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INTRODUCTION

Le lymphangiome kystique (LK) ou la malformation lymphatique kystique
(MLK) est une tumeur malformative bénigne du systéeme lymphatique, touchant le
plus souvent la région cranio-faciale, cervicale ou thoracique et découverte
habituellement dans I’enfance.

La localisation abdominale reste extrémement rare. Sa présentation clinique
est tres polymorphe dominée par une symptomatologie digestive.

Ces lésions, bien que toujours bénignes, se manifestent par des complications
spécifiques et souvent trompeuses. Leur diagnostic préopératoire n’est que
rarement pose.

Ces tumeurs posaient autrefois trois types de problémes :

Un probleme étiopathogénique : la théorie congénitale est actuellement la
plus admise par la plupart des auteurs.
Un probleme diagnostique : résolu actuellement grace aux progrées de
Ilimagerie médicale.
Un probleme thérapeutique qui est devenu bien codifié.

Le but de ce travail est :
D’analyser les aspects cliniques et paracliniques des lymphangiomes
kystiques abdominaux et déterminer les éléments utiles pour le
diagnostic positif de ces lésions.
Préciser les facteurs pronostiques des Ilymphangiomes Kkystiques
abdominaux chez I’enfant.

Evaluer les résultats du traitement chirurgical.



Pour atteindre ces objectifs, nous avons réalisé une étude rétrospective a
partir de dix dossiers d’enfants atteints de lymphangiome kystique abdominal,
suivis au service des Urgences Chirurgicales Pédiatrique a I’'H6pital d’Enfant de
Rabat entre 2000 et 2012.

Les enfants ont été traités par chirurgie seule.

Nous en étudierons et discuterons les données de I’épidémiologie, les aspects
cliniques, le diagnostic et les particularités du traitement en comparaison avec les

données de la littérature.
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|- RAPPEL EMBRYOLOGIQUE

|.1- Vasculogenése

Deux théories concernant la genése du systéme lymphatique s’opposent :
Une théorie « centrifuge » selon laquelle les lymphatiques naissent a partir du
systeme veineux et une théorie « centripéte » selon laquelle ils naissent a partir des

précurseurs meésodermiques splanchno-pleuraux. Quoi qu’il en soit, les

lymphatiques apparaissent aux environs de la 5éme semaine.

|.2- Développement des vaisseaux lymphatiqgues

A la 6éme semaine les deux sacs jugulaires sont visibles au niveau des veines
cardinales antérieures. lls drainent la partie supérieure du tronc, les deux membres
supérieurs, la téte et le cou.

A la fin de la 8éme semaine, quatre sacs lymphatiques supplémentaires sont
visibles : Les deux sacs lymphatiques iliaques postérieurs, le sac lymphatique rétro-
péritonéal de la racine du mésentere et la citerne chyleuse retro-aortique. Il existe
au total six sacs lymphatiques primitifs. Rapidement des communications entre les
citernes chyleuses postérieures et les citernes jugulaires se développent formant
deux colonnes lymphatiques médianes unies par des anastomoses en barreau
d’échelle.

Ces deux canaux sont en fait les canaux thoraciques droit et gauche qui
relient les sacs lymphatiques jugulaires a la citerne du chyle.

A partir de ce systeme lymphatique primitif, des portions dégénerent et ne
reste que les nceuds lymphatiques lombaires qui se drainent dans ce qui sera la
citerne du chyle pour rejoindre le canal thoracique, ce dernier dérive de la partie
caudale du canal thoracique droit, de la portion médiane du conduit gauche et d’une

anastomose médiane .1l croise la ligne médiane au niveau de la 4éme a la 6eme



Fig.1 : Le développement embryonnaire du systeme lymphatique [2].

vertebres thoraciques pour se jeter dans la veine sous-claviére gauche dans sa
jonction avec la veine jugulaire interne gauche. Il recoit également des canaux
provenant des membres supérieurs gauches et du thorax .Les lymphatiques de la
téte, du cou et du membre supérieur droit se drainent dans la veine sous-claviére

droite par le tronc lymphatique cervical droit, future grande veine lymphatique.



Dans la disposition définitive, la partie supérieure de la citerne du chyle
persiste pour former la citerne chyleuse rétro-aortique de Pecquet.

A cette derniére exception pres, les sacs lymphatiques se transforment en
ganglions durant le début de la vie fcetale, vers le troisieme mois.

Les cellules mésenchymateuses voisines envahissent le systeme lymphatique
primitif pour donner naissance a la trame conjonctif et a la capsule du ganglion.

La colonisation du systeme lymphatique par les éléments lymphocytaires
évolue en période périnatale, les lymphocytes observés dans les ganglions avant la
naissance proviennent du thymus. En effet les nodules lymphatiques et les centres

germinaux de la production lymphocytaire apparaissent en période néonatale [1].
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[I- RAPPEL ANATOMIQUE

I1.1- Groupes ganglionnaires de I’abdomen

Les ganglions lymphatiques de I’'abdomen peuvent se diviser en ganglions
pariétaux et ganglions viscéraux.

11.1.1- Ganglions pariétaux de I’abdomen

On distingue les ganglions de la paroi abdominale antéro-latérale et les
ganglions abdomino-aortiques.

11.1.1.1-Ganglions de la paroi abdominale antérolatérale

lls sont situés dans la profondeur de la paroi, ce sont :
Les ganglions de la chaine épigastrique, qui longent les vaisseaux
épigastriques.
Les ganglions ombilicaux et sus-ombilicaux, situés autour de I’ombilic.
Les ganglions de la chaine circonflexe iliaque placés le long de I'artére
circonflexe iliaque profonde.

11.1.1.2- Ganglions abdomino-aortigues

lls sont placés dans I’'abdomen autour de I’aorte, et de la veine cave inférieure,
ils se répartissent en quatre groupes principaux :

Les ganglions pré-aortiques placés au voisinage des artéres rénales et
mésentériques inférieures.
Les ganglions rétro-aortiques, situés en arriére de I'aorte.
Les ganglions latéro-aortiques droits placés a droite de I'aorte, et sont
nommeés selon leur disposition par rapport a la veine cave inférieure, en
ganglions pré-veineux, rétro-veineux, latéro-veineux, et inter-aortico-
veineux.
Les ganglions latéro-aortiques gauches, échelonnés le long du bord

gauche de I'aorte.
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Les ganglions abdomino-aortiques recoivent les vaisseaux lymphatiques
efférents des ganglions iliaques primitifs, les vaisseaux lymphatiques des gonades,
la majeure partie des vaisseaux lymphatiques de la trompe et du corps utérin, les
vaisseaux lymphatiques du rein et de la capsule surrénale du méme co6té, les
vaisseaux lymphatiques de la paroi abdominale postérieure et ceux de la partie
postérieure du foie.

Les vaisseaux efférents et ganglions abdomino-aortiques se déversent dans
les troncs lombaires, dont la confluence forme I’origine du canal thoracique.

11.1.2- Ganglions viscéraux

Les vaisseaux lymphatiques qui drainent la plupart des viscéeres de I’abdomen
se déversent dans les ganglions placés a proximité de I’organe correspondant.

Ces ganglions sont nommés selon I'organe qu’ils drainent ou du vaisseau
artériel le long duquel ils sont placés.

11.1.2.1-Ganglions de la chaine coronaire stomachigue

lls sont situés le long de l'artéere coronaire stomachique et de la petite
courbure de I’estomac.
Selon I’emplacement des ganglions dans cette chaine, on distingue :
Le groupe de la petite courbure.
Le groupe de la faux de la coronaire.
Le groupe ganglionnaire juxta-cardiaque.

11.1.2.2-Ganglions de la chaine splénique

lls se répartissent en 3 groupes :
Les ganglions gastro-épiploiques gauches, les ganglions du hile de la rate et

les ganglions sus—pancréatiques.

12



11.1.2.3-Ganglions de la chaine hépatique

lls sont disposés le long de I'artére hépatique et de ses branches, on distingue
cing groupes principaux :

Les ganglions gastro-épiploiques droits situés le long de l'artére du
méme nom.
Les ganglions sous et rétro-pyloriques, situés le long de I’artére gastro-
duodénale.
Les ganglions duodéno-pancréatiques antérieurs situés en avant du
duodéno-pancréas.
Les ganglions duodéno-pancréatiques postérieurs, situés en arriere du
duodéno-pancréas, satellite de I’artere du méme nom.
Les ganglions de l'artere hépatique, satellites du tronc de I’artére

hépatique, ce groupe recoit la lymphe de tous les groupes précédents.
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11.1.2.4-Ganglions des chaines mésentériques supérieures et inférieures

lls sont placés le long de I’artére mésentérique supérieure et inférieure et de
leurs branches de distribution, on individualise les ganglions du mésentere et les
ganglions disposés le long des artéres du gros intestin.

a-Ganglions du mésentere :

lls se répartissent en 3 groupes a l’intérieur du mésentere : un groupe
périphérique juxta-intestinal, un groupe intermédiaire et un groupe central situé
dans la racine du mésentere.

Ces ganglions drainent la lymphe de tout l'intestin gréle, leurs vaisseaux
efférents forment plusieurs troncs intestinaux qui se jettent dans les ganglions
latéro-aortiques, a proximité du pédicule rénal.

b-Ganglions satellites des artéres du gros intestin:

lls sont divisés en 3 groupes :

Les ganglions satellites des artéres du coeco-appendice :

lls se répartissent en cingq groupes secondaires : Groupe iléal, colique, caecal
antérieur, coecal postérieur et appendiculaire.

Les ganglions satellites des artéres coliques :

Groupe épicolique placé sur la paroi elle-méme du colon.

Groupe paracolique le long de I’'arcade artérielle paracolique.

Groupe intermédiaire le long des vaisseaux coliques inférieurs, moyens et
supérieurs.

Groupe principal : au niveau de I’origine de I’artére colique.

Groupe central : le long du tronc de I'artéere mésentérique supérieure jusqu’au

confluent portal rétro-pancréatique.
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Les ganglions satellites des arteres du rectum
Les ganglions des artéres du gros intestin drainent toute la lymphe du gros
intestin. Leurs vaisseaux efférents se déversent soit dans les ganglions centraux du

mésentére, soit dans les ganglions abdomino-aortiques [4].
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I1.2-Tronc collecteur des lymphatigues abdominaux

Tous les lymphatiques du tronc aboutissent a un seul tronc collecteur : le
canal thoracique, a I’exception d’une partie des vaisseaux lymphatiques profonds du
foie qui accompagnent les veines sus-hépatiques et se terminent dans les ganglions
sus-diaphragmatiques, et de la partie sus ombilicale de la paroi abdominale.

11.2.1-Forme du canal thoracigue

Le canal thoracique est le plus volumineux des troncs lymphatiques du corps.
C’est un long conduit de couleur gris blanchatre sur le cadavre. Ses parois sont
souples et simples. Quand il est vide, il est aplati, quand il est distendu, sa paroi est
un peu irréguliére, surtout au voisinage des extrémités.

11.2.2-Origine

Le canal thoracique résulte des deux troncs lombaires, qui font suite, en haut,
aux ganglions latéro-aortiques droits et gauches.

La confluence des troncs lombaires peut étre basse ou haute :
Si elle est basse (35% des cas), elle se fait en arriére de I'aorte, a hauteur
de L1 ou L2, et constitue une dilatation allongée ou ampullaire ; la citerne
de Pecquet ou citerne de chyle (Cisterna Chyli) haute de 30mm et large de
15 mm. Cette derniére n’existe que si un ou plusieurs troncs intestinaux
se jettent directement dans [I’extrémité inférieure méme du canal
thoracique.
Si elle est haute (65% des cas), elle se situe a la limite thoraco-abdominale
a hauteur de D11 ou D12 et le canal thoracique constitué, forme avec les

troncs lombaires un «y » inversé.
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Il. 2.3-Trajet et rapports

En rétro-aortique : dans sa portion abdominale, plus ou moins longue, le
canal thoracique monte en dedans du pilier droit et derriére le coté droit
de I'aorte avec lequel il franchit I’orifice du diaphragme pour pénétrer dans
le thorax.

Dans le thorax, on distingue deux segments :

@ Segment inter-azygo-aortique: le canal thoracique longe le flanc droit
de l'aorte, en haut, il croise la crosse de l'aorte et entre en rapport a
droite avec la grande veine azygos et en arriére, avec les arteres
intercostales droites et le segment transversal des hémi-azygos.

@ Segment sus-aortique : le canal thoracique monte sur la face postéro-
interne de la sous-claviere et entre en rapport avec la carotide
primitive gauche et pneumogastrique en avant le long du cou en
arriere, I’cesophage et le récurent en dedans, I’artére sous-claviere et

la plevre en dehors.
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Au niveau du cou : le canal thoracique passe en dehors et en arriere du
paquet vasculo-nerveux du cou (formé par la carotide primitive, la
jugulaire interne et le pneumogastrique), en dedans et en avant de I'artére
et de la veine vertébrale en dedans aussi du nerf phrénique contenu dans
un dédoublement de I’'aponévrose du scaléne antérieur.

11.2.4- Terminaison

Le canal thoracique s’abouche soit dans la jugulaire interne, soit a la sous-
claviére gauche au voisinage du confluent de ces deux vaisseaux, soit au confluent
lui-méme. Il s’ouvre soit directement, soit aprés avoir cheminé dans la paroi du
vaisseau sanguin ce qui supplée a I'insuffisance possible des valvules terminales du
canal.

I1.2.5-Calibre

Le canal thoracique présente une seconde dilatation a son extrémité
terminale appelé : ampoule du canal thoracique. En raison de ces inégalités de
calibre, le canal thoracique mesure suivant les régions, de 4 & 10 mm de diameétre.

I1.2.6-Collatérales

Le canal thoracique recoit les canaux efférents des ganglions intercostaux,
juxta-vertébraux et une partie des Ilymphatiques efférents des ganglions
médiastinaux postérieurs. Au canal thoracique aboutissent encore un certain
nombre de troncs collecteurs terminaux du c6té gauche.

I1.2. 7-Valvules

Elles existent surtout aux deux extrémités du canal. A I’extrémité supérieure,
on trouve normalement deux valvules ou une seule. Une seule valvule est toujours

insuffisante [6].
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[I1-RAPPEL PHYSIOLOGIQUE

La physiologie peut s’envisager sous deux aspects :
La fonction circulatoire des lymphatiques, d’une part, la fonction du systéme
lymphatique dans la défense de I’organisme, d’autre part.

Nous n’envisagerons que la fonction circulatoire.

I1l.1-Réseau lymphatique

L’ensemble des systemes veineux lymphatique et capillaire artériolaire
s’unissent dans I'unité microcirculatoire, encore appelée espace microcirculatoire.

Il n’est pas possible de dissocier ni dans sa structure, ni dans sa fonction,
I’étude de I'unité microcirculatoire si judicieusement nommeée « unité histoangéique
» par Merlen.

I11.1.1-Espace microcirculatoire-Structure et fonction

La majorité des échanges entre les espaces tissulaires et le secteur vasculaire
se font par I'intermédiaire des capillaires.

Ceux-ci sont largement répandus dans I’ensemble du corps, mais ont des
structures différentes en fonction des tissus dans lesquels ils se trouvent.

Il existe, cependant, des ressemblances qui permettent d’établir un schéma de
leur fonctionnement.

Cette unité microcirculatoire est composée de I'artériole afférente, de la
veinule efférente, du réseau maillé capillaire, du lymphatique initial et du tissu
interstitiel.

— Les capillaires artériolaires et veinulaires sont court-circuités par le canal
préférentiel, pont établi entre I'artériole et la veinule qui est équipé de sphincters

précapillaires destinés a réguler le flux microcirculatoire.

23



Le capillaire a un endothélium de type continu fenétré ou discontinu sur une
seule couche de cellules endothéliales, recouverte a I'intérieur d’une mince couche
de fibrine en formation.

Le capillaire vrai est totalement dépourvu de cellules musculaires lisses.

Les variations de volume de la cellule endothéliale assurent I’essentiel des
variations de calibre.

L’artériole, elle, comporte un contingent de cellules musculaires lisses
responsables de tonicité et, en outre, capables de relarguer des médiateurs
susceptibles de modifier les conditions circulatoires.

Le capillaire veineux est surtout capable de distensibilité. Les jonctions
intercellulaires sont plus laches, assurant une meilleure perméabilité.

- Le tissu interstitiel est un systeme physique a deux phases, sol et gel.

La structure gel est riche en colloide, la partie sol, riche en eau. L’ensemble
est structuré par les travées conjonctives : fibres collagénes et fibres élastiques.

- Les fibres collagénes sont des sécrétions des cellules fibroblastiques. Elles
sont les éléments de structure de la matrice extracellulaire.

'y a également des composants non fibrillaires représentés par les
protéoglycanes. C’est le degré de polymérisation des protéoglycanes qui régle le
passage de la phase sol a la phase gel.

L’espace interstitiel est également occupé par des cellules.

La principale est le fibroblaste, facteur d’élaboration des molécules de
structure. D’autres cellules sont plus spécialisées: myocytes, adipocytes, péricytes.

Il y a enfin des cellules venant d’ailleurs: lymphocytes, histiocytes, mastocytes
et cellules macrophages.

L’ensemble de I’'unité microcirculatoire a donné lieu a de multiples schémas.
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Il semble bien, aujourd’hui, qu’il faille la considérer comme en perpétuel
remaniement, sous la forme d’une angiogenése continue, trés plastique et adaptée a
chaque condition physiologique ou pathologique locale.

La vasomotricité de I'unité microcirculatoire est soumise au systéme nerveux
central par le sympathique postganglionnaire qui modifie les petites arteres et
quelques artérioles.

Il existe également une régulation myogénique, tout particulierement au
niveau des artérioles précapillaires.

Enfin, une grande partie de la régulation microcirculatoire est le fait des

conditions physicochimiques locales (pH, oxygénation, déchets méta-boliques, etc).

Filament d'union

Endothelium
du capillaire
lymphatique

-~ Liquide
interstitiel

.....

Ouverture

Cellule tissulaire

SOLLrea
Dmiveraioy of Odiwm

Fig 8 : Le capillaire lymphatique [7]
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Cellule tissulaire
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lymphatique
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Fig 9 : Relations entre les capillaires lymphatiques, les cellules tissulaires et les

capillaires sanguins [7]

[11.1.2- Lymphatigue initial

Sa répartition est quasiment ubiquitaire dans le corps humain, sauf pour le
systéme nerveux central, les nerfs périphériques, I'os et I'ceil.

Le lymphatique initial a une forme de sac, comme dans les villosités
intestinales ou apparait sous forme de tube, en réseau anastomotique de 10 a 50 im

de diametre.

Le diametre peut varier de facon considérable et étre multiplié par 4 ou 5 en

fonction des conditions métaboliques locales.

Leur paroi fine est constituée d’une simple couche de cellules endothéliales
reposant sur une membrane basale incomplete.

Les jonctions intercellulaires sont larges, ainsi le lymphatique initial est-il tres

perméable aux protéines plasmatiques de gros poids moléculaire.
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L’intérieur du tissu interstitiel, le capillaire lymphatique est entouré de ce que
Casley-Smith a appelé « les canaux tissulaires ».

Il s’agit de modifications structurales de la phase sol/gel notamment par la
polymérisation des protéoglycanes.

Ces modifications entrainent des passages d’environ 100 im, qui sont des
voies préférentielles de circulation liquide, particulierement abondantes autour des
capillaires lymphatiques.

Cette notion de canaux lymphatiques ou précapillaires est particulierement
importante dans la gestion de la circulation hydrique extravasculaire, ou la lymphe
joue un grand réle. On note la présence de nombreuses terminaisons nerveuses.

La libération locale de neuropeptides serait un élément de régulation du
métabolisme des liquides interstitiels.

Le réseau des lymphatiques initiaux se poursuit par les canaux précollecteurs
chez lesquels apparait une membrane basale plus structurée, et quelques replis
endothéliaux, ébauches de valvules.

Ces capillaires précollecteurs sont, au niveau des membres situés
immédiatement sous la peau, sous la forme d’un réseau maillé, reliés entre eux
d’une facon horizontale, mais également verticale, vers le réseau lymphatique
profond.

