

L’absence de capsule et I'infiltration massive des tissus [91,92].

Les localisations multiples; les patients, ayant des localisations
multiples, récidivent plus facilement que ceux qui ont des localisations
simples [88].

Les lésions ayant été traitées par la sclérothérapie.

Ces facteurs se réféerent a toutes les localisations. Les localisations cervicales
ont été étudiées plus en détail. SCHUSTER et COL ont tenté d’établir une
classification des lymphangiomes cervicaux permettant de prédire le pronostic des
Iésions traitées chirurgicalement [93]. 4 classes de Iésions ont été établies :

@ Classe | : lIésions ne déformant pas ou déformant peu le contour du cou.
@ Classe Il : lésions ne dépassant pas la ligne passant par le bord

latéral de la téte.
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@ Classe lll : lésions dépassant cette ligne.
@ Classe IV : lymphangiomes dépassant la ligne médiane.

Les résultats de cette étude, portant sur 36 cas, ont montré que la résection a
été compléte dans 64% des lymphangiomes des classes | et Il, comparativement aux
21% des classes lll et IV. Les infections post-opératoires et les suintements étaient
plus fréquents dans le groupe 1V, ainsi qu’une asymétrie faciale (83% de cas).

Le pronostic de la classe | était excellent. Une asymétrie faciale, significative,
persistait seulement dans 15% des cas de la classe Il. Dans la classe lll, 38% de
complications post-opératoires ont été rapportées et 25% des lésions ont dO étre
réopérées. Dans la classe IV, 50% des lymphangiomes ont nécessité une deuxiéme
intervention.

L’importance des caractéres histologiques, pour le pronostic, n’est pas établie
[90,15]. Selon SERMON et COL, il n’y a pas de relation entre le type histologique de
lymphangiome et le risque de récurrence mais cette constatation est basée sur les

observations d’un petit nombre de patients [94].

3- Facteurs pronostigues des différentes techniqgues de sclérothérapie:

La sclérothérapie a fait I’objet de nombreuses études rétrospectives et, seulement,
d’un seul essai prospectif, comparant deux modalités de sclérothérapie [95].
L’analyse des échecs, rapportés dans la littérature, permet de retrouver quelques
facteurs pronostiques, potentiellement péjoratifs, qui sont :
un traitement chirurgical, préalable ; une chirurgie premiére serait
responsable de fibrose détruisant les communications entre les kystes
et diminuant ainsi la diffusion du produit sclérosant [95].
des localisations, distinctes des localisations céphaliques et cervicales
[96].

un diametre supérieur a 5cm en cas de traitement par OK-432 [96].
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I’existence d’une composante veineuse [71].
le caractére micro kystique des lésions [97].

La localisation des lymphangiomes cervicaux a fait, également, I’objet d’une
classification pronostique, appliquée dans la sclérothérapie [47,49]. De Serres et
COL ont proposé de diviser les lymphangiomes en cing groupes :

@ 1. localisation unilatérale infrahyoidienne

@ 1l: localisation unilatérale suprahyoidienne

@ llI: localisation unilatérale supra et infrahyoidienne
@ 1V: localisation bilatérale suprahyoidienne

@ V: localisation bilatérale supra et infrahyoidienne.

Les patients classés dans les groupes I, Il et lll auraient un meilleur taux de
réponses a la sclérothérapie par OK-432.

Il semble, donc, que dans les deux types de traitement, les échecs soient plus
fréquents en cas de lésions volumineuses, bilatérales et en cas de traitement

préalable.
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PARTIE PRATIQUE




MATERIEL ET METHODES D’ETUDE



|- POPULATION ETUDIEE :

Ce travail a porté sur une série retrospective de onze cas de lymphangiomes
kystiques.
L’étude bibliographique du sujet a été effectuée au préalable dans la base de
données de pubmed.
Les mots clés choisis ont été (cystic lymphangioma, cystic hygroma).
La population étudiée était des enfants agés de 15 jours a 12 ans suivis en
consultation de chirurgie pédiatrique au CHU Hassan Il de Fes entre 2003 et 2010.
Les patients ont été inclus selon les critéres suivants :
malades porteurs d’une malformation lymphatique Kkystique constatée
cliniqguement.
enfants qui présentent des lymphangiomes viscéraux graves entrants dans

le cadre de la prise en charge aux urgences chirurgicales pédiatriques.

