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UNIVERSUNIVERSITE MOHAMMED V DE RABAT
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : ProfesseurAbdelmalek FARAJ

1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 — 2003 : Professeur AbdelmajidBELMAHI

2003 — 2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI

ADMINISTRATION :

Doyen : Professeur Mohamed ADNAOUI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed AHALLAT

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Taoufig DAKKA

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Jamal TAOUFIK

Secrétaire Général : Mr. Mohamed KARRA

1- ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS

ET

PHARMACIENS
PROFESSEURS :
Décembre 1984
Pr. MAAOUNI Abdelaziz Médecine Interne — Clinique Royale
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Réanimation
Pr. SETTAF Abdellatif pathologie Chirurgicale
Novembre et Décembre 1985
Pr. BENSAID Younes Pathologie Chirurgicale
Janvier, Février et Décembre 1987
Pr. CHAHED OUAZZANI Houria Gastro-Entérologie
Pr. LACHKAR Hassan Médecine Interne
Pr. YAHYAOUI Mohamed Neurologie

Décembre 1988
Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib Chirurgie Pédiatrique




Pr.

DAFIRI Rachida

Décembre 1989

Pr.
Pr.
Pr.

ADNAOUI Mohamed
CHAD Bouziane
OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Janvier et Novembre 1990

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

CHKOFF Rachid
HACHIM Mohammed*
KHARBACH Aicha
MANSOURI Fatima
TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AL HAMANY Zaitounia
AZ70UZI Abderrahim
BAYAHIA Rabéa
BELKOUCHI Abdelkader
BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
BENSOUDA Yahia
BERRAHO Amina
BEZZAD Rachid
CHABRAOUI Layachi
CHERRAH Yahia
CHOKAIRI Omar
KHATTAB Mohamed
SOULAYMANI Rachida
TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AHALLAT Mohamed
BENSOUDA Adil
BOUJIDA Mohamed Najib
CHAHED OUAZZANI Laaziza
CHRAIBI Chafiq
DEHAYNI Mohamed*

EL OUAHABI Abdessamad
FELLAT Rokaya

GHAFIR Driss*

JIDDANE Mohamed
TAGHY Ahmed

ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

Pr.

BENJAAFAR Noureddine

Radiologie

Médecine Interne —Doyen de la FMPR
Pathologie Chirurgicale
Neurologie

Pathologie Chirurgicale
Médecine-Interne

Gynécologie -Obstétrique - ‘@mﬁw /
Anatomie-Pathologique o M

Anesthésie Réanimation .”i n,@"\x

’v

Anatomie-Pathologique

Anesthésie Réanimation —Doyen de la FMPO
Néphrologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Générale

Pharmacie galénique

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique

Biochimie et Chimie

Pharmacologie

Histologie Embryologie

Pédiatrie

Pharmacologie — Dir. du Centre National PV
Chimie thérapeutique V.D a la pharmacie+Dir du
CEDOC

Chirurgie Générale V.D Aff. Acad. et Estud
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Neurochirurgie
Cardiologie

Médecine Interne
Anatomie

Chirurgie Générale
Microbiologie

Radiothérapie



Pr.
Pr.
Pr.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BEN RAIS Nozha
CAOQOUI Malika
CHRAIBI Abdelmjid

EL AMRANI Sabah

EL BARDOUNI Ahmed
EL HASSANI My Rachid
ERROUGANI Abdelkader
ESSAKALI Malika
ETTAYEBI Fouad
HADRI Larbi*

HASSAM Badredine
IFRINE Lahssan

JELTHI Ahmed
MAHFOUD Mustapha
RHRAB Brahim
SENOUCI Karima

Mars 1994

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABBAR Mohamed*
ABDELHAK M’barek
BELAIDI Halima
BENTAHILA Abdelali
BENYAHIA Mohammed Ali
BERRADA Mohamed Saleh
CHAMI Ilham
CHERKAOUI LallaOuafae
JALIL Abdelouahed
LAKHDAR Amina
MOUANE Nezha

Mars 1995

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABOUQUAL Redouane
AMRAOUI Mohamed
BAIDADA Abdelaziz
BARGACH Samir
CHAARI Jilali*
DIMOU M’barek*

DRISSI KAMILI Med Nordine*

EL MESNAOUI Abbes

ESSAKALI HOUSSYNI Leila

HDA Abdelhamid*

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed

OUAZZANI CHAHDI Bahia
SEFIANI Abdelaziz

Biophysique
Biophysique
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Doyen de la FMPA

Gynécologie Obstétrique
Traumato-Orthopédie

Radiologie

Chirurgie Générale- Directeur CHIS
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Médecine Interne
Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie
Gynécologie —Obstétrique

Dermatologie

i
Urologie "
Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie
Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Cardiologie - Directeur HMI Med V
Urologie

Ophtalmologie
Génétique




Pr.

ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AMIL Touriya*

BELKACEM Rachid
BOULANOUAR Abdelkrim

EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
GAOUZI Ahmed

MAHFOUDI M’barek*

OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima

7ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ALAMI Mohamed Hassan
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
ERREIMI Naima
FELLAT Nadia
HAIMEUR Charki*
KADDOURI Noureddine
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOUI CHAFIQ
TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

AFIFI RAJAA
BENOMAR ALI
BOUGTAB Abdesslam
ER RIHANI Hassan
BENKIRANE Majid*
KHATOURI ALI*

Janvier 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABID Ahmed*

AIT OUMAR Hassan

BENJELLOUN DakhamaBadr.Sououd
BOURKADI Jamal-Eddine

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
ECHARRAB EI Mahjoub

EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*

ISMAILI Hassane*

Réanimation Médicale

Radiologie

Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Radiologie
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Pédiatrie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Psychiatrie
Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie

Neurologie — Doyen de la FMP Abulcassis
Chirurgie Générale

Oncologie Médicale

Hématologie

Cardiologie

Pneumophtisiologie

Pédiatrie

Pédiatrie

Pneumo-phtisiologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Générale

Pneumo-phtisiologie

Neurochirurgie

Traumatologie Orthopédie- Dir. Hop. Av. Marr.




Pr.
Pr.
Pr.

MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae
TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AIDI Saadia

AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said
CHERTI Mohammed

ECH-CHERIF EL KETTANI Selma

EL HASSANI Amine

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
ROUIMI Abdelhadi*

Décembre 2000

Pr.

ZOHAIR ABDELAH*

Décembre 2001

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BALKHI Hicham*
BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN EI Hassane*
CHAT Latifa

DAALI Mustapha*

DRISSI Sidi Mourad*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar

Anesthésie-Réanimation Inspecteur du SSM
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie Directeur Hop. ChekikhZaied
Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Neurologie

ORL

Anesthésie-Réanimation
Neurologie
Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie
Pédiatrie
Rhumatologie
Anatomie
Radiologie
Radiologie
Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique

Chirurgie Générale

Pédiatrie Directeur. Hop.d’Enfants
Neuro-Chirurgie

Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation

Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie




Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

LEKEHAL Brahim

MAHASSIN Fattouma*

MEDARHRI Jalil

MIKDAME Mohammed*

MOHSINE Raouf

NOUINI Yassine

SABBAH Farid

SEFIANI Yasser

TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

BAMOU Youssef *
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENZEKRI Laila
BENZZOUBEIR Nadia
BERNOUSSI Zakiya
BICHRA Mohamed Zakariya*
CHOHO Abdelkrim *
CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL HAOURI Mohamed *
FILALI ADIB Abdelhai

HAIJJI Zakia

IKEN Ali

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina
MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
OUIJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
RHOU Hakima

SIAH Samir *

THIMOU Amal

ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

Pr.
Pr.

ABDELLAH El Hassan
AMRANI Mariam

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne

Chirurgie Générale

Hématologie Clinique

Chirurgie Générale

Urologie Directeur Hopital Ibn Sina
Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Maladies Métabolj
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologig

Psychiatrie :
Chirurgie Générale ="
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie

Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie
Anatomie Pathologique



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BENBOUZID Mohammed Anas

BENKIRANE Ahmed*
BOUGHALEM Mohamed*
BOULAADAS Malik
BOURAZZA Ahmed*
CHAGAR Belkacem*
CHERRADI Nadia

EL FENNI Jamal*

EL HANCHI ZAKI

EL KHORASSANI Mohamed
EL YOUNASSI Badreddine*

HACHI Hafid
JABOUIRIK Fatima
KHARMAZ Mohamed
MOUGHIL Said
OUBAAZ Abdelbarre*
TARIB Abdelilah*
TIJAMI Fouad
ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABBASSI Abdellah