111.1.3- Collecteurs

La paroi des collecteurs s’épaissit peu a peu, I’endothélium est ici continu,
apparaissent également quelques cellules musculaires lisses, contractiles, porteuses
de récepteurs adrénergiques.

La structure se complique également peu a peu, apparaissent des fibres

élastiques, une médiafibromusculaire et des valvules antireflux.
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On réserve le terme de « lymphangions » aux segments de collecteur compris
entre deux valvules.

On distingue deux grands types de collecteurs : les collecteurs superficiels
drainant le derme superficiel et satellites du réseau veineux superficiel, et les
collecteurs profonds qui drainent les visceres, les séreuses, les muscles en général,
satellites du paquet vasculaire artérioveineux profond.

La confluence conduit a la formation du canal thoracique qui débute dans
I’abdomen et se jette dans la veine jugulaire, au niveau du confluent jugulo-sous-
clavier de Pirogoff a gauche.

Il existe un deuxiéme tronc veineux moins développé a droite, qui est la
grande veine lymphatique.

Cependant, de nombreuses anastomoses lymphoveineuses ont été décrites,
non seulement entre les branches du canal thoracique et les systemes caves
inférieur ou supérieur mais également lors de la jonction entre les canaux
lymphatiques profonds et les veines satellites, au niveau des membres.

I11.1.4- Réseau ganglionnaire ou lymphocentre

Sur I’ensemble du réseau lymphatique, des ganglions sont placés en forme de
relais.

La lymphe pénétre dans le ganglion, par le collecteur afférent a la convexité de
ce dernier, et ressort par le hile du ganglion, siege du départ du collecteur efférent.

L’ensemble de ces collecteurs, tant a la convexité que sur le hile, sont équipés
de valvules anti-reflux.

A Tlintérieur du ganglion, le tissu lymphoide est organisé en follicules
périphériques qui sont la zone de différenciation des lymphocytes B.

Le paracortex est le lieu de différenciation des lymphocytes T.

28



La lymphe circule dans les sinus périphériques et radiaires qui sont munis

d’un endothélium dont les parois associent des cellules macrophagiques.

l1l.2-Formation de la lymphe

I11.2.1 - Formation

La composition de la lymphe préganglionnaire indique que la lymphe est un
simple liquide interstitiel, résorbé au voisinage du capillaire lymphatique.

Quel est le mécanisme qui dirige le liquide interstitiel dans le capillaire
lymphatique ou la pression est sensiblement plus haute, la plupart du temps, que
dans le secteur interstitiel ?

Dans le cas des capillaires sanguins, les échanges se font par un jeu de
pression intra-extravasculaire selon la deuxiéme loi de Starling qui fait intervenir
I’équilibre des forces entre la pression hydrostatique intravasculaire et tissulaire et
la pression oncotique sanguine et tissulaire.

Ce mécanisme est parfaitement reconnu pour les capillaires a paroi continue,
il ’'est moins pour les capillaires fenétrés, d’autant moins que les fenétres sont plus
larges.

Le lymphatique initial est caractérisé par le manque d’adhérence entre les
cellules endothéliales et I’attache des fibrilles au tissu interstitiel.

Les jonctions sont ouvertes pendant le remplissage des lymphatiques initiaux
par I’afflux de liquide repoussant les cellules.

La fréquence de ces ouvertures varie avec I’activité du tissu environnant.

De facon plus occasionnelle, le remplissage peut se faire par mécanisme
vacuolaire, notamment pour les chylomicrons.

Les jonctions interendothéliales s’ouvrent lorsque la pression tissulaire est

basse et permettent le remplissage.
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Elles se ferment dés que la pression vasculaire est élevée, permettant la
vidange.

Lorsque la pression tissulaire hydrostatique augmente, I’écoulement de la
lymphe augmente jusqu’a ce que la pression tissulaire hydrostatique atteigne le
niveau de la pression atmosphérique.

Au-dela, survient I’'cedéme.

Ce phénomeéne parait étre dd au fait, qu’a partir d’un certain niveau de
pression, les lymphatiques précollecteurs n’ont pas la possibilité de se vider
complétement et engorgent ainsi le secteur d’amont. Le capillaire lymphatique est
comprimé par les tissus environnants lors des mouvements, ou par la contraction de
la paroi des vaisseaux.

Ainsi, comme le vaisseau se dilate de facon élastique, grace aux filaments
d’ancrage, la pression interne diminue transitoirement au-dessous de la pression du
tissu interstitiel, établissant un gradient de pression favorable au remplissage du
lymphatique initial.

La présence de valvules empéche le courant lymphatique de revenir en arriere.

I11.2.2 - Circulation

Lorsqu’elle est formée, la lymphe se mobilise grace a deux mécanismes.

Tout d’abord des contractions intrinseques rythmées des vaisseaux
lymphatiques, avec de nombreuses cellules musculaires lisses.

La vitesse de contraction est d’environ de 10 a 15/min, ces lymphatiques
porteurs de cellules musculaires lisses sont tout particulierement présents dans les
vaisseaux lymphatiques des membres inférieurs.

Les études sur l'animal montrent que chaque segment intervalvulaire ou
lymphangion fonctionne comme une pompe rythmique et que ce lymphangion a

beaucoup de similitude avec la pompe cardiaque : en effet, chacun a une innervation
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autonome, une phase de remplissage et d’éjection, un volume critique, une
contractilité qui dépend du calcium extracellulaire et une innervation sympathique
pour les gros vaisseaux.

La fréquence et la valeur éjectionnelle du lymphangion augmentent avec le
volume de la lymphe, ce qui rend le systéme lymphatique capable de répondre a une
augmentation de fluide par une augmentation de sa vitesse de transport.

Le principal mécanisme extrinseque de propulsion de la lymphe est la
compression intermittente durant le mouvement.

111.2.3 — R6le du lymphocentre

Echanges liquidiens dans le ganglion lymphatique :

Le ganglion lymphatique, modifie le volume et la concentration protéique de la
lymphe.

La lymphe postganglionnaire n’est pas représentative de la composition du
tissu interstitiel ou de la vitesse de formation. La proportion de lymphe

préganglionnaire qui va étre absorbée est variable [8].
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PATIENTS
ET METHODES




|-Patients de I’étude

|.1-Malades

Nous avons étudié de facon rétrospective tous les dossiers des enfants
atteints de lymphangiome kystique abdominal, colligés au service des Urgences
Chirurgicales Pédiatriques de I’'H6pital d’Enfant du centre hospitalier universitaire
Avicenne de Rabat. Et ceci sur une période de 12 ans : de 2000 au 2012.

Onze malades atteints de lymphangiome kystique abdominal ont été colligés

sur cette période.

|.2-Critere d’inclusion

On a inclus les malades dont le diagnostic de lymphangiome Kkystique
abdominal est retenu sur des critéres cliniques, biologiques, radiologiques et

histologiques.

|.3-Critere d’exclusion

On a exclu de I’étude les dossiers non exploitables ou non trouvés.

Par conséquent I’étude a concerné 10 malades.
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II-Méthodologie

On a procédé a une recherche bibliographique basée sur les banques de

données informatisées.
Les données de la fiche d’exploitation sont tirées des dossiers des malades ;
Nous avons relevé pour chaque malade les renseignements suivants :
age
sexe
date d’apparition du lymphangiome
localisation
caracteres cliniques
examens radiologiques
type de prise en charge

évolution
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[Il. LES OBSERVATIONS

Observation 1:

Il s’agit de I'’enfant K.S, de sexe féminin, &gée de 10 ans, hospitalisée pour
une distension abdominale. Elle n’a pas d’ATCD médicaux ou chirurgicaux.

Le début de sa symptomatologie remonte a quatre mois par une augmentation
progressive du volume abdominal, sans fiévre ni troubles de transit. Cette
symptomatologie a évolué dans un contexte d’altération de I’état général.

L’examen général a trouvé un enfant cachectique, péale, de conjonctives
décolorées.

L’examen abdominal a trouvé une distension abdominale importante avec une
matité diffuse, sans palpation de masse, ayant évoqué en premier une ascite de
grande abondance.

La numération formule sanguine a révélé une anémie hypochrome
microcytaire.

Le cliché de I'abdomen sans préparation a montré une opacité refoulant les
clartés digestives.

L’échographie a montré une énorme masse multivésiculaire Kkystique,
irréguliéere hétérogéne au niveau pelvien ayant des contacts intimes avec les anses
digestives. Parmi les diagnostics qui ont été évoqués nous retrouvons I’hydatidose
péritonéale, la tuberculose péritonéale et le lymphangiome kystique.

La tomodensitométrie a objectivé une masse liquidienne mesurant 14x9 cm,
hypodense multikystique abdomino- pelvienne avec des cloisons ne prenant pas le
produit de contraste. Le diagnostic du LK a été retenu, toutefois I’éventualité d’une
hydatidose péritonéale n’a pu étre écartée.

Une laparoscopie a visée diagnostique et thérapeutique a été réalisée et a

montré a I’exploration :
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Un aspect de lymphangiome kystique multicloisonné au niveau pelvien fusant
entre les anses du gréle.

La résection complete a été impossible vu les rapports intimes de la masse
avec le gréle, dont la séreuse a été lésée. Seules quelques vésicules ont été
réséquées. De ce fait on a décidé de convertir en laparotomie.

On a procédé a une incision médiane et a I’extériorisation du gréle avec la
visualisation d’un lymphan-giome qui fusait dans le méso, la résection de 20cm du
gréle au niveau de la jonction du tiers moyen et du tiers inférieur a été ainsi réalisée,
suivie d’une anastomose termino-terminale.

L’examen anatomopathologique a été en faveur d’un lymphangiome kystique
mésentérique.

Les suites opératoires étaient simples avec reprise de I'alimentation au 5eme
jour postopératoire. Le malade a été déclaré sortant le 7éme jour.

L’évolution était favorable avec un recul de 3 ans.
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Image 1 : Extériorisation du gréle

Image?2 : Résection- anastomose du gréle envahi.
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Observation n°2 :

Il s’agit de I’enfant O.H, agé de 7ans, de sexe masculin, hospitalisé au service
pour un syndrome occlusif. On a rien noté de particulier dans ses antécédents.

Le début de sa symptomatologie remonte a un an de son admission par
Iinstallation des douleurs abdominales, traitées symptomatiquement sans
amélioration.

Puis des épisodes de douleur abdominale intense se sont succédé quelques
jours par un syndrome occlusif.

L’examen clinique a trouvé un ballonnement abdominal, avec une légére
sensibilité au niveau de la fosse iliaque droite au niveau de laquelle on a délimité
une masse arrondie, molle de 3-4 cm de diameétre.

Le cliché de I'abdomen sans préparation a montré plusieurs niveaux hydro-
aériques centraux de type grélique.

Le bilan biologique est revenu normal.

L’échographie a objectivé I’existence d’une formation kystique au niveau du
mésentére, cette formation était cloisonnée mesurant 128/52 mm, en rapport étroit
avec les anses digestives, faisant rappeler un lymphangiome kystique mésentérique.

La tomodensitométrie a été demandée mais non faite.

La laparoscopie a visée thérapeutique a été indiquée montrant :

Un lymphangiome kystique mésentérique avec présence de trois formations
kystiques qui ont été réséquées dans leur totalité.

Une mini-incision sus pubienne a permis I’extraction des kystes.

L’examen anatomopathologique était en faveur d’un LK.

L’enfant a été déclaré sortant apres 48h d’hospitalisation.

L’évolution était bonne.
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Image 3 : image échographique montrant une formation kystique
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Observation n°3:

Il s’agit de I’enfant G.M, de sexe masculin, 4gé de 8 ans, sans antécédents
notables, admis au service pour une masse abdominale.

Le début de la symptomatologie remonte a huit mois par la constatation par
la meére d'une masse au niveau de [I’hypochondre gauche augmentant
progressivement de volume, avec l'installation deux mois aprés de méléna sans
troubles de transit ni vomissements. Le tout évoluant dans un contexte d’apyrexie.

L’examen abdominal a trouvé une masse de I’hypochondre gauche mesurant
12cm/11cm, dure, adhérente au plan profond mobile par rapport au plan
superficiel, insensible.Le reste de I’'abdomen est souple.

Le bilan biologique et I’'abdomen sans préparation étaient normaux

L’échographie a révélé la présence d’une volumineuse masse liquidienne
accolée a la rate homogéne et hypoéchogene.

La veine splénique et le tronc porte étaient non dilatés: on a soulevé
I’éventualité d’un kyste dermoide ou un kyste splénique.

La tomodensitométrie a objectivé la présence d’une masse Kkystique
hypodense de 12 cm de grand axe aux dépens de la rate : Aspect scanographique
compatible avec un kyste hydatique splénique qu’il faudra confronter aux données
cliniques.

On a décidé alors d’explorer par laparoscopie, ce qui a mis en évidence une
masse kystique du pbéle supérieur de la rate.

On a procédé a une ponction du kyste qui a ramené 100 ml d’un liquide jaune
citrin suivie d’'une résection du déme saillant sans membrane proligére éliminant
I’origine hydatique. On a complété par une toilette péritonéale abondante.

L’examen anatomopathologique était en faveur d’un lymphangiome kystique
splénique.

Les suites postopératoires étaient simples. L’évolution était bonne.
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Observation n°4 :

Il s’agit de I’enfant J.S, de sexe féminin, agée de 8 ans, admise aux urgences
médicales pour diarrhée et réctorragie.

L’enfant était suivie au service de pédiatrie Il pour colite inflammatoire faite
de diarrhée et de réctorragie évoluant de maniére intermittente depuis I’age de six
mois.

A son admission la patiente était asymptomatique.

L’examen abdominal a trouvé un abdomen souple sans masse palpable.

Le bilan biologique a montré un syndrome inflammatoire associé a un
syndrome de malabsorption.

L’abdomen sans préparation est sans particularité.

L’échographie demandée au service de Pédiatrie Ill a montré des ovaires
hypertrophiés polylobés d’échostructure normale ; L’aspect échographique a
suspecté soit une tumeur ovarienne, soit une dysplasie ovarienne.

La tomodensitométrie a objectivé la présence de deux formations pelviennes
polylobées de 2 et 4cm, de densité liquidienne avec des septa prenant le produit
de contraste, séparées de I'utérus qui est de taille et d’aspect normal : le diagnostic
de kyste ovarien ou de dysplasie ovarienne, ont été évoqué.

Sur ces données cliniques et radiologiques, I’exploration chirurgicale par
laparoscopie a été indiquée :

Elle a montré que les deux ovaires étaient en place d’aspect et de taille
normaux avec la mise en évidence d’une petite masse kystique rétro-utérine
enchéassée dans le pelvis.

La ponction a ramené 100ml de liquide citrin avec présence de quelque

débris de sang.
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Vu l’aspect macroscopique Il s’agissait probablement d’un lymphangiome
kystique gu’on a respecté vu son siege pelvien et I'absence de signes
cliniques.

L’examen cytologique et biochimique du liquide de ponction a montré un
liguide riche en protéines avec une hyperlymphocytose confortant le diagnostic de
L.K.

L’évolution était bonne avec 24h d’hospitalisation et actuellement la patiente

se porte bien.
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Observation n°5 :

Il s’agit de I’enfant B.R, de sexe féminin agé de 12 ans, adressée aux urgences
chirurgicales pédiatriques de I’hopital d’enfants de Rabat par un médecin privé pour
des douleurs abdominales. Dans ses antécédents, on ne note rien de particulier.

Le début de la symptomatologie remonte a quelques jours ou la patiente a
présenté des douleurs au niveau de la fosse iliaque droite avec notion de
vomissements et de fievre non chiffrée. La symptomatologie clinique évoquant point
par point un tableau d’appendicite.

L’examen général trouve une patiente d’ABEG, fébrile & 38.5°.

L’examen abdominal trouve une sensibilité au niveau de la fosse iliaque
droite, avec la palpation d’une masse rénitente, bien limitée mesurant 3 cm/4 cm.

Le bilan biologique est sans particularité.

L’abdomen sans préparation n’a objectivé rien de particulier.

L’échographie abdominale a révélé :

Une masse d’échostructure liquidienne, hétérogéne au niveau rétro péritonéal
de 3 cm/4 cm et un appendice de paroi épaissie de 8 mm de diametre, dont
I’aspect radiologique faisant penser a un abcés appendiculaire.

La laparoscopie a visée diagnostique et thérapeutique a montré :

Un appendice sain avec une cavité péritonéale libre, toutefois il existe une
formation kystique rétro-péritonéale

L’exploration de toute une cavité abdominale sans particularité, en dehors de
la présence d’une formation kystique rétropéritonéale (lymphangiome Kkystique).

Ainsi on a procédé a I’exérése de la masse en totalité.

L’examen anatomopathogique était en faveur d’un LK.

Les suites postopératoires étaient simples et I’évolution favorable avec un

recul de 3 ans.
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Observation n°6 :

Il s’agit de I’enfant A.H, de sexe féminin, d&gée de 5 ans, ne présentant pas
d’antécédents particuliers, hospitalisée pour douleur abdominale.

Sa symptomatologie remonte a 6 mois par l'installation progressive de
douleurs abdominales localisées au niveau du flanc gauche d’aggravation
progressive sans irradiation particuliere et sans signes associés, évoluant depuis
une semaine dans un contexte de fiévre.

L’examen abdominal trouve une patiente apyrétique présentant une masse
abdominale de I’hypochondre gauche et du flanc gauche de consistance molle et
insensible.

Le reste de I’examen est normal.

Le bilan biologique est sans particularité.

Une échographie abdominale a objectivé la présence d’un processus lésion-
nel abdomino-pelvien latéralisé a gauche multicloisonné , a contenu liquidien impur,
avasculaire au Doppler .1l s’étend entre le dome vésical et la face inférieure de la
rate, et arrive en contact du muscle psoas et du pédicule vasculaire iliaque mesurant
18,5x7.2%8 cm.

Cet aspect a évoqué le diagnostic de lymphangiome kystique remanié.

La TDM était en faveur d’une masse abdomino-pelvienne latéralisée a gauche
de densité liquidienne homogene, multiloculée a paroi et cloisons fines qui se
rehaussent discretement apres injection de PC.

Sur le plan topographique : Elle refoule les anses digestives et elle arrive au
contact de la paroi abdominale antérieure. Elle arrive en contact ; En arriére et en
haut avec le rein gauche, latéralement et en dehors avec la rate, En dedans avec le
pancréas, en bas avec I'utérus et I’ovaire gauche, en gardant un liseré de séparation

avec ces organes. Elle mesure 18.5%x8x%12 cm.
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L’Aspect a évoqué en 1¢ un lymphangiome kystique abdomino-pelvien.

Une laparoscopie a visée diagnostique et thérapeutique a été indiquée:

L’exploration a trouvé une masse Kkystique multilobulée située au niveau du
flanc gauche contractant des rapports intimes avec le bord gauche du foie. Cette
masse se prolonge u niveau de la FIG et du pelvis.

La présence de multiples adhérences pariétales empéche la résection compléete
de la masse.

L’examen anapathologique était en faveur d’un lymphangiome Kkystique.

Les suites postopératoires étaient simples.

L’évolution était favorable avec un recul de deux ans. La patiente est restée
asymptomatique avec persistance d’un résidu de 27 x<11mm en inter-hépato-

diaphragmatique stable sur les échographies de contréle.
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Image 4 : Image échographique objectivant la présence d’un processus lésionnel

kystique multicloisonné
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Image 5 : Coupe axiale de la TDM abdomino-pelvienne montrant une masse

abdomino-pelvienne de densité liquidienne multiloculée.
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Image 7 :

Résulat esthétique satisfaisant
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Observation n°7 :

Il s’agit de I’enfant A.T, de sexe masculin &gé de 5 ans, sans antécédents
notables, hospitalisé pour douleur de la fosse iliaque droite.

Sa symptomatologie remonte a 8j par I'apparition de douleur de la fosse
iliaque droite sans irradiation, avec des vomissements bilieux et une diarrhée
liguidienne sans autres signes associés. La mere rapporte aussi la notion de
douleurs abdominales para-ombilicales qui remontent a un an avec un épisode
d’ictere.