[I- RECEUIL DES DONNEES :

L’étude a débuté en 2003, 24 dossiers codés sous le terme de lymphangiomes
ont été relus, la date de la fin des inclusions a été fixée en 2010, seulement onze
dossiers ont été retenus comme éligibles pour I’étude, les patients pour lesquels il
était impossible d’obtenir les données de suivi préalablement établi, étaient
considérés comme perdus de vue.

Nous avons pris en compte leur état a la date des derniéres nouvelles ; nous
avons relevé pour chaque patient les renseignements suivants :

age
sexe
origine géographique

date d’apparition du lymphangiome
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localisation

caracteres cliniques
examens radiologiques
type de prise en charge

évolution

[I1I- MODALITES THERAPEUTIQUES :

Dans cette étude, les patients ont été traités par la chirurgie, sans autres

alternatives thérapeutiques.

Le but de I’exérése était I’ablation compléte de la malformation avec épargne

des structures nobles.

Le traitement chirurgical a été effectué autant que possible en un seul temps

opératoire.

La prescription d’antibiotiques a été indiquée chez tous les patients.
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|- AGE ET SEXE :

Onze observations ont été analysées, dans cette étude, le sexe ratio était de 7
filles pour 4 garcons ; soit 1,75.

La malformation lymphatique a été constatée a la naissance chez cinq patients
(45,45%), y compris deux enfant ayant le diagnostique anténatal de la lésion
(troisieme trimestre).

L’age moyen de découverte était de 21,18 mois.

Le pic de fréquence de découverte des malformations lymphatiques kystiques

se situait a la naissance.

Nombre de cas

Age d'apparition

Nce 1 mois 2 mois 9 ans 10 ans

Age de découverte des malformations lymphatigues kystiques
(Nce: naissance)




[I- LOCALISATION :

Les localisations des malformations lymphatiques kystiques retrouvées dans
notre série ont été les suivantes :
cervicale
sous claviculaire
sous axillaires
dorsale
abdominale (pariétale et mésentérique)

pelvienne

L’enfant, ayant le lymphangiome pelvien, avait une double localisation de la
Iésion (pelvienne et inguinale gauche).

La localisation pariétale abdominale observée était latérale droite, et
prolongée jusqu’a la région lombaire et s’étend en haut jusqu’au creux axillaire.

Les localisations cervicales et sous claviculaire n’avaient pas d’extension
médiastinale.

Pour les lymphangiomes kystiques situés au niveau du dos, ils étaient
observés chez deux enfant ; un était localisé au niveau médian supérieur et I'autre

scapulaire gauche.

Tableau 1: Répartition des différentes localisations

Localisation Nombre de patients Pourcentages
Cervicale 3 27,27%
Sous claviculaire 1 9,10%
Sous axillaires 1 9,10%
Dorsale 2 18,18%
Mésentérique 2 18,18%
Paroi abdominale 1 9,10%
Pelvienne 1 9,10%

N
©



- PRESENTATION CLINIQUE ET CIRCONSTANCE DE

SURVENUE :

Dans la majorité des cas, le diagnostic était évoqué devant des tuméfactions
cutanées, et aucune des lésions ne s’est présentée surmontée de vésicules ni de
plaques infiltrées (Fig.8).

Les localisations cervicales et sous claviculaire restaient asymptomatiques
sans retentissement sur les voix aériennes ou digestives. En revanche, les
localisations mésentériques s’étaient compliquées et devenues symptomatiques, ce
qui a permis leur diagnostic.

Deux enfants (soit 18,18 %) ont présenté une poussée inflammatoire.