AL KANDRY Sif Eddine*
ALLALI Fadoua
AMAZOUZI Abdellah
AZ17Z Noureddine*
BAHIRI Rachid
BARKAT Amina
BENYASS Aatif
BERNOUSSI Abdelghani
DOUDOUH Abderrahim*
EL HAMZAOUI Sakina*
HAIJIJI Leila

HESSISSEN Leila
JIDAL Mohamed*
LAAROUSSI Mohamed
LYAGOUBI Mohammed
NIAMANE Radouane*
RAGALA Abdelhak
SBIHI Souad

ZERAIDI Najia

Décembre 2005

Pr.

CHANI Mohamed

Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie Réanimation
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie

Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique

Chirurgie Générale

Rhumatologie

Ophtalmologie

Radiologie

Rhumatologie s

Pédiatrie S g™

Cardiologie o, 7 ‘@»’
. g

Ophtalmologie potet®

Biophysique .wr,'-'t

Microbiologie

Cardiologie (mise en disponibilité)

Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire

Parasitologie

Rhumatologie

Gynécologie Obstétrique

Histo-Embryologie Cytogénétique

Gynécologie Obstétrique

Anesthésie Réanimation



Avril 2006

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ACHEMLAL Lahsen*
AKJOUJ Said*
BELMEKKI Abdelkader*
BENCHEIKH Razika
BIYI Abdelhamid*
BOUHAFS Mohamed El Amine
BOULAHY A Abdellatif*
CHENGUETI ANSARI Anas
DOGHMI Nawal

FELLAT Ibtissam
FAROUDY Mamoun
HARMOUCHE Hicham
HANAFI Sidi Mohamed*
IDRISS LAHLOU Amine*
JROUNDI Laila
KARMOUNI Tariq

KILI Amina

KISRA Hassan

KISRA Mounir
LAATIRIS Abdelkader*
LMIMOUNI Badreddine*
MANSOURI Hamid*
OUANASS Abderrazzak
SAFI Soumaya*

SEKKAT Fatima Zahra
SOUALHI Mouna
TELLAL Saida*
ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007

Pr.
Pr.
Pr.

ABIDI Khalid
ACHACHI Leila
ACHOUR Abdessamad*

MAHI Mohamed*

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

MARC Karima
MASRAR Azlarab
MRABET Mustapha*
MRANI Saad*

OUZZIF Ezzohra*
RABHI Monsef*
RADOUANE Bouchaib*
SEFFAR Myriame
SEKHSOKH Yessine*

Rhumatologie
Radiologie
Hématologie
O.R.L
Biophysique
Chirurgie - Pédiatrique
Chirurgie Cardio — Vasculaire
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation o5

Microbiologie eyt /

Radiologie /#==> 7 P
Urologie ‘j ot

Pédiatrie Dprits
Psychiatrie

Chirurgie — Pédiatrique
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie
Psychiatrie
Endocrinologie
Psychiatrie

Pneumo — Phtisiologie
Biochimie

Pneumo — Phtisiologie

Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie
Chirurgie générale
Radiologie

Pneumo phtisiologie
Hématologique
Meédecine préventive santé publique et hygiéne
Virologie
Biochimie-chimie
Médecine interne
Radiologie
Microbiologie
Microbiologie



Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. SIFAT Hassan*

. TABERKANET Mustafa*

. TACHFOUTI Samira

. TAJDINE Mohammed Tariq*
. TANANE Mansour*

. TLIGUI Houssain

. TOUATI Zakia

Décembre 2007

Pr

. DOUHAL ABDERRAHMAN

Décembre 2008

Pr
Pr

ZOUBIR Mohamed*
TAHIRI My El Hassan*

ars 2009

M

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABOUZAHIR Ali*
AGDR Aomar*

AIT ALI Abdelmounaim*
AIT BENHADDOU EI hachmia
AKHADDAR Ali*
ALLALI Nazik

AMINE Bouchra

ARKHA Yassir
BELYAMANI Lahcen*
BJIJOU Younes
BOUHSAIN Sanae*
BOUI Mohammed*
BOUNAIM Ahmed*
BOUSSOUGA Mostapha*
CHAKOUR Mohammed *
CHTATA Hassan Toufik*
DOGHMI Kamal*