Cette symptomatologie a évolué dans un contexte de fievre et d’altération de
I’état général avec un amaigrissement non chiffré.
L’examen général a trouvé un enfant conscient, ses conjonctives sont
normocolorées, tachycarde, polypnéique, et fébrile a 39,5°.
L’examen abdominal a trouvé une défense généralisée et une matité déclive des
flancs.
Un bilan a été demandé :

La numération formule sanguine : une hyperleucocytose, et une anémie
hypochrome microcytaire.

ASP : normal

Echographie abdominale : Présence au niveau de la FID d’un appendice
tuméfié et infiltré, et un épanchement de grande abondance impur et multicloisonné
intéressant tous les récessus péritonéaux.

Cet aspect a évoqué en premier une péritonite négligée d’origine
appendiculaire.

Aprés mise en condition le patient a été admis au bloc, I’exploration de

I’labdomen sous anesthésie générale trouve une masse abdominale paraombilicale
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dure de 15%15 cm mobile. La décision était de prévoir une résection aprés un bilan
radiologique plus poussé de la Iésion.

La TDM abdominale note la présence d’un processus lésionnel intra-
péritonéal mesurant 143x72x124mm, multilobé renfermant de multiples logettes
de densité liquidienne dont la paroi est rehaussée aprés injection de produit de
contraste. Certaines logettes renferment un matériel hyperdense apres injection de
PC.

Sur le plan topographique : Ce processus lésionnel englobe le mésentere. Il
refoule les anses digestives en dehors et en haut, et arrive en contact du psoas, la
vessie et le rectum avec interface nette de séparation.

L’appendice est épaissi a 8mm avec présence d’un épanchement pelvien

L’aspect TDM abdominale a été en faveur d’un lymphangiome kystique infecté.

Le malade a été opéré par laparotomie. La lésion a été abordée par une
incision médiane a cheval sur I’'ombilic.

L’exploration trouve une masse volumineuse de 25 cm de diameéetre a
composante tissulaire et kystique.

Aprés extériorisation on découvre une anse du gréle qui est prise dans la
masse, le reste du tube digestif est indemne. On procéde a une résection-
anastomose de I’anse grélique.

L’examen anatomopathologique a été en faveur d’un LK mésentérique.

Les suites postopératoires étaient simples. L’évolution était favorable

cliniqguement et radiologiquement avec un recul de 2 ans sans récidive.
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Image8: Coupes axiales de la TDM abdominale montrant une lésion kystique

multicloisonnée ; les cloisons prenant le P.C
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Image9 : Aspect multiloculaire du LK
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Observation n°8 :

Il s’agit de I'enfant K.Y &gé de 6 ans de sexe masculin, n’ayant pas
d’antécédents notables, hospitalisé pour douleur abdominale.

Le début de la symptomatologie remonte a 2 jours par I'installation brutale
d’une douleur abdominale paraombilicale d’aggravation progressive, elle n’est pas
accompagnée de signes associés .Le tout évoluant dans un contexte d’apyrexie et
de conservation de I’état général.

Examen abdominal trouve une voussure de la moitié droite de I’abdomen sans
masse individualisable.

Bilan biologique normal.

ASP a été normal.

L’échographie abdominale a objectivé :

la présence d’une volumineuse masse abdominale kystique, multiloculaire,
renfermant des cloisons fines délimitant des logettes a contenu
anéchogene et homogéne, cette masse est a limites bien définies et
mesure 7.9 cm de grand axe

Elle s’étend de la région épigastrique a I’hypogastre, et se développe en
sous hépatique en occupant le flanc droit, elle est en contact avec le foie
et s’insinue dans I’espace hépatorénal.

L’échographie abdominale faisait évoquer en premier un lymphangiome
kystique sans éliminer le diagnostic d’un kyste hydatique multivésiculaire probable.

La TDM abdominale a trouvé :

un processus lésionnel kystique multiloculaire abdomino-pelvien latéralisé
a droite, prenant modérément le produit de contraste au niveau des

cloisons .Il mesure 142x125x%190 de grand axe.
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Sur le plan topographique : En avant, il présente des rapports intimes avec
la face inférieure du foie sans interface nette de séparation .En arriére, il
effleure I'aorte. En arriere et latéralement, il présente des rapports avec le
rein droit et refoule les vaisseaux rénaux. En dedans, il est au contact du
hile rénal gauche. En bas, il présente des rapports intimes avec les
vaisseaux iliaqgues externes droits qui sont perméables.

Le patient a été opéré par laparotomie, avec une incision médiane .
L’exploration trouve un lymphangiome kystique retropéritonéal avec des adhérences
intimes a la VCI et au D2. Une aspiration du lymphangiome a été réalisée avec une
résection partielle laissant en place une collerette de la lésion en contact de la VCI
qui a été cautérisée.

Les suites opératoires étaient simples.

L’échographie de contrdle faite aprés 6 mois note la présence au niveau
rétropéritonéal d’une formation kystique cloisonnée mesurant 25x%18x%41 mm
venant en contact de la VCI : résidu du lymphangiome kystique opéré.

L’évolution était favorable avec un recul de 6 mois.
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Image 10 : Images de la TDM abdomino-pelvienne montrant une volumineuse

Iésion kystique multicloisonnée en contact de la VCI.
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Observation n°9

Il s’agit de I’enfant R.L, de sexe féminin, &gée de 6 ans sans antécédents
notables, hospitalisée pour masse et douleur abdominale.

L’histoire de sa maladie remonte a 6 mois par I'apparition d’une douleur
abdominale paroxystique sans troubles de transit ni vomissements, aggravée il y a
un mois de son admission par I’apparition d’une distension abdominale.

L’examen abdominal trouve un abdomen souple, une masse abdomino-
pelvienne mal-limitée, de consistance, molle, insensible. Les orifices herniaires sont
libres.

Le bilan biologique a été normal.

ASP a été normale.

L’échographie abdomino-pelvienne trouve une volumineuse formation
kystique multiloculaire, de siege abdomino-pelvien, non vascularisée au Doppler, a
contenu liquidien, séparée par des septa et mesurant 165 x117x56 mm de grand
axe. Le diagnostic de LK a été évoqué.

La TDM abdomino-pelvienne a objectivé la présence d’une volumineuse
formation kystique abdomino -pelvienne de 16 cm de grand axe, a contenu
liguidien, bien limitée contenant des septa non rehaussés apres injection de PC. Elle
occupe la région médiane et paramédiane bilatérale refoulant les structures
digestives et rénales vers le haut et lamine discrétement en arriére les structures
vasculaires aorto-caves.

La malade a été opérée par laparotomie. La masse est abordée par une
incision médiane.

L’exploration trouve une masse kystique mésentérique avec multiples

logettes.
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La dissection des logettes de I'intestin gréle est impossible. On procede a une
résection du gréle avec anastomose termino-terminale.

L’examen anapathologique était en faveur de Ilymphangiome Kkystique
mésentérique.

Les suites opératoires étaient simples.

L’évolution était favorable avec un recul d’un an.

Image 11 : Image échographique montrant une formation kystique cloisonnée.
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Image 12 : TDM abdomino —pelvienne de la formation kystique refoulant les

structures digestives.
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Observation n° 10 :

Il s’agit de I’enfant O.M, de sexe masculin 4gé de 18 mois, sans antécédents
notables, hospitalisé pour masse abdominale.

Sa symptomatologie remonte a un mois par I'apparition d’une distension
abdominale associée a des douleurs abdominales et des épisodes de vomissements
sans autres signes associés. Elle s’est aggravée par I'apparition d’'un syndrome
fébrile et une altération de I’état général.

L’examen clinique a trouvé un patient d’ABEG, fébrile a 39°, présentant une
masse abdominale qui s’étend de I’hypochondre droit au paraombilical droit, de
consistance molle mal limitée et insensible.

La numération de formule sanguine trouve une anémie hypochrome
microcytaire, et une hyperleucocytose.

L’échographie abdominale a objectivé la présence d’une volumineuse
formation kystique multicloisonnée, non vascularisée au Doppler, appendue au foie
de 118 x 89 mm de grand axe. Elle refoule le rein droit en bas et en arriére, et
arrive en bas en contact de la face supérieure de la vessie.

On a évoqué le diagnostic de kyste hydatique, de lymphangiome kystique et
d’hydronephrose droite.

La TDM abdominale a trouvé un processus lésionnel kystique siége de
multiples cloisons qui se rehaussent aprés injection de PC, occupant I’hémi-
abdomen droit de 14 %11 cm. Ce processus arrive en contact avec le bord inférieur
du foie avec lequel il semble garder une interface. Il est responsable d’un important
refoulement des anses digestives vers le gauche.

Le malade a été opéré par laparotomie avec une incision médiane. A
I’exploration on a objectivé la présence d’'une masse d’allure kystique

multicloisonnée colée a la face inférieure du foie, non communicante avec la vésicule
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biliaire. Une résection complete de la masse a pu étre effectuée sans résection du
parenchyme hépatique.

Les suites opératoires étaient simples et I’évolution favorable.

MASSE KYSTIOUE

Image 13 : Image échographigue montrant une volumineuse formation kystique

appendue au foie.
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Images 14 : Trois coupes scanographiques montrant une lésion Kkystique en contact

avec le bord inférieur du foie.
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Observation1 | Observation 2 Observation 3 Observation 4 Observation 5 Observation n° 6 Observation n° 7 Observation n° 8 Observation n° 9 Observation n°® 10
NP K.S O.H GM JS B.R AH TA Y K R.H o.M
Age 10 ans 7 ans 8 ans 8 ans 12 ans 5 5 6 6 18 mois
Sexe Féminin Masculin Masculin Féminin Féminin Féminin Masculin Masculin Féminin masculin
ATCD RAS RAS RAS Coliteinflammatoire | RAS RAS RAS RAS RAS RAS
-Fiévrea39,5
Distenson . ; Diarrhée + Syndrome f -défense généralisée et } -Masse et douleur Masse et douleur
Al abdominale Sd occlusif Masse abdominale rectorragie appendiculaire -Douleur chronique matité déclive des Douleur aigue abdominale abdominale
flancs
-Initialement des r;kl/g:unéaesseau
douleurs , Douleurs au niveau
™ -Augmentation | abdominales ! ngﬁ:haﬁnﬂ;tam delaFID avec -Douleurs _\D/gﬂieur dee:‘]atlsl:l.)li.llija,lx -Douleurs Douleur - douleurs
Fonctionnd's du volume isolées gro r&ssiv%ment de Asymptomatique notion de abdominales ) Diarrhsee§s liquidienne abdominales abdominale abdominales et
— | abdomina - Puisun \I?ol Sme vomissements et de | -Fiévre Fiavreet AgG paraombilicales paroxystique vomissements
zyczﬂzgzcne - Puis mé éna deux fiévre non chiffrée.
moisapres
- une masse de g
N , -Sensibilité dela
-Légere I"hypochondre FID et au niveau du )
-Digension sensibilité de gauche mesurant flanc droit Fievrea395 Masse abdomino-
abdominale FID audessous | 12cm/11cm, dure . ) PEYST ... | pelvienne mal- o
. . . ' ' | Abdomen souple sans | - Palpation d’ une ) -Défense généraliste et | Voussuredelamoitié | .~ . - Fievrea39°
Sx Physique | importante delaqudle s adhérente au plan masse palpable masse rénitente, - Masse abdominale matité dédlive des droite de !’ abdomen I|m|t_ee profonde de -Masse abdominale
-pasdemasse | trouveune masse | profond mobile par bien limitée flancs consistance, malle,
palpable arrondie de3-4 | rapport au plan mesurant 3 e insensible
cmdediamétre. | superficiel, cm
insensible. )
-NFS = anémie hyperleucocytose
Biologie hypochrome Normale Normale Normale Normale Normale anémie hypochrome Normale Normale :n)éﬁgwcocytose o
microcytaire microcytaire
Opecité Plusieurs niveaux
ASP refou]ant les hydro-aréiques Normale Normale Normal Non faite Normale Normale Normale Normale
- clartés centraux
digestives grélique.
volumineuse masse
Enorme masse volumineuse masse abdominale
multi- Formation abdominale kystique, | kystique,
vgsiculair&s Kvstique au desovaires Masse d' écho Masse del’ hémi- multiloculaire, multiloculaire,
Kvstique niyvee?u du Une volumineuse hypertrophiés structure abdomen cauche renfermant des renfermant des volumineuse
Kystique, N L polylobés d' écho liquidienne, . 9 . Appendice épaiss cloisons fines cloisons fines formation kystique
irréguliere mésentere, masse liquidienne S é&endant Lavessie P P S "
Echographie | hétérogene au cloisonn ee accoléealarate structure normale : hétérogene au o larate 18 5x7 2x8 épanchement de grande | délimitant des délimitant des multicloisonnée
=cnographie ni veaug dvien | mesurant 128/52 | homoogne et en faveur soit d'une | niveau rétro om anécho éne ' abondance impur et logettes a contenu logettes a contenu appendue au foie de
ant dgs mm. enr t h oe?: hogene tumeur ovarienneou | péritonéal de 3 doi sonnéeg o ' multicloisonné anéchogene et anéchogene et 118 x 89 mm de
aynt ctsintimes étroi i avea::ﬂ?s P 09 d'unedysplase cm/4cm Appendice avasculairé homogene, cette homogene, cette grand axe.
$ecalessanses anses digestives. ovarienne. deparoi épaissie. " masse est alimites masse est alimites
e 9 bien définies et bien définies et
Igestives. mesure 7,9 cm. mesure
165%117mm
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Deux formations
pelviennes

Masse polylobées, d' aspect L - masse abdominale
liquidienne normal de densité Masse abdomino- processus I €50 nnel kystique, Masse abdomino — processus avec
S ; intra- péritonéal . . h multiples cloisons
hypodense ’ liquidienne avec des pelvienne gauche multilocul ée,-, pelvienne de 16 cm -
L une masse kystique S mesurant ] ! X o qui se rehaussent
multikystique septa prenant le P.C, liquidienne cloisons fines acontenu liquidien NI
) ) hypodensede 12cm | "~ o . . . 143x72x124mm, PN R aprésinjection de
TDM abdomino- Non faite o séparéesdel’utérus | Non faite homogéne, multi - délimitant des bien limitée par des g
; de diamétre aux ) . h . . multilobé renfermant de N PC, occupant I’ hémi-
pelvienne avec , qui est detaille et loculée cloisonsfines ; logettes a contenu septa non ’
; dépensdelarate " . : multiples logettes A . 5 abdomen droit de 14
des cloisonsne d aspect normaux : le qui serehaussent Lo ) anéchogene , mesure | rehaussées aprés
; . liquidiennes, la paroi - x11 cm. En contact
prenant pasle diagnostic de kyste avec le PC. , 14x12cm de grand injection de PC. .
’ et rehaussée par le P.C du foie.
PC. ovarien ou de axe
dysplasie ovarienne,
ont é&é évoqués
-laparoscopie:
unL K multi- Laparaoscopie :
cloisonnéau } Lalaparoscopie: les deux ovaires en
; - Lalaparoscopie: ; f .
?Llj\slant ;?r\g Ie; LK mAle wk};gﬂediﬂa gﬁfs r?orm:& eRt/Iidsee M kystique masse abdominale de L.K rétropéitonedl gﬂvec mlfj?/tisn Iqeuse M
o mésentérique PO . P L ) Laparoscopie: multi lobulée - avec des adhérences P multicloi sonée colée
anses gréles < rate: en évidenced une - . . - 25 cm de composante o X logettesen rapport | N
ITT . avec présence de ) . ) présence d’ une adhérences pariétales | .- } ; intimesalaVCl etau v NN alafaceinférieure
i -convertieen : h ponction du petite masse kystique . : ; N tissulaire et kystique. - avec I'intestin gréle. :
chirurgical ) troisformations | . P ) . formation kystique | qui empéchent la P D2. aspiration du L.K P du foie, non
Laparotomie vu . . liquidet résection | réro utérine - e s o 5 Résection de la masse PR Résection dela ;
kystiques qui ont N ) Aos rétro péritonéale. résection compléte de A ] avec unerésection A communicante avec
lesrapports O, du déme saillant du | enchassée dansle et du grée envahi ; masse et du gréle o S
L ééréséquées ; h lamasse partiele f lavésiculebiliaire
intimes .. | kyste + toilette pelvis. envahi
P dans leur totalité AN .
résection- péritonéale.. Abstention
anastomose du thérapeutique.
gréle
Anapath. Er}lfaveur du Enfaveur du LK | Enfaveur du LK En faveur du LK En faveur du LK En faveur du LK En faveur deLK En faveur deLK En faveur deLK En faveur deLK
Evolution Favorable Favorable Favorable Favorable Favorable favorable favorable favorable favorable favorable
Localisation | mésentérique Mésentérique Splénique pelvienne Rétropéritonéale indéterminée Mésentérique Rétropéritonéale Mésentérique Hépatique
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RESULTATS




|- EPIDEMIOLOGIE :

.1-AQe et sexe:

Dix observations ont été analysées dans cette étude, de cing garcons et cing

filles, soit un sex ratio de 1.

L’age de découverte des LK abdominaux chez nos malades variait de 18 mois

a l2 ans.

L’age moyen de découverte était de 7 ans.

Répartition des cas selon le sexe

m Gargons

m Filles

Graphiguel : Répartition de la population étudiée selon le sexe

Nombre de cas

18
1,6
14
1.2

08
0,6
04
0,2

V7
1
1
18 mois 5 ans 6 ans 7 ans 8ans 10 ans 12ans
Age

Graphique 2 : Age de découverte du lymphangiome kystique

65



|. 2-Localisation

Les localisations des lymphangiomes kystiques abdominaux retrouvées dans
notre série ont été les suivantes: le mésentére, la région rétro-péritonéale, la région
pelvienne, la rate, et le foie.

La localisation mésentérique représente la localisation la plus fréquente, elle a
été retrouvée chez 4 cas, (40 % des cas), suivie de la région rétropéritonéale dans
deux cas (20 % des cas), Par contre la rate, le pelvis et le foie ont été touchés dans
un seul cas pour chacune de ces localisations. Le cas 6 était de localisation

abdomino-pelvienne indéterminée.

Tableau 1: Répartition des différentes localisations

La localisation Mésentérique Rétro- pelvienne Splénique Hépatique Indéterminée
péritonéale
nombre des cas 4 2 1 1 1 1
pourcentage 40% 20% 10% 10% 10% 10%

NB : Le LK pelvien : le cas n°4, le LK splénique : le cas n°3, le LK hépatique : le cas n°10.
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II-ETUDE CLINIQUE :

I1.1-Circonstances de découverte:

Le tableau clinique était polymorphe. Ainsi, deux patients présentaient des
douleurs abdominales chroniques associées a une masse ou une distension
abdominale (cas 9,10), dans deux cas les parents ont constaté la présence d’une
masse ou une distension abdominale chez leur enfant (cas : 1, 3), dans un seul cas
le patient présentait des douleurs abdominales chroniques (cas 6), et dans un seul
cas une échographie a objectivé la présence de la masse kystique chez une patiente
suivie pour diarrhée chronique et rectorragie (cas n°4).

Par contre quatre de nos patients (soit 40%) avaient un tableau d’abdomen
aigu: Un cas s’est présenté avec un syndrome appendiculaire (cas n°5), un cas avec
un tableau de péritonite (cas n°7), et un cas avec un tableau de syndrome occlusif
(cas n°2).Dans un cas la symptomatologie a été limitée a une douleur abdominale

aigue (cas n°8).

Circonstances de découverte

m Masse/Distension

m Association douleur et
distension ou masse

m Douleur chronique

m Découverte fortuite

m Abdomen aigu

Graphique 3: circonstances de découverte du L.K
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Il.2-Examen clinigue

L’examen général était normal chez six patients (60 % des cas), tandis que
trois patients ont présenté un syndrome fébrile (cas: 5, 7,10), et un patient a
présenté une dénutrition (cas n°l).

L’examen clinique avait objectivé la présence d’une masse a la palpation avec
des caractéres variables, elle est souvent de consistance molle, insensible et bien
limitée. Sa localisation est variable. Elle est retrouvée chez six patients (soit 60 %) :

Une distension abdominale sans masse palpable avec une matité diffuse
simulant une ascite dans un cas (cas n°l), une défense abdominale dans un contexte

de fiévre dans un cas (cas n°7), une voussure sans masse individualisable dans un

cas (cas n°8), I’examen était normal dans un cas (cas n°4).