La forme micro kystique a été observée chez un seul cas. Quatre enfants
avaient des lésions macro kystiques. Chez les 6 autres cas, la nature des Iésions n’a
pu étre précisée.

Aucun facteur déclenchant n’a pu étre noté.
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Service de chirurgie pédiatrique

Fig. 8 : LK sous axillaires droit
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V- LESIONS ASSOCIEES :

Aucune pathologie significative associée n’a été recueillie dans les dossiers

médicaux auprés des parents ou des médecins traitants.

V- EXAMENS RADIOLOGIQUES PRATIQUES :

La plupart des malformations Ilymphatiques kystiques nécessitent des
explorations radiologiques complémentaires, soit pour confirmer leur diagnostic soit
pour évaluer I’extension des lésions.

Neuf patients ont eu une échographie, dont 3 cas, elle était le seul examen
pratiqué. Huit enfants ont eu la tomodensitométrie (Fig.9 a 14).

Des radiographies standard ont été réalisées dans la totalité des cas. Leur but
était de rechercher une atteinte thoracique associée, une occlusion intestinale, un
envahissement osseux ou des déformations osseuses entrainées par les
malformations lymphatiques.

Dans aucun cas I’examen endoscopique n’a été pratiqué pour évaluer une

atteinte des voies respiratoire ou digestive.
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Fig. 9: coupes scannographiques d’un

lymphangiome kystique latéro-cervical droit.
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Fig. 10: coupes scannographiques d’un

lymphangiome kystique latéro-cervical gauche.



Fig. 11: coupes scannographiques d’un

lymphangiome kystique sous claviculaire droit.
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Fig. 12: coupes scannographiques d’un

lymphangiome kystique pubien.
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Fig. 13: coupes scannographiques axiales d’un

lymphangiome kystique mésentérique englobant

I’anse grélique.
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Fig. 14: coupes scannographiques axiales d’un

lymphangiome kystique mésentérique : une énorme
masse liquidienne faisant 20 cm de grand axe
contenant des cloisons a l'intérieure et retentissant

sur le rein droit.
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On peut donc conclure que, si le diagnostic n’est pas évoqué par le clinicien, il
est souvent fait a I’échographie, qui permet de montrer la structure de la Iésion et
oriente vers le caractere hémodynamiquement inactif; son inconvénient est
I'imprécision dans I’évaluation de la taille et les limites de la Iésion.

Pour disposer d’une analyse plus fine de la morphologie des lymphangiomes il
faut fréquemment avoir recours a la TDM, considérée a ce jour comme examen de

référence.

VI- TRAITEMENT :

Dans cette série, tous les enfants ont été traités par la chirurgie et ils ont eu
une intervention unique.
Il a été possible d’effectuer une exérése compléte de la lésion chez huit cas,

soit 72,72% de nos patients.

Vil- COMPLICATIONS :

Les complications peuvent étre divisées en deux groupes :

1- Complications liées a la maladie :

Aucun déces n’a été noté dans cette série.
Deux enfants, I'un présentant un lymphangiome kystique dorsal médian
supérieur et l'autre un lymphangiome latérocervical gauche, ont eu une poussée

inflammatoire avant tout traitement intérventionnel.
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Les deux cas de lymphangiomes mésentériques s’étaient compliqués
permettant ainsi leur découverte :
le premier enfant a été admis aux urgences chirurgicales
pédiatriques pour tableau d’abdomen aigu dd a I’hémorragie intra
kystique (Fig.15).

I’autre enfant a présenté un syndrome occlusif (Fig.16).

2- Complications liées au traitement :

Chacune des modalités thérapeutiques utilisées dans le traitement des
lymphangiomes kystiques, y compris la chirurgie, comporte des risques.