Tableau 2: Les différents signes physiques de notre étude

Voussure
Masse Distension Défense
Signe physique sans masse Absent
abdominale | abdominale pariétale
palpable
Nombre de cas 6 1 1 1 1
Pourcentage 60% 10% 10% 10% 10%
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[I1-LESIONS ASSOCIEES

Aucune pathologie significative associée n’a été recueillie dans les dossiers
médicaux aupres des parents ou des médecins traitants chez 9 patients. Par contre

une patiente avait un antécédent de colite inflammatoire (cas n°4).

IV-EXAMENS PARACLINIQUES

Des examens paracliniques ont été demandés chez tous les malades pour

aider a orienter le diagnostic.

IV.1- Radioloqgie

IV.1.1- Radiographie standard

IV .1.1.1-Radiographie de I’'abdomen sans préparation

L’ASP a été réalisée chez neuf patients. Elle a été normale chez sept patients,
et elle a montré des niveaux hydroaérique chez un patient : cas n°2 admis dans un
tableau d’occlusion. Chez un patient I’ASP a montré une opacité refoulant les clartés
digestives (cas n°1).

IV.1.1.2-Radiographie du thorax

La radiographie pulmonaire a été realisée systématiquement chez tous les
patients a la recherche d’une localisation pulmonaire associée.
Elle a été normale chez tous les patients.

IV .1.2-Echographie abdomino-pelvienne

Elle a constitué I'examen de choix réalisée chez tous les malades. Le
diagnostic de LK a été évoqué dans 6 cas (cas n° 1 2, 6, 8, 9,10) en visualisant une
formation kystique multicloisonnée ; a contenu liquidien séparé par des septa, et

non vascularisée.
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Elle a permis d’établir le diagnostic de certitude chez trois malades (cas n°2,
6,9).

Dans le cas n°1 et 8 le diagnostic de kyste hydatique mutivésiculaire a été
aussi évoqué et dans le cas n°10 on a évoqué le diagnostic de kyste hydatique et
d’hydronéphrose.

Quant au siege, elle a permis de le déterminer dans les cas: (cas n° 2, 3,
5,10).

Dans les autres cas ou le diagnostic de LK n’était pas évoqué elle a objectivé:

Une masse liquidienne faisant évoque un kyste hydatique splénique ou un
kyste dermoide (cas n°3).

Dans le cas n°5 elle était en faveur d’un abcés appendiculaire.

Dans le cas n°4 la lésion avait I'aspect d’'une tumeur ou d’une dysplasie
ovarienne.

Enfin dans le cas n°7 le diagnostic de péritonite appendiculaire négligée a
été évoqueé.

IV.1.3-Tomodensitométrie

Pour disposer d’une description morphologique plus précise de la masse et
pouvoir déterminer avec précision sa localisation et ses rapports avec les organes
de voisinage on a eu recours a la TDM.

IV .1.3.1-Technique

Examen réalisé en coupes axiales, de 3mm d’épaisseur, avant et aprées
injection de produit de contraste.

IV.1.3.2-Résultats

La TDM a été réalisée chez huit malades, elle n’a pas été faite dans les cas n° 2

et 5.
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Elle a permis d’évoquer le diagnostic avec certitude dans la majorité des cas,

Sauf dans deux cas :

Le cas 3 : I'aspect scanographique était en faveur d’un kyste splénique
sans préciser sa nature.
Le cas 4 : Aspect évoquant d’un kyste de I’ovaire ou dysplasie ovarienne.

Elle avait objectivé la présence d’un processus kystique multicloisonné dans 7
cas (cas n’1, 4, 6, 7, 8, 9,10).Le contenu liquidien est limité en logettes. Les cloisons
se rehaussaient discretement avec le produit de contraste sauf dans le cas n°1.

Le volume de la masse variait de 2 cm a 16 cm de grand axe.

Dans le cas 7 certaines logettes renfermaient un matériel hyperdense apres
injection de produits de contraste probablement en faveur d’un lymphangiome
kystique infecté. La masse est associée avec un épanchement péritonéal associé.

La localisation intra-péritonéale a été évoqué dans six cas, et rétro-
péritonéale dans un cas dont un cas présentait des rapports intimes avec la veine
cave inférieure. Dans un cas la masse était trés volumineuse de localisation difficile

a préciser.

IV.2- Biologie

Un bilan biologique fait d’une numération formule sanguine, et un
ionogramme a été réalisé chez tous les malades.

Une hyperleucocytose a été trouvée chez deux cas (cas 7,10) et une anémie
hypochrome microcytaire chez trois cas (cas 1, 7,10) qui serait expliqué par des
complications infectieuse et hémorragique du LK.

L’examen biologique était normal chez les autres malades.
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IV.3-Histologie

L’étude histologique est faite chez tous les enfants et elle a montré un aspect
morphologique d’un lymphangiome kystique.

Dans trois cas le LK était remanié présentant une importante réaction
inflammatoire faite de nombreux vaisseaux congestifs, des suffusions

hémorragiques et un revétement abrasé (cas n°6, 7,10).

V-TRAITEMENT

Dans cette série, tous les enfants ont été traités par la chirurgie et ils ont eu
une résection en un seul temps, la thérapeutique a tenté d’étre radicale chaque fois
que c’est possible.

\Y4 Chez six patients la résection a été prévue par laparoscopie pour son
intérét diagnostic et thérapeutique (cas n’1, 2, 3, 4,5 ,6) :

La résection compléte de la Iésion sans résection digestive a été réalisée chez
trois malades : cas n° (2, 3,5) qui correspondent aux LK mésentérique, splénique, et
rétropéritonéal respectivement.

Dans le cas n°6 : Le LK était volumineux, la résection était difficile vue la
présence de plusieurs adhérences pariétales.

Dans le cas n°4: On a respecté le LK vu son siege pelvien et I’'absence de
signes cliniques.

Dans le cas n°1, vu les rapports intimes avec le gréle, la résection compléte
par laparoscopie était impossible d’ou la conversion en laparotomie.

On a procédé ainsi a une résection de 20 cm de gréle au niveau de la jonction
du tiers inférieur et du tiers moyen.

Au total il y avait trois lymphangiomes kystiques mutiloculaires a localisation

mésentériques : les cas n°l et n°2, et abdomino-pelvien : cas n°6.
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Trois Lymphangiome kystiques uniloculaires, a localisation splénique n°3,
localisation pelvienne n°4, et localisation rétro-péritonéal n°5.

\4 Chez quatre patients la résection est indiquée par laparotomie vu les
rapports intimes de la masse avec les organes de voisinage et des structures
vasculaires (cas, 8, 9,10), ou a cause de I'infection intra-péritonéale (cas n°7).

La résection complete a été réalisée chez trois cas correspondant a deux LK
mésentériques avec envahissement du gréle nécessitant une résection-anastomose
du gréle (cas 7,9), et un cas de LK hépatique (cas n°10).

La résection était partielle chez le cas n°8, a cause de la présence d’un LK
rétropéritonéal adhérent a la veine cave inférieure.

Les quatre lésions sont multiloculaires et macrokystiques.

VI-COMPLICATIONS

Les complications peuvent étre divisées en deux groupes :

VI .1-Complications liées a la maladie

Trois enfants ont présenté un lymphangiome kystique compliqué par
I’infection : cas n° 5, cas n°7, et cas n° 10.

Trois cas sont compliqués d’hémorragie intrakystique sans retentissement
hémodynamique : cas (1, 7,10).

IV.2-Complications liées au traitement

Les suites postopératoires étaient simples chez les dix patients.

VII-EVOLUTION

L’évolution était favorable chez tous les patients avec un recul qui varie de 6

mois a 3 ans.
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DISCUSSION




|-EPIDEMIOLOGIE

|.1-Fréguence

Le lymphangiome kystique constitue 5-6% [9] de toutes les tumeurs bénignes
de I’enfant, la fréquence est de 19 cas sur 45000 selon Genton et Grobb [10].

Les LK sont des tumeurs pouvant toucher tous les organes, excepté le
systéme nerveux central, ce dernier étant dépourvu de lymphatique [11].

lls se situent au niveau des tissus sous-cutanés de la face et du cou (60 %-
75%), des extrémités (20 %), du tronc (10 %) et des aisselles.

lls siegent habituellement au voisinage des aires ganglionnaires, a savoir la
région cervicale et axillaire.

Les localisations profondes abdominales (2 a 10 %), médiastinales ou
thoraciques (5 %) sont plus rares [12].

Dans I'abdomen, les lésions atteignent préférentiellement le mésentére et
I’épiploon, la localisation rétropéritonéale est la deuxiéme localisation la plus
fréequente. Il peut toucher également le foie, la rate, le pancréas, le rein et la
surrénale, le célon ou le duodénum. Dans notre étude la localisation mésentérique
était la plus fréquente.

Dans moins de 10 % des cas, les lIésions sont diffuses et prennent un aspect
de lymphangiomatose kystique péritonéale pouvant étre confondue avec une
carcinose péritonéale, et jusqu’a 95% des LK sont rapportés de facon combinée [13,

14,15].
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1.2-Age

Il est rapporté que le lymphangiome kystique est présent a la naissance dans
33% a 67% des cas, 47.5% a 90% des Iésions sont présentes dans la deuxieme année
de vie [16,17].

La précocité de [I'apparition des symptémes est rattachée a I'origine
congénitale de cette affection.

Bien que la traduction précoce de ces tumeurs soit la regle, ce qui explique la
rareté de la tumeur chez I’adulte, certains cas, du fait de leur latence clinique, ont
été rapportés chez des sujets agés, et qui sont souvent des lymphangiomes cutanés

superficiels ou intra-abdominaux.

.3-Sexe

Les opinions sont trés controversées quant au sexe des sujets porteurs des
lymphangiomes kystiques.

Pour A. IDRENE : il existe une nette prédominance féminine et une égalité
quant a la répartition anatomique [18]. ROLLER affirme que le sexe féminin est
touché trois fois plus souvent que le sexe masculin [19]. Aussi pour PEACHEY et LIM
[20] dans leur série de 67 malades (22 garcons et 43 filles).

D’autres séries rapportent une prédominance masculine comme celle de
SAIGO et Col chez 177 sujets [21] ,et TRAN dans une série de 126 patients qui
estime également qu’il y a une prépondérance du sexe masculin avec un sex ratio a
4 [22].

Pour GALIFER, sur une revue de 139 cas rapportés dans la littérature, la
prépondérance masculine est de 75% rejoignant ainsi I’étude de SCHEYE et Coll
[23]. Tandis qu’ALQUAHTANI dans une série de 186 patients ne trouve pas une
prédilection pour I'un des deux sexes (89 garcons et 88 filles), et rejoint les études
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de GROSS-LEONDAS et d’autres auteurs [24,19]. Cette constatation est relevée

également dans notre étude.

Tableau 3 : Variabilité du sex ratio du LK selon les différentes études

PEACHEY et
Notre étude TRAN ALQUAHTANI
LIM
Sex ratio 1 0.51 4 1.01

[I-ETIOPATHOGENIE

Plusieurs théories ont été énoncées dans le but de contribuer a la
connaissance de I’étiopathogénie des lymphangiomes kystiques, mais aucune de ces
théories n’en semble étre plus satisfaisante dans cet égard, cependant I’origine
congénital est considéré actuellement comme le plus probable par la plupart des

auteurs.

I1.1-Théorie congénitale

Elle reste, en I'absence de théorie génétique précise, I’'explication la plus
satisfaisante des malformations lymphatiques.

Durant la premiere partie du XXe siéecle, différentes théories pathogéniques
vont se développer mais c’est le travail essentiel de F. RENA SABIN, débuté en 1902,
qui va poser les bases de la théorie centrifuge du développement lymphatique : les
conduits lymphatiques naissent par vasculogénése et angiogenese a partir des
précurseurs splanchno-pleuraux. lls se développent vers la cinquiéme semaine

d’aménorrhée (SA), apres les artéres et les veines.
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Dans un premier temps apparaissent les sacs lymphatiques jugulaires
(drainage téte et cou, thorax supérieur, membres supérieurs) puis, a la sixieme SA
les quatre autres sacs pour le drainage des membres inférieurs et du tronc.

Les vaisseaux lymphatiques naissent des bourgeons endothéliaux, dérivés des
sacs primitifs. Le systéeme ne posséde des valves compétentes qu’a partir du
cinquiéme mois.

En cas d’anomalie du développement, il peut y avoir une malformation des
vaisseaux et des nceuds soit proximale soit distale, entrainant une séquestration du
tissu lymphatique qui garde un pouvoir de développement par bourgeonnement
endothélial. Le taux de mitoses dans ces malformations lymphatiques reste normal
ou légerement élevé. Cette théorie, contredite par la théorie centripete de McCLURE
et HUNTINGTON qui attribue ces malformations a des fentes mésenchymateuses
précoces dans le développement, a été confirmée par plusieurs études, dont le beau
travail embryologique de VAN DER PUTTE en 1975.

Elle permet de comprendre la localisation des ML et la cohabitation fréquente
de malformations lymphatiques et veineuses. Elle permet également de regrouper
les ML dans un méme groupe malformatif [25].

Des études récentes basées sur la biologie moléculaire confirment les deux
hypothéses comme celle de VAN DER JAGT et KUTSUNA.

Cette origine congénitale est confortée par la découverte échographique de
plusieurs cas de lymphangiomes chez le fcetus in utero, par la présence a la
naissance de 50 a 60 % des lymphangiomes et par le diagnostic de 90 % d’entre eux

au cours des 2 premiéres années de vie.
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I1.2-Théorie génétigue et moléculaire

Le géne Prox-1 a été identifié comme étant le premier marqueur spécifique
lymphatique central de bourgeonnement lymphatique, de la germination et de la
migration.

OLIVER HARVEY propose un modele par étapes de la lymphangiogenése.

Dans ce modele le développement de la vascularisation lymphatique est initié
par I’expression de Prox1l dans un sous-type de cellules endothéliales vasculaires,
qui par la suite présente le phénotype lymphatique.

D'autres études ont démontré le rbéle de la neuropiline 2, angiopoiétine-Tie et
le systeme de signalisation éphrine-Eph et de FOXC.

Une avancée, dans la compréhension de 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 », il 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 influer sur 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.

D’autres constatations ont été rapportées : les cellules endothéliales des
lymphangiomes kystiques secréetent une quantité importante de bFGF (basic
Fibroblast Growth Factor), qui est un inducteur de I’'angiogeneése.

En paralléle, le niveau d’un inhibiteur de I'angiogénese (thrombospondine-1),
sécrété par les cellules de la malformation, est abaissé.

SAUTER et Coll ont démontré également la surexpression de CD31 et CD34

[27,28, 29].
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I1.3-Théorie mécanique

Elle est basée sur I’obstruction des canalicules lymphatiques par un obstacle
exogene ou un facteur inflammatoire et formation kystique en amont [30].

Il a été admis que ces malformations peuvent apparaitre suite a une chirurgie,
un traumatisme [31], une infection, une néoplasie ou une inflammation chronique.
Un cas de découverte d’une malformation lymphatique mésentérique associée a une
appendicite a été rapporté dans la littérature, I'auteur suppose que la croissance
exponentielle de la tumeur a été provoquée par le traumatisme chirurgical.

Cette théorie de LK acquis trouve actuellement peu de défenseurs [32, 33].

LATTERI a expérimentalement démontré que la pression dans un vaisseau
lymphatique obstrué n’est pas capable de provoquer une dilatation kystique [34].

HERRIZIER BEAHRS et BLALOCR sont arrivés a la méme conclusion en obturant
ou en ligaturant le canal thoracique [34].

Cette théorie peut également étre contestée car elle ne permet pas d’expliquer

la plus grande fréquence des lymphangiomes kystiques chez I’enfant.
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[II-ANATOMO-PATHOLOGIE

I1l.1-Aspect macroscopique

Dans la majorité des cas rapportés dans la littérature, c’est grace a I’étude
histologique que le diagnostic du LK est redressé.

Macroscopiquement les lésions de LK apparaissent blanchatres ou
translucides, de 1mm a plusieurs centimeétres [25].

Elles peuvent étre uniloculaires (25%), apparaissent comme une poche unique
ou polylobée multikystique (75%) avec des poches de communications ou non.

On distingue habituellement les formes oligo-macrokystique , micro-
polykystique et mixtes[35] :

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

Les lésions microkystiques sont composées d’éléments inférieurs a 2cms.
Les lésions mixtes contiennent les deux types de kyste [36].

Certains auteurs fixent la limite entre les deux types de malformation a 1 cm3
[37,38].

D’autres auteurs préféerent diviser les malformations kystiques en
lymphangiomes capillaires, caverneux et kystiques (WEGENER 1877).

Les lymphangiomes capillaires : De 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. Cette forme de lymphangiomes est constituée plutét, de structures
veineuses lymphatiques, équivalentes aux malformations veineuses sanguines [20].

Les lymphangiomes caverneux sont des masses indolores situées, le plus

souvent, dans les régions cervicales et faciales. lls sont composés de
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cavités régulierement 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
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.
L’hygroma kystique est le plus fréquent des lymphangiomes
Cette classification, utilisée surtout par les chirurgiens, a I'avantage d’étre
simple mais les limites entre les groupes ne sont pas toujours nettes [36,39].
Certains auteurs ne font pas la distinction entre les lymphangiomes caverneux
et les hygromas kystiques [36,40].
Le contenu des kystes peut étre séreux (clair et jaune) ou chyleux

hémorragique ou purulent [13].

l1l.2-Histopatholoqgie

I11.2.1-Etude cvytologique et biochimigque du liquide

Ce liquide est riche en protéines. Il est séreux en Il’absence de
communication avec la circulation, sa composition est proche du liquide
extracellulaire avec seulement une haute concentration en cholestérol.

Cet aspect est plus rare électivement situé au niveau du mésocolon et des

épiploons, la Iésion est souvent uniloculaire.
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Il est souvent chyleux en cas de communications avec la circulation
lymphatique. Il est de contenu blanchéatre lactescent, ce qui est tout a fait évocateur
de I’affection.

Cet aspect n’est pratiquement jamais en rapport avec I'infection car le liquide
est habituellement stérile en culture.

Le kyste chyleux est la forme la plus habituellement rencontrée au niveau du
mésentére et de la région rétropéritonéale. Le liquide présente une haute
concentration en graisses et chylomicrons [41].

La présence de sang dans les cavités Kkystiques pourrait étre due a une
hémorragie traumatique ou a des communications veino-lymphatiques qui
pourraient résulter de I'érosion du plexus veineux [42].

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.

[11.2.2-Etude microscopique du tissu

Au microscope, les aspects typiques permettant de poser le diagnostic sont :
Des vaisseaux lymphatiques dilatés dont les parois sont réduites a une
surface endothéliale doublée extérieurement de stroma conjonctif.

La présence de cellules endothéliales aplaties et sans atypies (Elles
confirment la nature vasculaire).
La présence de fibres musculaires lisses dans le tissu conjonctif des

parois confirment le diagnostique [14,43].

83



Ces critéres retrouvés lors de I'’étude anatomopathologique de nos patients
ont permis de confirmer le diagnostic.

Le tissu lymphoide est abondant. On peut également trouver dans leur paroi
des cellules spumeuses contenant du matériel lipidique dO au fait que la
composante lipidique du tissus mou duquel nait la tumeur se déplace et envahit la
tumeur au cours de sa croissance [14,44]. De nombreux vaisseaux souvent
thrombosés peuvent se voir.

Ce revétement externe est d’aspect et d’épaisseur variable selon I’'ancienneté
de kystes. Les vieux kystes sont séparés par un tissu fibreux épais alors que les
jeunes kystes ont une fine paroi endothéliale nacrée.

L’inflammation et I’hémorragie provoquent souvent des remaniements avec
disparition de I’endothélium et apparition de dépbts de fibrines rendant parfois le
diagnostic histologique impossible sur de simples biopsies [30].

En conclusion les lésions répondent a trois critéres : la présence d’une cavité
vasculaire bordée d’une surface endothéliale, [I’existence d’une fibrose hyaline
périphérique et la présence d’infiltrat lymphocytaire [10].