Dans cette série un seul décés a été noté (localisation pariétale abdominale).
Chez trois cas (présentant des LK sous claviculaire, sous axillaires et pubien), on a
objectivé la persistance d’une stase lymphatique avec écoulement séreux durant

quelques jours en post-opératoire.
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Service de chirurgle pédiatrique CHU HASS Service de chirurgie pédiatrigue ' ils

Fig.15 : masse kystique polylobée avec une zone hémorragique accolée au

mésentere et englobant deux anses gréliques.
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Fig.16 : une masse kystique au niveau du bord mésentérique des anses jéjunales

avec des ectasies lymphatiques par endroit, contenant du liquide séreux quantifié

a 5 litres.
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VIll- RESULTATS DU TRAITEMENT :

L’efficacité du traitement a été classée en 2 groupes :

@ Rémission compléte jugée selon les criteres cliniques :

Absence de manifestations cliniques évaluées a la date des derniéres

nouvelles.

Rémission partielle :

Patients s’étant améliorés par rapport a I’état initial, avec persistance

d’une petite masse.

Six cas sur onze des parents interrogés rapportent une rémission compléte,

tandis qu’une rémission partielle des masses kystiques n’est observée que chez un

seul enfant (localisation scapulaire).

Un cas de décés a été noté chez I’'enfant ayant le lymphangiome pariétal

abdominal.

Données non disponibles pour les trois cas restants.

Tableau 2 : Réponse au traitement. (PDV: perdus de vue)

Amélioration
compléte

%

Amélioration
partielle

%

%

PDV

%

Résultats

6

54,54

1

9,10

9,10

27,27

On peut conclure que le traitement chirurgical est toujours potentiel dans

I’arsenal thérapeutique des lymphangiomes kystiques, méme si nos résultats restent

imprécis, vu le nombre non négligeable des patients perdus de vue.
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Réponse au traitement.
PDV: perdus de vue
R: rémission
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DISCUSSION
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|- ASPECTS CLINIQUES :

Le lymphangiome kystique est une affection rare, il représente 5% des
anomalies vasculaires et 6% des tumeurs bénignes de I’'enfant [98]. C’est une
malformation dont l’'incidence annuelle est comprise entre 1 et 8 pour 100000
hospitalisations.

Notre étude comporte une description et une analyse de onze cas d’enfants
atteints de lymphangiomes kystiques suivis entre 2003 et 2010.

Dans cette série, il existe une prédominance féminine (sexe ratio : 1,75), la
méme tendance a été rapportée par PEACHEY et LIM [100] dans leur série de 67
malades (22 garcons pour 43 filles).

D’autres séries rapportent une prédominance masculine comme celle de
SERMON et COL chez 29 cas [94], SAIGO et COL chez 177 sujets [99], et aussi dans
la série de I’équipe de HERBRETEAU chez 70 patients.

Certains auteurs signalent une méme fréquence des malformations dans les
deux sexes [48,89].

La répartition des ages de découverte chez nos patients correspond,
approximativement, aux données de littérature, mais la distribution est uni modale
avec un pic de fréquence a la naissance.

En revanche, le pourcentage des lésions découvertes a la naissance, a été
moins important dans notre travail que celui décrit dans la littérature (45,45 contre
50% signalée dans la revue de la littérature de GIGUERE et COL) [47].

Deux cas ont été découverts in utero, soit 18,18 contre 6% dans la série de
SCHUSTER [93].

81,81% des lésions dans notre série, sont apparues avant I’adge de 2 ans ; c’est
un nombre aussi important que celui retrouvé dans la littérature ou les auteurs

rapportent des chiffres compris entre 72 et 90% [47,94,99].
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A ce jour, a notre connaissance, aucun auteur ne s’est intéressé a la
comparaison des délais d’apparition des différents types de lymphangiomes.

Les circonstances déclenchantes et les modes de réveélation décrits dans notre
série, sont identiques a ceux retrouvés dans la littérature. En revanche, I’existence
de cas familiaux n’a jamais été décrite [7].

Le lymphangiome kystique est une maladie sporadique qui serait liée plutdt a
une perturbation de la lymphogénese (séquestration lymphatique dermique,
oblitération des canaux collecteurs, anomalie de la jonction lymphatico-veineuse).

L’existence d’un géne responsable n’a jamais été recherchée. Une découverte
de cas familiaux pourrait faire discuter une prédisposition génétique a cette
maladie, comme c’est déja le cas pour les hypoplasies lymphatiques familiales.

Pour débuter de telles études, il serait indispensable de colliger d’autres cas
familiaux de lymphangiomes.

Les lymphangiomes se présentent, principalement, comme des tumeurs
cutanées, leur localisation la plus fréquente était cervicale. Dans cette partie du
corps, on observe le plus souvent, des malformations macro kystiques.

La relation entre la forme clinique et la localisation peut étre expliquée par les
mécanismes du développement embryonnaire [35]. Cette localisation cervicale
correspond, chez I’'embryon, aux deux sacs lymphatiques jugulaires (faisant partie
des 6 sacs lymphatiques primaires) qui sont situés prés de la jonction des veines
cardinales antérieures et des veines sous claviéres.

Selon VAN DER PUTTE [36] et SMITH [101], les lymphangiomes macro
kystiques pourraient étre la conséquence d’une anomalie de la jonction entre le
systeme lymphatique et veineux [35,38].

En outre, la disposition des sacs lymphatiques primaires expliquerait les

localisations préférentielles des grandes formes macro kystiques.
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Nous avons comparé les localisations des Iésions de nos malades aux données

issues du travail de SAIJO et COL, qui ont rapportés une des plus grandes séries

mondiales [100].

Tableau 3: Comparaison des localisations

LOCALISATION

SAIJIO et COL (%)

Notre étude (%)

Cervicale 51 27,27
Rétro auriculaire 10 Non disponible
Sous claviculaire 6,7 9,10
Thoracique 6,2 Non disponible
Sous axillaires 9,6 9,10
Deltoidienne 4,5 Non disponible
Membres 10,1 Non disponible
Mésentérique Non disponible 18,18
Dorsale Non disponible 18,18
Paroi abdominale Non disponible 9,10
Pubienne Non disponible 9,10
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[I- ASPECTS THERAPEUTIQUES :

1- [I’abstention thérapeutique

Les malades ayant bénéficié d’une surveillance ne sont pas hospitalisés et
donc non enregistrés.

Certains auteurs pensent que la régression spontanée des lymphangiomes est
fréquente et rapportent des chiffres allant jusqu’au 15% [48,15]. En conséquence, ils
proposent de différer le traitement intérventionnel jusqu’a I’age de 3 a 5 ans.

SAIJO et COL n’ont noté aucune régression spontanée chez des patients ayant
eu un lymphangiome kystique confirmé histologiquement [100]; chez deux patients,
ils ont constaté une régression partielle sans, toutefois, avoir eu une confirmation
histologique ni échographique (I’étude a été réalisée entre 1927 et 1964).

Toutefois, les complications des lymphangiomes non traités ne sont pas rares,
leur fréquence est pour certains, supérieure a la probabilité d’involution spontanée.

Les poussées inflammatoires ou les infections rendent une dissection
chirurgicale ultérieure plus difficile.

Les états infectieux peuvent se compliquer d’une détresse respiratoire, en cas
de localisation proche des voies aériennes.

Les lymphangiomes de la langue ou du plancher buccal peuvent étre
responsables de difficultés d’alimentation.

Il nous parait donc légitime d’intervenir tdt, a I’exception peut étre, des
Iésions micro kystiques de petite taille. Dans ce cas précis, une exérese peut étre

différée pour étre réalisée a un age plus tardif.
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2- Traitement chirurqgical

L’excision chirurgicale est le traitement de choix des lymphangiomes
kystiques.

Tous nos patients ont été traités par chirurgie seule, avec une rémission
compléte de plus de 54,54%.

En comparaison avec les données de la littérature, FLANAGAN a relevé un taux
de succeés du traitement chirurgical de 75%, avec un recul de plus de 5 ans chez 74%
des patients. HANCOCK a rapporté un taux de rémission de 77,4% toutes
localisations confondues (52,5% des tumeurs étaient situées au niveau de la téte et
du cou) [90]. Il en était de méme, pour ALQAHTANI qui a obtenu une amélioration
complete chez 77% de ses patients (34,9% des tumeurs de la téte et du cou) [15].