La transformation maligne est exceptionnelle, elle a été rapportée dans un
seul cas dans la littérature par BURY en 1994 [45].

I11.2.3-Etude immuno-histochimique

En immuno-histochimie les cellules endothéliales sont positives pour le
facteur VII-RA, CD 31 et CD34 permettant ainsi d’affirmer le diagnostic [46].

Récemment I’AC D2-40 est décrit comme étant un marqueur sélectif de
I’endothélium lymphatique, cependant le sarcome de kaposi et un sous-type
d’angiosarcome sont également réactifs a ce marqueur.

Dans une étude menée par HORNICK tous les cas de lymphangiome kystique

étaient positifs au D2-40, et au CD31, tandis que le CD34 n’était positif que dans
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certains cas. Ces résultats illustrent I’hétérogénéité de I'apport de ces antigenes
dans le cas des lésions vasculaires et la nécessité de I'utilisation de plus d’un seul
marqueur.

lls ont leur place dans certains cas d’hémorragie intra-kystique ou de forme
combinée.

Les études prochaines doivent confirmer la spécificité de D2-40, vu que
I’étude de HORNICK a objectivé la positivit¢e du D2-40 dans le cas
d’hemangioendothéliomas épithélioides [47].

Les kystes mésentériques d’origine meésothéliale représentent le principal
diagnostic différentiel en histologie. L’origine de la prolifération tumorale est
souvent évoquée en microscopie optique avec l’absence de cellules musculaires
dans la paroi du kyste et la présence d’un revétement cubique a sa surface pour les
kystes d’origine mésothéliale.

L’immuno-histochimie peut séparer les deux entités : le kyste mésothélial se
caractérise par des kératines positives alors que le lymphangiome est réactif pour

les marqueurs endothéliaux [47].
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IV-DIAGNOSTIC POSITIF

IV.1-Clinique

IV.1.1-Age de révélation et diagnostic anténatal

Le lymphangiome kystique, étant une tumeur bénigne d’origine congénitale,
se révele précocement : 50% se révele a la naissance, et dans 75% des cas avant I’age
de 5 ans avec un pic de fréquence a 2 ans mais les cas rapportés chez I’adulte ne

sont pas rare.

Tableau 4 : Age de révélation dans différentes études [56, 62, 65,104]

Notre KONEN et |CHIAPINELLI | STEYAERT
Séries LUO et Coll
étude Coll et Coll et Coll
18 mois a lans a Age feetala | 3 mois a 8 jours a
Age de révélation
12 ans 6ans 10 ans 13 ans 5 ans

L’incidence du LK est de 1:600 grossesses et de 1:875 avortements [48].

DESHPANDE et coll ont revu six cas de lymphangiome Kkystique intra-
abdominal prénatal décris dans la littérature jusqu’a 2001, trois cas sont limités a
’abdomen ayant un bon pronostic, les trois autres envahissent les membres
inférieurs, la grossesse s’est arrétée dans ces derniers cas au début du deuxiéme
trimestre [49].

GEDIKBASI et coll rapportent une série de 64 cas de LK diagnostiqué en
prénatal sur 8524 cas dépistés .La découverte est faite entre la 13eme et la 31leme
semaine de gestation.

Des anomalies chromosomiques sont présentes dans 39.1% des cas, la plus

fréquente dans le LK multiloculaires est la trisomie 21 dans 10.27% des cas, et la

86



plus fréquente dans le LK monoloculaire est le syndrome de Turner dans 5.23% des
cas.

Seulement huit cas survivent dont un cas décéde en période postnatal [50].

D’autres cas de diagnostic prénatal d’'un LK abdominal sont rapportés
(MENTZEL, KAREN, SANTO, OGUNNYI, ...) [51, 52, 53, 54]

D’autres lésions peuvent étre associées: L’cedeme sous-cutané, l’ascite,
I’épanchement pleural et cardiaque, ou des lIésions hamartomateuse dans le cas de
syndrome de Protée [55].

Quand le LK est associé a un hydrops la chance de survie est minime.

IV.1.2-Formes cliniques

Les lymphangiomes kystiques sont des tumeurs d’une expression clinique tres
polymorphe ; ils peuvent faire penser a un grand nombre d’affections abdominales ;
mais elle est surtout marquée par les manifestations digestives.

Leur mode de révélation est habituellement en rapport avec le volume et la
topographie de la tumeur et n’a généralement aucun caractéere spécifique.

Les LK peuvent soit rester longtemps asymptomatiques, soit se manifester
plus précocement par des symptémes initiant les investigations diagnostiques, soit
étre émaillés par des complications qui constitue le tableau clinique inaugural de
I’affection et améneront d’emblée a une laparotomie.

Selon la littérature, le lymphangiome kystique intra-abdominal se révele le
plus souvent par des signes d’abdomen aigu [47].

En effet, il existe deux groupes de patients. Le premier groupe présente des
symptdmes intestinaux non spécifiques ou une distension abdominale qui peut
révéler la présence d’'une masse abdominale lors des examens de routine. Le second

groupe présente un tableau d’abdomen aigu, nausée, vomissements, fievre, des
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signes de péritonite ou d’obstruction intestinale. C’est la forme la plus rapportée
dans la littérature [47,56] et qui est retrouvé chez quatre patients de notre série.

Un cas a été décrit dans la littérature comme complication du syndrome de
Gorlin-Goltz [57].

IV.1.2.1-Douleur abdominale

Elle constitue le mode de révélation le plus fréquent qu’a présenté huit de nos
malades.

La douleur se localise le plus souvent au niveau de la fosse iliaque droite, que
I’'on doit a la présence de plusieurs lésions au voisinage de la valve iléo-ccecale,
plusieurs malades sont explorés pour appendicite ou torsion ovarienne [56].

Elle peut étre aigue ou chronique [58].

Selon LEHN elle peut avoir trois origines principales : [59]

Une hémorragie intra-kystique [60].

Une compression des organes de voisinages responsables de coliques
digestives ou urinaires par compression de la vessie et des ureteres.

La mise sous tension brutale du kyste.

Selon d’autres elle peut étre expliquée par la traction sur la racine du
mésentere ou a des phénomeénes infectieux ou inflammatoires ou encore causée par
I’irritation du péritoine par une petite quantité du liquide filtré a travers la paroi du
kyste [61].

Elle est spontanée ou provoquée par un changement de position.

La douleur est variable dans son expression clinique depuis la sensation de
pesanteur, de crampe, d’inconfort ou géne, de douleur latente avec poussées
paroxystiques jusqu’aux crises violentes qui réalisent un tableau chirurgical parfois

révélateur de I’affection.

88



L’apparition de la symptomatologie aprés un traumatisme a cause de
I’hémorragie intra-kystique est rare [62].

IV.1.2.2-Masse abdominale-distension abdominale

Dans certains cas, la découverte d’une tumeur représente le signe de
découverte majeure.

Elle peut étre découverte par les parents, ou lors d’un examen systématique
pour une autre affection [23].

Lorsque son volume est important, le lymphangiome kystique est a I’origine
soit d’une distension abdominale progressive, soit a l'origine d’une masse
abdominale qui constitue le signe physique le plus important.

Pour CAPRESSO, cette masse existait dans 58% des cas, alors que pour
LUKAYA sur 91 cas colligés, une masse abdominale était palpée chez 36 malades
[63].

Cependant, elle pose de difficiles problémes diagnostiques avec les autres
tumeurs abdominales étant donné ses caractéres trés variables. La rareté de
I’affection fait que le lymphangiome n’est retenu, par ordre de fréquence,
qu’exceptionnellement, ce sont les investigations paracliniques qui évoqueront le
diagnostic [23].

La tumeur est généralement médiane ou paramédiane. Son développement
peut se faire vers I’hypochondre gauche ou vers la fosse iliaque droite [19].

Elle est arrondie, généralement bien limitée avec une surface qui est plus
souvent lisse et réguliere ou parfois bosselée, irréguliere en cas de Kkystes
multiloculaires.

Elle est dense a la palpation si elle est solide, rénitente si elle est kystique, peu
ou pas douloureuse, mobile plutdt dans le sens transversal que dans le sens

vertical..
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La mobilité dans le sens céphalo-caudal serait plus importante si le malade
est mis en position de Trendlenburg (signe de Hartman) [19].

Dans certains cas, la tumeur peut apparaitre fixée lorsqu’elle a contracté des
adhérences inflammatoires avec des organes de voisinages ou si elle est enclavée
dans le petit bassin, auquel cas, elle peut étre accessible aux touchers pelviens.

Dans notre série elle était souvent de consistance molle mobile, limitée et
insensible.

Enfin la tumeur peut apparaitre différente a des examens successifs, d’ou le
qualificatif de tumeur « fantdme » ou de tumeurs a I’éclipse.

IV.1.2.3-Troubles digestifs

Les troubles digestifs ne sont pas spécifiques : dyspepsie, ballonnement,
nausée, sténose haute avec vomissement, troubles de transit, rarement un syndrome
de koenig.

En effet les nausées et les vomissements sont observés dans environ 45% a
52% selon BRUNET, GAUFER et MANENT [63].Elle sont rencontrés également chez
50% des malades de la série (cas n°2, 5, 7,10).

La symptomatologie digestive est marquée par des épisodes de diarrhée et de
constipation. Parfois la symptomatologie s’accentue par I’apparition de syndrome de
koenig traduisant une subocclusion [64, 65].

La survenue d’une invagination intestinale aigue est retrouvée également dans
la littérature.

L’association d’un lymphangiome a une diarrhée chronique par entéropathie
associant des douleurs abdominales, diarrhées glairo-sanglantes, amaigrissement et
déperdition protidique ou par lymphangiectasie intestinale est rapporté [66]. Cette

association a été rencontré aussi chez un de nos malade : cas n°4
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Enfin, quelques cas de lymphangiomes Kkystiques avec méléna ou réctorragie

ont été également décrits [67,68], signes présentés par les cas 3 et 4.

IV.1.2.4-Fiéevre

La fievre est en rapport avec une infection locale du lymphangiome qui est

souvent associée a une douleur abdominale aigue. Trois patients des dix malades

rapportés ont présenté un syndrome fébrile.

Tableau 5: analyse des différents symptémes selon les auteurs [69]

BOUBAKER
BRUNET | MANENT | CHAPOY | GALIFER |LESTACHE | D’apres
72 cas 69 cas 35 cas 139 cas 12 cas les autres
auteurs
Douleur
81 ,5% 63,8% 39,5% 12,5% 58% 17,5-82%
abdominale
Nausées et
45% 52% | —————- 50% | —-—————- 10,8-25%
vomissements
Constipations 27% 7.3% | -—-—--—- 5% | ---———= | ———————-
Diarrhées 5 .5% 7.3% 50% | ———————= | ————————
Occlusion | —=—=——= | ——————- 28.5% 30,2% 16,5% | ———————-
Syndrome
——————————————————— 18,7% 16,6% —————-
appendiculaire
Masse
58% 43,5% 25,7% 28,7% 25% 17,5%
abdominale
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IV.1.2.5-Autres modes de révélation

Le LK peut prendre d’autres modes de révélations comme ; Ascite, hernie
inguino-scrotale [56], cedeme des membres inférieurs [43].

L’anémie pourrait étre expliquée par une érosion vasculaire au niveau du kyste
Oou une séquestration vasculaire avec hémolyse qui entraine un subictere et
hyperbilirubinémie , ce qui a été présenté par un cas de notre série (cas n°7) .Elle est
exceptionnelle et peu évocatrice.

Il peut étre découvert dans un cadre d’abdomen aigu : obstruction intestinal,
appendicite ou hemopéritoine, ou d’irritation péritonéale provoqué par la fuite du
contenu du kyste [47].

Les symptdmes cliniques dépendent aussi de la localisation de la masse:

@ La localisation mésentérique :

Les tumeurs kystiques les plus fréquentes au niveau du mésentéere sont les
lymphangiomes kystiques .En deuxiéme lieu il peut s’agir de duplication digestive,
de kyste entérique ou de tératome kystique [70].

Dans la littérature ce site est observé dans 67% des cas de lymphangiome
kystique surtout au niveau de la région iléale [23], I'incidence est estimée a 1/100
000 autopsies et 1 a 8/100 000 hospitalisations, ce qui correspond a une fréquence
de 1/100 000 chez I’adulte et de 1/20 000 chez I’enfant.

Il s’agit de la lésion tumorale kystique du mésentére la plus fréquente chez
I’adulte (30 %).

Le sex ratio est de un chez I'adulte et, chez I’enfant, elle atteint les garcons 3
fois sur 4 [13].

Ainsi le kyste peut étre :

Juxta-intestinal: ce qui est I'’éventualité la plus fréquente, englobant la

vascularisation a destinée viscérale, donnant souvent une forme en
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sablier multiple et nécessitant une résection conjointe de la masse
kystique et de l'intestin adjacent, avec rétablissement immédiat de la
continuité digestive.

Central, entre I’intestin et la racine du mésentere.

Au niveau de la racine du mésentere, cette localisation qui pose des
problémes de dissection vasculaire, est plus rare.

L’association de deux kystes séparés par une anse intestinale réalise le
classique aspect en aile de papillon [66].

Parfois, on peut voir de trées nombreux kystes, échelonnés sur toute la
longueur du mésentére. C’est ce que GROSS appelle la maladie kystique du
mésentere.

Des localisations lymphangiomateuses intra murales du gréle peuvent étre
associées. Le transit du gréle est alors recommandé [71].

Concernant I’expression clinique des lymphangiomes kystiques
mésentériques, leur mode de révélation [48] est habituellement en rapport avec le
volume et la localisation de la tumeur ainsi lorsque son volume est important le
lymphangiome kystique est a l'origine soit d’une masse palpable soit d’une
distension abdominale progressive [72] et n’a en général aucune spécificité.

Parfois la masse est difficile a découvrir en palpation vu sa largeur sa
consistance molle et sa mobilité, elle peut simuler également une ascite [73].ce qui a
été vu chez le cas n°1.

La douleur abdominale constitue en général, un signe d’alerte. Celle-ci peut
étre fugace, variable ou aspécifique, parfois située au niveau de la fosse iliaque
droite (12.2%), elle conduit au diagnostic d’appendicite et c’est lors de I’'intervention

que sera identifié le lymphangiome.
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Dans la genese de ces douleurs ont été incriminées la traction mésentérique,
I’irritation péritonéale ou les variations de pression du liquide intra-kystique.

Parfois, la symptomatologie s’acutise avec apparition d’un syndrome de
koenig traduisant une subocclusion tout a fait explicable par I’encorbellement de
I’intestin par les lymphangiomes juxta-intestinaux [23] (cas n°2).

La survenue d’une invagination intestinale aigue ou d’un volvulus de I'intestin
sous-jacent, rapportés également dans la littérature, évoque des troubles du
péristaltisme par atteinte des plexus mésentériques.

Les lymphangiomes kystiques du méso-iléo-caecal donnent souvent un
syndrome pseudo-appendiculaire.

Le LK mésentérique peut étre rarement calcifié mais doit étre pris en
considération dans le diagnostic différentiel des Iésions intra—-abdominales calcifiées
chez I’enfant [74].

%) La localisation mésocolique :

Elle représente 10 ,7% des cas de la littérature. Ce site inhabituel d’une
affection rare est souvent une surprise opératoire.

0] La localisation épiploique :

Observée dans 15% des cas de la littérature [23].

La majorité des kystes omentaux sont découverts seulement au cours de
I’enfance [75], 10% se manifestent par des signes aigus en rapport avec des
complications. lls peuvent étre retrouvés au niveau du petit épiploon mais surtout au
niveau du grand épiploon. Un cas de lymphangiome kystique localisé aux deux
épiploons a été décrit par BOULOULA.

Lorsgqu’ils revétent la forme tumorale ils sont percus a la palpation et sont

facilement mobilisables, aussi bien dans le sens transversal que dans le sens cranio-
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caudal, et ceci a la différence des kystes mésentériques qui sont mobiles
essentiellement dans le sens transversal [76,77].

La résection du ligament gastro-colique ou du grand épiploon permet ;
lorsque la dissection isolée du kyste n’est pas possible ; une intervention d’exérese
relativement aisée.

0] La localisation rétropéritonéale :

C’est une localisation plus rare (5% des cas de la littérature), souvent
rapportée chez le nouveau -né et I’adulte. Elle est décrite pour la premiére fois par
Sawara Ys en 1898. Certains auteurs regroupent ensemble les lymphangiomes
kystiques abdominaux, rétropéritonéaux, mésentériques et épiploiques et pensent
qu’il ne s’agit dans % des cas que du lymphangiome Kkystique rétro-péritonéal ; les
kystes mésentériques et épiploiques ne sont que de simples extensions antérieurs
du lymphangiome kystique rétropéritonéal [78].

Dans une étude effectuée par ALAN sur 19 cas de lymphangiomes rétro-
péritonéaux, 63% des lymphangiomes prédominent au niveau gauche, 37%
prédominent sur le coté droit, et uniguement, un cas avait ses composants qui
croisaient la ligne médiane [79].

La manifestation clinique la plus commune est une masse palpable, qui peut
occasionnellement étre molle et kystique, quoiqu’elle soit habituellement solide et
ne puisse étre différenciée des autres tumeurs. Chez nos trois patients présentant
un LK rétropéritonéal la masse était palpable dans deux cas, de consistance molle et
de localisation différente.

Elle se caractérise par sa croissance lente et son caractére insidieux d’ou sa
fréquence chez I’'adulte. Quand elle augmente de taille, elle peut étre responsable de

signe de compression intestinale et urinaire [80].
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Elle peut se compliquer d’infection, d’hémorragie, ou de torsion, le
traumatisme peut provoquer une hémorragie chez une tumeur jusque la non
diagnostiquée [81].

L’extériorisation de la tumeur rétropéritonéale par I'orifice inguinal, simulant
une hernie inguinale a été publiée pour la premiere fois par GAUDIER [33].

La révélation par une anémie aigue néonatale a été décrite pour la premiére
fois par RAVASSE [82,33].

Des symptdmes moins fréquents étaient rapportés : douleurs du flanc apres
une pyélonéphrite par compression urétérale, une fievre par infection locale du
lymphangiome qui permet d’évoquer chez I’enfant le diagnostic d’appendicite aigue.
Ces symptdmes seraient occasionnés par I’hémorragie et I'inflammation du kyste.

Rarement, le Ilymphangiome se manifeste par une complication
thromboembolique. DESOTTER avait rapporté un cas de lymphangiome kystique
rétro-péritonéal révélé par des phlébites a répétitions des membres inférieurs
[63] .Ceci serait expliqué par la proximité du kyste des vaisseaux notamment la
veine cave inférieure.

La proximité des vaisseaux et du bloc duodéno-pancréatique limite la
possibilité d’exérese [23], cette difficulté est rencontré chez le cas n°8.

%) La localisation splénique :

C’est une localisation exceptionnelle. Le premier cas de lymphangiome
kystique splénique non parasitaire a été décrit par ANDRAL en 1829, et c’est PEAN
qui a inauguré la splénectomie pour cette affection en 1867.

Sur le plan clinique, le kyste est le plus souvent asymptomatique.

Toutefois, certains signes peuvent étre le mode de révélation de I'affection:

Splénomégalie, douleurs épigastrique ou de I’hypochondre gauche. Dans le cas n°3
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le LK splénique s’est révélé par une masse de I’hypochondre gauche dure et
adhérente au plan profond.

Des signes de compression des structures avoisinantes: vomissements,
troubles de transit, hoquet, pleurésie, protéinurie (lors d’'une compression de la
veine rénale gauche) peuvent se voir [83].

La survenue d’un infarctus splénique ou une thrombose de la veine splénique
avec hypertension portale segmentaire ont été décrits [84].

L’atteinte peut étre soit focale ou diffuse (lymphangiomatose splénique) dont
le développement débute en sous-capsulaire, se rencontre essentiellement en cas
d’attente multiviscérale.

L’atteinte focale est plus fréquente que I’atteinte multiviscérale [70].

Elle nécessite une splénectomie pour éviter le risque de rupture notamment
suite a un traumatisme contondant [85].