Le taux de mortalité aprés résection chirurgicale va de 0 a 7 % selon les séries
[91,102,103].

A part le seul déces qui a été noté (juste aprés l’acte chirurgical), aucune
complication durable n’a été remarquée chez les patients ; en revanche, on a
objectivé la persistance d’un écoulement séreux chez trois patients (localisations
sous axillaires, sous claviculaire et pelvienne), soit 27,27%.

Chez certains auteurs, I'incidence des complications post opératoires, en
dehors du déces, a été estimée entre 19 et 33% [90,104]. La complication post
opératoire la plus rencontrée, a été la stase lymphatique. En effet, malgré la
résection trées méticuleuse, la ligature de tous les vaisseaux lymphatiques peut étre
difficile et il peut persister du tissu lymphatique, responsable d’une cicatrice de
tuméfaction ou de l'infiltration de la cicatrice. D’autres complications peuvent étre
observées, a noter les infections, les hématomes et les complications nerveuses qui
concernent notamment les gros LK cervicaux [91].

Le pourcentage des complications post opératoires serait corrélé avec la

localisation des lymphangiomes.
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HAMOIR et COL ont étudié le pourcentage des complications en fonction de la
localisation des lymphangiomes [105], leur étude a été basée sur la classification
proposée par DE SERRES [49]. Dans le groupe de patients ayant des localisations
unilatérales infra hyoidiennes (stade 1), ils ont constaté 11% des complications. Dans
les localisations unilatérales supra hyoidiennes (stade Il), il y a eu 33% des
complications. Dans les localisations supra et infra hyoidiennes unilatérales (stade
), ily a eu 75% et dans les localisations supra et infra hyoidiennes bilatérales (stade
V) il y en a eu 100%. Aucun patient n’a été inclus dans le groupe IV (localisation
bilatérale supra hyoidienne).

Par ailleurs, le taux de récurrence apres la chirurgie n’est pas négligeable. La
récidive est d’autant plus fréquente que I’exérése chirurgicale a été incompléte avec
35 % de récurrence contre 6 % en cas d’exérése complete [7,106].

Dans notre étude, un seul cas (localisation scapulaire), ayant bénéficié d’une
exérese compléte, a eu une récidive dans le premier mois, soit 9,10% ; mais c¢a reste
imprécis a cause du nombre non négligeable de malades perdus de vue.

En revanche, FLANAGAN, qui dans la série de 158 patients, a observé 54% de
rechutes dans les 3 premiers mois, et toutes les récidives observées, ont eu lieu
avant 14 mois [7], d’autres auteurs ont constaté les mémes délais [90].

D’une maniére générale, on peut conclure que les récurrences, aprés un
traitement chirurgical, sont précoces, et si le patient ne récidive pas dans I’année qui
suit la chirurgie, son risque de rechute est minime.

Il en découle une conclusion importante :

La surveillance post chirurgicale des lymphangiomes kystiques devrait étre
rapprochée pendant les 12 premiers mois post opératoires, afin de détecter et
prendre en charge une éventuelle récidive; une fréquence trimestrielle de
consultations pourrait étre proposée. En I’absence de rechute a un an, I’'enfant

pourrait étre confié, pour une surveillance ultérieure, a son médecin traitant.
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CONCLUSION



Notre travail a mis I'accent sur certains aspects cliniques et thérapeutiques
des lymphangiomes kystiques.

Dans la population étudiée, aucun malade n’avait d’anomalie congénitale
associée ni d’histoire familiale de lymphangiomes.

Les tuméfactions cutanées étaient le symptdme clinique majeur, tandis que les
localisations viscérales ne s’étaient avérées que lors des complications.

Les résultats du traitement chirurgical étaient concordants avec les données
de la littérature.