%) La localisation surrénalienne :

Les lymphangiomes kystiques surrénaliens (LKS) sont des formations
tumorales bénignes et rares. Elles sont connues depuis la fin du XVlle siécle.
GREISELIUS en avait fait la premiére description au cours d’une autopsie pour
hémorragie kystique massive. La plus grande série a été publiée par ABESHOUSE et
coll en 1959 (155 cas dont 57 % découverts au décours d’autopsies).

L’age moyen de découverte de ces tumeurs est de I'ordre de 45 ans. Il existe
une nette prédominance féminine et une égalité de c6té quant a la répartition
anatomique.

Les LKS forment 45% des tumeurs kystiques bénignes de la surrénale selon

GHANDUR-MNAYMNEY.
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D’aprés ABESHOUSE, cette formation tumorale aurait pour origine une ectasie
des vaisseaux lymphatiques, présents normalement dans la capsule et la médulla et
absents dans le cortex.

I Ny a pas de symptomatologie clinique spécifique de ces tumeurs.
Classiguement, ces kystes sont asymptomatiques et de découverte per-opératoire
ou au décours d’un bilan morphologique systématique.

Les signes fonctionnels observés fréquemment sont de vagues douleurs
abdominales peu ou mal systématisées dans les hypochondres et les flancs,
associees a des nausées ou a des troubles du transit.

L’apparition d’une masse abdominale douloureuse, voire de crises
hypertensives, ont été décrites dans les récentes publications mais aucune
explication physiopathologique précise n’est avancée. YANG et coll suggerent que
I’hyperproduction de catécholamines sécrétées par le biais d’une formation
lymphangiomateuse kystique de la médulla, serait en partie responsable de ces
acces d’hypertension artérielle. Elle serait donc une tumeur sécrétante par «
stimulation mécanique », des zones endocrines de la surrénale.

Les circonstances de découverte peuvent se faire également au décours d’une
complication aigué : accident hémorragique, septique. Une symptomatologie
d’emprunt, par le biais d’'un syndrome de masse, syndrome endocrinien (syndrome
de Cushing ou virilisme) peut étre le mode de révélation. Certaines publications ont
décrit des signes endocriniens multiples, type de syndrome de Cushing ou virilisme.
Il faut cependant éliminer toutes les formes pseudokystiques des tumeurs
sécrétantes [86].

@ La localisation rénale :

C’est une entité rare qui est due a I’obstruction des canaux lymphatiques au

niveau du pédicule rénal.
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La lésion peut étre découverte fortuitement par imagerie, ou par des
manifestations cliniques : Lombalgie, douleur abdominale vague, ou autres signes
comme I’hypertension artérielle, I’hématurie, la protéinurie, ou la chylurie.

Cependant I’enfant peut présenter uniquement une nephromégalie, qui peut
étre confondue avec une uropathie obstructive. Dans certains cas on trouve un
envahissement périrénal et péripelvien [87].

0] Les autres localisations :

Le siege sus-mésocolique, et plus particulierement gastro-épiploique, est
exceptionnel. La localisation gastro-épiploique n’est souvent affirmée qu’en per-
opératoire, I'infiltration de la paroi gastrique n’étant pas toujours mise en évidence
par les explorations pré-opératoires.

D’autres localisations rares ont été décrites : localisation gastrique, hépatique,

IV.1.3-Formes compliguées

Les lymphangiomes kystiques sont dans certains cas émaillés précocement
par des complications.

IV.1.3.1-Occlusion intestinale

30% des lymphangiomes mésentériques se compliquent d’une occlusion
intestinale [63].

Un cas de lymphangiome kystique mésentérique associé a une nécrose de la
valvule de Bauhin, chez un enfant de 7 ans a été publié par NOUNDOU .Cette
nécrose a été attribuée a la compression du carrefour iléo-coecal par la formation
polykystique laquelle a pu augmenter brusquement de volume du fait d’une
hémorragie intrakystique [89].

Il reléve :
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Soit d’un iléus fonctionnel secondaire & une hémorragie ou a une infection
intra-kystique avec un risque de perforation annoncée par une fébricule et une
leucocytose.

Soit d’une occlusion mécanique par :

compression intestinale
volvulus du gréle.

invagination intestinale

Tableau 6 : lymphangiomes kystiques compliqués d’occlusion intestinale selon les

différentes études [69].

Auteur Pourcentage
CHAPOY 28,5%
GALIFER 30,2%
LESTACHE 16,5%

VI.1.3.2-Hémorragie

L’hémorragie est une évolution possible de toute formation kystique [60].

Son intensité est tres variable. |l peut s’agir d’un simple accident évolutif sans
conséquences hémodynamiques pouvant aboutir a la formation d’un pseudokyste
[86]. Certains auteurs ont décrits des accidents hémorragiques importants
nécessitant des sanctions thérapeutiques médicochirurgicales urgentes.

Un lymphangiome kystique mésentérique révélé par une anémie ferriprive
secondaires a une hémorragie intrakystique a été décrit chez un enfant de quatre
ans par SOLVEI [90].

L’anémie pourrait s’expliquer par une érosion vasculaire au niveau du kyste ou

une séquestration vasculaire avec une hémolyse et hyperalbuminémie [89].
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IV.1.3.3-Infection

Les complications infectieuses sont : soit iatrogénes lors des cytoponctions
soit par contiguité [86].Aucune infection par voie hématogéne n’a été décrite dans
la littérature [18].

L’infection du contenu du kyste se manifeste par des douleurs abdominales,
une fiévre et parfois des signes péritonéaux [63].Cette évolution a été illustré par le
cas n°7.

IV.1.3.4-Torsion

La torsion du pédicule du kyste avec hémorragie intra-kystique est une
complication rare. Elle est le fait des tumeurs pédiculées. Il faut en rapprocher le
possible enclavement des tumeurs kystiques dans le petit bassin, ou la tumeur
douloureuse est percue par le toucher rectal, qui donne un tableau clinique

ressemblant a celui d’une torsion annexielle [91].

IV.2-Examen paracliniqgue

IV .2.1-L’abdomen sans préparation

L’ASP est en général peu contributif, il peut montrer :

@ de face et profil : une grisaille diffuse avec une diminution de I’aération
digestive. Il peut y avoir un refoulement des clartés digestives, des signes
d’occlusion avec des niveaux hydroaériques , parfois il peut y avoir des calcifications
en projection des organes pleins, reflet de la rupture partielle du LK avec
écoulement de liquide.

@ De profil : la topographie postérieure peut étre précisée.

Par ailleurs la radiographie peut étre normale.
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Pour FERRAN trois signes peuvent orienter le diagnostic [92] :
Limite supérieure convexe en haut, éloignée des coupoles
diaphragmatiques et refoulant les clartés digestives de facon centrifuge
en déplacant les clartés coliques latéralement.
Images de compressions extrinseques des clartés digestives.
Déplacement en masse de I’opacité en fonction de la gravité.

IV.2.2- Echographie

C’est I'examen majeur, souvent de premiere intention pour le diagnostic de
LK. Elle a été demandée chez tous les patients de notre série.

Il précise le siege et la nature de la masse, les limites et les rapports avec les
organes de voisinage. Il est simple, peu couteux, non invasif, et trés bien supporté
par le malade.

Sa sensibilité est élevée du fait du volume important de ces tumeurs (en
moyenne supérieure a 10 cm [71],

Elle apprécie bien I’échostructure tumorale en distinguant les tumeurs solides
et les tumeurs kystiques. Mais elle en affirme rarement la nature.

L’échostructure de la lésion est souvent liquidienne, bien limitée uni ou
multiloculaire, dans ce cas le kyste est séparé par de fines cloisons.

Dans la forme non compliquée, la lésion est bien limitée, anéchogéne, formée
de multiples logettes séparées par des septa fibreux trés fins.

Cependant, en cas de formes de diagnostic 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 [93].Voire contenir quelques calcifications

[33].
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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 postopératoire et permet également de dépister une récidive.

L’échographie est incapable de déterminer ses limites, qui seraient donc
mieux précisées par le scanner, et actuellement I'IRM.

IV.2.3-Tomodensitométrie

C’est dans les aspects échographiques atypiques que le scanner trouve ses
meilleures indications, permettant d’étudier la densité de la tumeur et d’évaluer,
plus précisément que I’échographie les rapports avec les organes de voisinages
(structures digestives et uretéres) et permet de différencier entre le LK
rétropéritonéal du LK intra-péritonéal. Le rein, les uretéres et la vessie peuvent étre
refoulée mais les gros axes vasculaires ne sont pas déviés [33].

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 macrokystiques sont de densité homogene, proche de celle de
I’eau. Les cloisons intra kystiques peuvent se rehausser ou pas apres injection de
produit de contraste.

La présence d’une paroi épaisse qui se rehausse apres injection de produit de
contraste est plus en faveur d’un pseudokyste ou d’une duplication digestive.
Cependant le LK infecté peut avoir un aspect similaire [94].

Une augmentation de la densité est observée en cas d’hémorragie intra-
kystique. Un contenu graisseux caractéristique de la présence de liquide chyleux
peut étre objectivé par une variation de la densité.

On trouve une densité plus faible en cas de contenu chyleux et plus dense en

cas d’hémorragie intra-lésionnelle [14,46].
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La distinction entre le LK intra-péritonéal et rétropéritonéal devient tres
difficile dans le cas de lésion de grande taille ou de I'atteinte de la racine du
mésentére [94]. C’est le cas du patient n°6.

Un suivi par I'imagerie dans une étude menée par HANDA jette la lumiére sur
I’histoire naturelle du lymphangiome kystique. Elle objective une augmentation du
volume de la tumeur, de [I’épaisseur et du nombre des parois, I'élévation de
I’échogénicité du liquide intra-kystique suivis par I’apparition des symptémes aigus.
L’expérience de cette étude suggere que les signes radiologiques peuvent constituer
un signe avant-coureur d’alarme indiquant la nécessité de la chirurgie dans un
meilleur délai [95].

Dans les formes micro kystiques, les lésions sont de densité intermédiaire,
sans rehaussement apres injection de produit de contraste.

Une forme allongée et I'implication de plus d’un compartiment sont
caractéristiques de la masse rétropéritonéale.

La bénignité est confirmée par I’absence des adénopathies et d’envahissement
des organes de voisinages [33].

IV.2.4-lmagerie par résonance magnétigue

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

Elle permet une meilleure délimitation de la Iésion, par rapport aux organes de
voisinage et aux muscles, et permet d’apprécier I’extension périvasculaire [33], et de
mieux preéciser la nature du contenu des kystes [14].

La malformation macrokystique apparait en hyposignal en Tl et en
hypersignal franc et homogeéne sur les séquences pondérées en T2 (par rapport aux

muscles) qui se renforce sur les échos tardifs en T2 [13].
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Une hémorragie intra kystique se traduit par un hypersignal sur la séquence
pondérée en T1, laissant persister les images des cloisons kystiques en hyposignal
aux deux séquences [32].

Les cloisons intra kystiques sont mieux visibles aprés injection de chélates de
gadolinium [49,50].

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 [52].

Elle est également I’examen de choix de I’exploration anténatale.

Certaines équipes proposent une exploration par I'IRM afin d’évaluer la
composante graisseuse et d’éliminer certains diagnostics différentiels

L’association de I’échographie et de la TDM voire une IRM permet d’étayer le
diagnostic mais il reste difficile dans le cas de lymphangiome kystique volumineux
ou en cas de complications [9, 16,15]. Dans notre série ils ont permis de poser le
diagnostic dans 7cas sur les 10 cas étudiés.

D’autres investigations radiologiques ont été rapportées dans la littérature,
dont la lymphoscintigraphie a I'albumine qui ne semble pas apporter d’élément
diagnostique supplémentaire, le lymphangiome ne communiquant pas ou peu avec
le systéme lymphatique périphérique [14].

IV.2.5-Laparotomie-laparoscopie

La laparotomie et la laparoscopie s’impose avec un examen histologique
extemporané pour confirmer la nature bénigne de la Iésion.

La laparoscopie n’est pas encore bien évaluée mais elle est actuellement la
méthode de choix pour diagnostiquer et traiter ces tumeurs.

Au cours de cet examen, on peut pratiquer une ponction du kyste [90].
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IV.2.6- Cytoponction

La cytoponction présente un élément de diagnostique positif du LK.

C’est un examen simple fait sous repérage échographique, scanographique ou
au cours lors d’une laparoscopie, qui garde un intérét majeur dans les lésions du
pancréas [23].Mais elle comporte de risques hémorragique majeur [86].

Une ponction a I'aiguille fine permet de préciser la nature du liquide intra-
kystique, qui peut étre séreux, hémorragique ou chyleux.

La cytologie du produit de ponction, en l'absence de complications et de
remaniements, retrouve principalement des lymphocytes jusqu'a 90% selon
I'importance et I'ancienneté des connexions avec le réseau lymphatiques, matures
de petite taille, et éventuellement I’'absence de monoclonalité.

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 présence
de sang dans les cavités kystiques pourrait étre die a une hémorragie traumatique
ou a des communications veino-lymphatiques qui pourraient résulter de I'érosion du
plexus veineux [42].

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.
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IV.2.7-Biologie

Elle n’est pas spécifique et elle a peu d'intérét diagnostique. Le bilan
biologique est normal dans la majorité des cas. Elle peut étre utile pour éliminer
d'autres diagnostics, comme elle peut indiquer une complication du lymphangiome
kystique [30].

L'hémogramme peut montrer une hyperleucocytose en cas d'infection
Intra-kystique et une anémie en cas d'hémorragie.

Un discret syndrome inflammatoire peut se voir en cas de poussées
douloureuses.

La vitesse de sédimentation est généralement normale sauf si poussée
inflammatoire.

Une albuminurie est signalée en cas de compression des voies urinaires
Les marqueurs tumoraux (alpha-foeto-protéine, dopamine, VMA, HVA)
sont normaux [23].

- La sérologie hydatique est tres utile surtout dans notre contexte, dans

un but d'éliminer un kyste hydatique [89].
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V-DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

V.1-A I’étape clinique

V.1l.1-Devant une augmentation du volume abdominal, il faut éliminer les
autres tumeurs abdominales :
Les lésions kystiques : le kyste entéroides ou séreux solitaire, le kyste de
reliquat embryonnaire, ou kyste dysembrioplasique, les pseudo-tumeurs :
kyste hydatique, kyste post-traumatique, nécrose centrale d’'une tumeur
maligne solide, ainsi que le kyste ovarien.
Les tumeurs solides bénignes ou malignes : lipomes, fibromes...
V.1.2-Dans le cadre des tumeurs rétropéritonéales on cite :
Le neuroblastome, le nephroblastome, le rein multikystique congénital, et
I’hydronephrose congénitale.
V.1.3-Devant un syndrome abdominal aigu : il faut penser en premier lieu a :
une appendicite aigue,
une péritonite aigue d’autres étiologies,
Une lymphangite mésentérique,
Une invagination intestinale,
Un étranglement herniaire,
Une complication d’une tumeur (occlusion, perforation ou hémorragie),

Une torsion du kyste de I’ovaire ...
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V.2-A I’étape morphologigue

L’échographie et la TDM ne permettent pas toujours de différencier avec
certitude le lymphangiome kystique abdominal des autres tumeurs. Ainsi ils peuvent
porter a tort le diagnostic de :

le kyste hydatique notamment dans certains sites ou la localisation du
lymphangiome kystique reste exceptionnelle (ex la rate).Dans le cas n°1 il
a été évoqué en premiére intention.

les pseudokystes non-pancréatiques.

les tumeurs solides : le neuroblastome, le nephroblastome dans le cas des
tumeurs rétropéritonéales.

le kyste de I’ovaire : Diagnostic posé dans le cas n°4 étant donné la rareté
du LK a localisation ovarienne.

La duplication digestive,

Le kyste mésothélial,

le kyste du mésentére [94].

Les lymphoceles postopératoires peuvent également avoir un aspect
radiologique superposable, mais le diagnostic doit étre envisagé en
fonction du siége et du contexte étiologique particulier [14].

Au niveau du pancréas le diagnostic différentiel se pose avec toutes les
masses kystiques pancréatiques, les tumeurs mucineuses, les
cystadénomes  séreux macrokystiques, les  pseudokystes, les
cystadénocarcinomes ou les kystes hydatiques [46].

L’IRM étant plus performante pour déterminer la limite de la lésion et pour
caractériser ses composantes et permet de différencier le LK des autres diagnostics

différentiels.
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En effet la graisse endolésionnelle est exceptionnelle dans le lymphangiome
kystique péritonéal. La graisse se retrouve dans des lésions d’angiomyomatose dont
les caractéristiques lésionnelles sont proches du lymphangiome kystique. Toutefois
les zones liquidiennes y sont plus rares, non multiloculaires et sans paroi. D’autres
parts ces lésions sont hypervascularisées avec des vaisseaux serpigineux. Le
liposarcome est une Iésion invasive et infiltrante .Le bourgeon tumoral est « noyé »
dans un environnement graisseux .Le lymphome est une tumeur conjonctivale tres
infiltrante, engainant les vaisseaux .La graisse est rarement présente [71].

Le léiomyome tissulaire, fibreux et sa prise de contraste est tardive. Les
duplicités kystiques du gréle sont uniques et sans composante tissulaire.

De principe la tuberculose péritonéale doit étre évoquée mais le contexte aide
au diagnostic [71]. Une association de lymphangiome kystique et de tuberculose a
été rapportée dans la littérature [94].

Cependant I'IRM ne permet pas de différencier entre le kyste dermoide, le
tératome kystique, le lymphangiome kystique et le lymphocéle [9].

Bien qu’il n’existe pas d’étude comparative montrant la supériorité de I'IRM
sur la tomodensitométrie, cette premiere présente le net avantage de ne pas étre
irradiante, chez des enfants dont le suivi implique une répétition des examens

d’imagerie. De plus, I'aspect des Iésions en IRM est assez évocateur [11].

V.3-A I’étape histologigue

Dans certains cas, la confirmation histologique du lymphangiome kystique est
délicate. Elle pose le probleme de diagnostic différentiel avec certaines tumeurs :

V.3.1-les mésothéliomes kystiques

Dans le lymphangiome, la présence des cavités kystiques bordées par un

revétement endothélial plan ,de nombreux amas lymphoides a centre germinatif et
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des fibres musculaires lisses au sein de leurs parois permet habituellement de le
différencier des mésothéliomes kystiques qui se caractérisent en microscopie
optique par une bordure cellulaire uni-stratifiée plus volontiers cubiques ou
cylindriques .Leur paroi ne contient pas d’éléments musculaires lisses et
habituellement pas d’amas lymphoides [90].

L’étude en microscopie électronique révele les caractéristiques des cellules
mésothéliales comportant des microvilosités , des désmosomes et des tonifilaments
qui sont absents dans les lymphangiomes kystiques [34].

Le marquage immunohistochimique a la kératine est positif dans les
mésothéliomes multikystiques mais constamment négatif dans le lymphangiome. En
plus, les cellules n’expriment pas le facteur VIII qui est positif en cas de
lymphangiome [34].

V.3.2-les duplications digestives

Elles contiennent les éléments de la paroi intestinale normale : des glandes de
lieberkuhn plus au moins développées et sécrétantes avec une couche musculaire
double et des éléments nerveux [34,56].

Lorsque, dans le lymphangiome kystique, la couche fibroélastique est tres
riche en fibres musculaires, un probléme de diagnostic différentiel peut se poser
avec une duplication digestive [75].

V.3.3-Les hémangiomes

lls sont constitués de plusieurs cavités vasculaires séparées par des travées
conjonctives [30,97].Leur paroi ne contient pas des amas lymphoides. L’étude en
microscopie électronique et I'immunohistochimie sont nécessaires.

L’hémangiome se caractérise par la présence des corps de Weibel-Pallade, une
membrane basale continue, souvent polystartifiée avec une présence de péricytes.

Lesquelles font défaut dans le lymphangiome kystique qui se caractérise par la
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présence de cellules endothéliales aplaties, sans corps de Weibel-Pallade, entourées
par une fine membrane basale discontinue [97].
Un cas associant le lymphangiome kystique et I’hémangiome a été rapporté

dans la littérature [22].

VI-THERAPEUTIQUE

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

Le but du traitement est I’exérése compléte des lymphangiomes kystiques ;
elle est indispensable pour obtenir une guérison complete.

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 caractére bénin de la tumeur,
mais aussi et surtout, du risque de complications souvent révélatrices du

lymphangiome.

VI.1-Traitement des poussées évolutives

Elles surviennent, le plus souvent, au décours d’épisodes infectieux ou de
traumatismes. Elles sont, parfois, suivies ou précédées par des saignements intra
kystiques.

Le traitement des poussées évolutives est basé sur les anti-inflammatoires
stéroidiens ou non-stéroidiens et les antalgiques.

L’utilisation d’antibiotiques peut étre indiquée en cas de suspicion de

surinfection bactérienne (fiévre, altération de I’état général, syndrome inflammatoire
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biologique) ou pour traiter un foyer infectieux bactérien, responsable de la poussée
inflammatoire.
Une ponction évacuatrice peut étre utile pour réduire les manifestations

compressives ou une intervention chirurgicale en urgence [98].

VI.2-Traitement des malformations

VI.2.1-Chirurgie

VI.2.1.1- Voies chirurgicales

La chirurgie, ouverte ou laparoscopique, est une option intéressante pour le
lymphangiome kystique, surtout dans sa localisation abdominale [6, 54, 63].

@ La laparotomie [63] :

La voie d’abord dépend des circonstances du diagnostic mais aussi du siége et

de la taille du lymphangiome.

- Chez I’enfant, c’est I’incision transversale qui est la plus utilisée.

- L’incision médiane, sus ou sous ombilicale, est indiquée surtout, en cas de
complication (péritonite, occlusion...).Elle permet un abord facile et une
exploration de toute la cavité abdominale.

- L’incision de Mac Burney est pratiquée en cas de suspicion d’appendicite
ou de torsion d’une kyste de I’ovaire. Si au cours de cette intervention, un
kyste infecté a été découvert, cette incision peut étre élargie médialement.

- L’incision sous costale permet d’aborder les hypochondres.

- L’incision inguinale a été utilisée dans les formes simulant une hernie
inguinale.

- Une incision pfannenstiel avec une aponévrotomie verticale peut étre
considérée chez les filles si doute sur un kyste ovarien, la résection

intestinale segmentaire est possible a travers cette incision [56].
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0] La laparoscopie :

Depuis 1960, la laparoscopie s’est développée pour certaines interventions
gynécologiques et depuis 1987 elle est devenue le traitement de choix dans les
lithiases vésiculaires.

Au cours de ces derniéres années, elle est introduite dans plusieurs pathologie
chirurgicales notamment les lymphangiomes kystiques abdominaux.

Les données de la littérature confirment la faisabilité d’un traitement par
laparoscopie chez les enfants présentant un LK.

Elle a été utilisée par VARATHORBECK dans la résection d’un LK du mésentére
et par BECHEUR dans la résection d’'un LK de I’arriére cavité des épiploons.
DELAGAUSIE et coll rapportent une série de six enfants qui ont été traités par
laparoscopie seule avec succes. Les résultats de I’étude rapportée par WILDHABER et
coll [65] sont encourageants. STEYAERT rapporte également deux cas de nouveau-
né traité avec laparoscopie avec excellents résultats [56].

Cette technique offre divers avantages. L’approche laparoscopique est
associée avec des minimes cicatrices abdominales, réduit I'iléus postopératoire, et
diminue le risque d’adhérences et d’occlusions. Elle réduit également la douleur
postopératoire et raccourcit la durée de I’hospitalisation et de I'immobilisation.

L’étude menée par DELAGAUSIE montre la possibilité de gérer certains
lymphangiomes kystiques intra-abdominaux par laparoscopie.

Dans sa série de six patients traités par laparotomie et de neuf patients traités
par laparoscopie, deux cas d’occlusions causées par une adhérence intestinale ont
été rapportés. Néanmoins plusieurs enfants de la série n’ont pas pu étre opérés par
laparoscopie.

Dans le cas d’une tumeur entourant un segment colique la résection nécessite

I’ablation d’une ou plus d’une anse intestinale.
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Des formes envahissant la base du mésentére ont été décrites. Elles
représentent une contre-indication a la résection par laparoscopie a cause du risque
d’étendre la résection a l'intestin et de la constitution d’une ascite chyleuse
postopératoire dont le traitement peut étre long et difficile.

Méme si la ccelioscopie est indiquée pour le traitement des LK elle doit étre
soigneusement considérée.

Le chirurgien est confronté a deux situations : soit la présence d’une masse
abdominale, soit une urgence avec un abdomen aigu, dans les deux cas la
laparoscopie peut étre une bonne option.

L’approche laparoscopique a été utilisée pour les enfants et les adultes, et
méme pour un prématuré de 6 jours de vie, apres une ponction du kyste.

Durant la procédure, une petite fenétre est ouverte dans le kyste utilisant le
crochet, apres, le kyste est vidé par aspiration, la laparoscopie a permis une
résection compléte.

Dans la série DELGAUSIE, la résection compléte des lésions par laparsocopie
était possible pour six cas et méme pour les kystes volumineux.

Pratiqguement elle est possible dans le cas de localisation omentale. La
laparoscopie permet une résection facile de cette lésion.

Par exploration de la masse abdominale, la ccelioscopie permet de délimiter la
tumeur, montre I’envahissement des organes de voisinage et de décider de la
nécessité d’une résection intestinale.

Dans le cas d’envahissement intestinal la résection doit étre effectuée plus
frequemment par la laparotomie. Une courte laparotomie peut étre faite au niveau

de I’intestin envahi, évitant une large laparotomie.
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Dans le cas d’abdomen aigu, la ccelioscopie permet le diagnostic de certaines
complications (volvulus, hémorragie) et leur traitement en méme temps dans
certains cas.

Si la Iésion définie ne peut étre atteinte par laparoscopie, la laparotomie est
indiquée. DELAGAUSIE a eu recours a trois conversions.

La ccelioscopie permet également de confirmer le diagnostic quand la
résection compléte est impossible [98,99].

La ccelioscopie peut confirmer aussi le caractéere infiltrant de la Iésion
conduisant a une attitude conservative.

L’évolution a long terme est parfois satisfaisante. Dans tous les cas, le risque
corrélé a une adhérence intestinale postopératoire est significativement diminué. Ce
qui doit étre prit en considération vu le caractére inflammatoire de la Iésion facilitant
I’ladhérence intestinale.

En conclusion la laparoscopie est un outil intéressant dans le cas de LK.

Elle peut apporter une aide précieuse dans le cas de doute au diagnostic, en
identifiant la nature de la lésion et sa relation avec les organes avoisinantes. Elle
permet une résection compléte des lésions localisées.

Dans le cas de Iésion non résecable la ccelioscopie aide a guider I’'injection de
I’agent sclérosant. Un suivi clinique et par échographie pendant 3 ans est suffisant
[56].

Cependant I'indication de la ccelioscopie présente certaines limites
représentées essentiellement par :

- Les antécédents chirurgicaux ou d’infection intra-péritonéale, les

adhérences sequellaires peuvent rendre difficile la création du

pneumopéritoine.
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- La dissection au contact des gros vaisseaux est plus risquée en raison de
la difficulté supérieure de reéaliser I’hémostase imposant ainsi une
conversion en voie classique.

- L’extraction de certaines pieces opératoires peut entrainer une
contamination infectieuse ou métastatique au niveau de I'orifice de sortie
et pour prévenir ce risque, ces pieces doivent étre placées dans un sac
avant I’extraction.

0] La voie endoscopique :

La résection par endoscopie a été utilisé pour les LK coliques .Cette voie est
largement pratiquée par les équipes japonaises .Elle est préconisée dans le cas de
lymphangiome occasionnant une hémorragie gastro-intestinale. Elle permet
d’effectuer la résection et I’hémostase par clips ou/et agent sclérosant [100].

VI.2.1.2- Méthodes chirurgicales

0 Enucléation simple du kyste :

La résection compléte du lymphangiome kystique représente le traitement
idéal lorsqu’elle est réalisable : lymphangiome uniloculaire, de petite taille, loin de
la racine du mésentére et sans connexions intestinales.

Elle s’adresse surtout aux kystes pédiculés et du mésocolon [56], a certains
kystes du grand épiploon, de la région rétro-péritonéale et a quelques rares kystes
du mésentéere, pour éviter de compromettre la vascularisation intestinale.

Selon la localisation et la taille du lymphangiome kystique on peut proposer
une énucléation simple du kyste dans le cas de petit kyste ou exérése du kyste apres
évacuation de son contenu dans le cas de kyste de grande taille [23].

o] La résection partielle du kyste :

La bénignité de la lésion interdit tout sacrifice nerveux ou vasculaire qui

risquerait d’étre a I’origine de séquelles irréversibles.
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Il est ainsi fréquent de devoir laisser en place des résidus qui seront surveillés
par échographie et pourront étre I’objet d’une résection ultérieure s’ils redeviennent
évolutifs [33]. En fait certains auteurs ont rapporté un taux de récidive de 10% a 15%
en cas de résection incompléte du kyste .D’autres auteurs rapporte un taux de
récidive de 40% si la résection est incomplete est de 17% si I’exérese est compléete
[10,45] ,ce qui impose une surveillance échographique chez ces patients

o] La résection compléte du lymphangiome associée a une résection
d’organes :

L’exérese complete doit étre tentée, en veillant a rester le plus conservateur
pour les autres organes, en raison du caractére bénin du lymphangiome. Afin de
limiter la fuite lymphatique, qui représente la complication postopératoire la plus
fréquente [86] (lymphocele, I'ascite chyleuse), ainsi la lymphostase doit étre
minutieuse, soit par ligatures pas a pas, soit avec I’UltraCision ou le LigaSure™ [14].

La résection compléte du lymphangiome peut étre associée a la résection d’un
segment intestinal rendue nécessaire par la proximité de la vascularisation et
I'intimité des rapports entre I’'intestin et la masse kystique.

Le rétablissement immédiat de I’extrémité intestinale est de régle. La résection
intestinale ne doit jamais étre excessive.

Quand le kyste se trouve dans un organe solide (rate, pancréas, foie, ou
surrénale) on effectue une exérese partielle ou totale du LK associée ou non a une
résection du parenchyme.

Dans le cas de LK du mésentere on réalise une résection totale associée ou
non a une résection intestinale.

Si le LK est compliqué par un saignement actif, on peut commencer par une
embolisation par une artériographie suivie d’une résection chirurgicale parce que

sous ces conditions le kyste peut s’élargir et prendre une grande taille. Si échec de
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I’embolisation, une laparotomie d’urgence avec ablation complete du kyste est
envisagée.

Dans le cas de lésion symptomatique, I’exérése compléte de la Iésion est la
meilleure option pour traiter et éviter la récidive [101].

VI.2.1.3-Autres méthodes chirurgicales

o] Aspiration simple du kyste :

C’est une méthode utilisé dans le cas des formes compressives ou en attente
d’une intervention, mais son efficacité est temporaire car le liquide aspiré se
reconstitue rapidement.

Elle est souvent suivie de récidive et expose au risque de dissémination
péritonéale per-opératoire

La méme remarque s’applique aux tentatives de ponction sous contrble
échographique. L’aspiration et la ponction ne peuvent constituer des méthodes de
nécessité imposées par des rapports viscéraux dangereux, rendant toute possibilité
de clivage impossible [23].

o] Marsupialisation :

En cas de lésions multiloculaires, souvent la résection compéte est impossible
sans sacrifice digestif étendu et sans risque pour les vaisseaux et la vascularisation
des organes de voisinage. On doit se contenter d’une exérese d’une plus ou moins
grande partie de la lésion pour une analyse anatomopathologique et se garder de
tout retirer .Le drainage postopératoire prend toute son importance, évitant ainsi la
reformation secondaire des kystes par organisation de I’épanchement.

Cette technique est a réserver aux lésions inextirpables. Les récidives
postopératoires sont plus nombreuses avec cette technique probablement du fait

d’un drainage insuffisant [102,103].
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Quant a L’age optimal de I'intervention, il est trés débattu. Certains auteurs
proposent d’intervenir, seulement, si aucune régression n’est observée a I’dge de 5
ans. D’autres recommandent de pratiquer une intervention chirurgicale plus
précocement pour éviter des complications infectieuses qui pourraient rendre la
chirurgie plus difficile [102].

Dans tous les cas, en dehors de I'urgence, I’intervention doit étre programmée
au minimum 3 mois aprés une infection aigué [22, 109]. Ce délai permet aussi une
meilleur dissection et de diminuer le risque d’atteindre les organes de voisinages
dans le cas d’une grande lésion.

Certaines études préconisent d’attendre a I’age de 2 a 6 mois pour le LK
néonatal [24].

Parfois la chirurgie est faite en deux temps, on préfére attendre 3 a 8 jours
aprés la premiére intervention [22]. Toutefois répéter la laparotomie est toujours
difficile particulierement dans le cas d’envahissement de la racine du mésentére vu
la présence des vaisseaux [56,104].

La résection intestinale itérative doit permettre la préservation d’une longueur
suffisante de I'intestin ne compromettant pas sa fonctionnalité [57].

VI.2.2- Sclérothérapie

La sclérothérapie est, actuellement, I'une des principales thérapeutiques des
malformations lymphatiques macro kystiques, les travaux d’OGITA ont permis
d’entrevoir un autres volet du traitement de ces lésions.

Plusieurs agents sclérosants ont été essayés : sérum salé hypertonique,
Dioxide de carbone, Lipiodol, Ethilbloc, Bléomycine, OK-432, Doxycycline,
Morrhuate de sodium, Quinine, Urethane...

Actuellement les deux agents sclérosants les plus utilisés par les chirurgiens

sont la Bléomycine et I’'OK-432 [105].
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Ce moyen n’a été utilisé chez aucun des malades traités dans cette série.

VI.2.2.1- Sclérothérapie a La Bléomycine

La Bléomycine est un agent anti-tumoral découvert en 1966 par UMEZAWA.

A c6té de son effet antinéoplasique en inhibant la synthése de I’ADN, il a un
effet irritant des cellules endothéliales de la paroi des lymphangiomes.

Méme si le mécanisme est inconnu, il apparait que le Bléomycine cause une
réaction inflammatoire non spécifique conduisant a une fibrose du kyste.

Il N’y a pas un consensus sur la dose utilisée dans les séries rapportées .la
dose varie de 0.3 a 0.6 mg/kg ou de 1a 5 mg de dose totale par injection.

Il peut étre utilisé en deux formes, aqueuse ou en émulsion.

L’intervalle recommandé entre les injections varie de 1 a 2 semaines pour la
forme aqueuse et de 3 a 6 semaines pour la forme en émulsion.

SUNG et coll suggerent une dose de moins de 1 mg/kg avec un intervalle de
2 semaines ou plus, la dose totale ne doit pas dépasser 5 mg/kg,

La dose limite d’une seule injection ne doit pas dépasser 30 mg /m=2.

Il est injecté par une aiguille aprés aspiration du contenu du kyste sous
contrbéle échographique ou fluoroscopique. Dans le cas d’utilisation de forme en
émulsion I’échographie assure un bon contréle de [I'injection pour éviter une
embolie graisseuse [105].

Les effets secondaires sont essentiellement le syndrome grippal, la fievre,
I’;edéme, la rougeur, la pigmentation au niveau du site de I’'injection et une chute
transitoire des cheveux. Il est également décrit I'élargissement du kyste apres
I’injection.

L’effet secondaire le plus a redouté est la pneumonie interstitiel et la fibrose
pulmonaire [106]. Un cas de déces au Bléomycine a été rapporté ; le risque est

corrélé a la dose. Le risque augmente significativement si la dose totale dépasse 500
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mg. Dans son utilisation pour le LK généralement on ne dépasse pas 50 mg. Il doit
étre utilisé avec modération chez les enfants ayant une pathologie pulmonaire.

SIEGEL confirme que la Bléomycine est absorbée systématiquement méme
quand il est utilisé comme agent sclérosant ; dans le cas de patient ayant une
clairance inférieur a 25-35mil/mn, la demi-vie augmente considérablement et
comme cet agent n’est pas dialysable, il peut produire une toxicité systémique
[107].

La sclérothérapie par Bléomycine a été proposée dans le traitement des
lymphangiomes macro kystiques par plusieurs auteurs : en 1977, YURA et Coll ont
rapporté une évolution favorable des Ilymphangiomes kystiques grace a la
Bleomycine chez quatre enfants [68], puis IKEDA et Col ont publié une série courte
de cing enfants dont quatre ont répondu a la sclérothérapie par Bléomycine [108].

En 1922, OKADA et Col ont présenté les résultats du traitement par injections
sclérosantes de Bléomycine, chez 45 patients atteints de lymphangiomes,
d’excellents et de bons résultats ont été obtenus, dans 55% (16 patients) des cas et
dans 31% des cas (9 patients respectivement).

Le traitement a échoué seulement chez 4 cas. Les récurrences ont été rares :
une récurrence a été 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 [109].

MATHUR rapportent dix cas de LK traités par Bléomycine avec succes, la
Blemoycine était efficace dans 86% des cas [107].

SANLIAP rapporte 9 cas traités par Bléomycine dont 8 cas ont eu de bons

résultats [105].
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VI.2.2.2-Sclérothérapie a I’Ethilbloc

L’Ethilbloc 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 [59,61].

Il s’agit d’une solution alcoolique contenant un extrait de mais (la zeine), un
marqueur radio opaque (amidotrizoate de sodium) du propylene glycol et de
I’oléumpapaveris, une substance qui assure la viscosité du mélange. L’Ethilbloc
polymérise rapidement au contact du sang, et est a [I'origine d’emboles
biodégradables, qui se résorbent en 4 a 6 semaines apres I'injection. Il entraine une
réaction gigantocellulaire, 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 lésions [93].

Aprés I'aspiration du produit de contraste intra kystique, I’Ethilbloc est
mélangé avec du Lipiodol et de I'alcool absolu. Le Lipiodol a pour but d’augmenter
I'opacité du mélange. L’alcool absolu augmente ses capacités sclérosantes. Le
mélange est réinjecté jusqu’a un quatrieme ou un deuxiéme 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.

Apreés la procédure, le kyste se durcit puis régresse en deux a six mois.
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Parfois, il est possible d’observer une fuite d’Ethilbloc par le point de ponction
dans les semaines suivant la séance de sclérose.

Les résultats de cette procédure sont excellents ou bons dans 60%. Les
patients non répondeurs ont majoritairement, des malformations micro kystiques et
tissulaires.

La technique a peu d’effets secondaires. Les complications, les plus
frequemment observées sont les réactions inflammatoires fébriles, les nodules
inflammatoires et les ulcérations avec suintement de I’Ethilbloc.

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 I’Ethilbloc ne laissent
pas de cicatrice.

La sclérothérapie a I’Ethilbloc est considérée, a notre époque, comme une
technique fiable et ayant peu d’effets secondaires. Elle peut étre proposée, en
premiére intention, dans les formes macro kystiques des lymphangiomes
superficiels [35].

EMRAN et coll trouvent des résultats satisfaisants dans 84% des lésions
macrokystiques et 77% des lymphangiomes mixtes.

HERBRETEAU et coll rapportent un échec thérapeutique chez 16 patients dont
10 sont des LK mixtes. BAUD et coll trouvent que I’Ethilbloc est particulierement
approprié pour les larges LK.

Tandis que DUBOIS et coll rapportent une fuite externe comme conséquence
de sclérotherapie chez 10 a 14 patients [106].

VI.2.2.3- Sclérothérapie a I’alcool absolu

L’alcool est utilisé comme agent sclérosant depuis de nombreuses années.

Il se caractérise par son cout faible et ses propriétés sclérosantes puissantes.

124



Ses indications principales sont les malformations veineuses, les varices des
membres inférieurs, les varices cesophagiennes ou les lésions Kkystiques. Son
utilisation dans le traitement des lésions lymphatiques acquises a été proposée par
AKHAN en 1992 [110].

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.

La sécurité de I’emploi de I'alcool absolu a été établie par BEAN, qui I’a utilisé
pour scléroser les kystes rénaux [111]. 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 .Vingt sept pourcent de complications ont été rapportées
dans une série de 30 patients traités par I’alcool absolu. Il s’agissait d’une fibrose
tissulaire, de nécrose cutanée de thrombose veineuse profonde, d’embolie
pulmonaire, d’hypertension pulmonaire, de paralysie nerveuse et de bulles
ischémiques [112].