L’étude des facteurs pronostiques a suggéré un role favorable du caractére
macro kystique. Le type micro kystique, la symptomatologie inflammatoire initiale et
le traitement anti-inflammatoire pourraient favoriser la survenue de rechutes. Le
role de I’dge de découverte, de la localisation et du nombre de Iésions n’a pas pu
étre mis en évidence.

Nous n’avons pas pu confirmer, statistiquement, ces hypothéses en raison du
faible nombre de malades inclus (manque de puissance statistique et de nombre
élevé des malades perdus de vue). Il serait trés intéressant de poursuivre cette étude
pour pouvoir affirmer nos conclusions, avec certitude, du fait de leur impact

thérapeutique potentiel.
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ANNEXES



Numeéro Age Sexe | Origine DDD Pl Type Localisation EC Evolution
Dorsale
1 30 mois F Fés 2 mois | Oui ? Totale R partielle
(scapulaire)
2 15 jours F Tawnate Nce Non | Macro K Cervicale Totale PDV
3 12 mois F Ketama | 1 mois | Non ? Sous claviculaire| Subtotale | R complete
Dorsal
4 5 ans M Tawnate | 1 mois | Non | Micro K Totale PDV
(médiane)
Paroi
5 7 mois M Fés anténatal | Non | Macro K Subtotale Décedeé
abdominale
6 9 ans M | Tawnate 9 ans Non | Macro K | Mésentérique Totale R compléte

DDD : Datededécouverte; Pl : Poussée inflammatoire ; EC : Exérése chirurgicale; PDV ; Perdusdevue; R : rémission
M : masculin ; F: féminin; K : kystique

| @Xauuy



Numéro Age Sexe Origine DDD Pl Type Localisation EC Evolution
7 6 mois F Fés Nce Non ? Axillaire Subtotale PDV
8 4 ans M Taza Nce Non | Macro K Pubienne Totale R compléte
9 12 ans F ? 10 ans | Non | Macro K | Mésentérique Totale R compléte
10 2 ans F Tawnate 1 mois | Non ? Cervicale Totale R compléte
11 40 jours F Ait Baha Nce Oui ? Cervicale Totale R compléte

Z dXauuy



RESUME



Les lymphangiomes kystiques ou malformations lymphatiques kystiques (MLK)
sont des tumeurs binignes rares, sous forme de dilatations lymphatiques, qui
peuvent étre micro ou macro kystiques, superficielles ou profondes. Elles peuvent
subir de temps a autre des poussées inflammatoires, ou étre a l'origine de
complications pouvant étre révélatrices.

Nous avons répertorié 7 filles et 4 garcons. L’age moyen de découverte est de
21,18 mois.

La localisation cervicale était la plus fréquente, comme dans la littérature, avec
27,27% des cas.

Dans notre série, tous les malades ont été traités par la chirurgie seule. Six
patients ont répondu favorablement avec une rémission compléte.

Les complications post opératoires ont été notées chez 3 patients, a noter la
persistance d’écoulement séreux.

Nos résultats concordent globalement avec les données de la littérature.

Les indications thérapeutiques restent mal codifiées. Pour cela, il est
souhaitable de poursuivre cette étude pour avoir un effectif puissant, sur le plan
statistique, ainsi que d’inclure les autres alternatives thérapeutiques, notamment la

sclérothérapie.
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Abstract

The cystic lymphangiomas or cystic lymphatic malformations are a benign and
rare tumors, in the form of lymphatic dilations, which can be micro or macro cystic,
superficial or deep. They can undergo from time to time inflammatory pushes, or be
at the origin of complications being able to be revealed.

We have identified 7 girls and 4 boys. The mean age of discovery is 21,18
months.

The cervical location was prominent, such as literature, with 27,27 % of cases.

In our series, all the patients were treated by surgery alone. 6 patients
responded favourably with a complete resolution.

The postoperative complications were noted in 3 patients, such as the
persistence of serous flow.

Our results agree overall with the literature's data.

The therapeutic indications remain poorly codified. For this, it is
recommended to continue this study to have a number of patients statistically
powerful, and to include other therapeutic alternatives, in particular the

scerotherapy.
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