ZUCKERMAN et YEAGER ont évalué I'efficacité de I'alcool absolu dans le
traitement des lymphoceéles post opératoires, dans une étude rétrospective portant
sur 32 cas [113]. 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 di subir des procédures itératives de
drainage.

PUIG et coll introduisent une technique de double aiguille pour contrdler le

flux de I'alcool dans le lymphangiome. Chez 15 patients ayant des LK de la téte et
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du cou, il a entrainé une réduction totale ou partielle sans effets secondaires. STEIN
et coll rapportent un cas de LK mésentérique qui a bien répondu a I’alcool absolu
.SHIELS et coll rapportent de bons résultats aprés utilisation combinée de sodium
tetradecyl sulfate (STS) et I’éthanol.

Apres le traitement, des cathéters de drainage sont placés pendant trois jours.
Le STS augmente la perméabilité de la membrane et la pénétration de I'agent
sclérosant.

ALOMARI et coll démontrent que la sclérotherapie par I’alcool absolu entraine
plus de complications que les autres sclérosants.

Cette méthode ne peut pas étre utilisée chez les petits enfants avec des larges
LK vu le risque important de toxicité. Le volume injecté ne doit pas dépasser 0.50
1ml/kg. Les patients recevant plus de 1 ml /kg peuvent courir un risque de
détresse respiratoire, d’arythmie cardiaque, et d’hypoglycémie [106].

VI.2.2.4-Sclérothérapie au Polidocanol

Le polidocanol est une solution alcoolique qui posséde des propriétés
sclérosantes, en agissant par dénaturation des cellules endothéliales et induit des
thromboses et la fibrose autour des espaces vasculaires dans lesquels il est injecté.
Grace a son effet anesthésique, I'injection est souvent indolore. Jain et Coll ont
obtenu une réduction du volume des lésions de 96% a 100 % chez trois patients
présentant un LK aprés injection percutanée scanoguidé de 1% du Polidocanol [106].

Il est, frequemment, utilisé dans la sclérothérapie des varicosités des
membres inférieurs [67].

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.
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C’est le traitement de choix des petites malformations kystiques en raison de
son caractere peu douloureux.

La quantité injectée ne dépasse pas 0,5 a 1 cc par poche. Les lésions
disparaissent dans 15 jours a 3 semaines apres la séance de sclérose.

VI.2.2.5- Sclérothérapie a la Doxycycline

La Doxycycline est un dérivé de la tétracycline qui a un large spectre
antibiotique, largement disponible et relativement peu couteuse.

Son utilisation comme agent sclérosant pour le traitement de la pleurésie des
affections malignes et des lymphoceles postopératoires a montré peu d’effets
secondaires.

Son utilité dans le lymphangiome a été évaluée par MOLTICH et Coll qui ont
révéelé pour la premiére fois son efficacité.

CORDES et Coll ont démontré une bonne réponse des LK apres une injection
percutanée de Doxycyclline chez 7 patients. NEHRA et Coll ont rapporté 11 patients
qui ont bénéficié de sclérotherapie par la Doxycycline .Les sept patients présentant
des Iésions macroscopiques ont eu une réponse compléte, et les quatre patients, qui
ont eu une réponse partielle, présentent des Iésions mixtes.

Dans cette étude, aucun patient n’a présenté des effets secondaires.

BURROWS et Coll ont montré des résultats encourageants sur I'utilisation de
la Doxycycline, chez 41 patients la réduction de taille minimale était de 83%.

La Doxycycline a montré également une efficacité supérieure a ’'OK-432 dans
le traitement des lésions microkystiques. Ce qui a été prouvé par SHIELS et Coll qui
ont rapporté 17 patients ayant des Iésions microkystiques et qui ont eu une réponse
compléte.

La Doxycycline ne provoque pas de fiévre, ni de rougeur cutanée,

contrairement a I’"'OK-432, mais il cause une douleur qui dure d’'une a 3 heures
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apres l'injection. L’anesthésie générale est utilisée chez la plupart des malades.
L’effet se manifeste apres 4 a 6 semaines.

Les effets secondaires sont essentiellement la coloration des dents,
I’érythéme, I’cedeme et la douleur au niveau du site de I'injection.

Deux cas de cellulites apres I'injection de Dosycycline ont été rapportés par
Park [114].

Son efficacité peut étre liée a I'inhibition des metalloprotéinases et de VEGF.

Elle est utilisée comme agent sclérosant a la concentration de 5 a 20% mg /ml.

Dans le cas de lymphangiome géant la Doxycycline peut étre utilisée via un
cathéter [106].

VI.2.2.6-Sclérothérapie a ’'OK-432

L’OK-432 est le produit de la lyophilisation de souches pyogénes de
streptocoques A d’origine humaine qui a été utilisé depuis 1975 en immunothérapie
anticancéreuse, 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.

Il a été découvert par OKAMATO en 1966 qui I’a utilisé pour le traitement des
ascites malignes. En 1986 il a été utilisé la premiere fois pour le traitement des LK
par OGITA et Coll.

Le mécanisme d’action était expliqué par la destruction des cellules
endothéliales des vaisseaux lymphatiques induite par I’'OK 432.Des études récentes
objectivent I’action de I’'OK-432 sur les cellules médiées par les cytokines [105,106].

L’OK- 432 active les macrophages cytotoxiques, les cellules NK et LAK et les
lymphocytes T cytotoxiques [115]. Il entraine une réaction inflammatoire locale et

un processus cicatriciel avec production accrue du TNF et I'interleukine 6 [105]. La
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fibrose ne s’étend pas au-dela des lésions kystiques et ne compromet pas un
traitement chirurgical ultérieur.

Une autre hypothése explique son effet par I'induction de I'apoptose des
cellules épithéliales lymphatiques aboutissant a une augmentation de la clairance du
fluide lymphatique et résolution de la Iésion.

La procédure utilisée, par OGITA et la plupart des équipes est une aspiration
du liguide du kyste et I'injection de 0,1 mg d’OK-432 dilué dans 10 mg de sérum
physiologique. La quantité de produit injecté était dépendante du volume de liquide
ponctionné mais la quantité d’OK-432 ne dépassait jamais 0,2 mg [106]. Il est
recommandé que l'intervalle entre les injections doive étre supérieur a deux mois
[105].

La sécurité d’emploie d’OK-432 a été bien établie.

Dans une série de 30000 patients traités par OK-432, aucun déces n’a été
noté. 14 patients ont présenté des réactions anaphylactoides [115]. Ces réactions
peuvent étre, en parti, dirigées contre la pénicilline, contenue dans la préparation.

Dés la premiére utilisation de I'OK-432 s’avere un traitement efficace et
anodin. LARRANE et Coll ont rapporté d’excellents résultats aprés traitement par cet
agent chez 11 patients. lls ont obtenu une régression compléete chez 6 patients, et
une régression bien marquée chez 4 patients, un seul patient n’a pas répondu. Selon
la littérature son efficacité est plus importante dans les LK macroscopiques, la
régression est notée dans plus de 96% des patients.

You et Coll rapportent rapporte une réponse initiale de 83,5 %et une réponse a
long terme de 76,3% chez 55 patients présentant un lymphangiome de la téte et du
cou [106].

Le taux de réponse est 44% pour les lésions microkystiques. Cela peut étre da

a la petite des kystes et la diminution de communications entre les microkystes
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[105]. Cette efficacité diminuée dans le cas de LK microkystique et rapporte aussi
par SICHEL et BANIEGHBAL [116,117].

Hall et coll ont observé que I'administration de OK-432 permet une régression
complete de la lésion dans 11% des cas, et une réduction notable en 26%, ils ont
observé aussi que les grandes lésions diagnostiquées en échographie de plus de
5cm de grand axe ne répondent pas a OK-432 ainsi que les Iésions en dehors de la
région cervico-faciale [118].

HALL et coll notent que dans le travail d’OGITA le nombre maximal d’injection
est de 16, tandis que les équipes américaines et anglaises utilisent 4 ou 5 injections
au maximum. Cette étude objective la nécessité de 7 injections pour obtenir un
résultat satisfaisant.

La réponse aprés traitement est observée aprés 6 semaines ou plus, ce qui
rend I’effet sclérosant plus tardif que celui de la Bléomycine [105].

Les effets secondaires sont I’érytheme, la douleur localisée, I’effet secondaire,
le plus fréquent, est la fiévre transitoire durant les 48 h aprés traitement et
I'inflammation locale entre le 2eme et le 5eme jour [105]. L’exérése chirurgicale est
considérée non compliquée apres injection de I'OK-432.0KAZAKI rapporte 17
patients qui ont une résection chirurgicale aprés injection de I’OK-432 avec bons
résultats. OKAZAKI et Coll recommandent un traitement avec I’'OK-432 seul si le
lymphangiome est macrokystique et une exérese chirurgicale apres injection de
I’OK-432 si le lymphangiome est microkystique ou caverneux [106].

Conclusion: L'aspect scanographique ou échographique de la malformation est
primordial pour déterminer la stratégie thérapeutique [117].

VI.2.2.7-Sclérothérapie a la colle de fibrine (Tissucol)

La colle de fibrine a de nombreuses applications chirurgicales vu son efficacité

et le faible risque infectieux.
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Elle a des propriétés adhésives et hémostatiques. Son utilisation favorise la
synthese du collagéne et la régénération tissulaire parce que 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 premiere fois, par I’équipe de CASTANAN et par
GUTERIEZ SAN ROMAN en 1993 [119,120].

Encouragés par ces premiers résultats, en 1999, CASTANAN et Col, ont réalisé
une étude surl9 enfants traités par cette méthode [121].

Quinze patients avaient des malformations kystiques uniloculaires et quatre
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
séances de sclérose et un patient trois séances. Chez deux patients, la
sclérothérapie a été associée au traitement chirurgical. Une rémission complete 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.

Dans certains cas une seule injection n’est pas suffisante ce qui peut étre
expliqué par deux causes : la présence de multiples cavités qui ne sont pas inter-
communiquées et le fait de perdre la cavité virtuelle entre I’aspiration et I'injection.
Cela peut étre évité par l'usage du contrdole échographique et d’un fil conducteur
qui guide le cathéter avant I'injection [119].

VI.2.3-Le Laser

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

En 1981, LANDLATHER a proposé I'utilisation du laser argon [83].
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La longueur d’ondes émises par ce laser (480nm) est absorbée, de maniere
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 CO2.

La longueur d’onde du laser CO2, se situe dans le spectre infrarouge (10600
nm). Elle est absorbée par I’eau intracellulaire, plus le tissu est riche en eau plus il a
plus d’affinité pour le laser Co2. Il provoque une coagulation des vaisseaux
lymphatiques qui conduit a la diminution des taux de récurrences des pseudo-
vésicules [122].

En 1992, ALANI et WARREN ont présenté une nouvelle technique de traitement
des malformations vasculaires profondes (hémangiomes et lymphangiomes) : le
laser interstitiel [123].

Un bras de laser KTP, ARGON, Nd : YAG a été incorporé dans une canule qui
était, a son tour, introduite dans la lésion cutanée. Cette méthode a permis une
réduction de la taille de toutes les lésions traitées, dans la série rapportée, sans
complications majeures.

SUEN et WANER rapportent une excellente réponse chez 6 patients ayant des
malformations vasculaires de la cavité buccale utilisant le Nd:YAG laser, quatre cas
de LK cervico-faciaux reportés par EYRICH et coll ont été également traités avec
succes.

Plus réecemment, 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.
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VI.2.4-Radiothérapie

Des cas isolés de succés de la radiothérapie, dans le traitement des
lymphangiomes, ont été décrits [90].

La radiothérapie superficielle a été proposée, comme une alternative
thérapeutique, dans les formes récidivantes et non opérables des lymphangiomes
cutanes.

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 trés lente et un délai de 12 mois a été, parfois, nécessaire
pour évaluer ses bénéfices.

Cette technique est, actuellement, abandonnée [98].

VI1.3-Abstention thérapeutique

Si le patient est asymptomatique, la regle générale est une abstention
thérapeutique avec surveillance réguliere [101]. Une régression spontanée de 12%
des patients qui ont une récidive aprés une exérése complete est rapportée dans la
littérature [24]. Deux cas de régression spontanée d’un LK de la racine du mésentere
sont aussi rapportés par CHIAPINELLI [65].

Cette régression peut étre due a une ouverture spontanée des canaux
lymphatiques [22].

C’est la décision prise pour le cas de LK ovarien, vu sa localisation et son
caractéere asymptomatique.

Comme nous I’'avons décrit le lymphangiome kystique peut donner un tableau
chirurgical. Des auteurs ont suggéré que ces poussées infectieuses peuvent avoir
une action bénéfique sur la réduction de taille, voire la disparition compléte du

kyste. Pour un enfant porteur d’un lymphangiome en poussée infectieuse, I'attitude

133



serait plutot attentiste avec la mise en route d’un traitement antibiotique au besoin
en intraveineux associant une céphalosporine de 3eme génération et un aminoside.

L’amélioration de I’état clinique peut s voir rapidement, généralement en 72
heures.de méme que I'amélioration des paramétres biologiques (CRP, leucocytose),
I’enfant peut quitter I’hépital aprés une échographie de contrble et étre suivi en
ambulatoire par des examens échographiques répétés.

La durée de traitement antibiotique n’excede pas 10 jours.

VI.4-Résultats

Les complications liées a la chirurgie sont d’autant plus importantes a noter
que le lymphangiome kystique est une tumeur totalement bénigne.

VI.4.1-Suites opératoires

Dans I'immédiat, elles sont généralement bonnes mais parfois, certaines
complications peuvent survenir.

%) Complications de toute chirurgie :

complications respiratoires : infection pulmonaire.

Surinfection pariétale,

Hématome,

Décompensation d’une tare ;

0] Complications spécifiques du kyste :

Désunion des cicatrices avec péritonite postopératoire.

Hémorragie par lachage d’un vaisseau.

Occlusion postopératoire.

Au long terme, c’est surtout la récidive apres une chirurgie partielle.
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Certains auteurs ont rapportés un taux de récidive de 10 a 15% en cas de
résection incompléte du kyste ce qui impose une surveillance échographique chez
ces patients.

L’occlusion sur brides et les diarrhées chroniques ne sont vues qu’en cas de
résections étendues, la dégénérescence étant exceptionnelle [10].

VI.4.2-Mortalité

La mortalité a actuellement nettement diminué qu’autrefois, Elle est estimée a
50% en 1945 pour FEURE, 25% en 1948 par VAUGHN, pratiquement nulle d’apres
BAUMEL en 1978 et de 0% en 1980 d’aprés LESTACHE grace aux progrés des
techniques d’anesthésies et de la chirurgie [34].

Dans notre série on n’a relevé aucun déces.

VI.5-PRONOSTIC

Le pronostic est favorable étant donné qu’il s’agit d’une tumeur bénigne.
LEVINE affirme que la taille du lymphangiome kystique et son siege a un
impact sur le tableau clinique et sur I’évolution de I'atteinte.

Les cas non compliqués ont meilleur pronostic.

Le volvulus, I'infection et I’hémorragie peuvent étre prévenus par I’excision de
ces kystes avant I'installation de telles complications sérieuses

Le pronostic des lymphangiomes kystiques de I'abdomen est excellent
lorsque la résection est complete.

La récidive est la complication principale si la résection est partielle (9.5% dans
la série de STEYAERT). C’est le cas, surtout des lésions rétro-péritonéales et quand
I’atteinte est multiviscérale

Les enfants qui présentent un état de choc par hémorragie intra-kystique ou

infection sévére constituent un véritable défi chirurgical mais avec I’'avenement des
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soins intensifs pré et postopératoires et la meilleur compréhension de ces
désordres, la survenue de ces complications majeures est devenue peu probable.
L’évolution spontanée se fait vers la survenue de complications :
L’augmentation du volume, I’occlusion, I’lhémorragie intrakystique.
La régression spontanée est seulement décrites pour les petites tumeurs ce
qui justifie un traitement conservateur avec des contrbles réguliers stricts. La

dégénérescence est exceptionnelle.
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CONCLUSION




Le lymphangiome kystique est une tumeur a localisation abdominale rare.

Elle est rapportée surtout chez les enfants au niveau du tissu mou de la téte et
du cou.

C’est une malformation lymphatique découverte la plupart du temps d’une
facon fortuite, mais de variables circonstances de découverte peuvent se voir.

Son développement est en permanente expansion ce qui occasionne un
inconfort abdominal.

Des complications peuvent survenir notamment I’hémorragie intra-kystique
I'infection et la rupture du kyste tandis que la transformation maligne est
exceptionnelle.

L’association échographie et tomodensitométrie est hautement sensible pour
le diagnostic du LK abdominal et permet de donner des informations sur la
localisation, la taille, les organes de voisinage envahis, ainsi que les complications
éventuelles de la Iésion.

Cependant, le diagnostic de certitude n’est posé qu’a I’examen histologique,
qui apporte la confirmation de la bénignité de ces tumeurs.

Une résection chirurgicale compeéte est le traitement optimal pour obtenir un
meilleur pronostic.

S’il n’est pas réséqueé en totalité la récidive survient dans 10% des cas.

A la lumiére des résultats de cette série et la revue de la littérature la
ccelioscopie s’avere une chirurgie a part entiére qui offre I’efficacité, I’économie ; en

réduisant la durée d’hospitalisation ; ainsi que le confort.
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RESUME

These n° 149/12: Le lymphangiome Kystique abdominal chez I’enfant.
Auteur : Laila .RAHALI

Mots clés : Lymphangiome Kystique-Abdominal -Enfant

Le lymphangiome Kystique de I'abdomen est une tumeur congénitale
malformative rare. Il représente 1/6 de la totalité des lymphangiomes Kystiques de
I’organisme et correspond a 7 % des formations kystiques intra-abdominales.

Nous rapportons une étude rétrospective de dix cas de lymphangiomes
Kystiques intra-abdominaux chez [I’enfant colligés au service des Urgences
chirurgicales Pédiatrique de I’'H6pital d’enfants de RABAT sur une période de 12 ans
s’étalant de 2000 a 2012.

L’age moyen était de sept ans avec une prédominance masculine (six garcons
pour quatre filles) avec un sex ratio de 1.

La symptomatologie clinique est dominée par la présence d’une douleur
abdominale et en deuxieme lieu par I'apparition d’une distension ou une masse
abdominale.

L’examen clinique est polymorphe et non spécifique. Le diagnostic a été
évoqué sur les données de I’échographie et les données de la tomodensitométrie

Le traitement est chirurgical dans tous les cas avec une exérese compléte dans
sept cas, dont trois cas de LK mésentérique qui ont nécessité une résection
intestinale associée. Deux cas de résection partielle vu la présence d’adhérences ou
le contact intime avec les structures vasculaires.

La décision d’abstention thérapeutique a été prise dans un seul cas.

L’évolution est favorable chez tous les malades suivis.
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SUMMARY

Thesis n°149/12 : Abdominal cystic lymphangioma in children.
Author : Laila. RAHALI.

Key-words: Cystic lymphangioma-Abdominal-Children

Cystic lymphangioma of the abdomen is a rare congenital tumor
malformation. It represents 1/6 of all cystic lymphangiomas of the body and
corresponds to 7% of cystic intra-abdominal.

We report a retrospective study of six cases of cystic intra-abdominal
lymphangiomas in children gathered at the service of Pediatric surgical emergencies
at the Hospital of Children of RABAT over 12 years ranging from 2000 to 2012.

The average age is seven years with a male predominance (six boys and four
girls), the sex ratio is 1.

The clinical symptoms are dominated by the abdominal pain; the second
presenting symptom is the presence of a distension or abdominal mass.

The clinical examination is non-specific and polymorphous .The diagnostics
was made on data from the ultrasonography and computerized axial tomography.

The Treatment is surgical in all cases with complete resection in seven cases
of which three cases of complete resection combined with bowel resection. In two
cases the resection was partial due to adhesions or close contact with vessels.

Evolution is favorable for all patients who were followed up.
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