EL MALKI Hadj Omar
EL OUENNASS Mostapha*
ENNIBI Khalid*

FATHI Khalid
HASSIKOU Hasna *
KABBAJ Nawal

KABIRI Meryem
KARBOUBI Lamya
L’KASSIMIHachemi*
LAMSAOURI Jamal*
MARMADE Lahcen

Radiothérapie

Chirurgie vasculaire périphérique
Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Cardiologie

Ophtalmologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale

Médecine interne
Pédiatre
Chirurgie Générale
Neurologie
Neuro-chirurgie
Radiologie
Rhumatologie
Neuro-chirurgie
Anesthésie Réanimation

Anatomie

Biochimie-chimie

Dermatologie

Chirurgie Générale

Traumatologie orthopédique

Hématologie biologique

Chirurgie vasculaire périphérique
Hématologie clinique

Chirurgie Générale

Microbiologie

Médecine interne

Gynécologie obstétrique

Rhumatologie

Gastro-entérologie

Pédiatrie

Pédiatrie

Microbiologie Directeur Hopital My Ismail
Chimie Thérapeutique

Chirurgie Cardio-vasculaire




Pr. MESKINI Toufik Pédiatrie

Pr. MESSAOUDI Nezha * Hématologie biologique

Pr. MSSROURI Rahal Chirurgie Générale

Pr. NASSAR Ittimade Radiologie

Pr. OUKERRAJ Latifa Cardiologie

Pr. RHORFI Ismail Abderrahmani * Pneumo-phtisiologie
PROFESSEURS AGREGES :

Octobre 2010

Pr. ALILOU Mustapha Anesthésie réanimation

Pr. AMEZIANE Taoufig* Meédecine interne

Pr. BELAGUID Abdelaziz Physiologie

Pr. BOUAITY Brahim* ORL

Pr. CHADLI Mariama* Microbiologie

Pr. CHEMSI Mohamed* Médecine aéronautique

Pr. DAMI Abdellah* Biochimie chimie

Pr. DARBI Abdellatif* Radiologie

Pr. DENDANE Mohammed Anouar Chirurgie pédiatrique A
Pr. EL HAFIDI Naima Pédiatrie IS N %
Pr. EL KHARRAS Abdennasser* Radiologie e # ‘@»’
Pr. EL MAZOUZ Samir Chirurgie plastique iceese® 4
Pr. EL SAYEGH Hachem Urologie ,wi

Pr. ERRABIH Ikram Gastro entérologie

Pr. LAMALMI Najat Anatomie pathologique

Pr. MOSADIK Ahlam Anesthésie Réanimation

Pr. MOUJAHID Mountassir* Chirurgie générale

Pr. NAZIH Mouna* Hématologie

Pr. ZOUAIDIA Fouad Anatomie pathologique

Mai 2012

Pr. AMRANI Abdelouahed Chirurgie Pédiatrique

Pr. ABOUELALAA Khalil* Anesthésie Réanimation

Pr. BELAIZI Mohamed* Psychiatrie

Pr. BENCHEBBA Driss* Traumatologie Orthopédique

Pr. DRISSI Mohamed* Anesthésie Réanimation

Pr. EL ALAOUI MHAMDI Mouna Chirurgie Générale

Pr. EL KHATTABI Abdessadek* Médecine Interne

Pr. EL OUAZZANI Hanane* Pneumophtisiologie

Pr. ER-RAJI Mounir Chirurgie Pédiatrique

Pr. JAHID Ahmed Anatomie pathologique

Pr. MEHSSANI Jamal* Psychiatrie

Pr. RAISSOUNI Maha* Cardiologie

Février 2013



Pr. AHID Samir

Pr. AIT EL CADI Mina

Pr. AMRANI HANCHI Laila

Pr. AMOUR Mourad

Pr. AWAB Almahdi

Pr. BELAYACHI Jihane

Pr. BELKHADIR Zakaria Houssain
Pr. BENCHEKROUN Laila

Pr. BENKIRANE Souad

Pr. BENNANA Ahmed*

Pr. BENSGHIR Mustapha*

Pr. BENYAHIA Mohammed*
Pr. BOUATIA Mustapha

Pr. BOUABID Ahmed Salim*
Pr. BOUTARBOUCH Mahjouba
Pr. CHAIB Ali*

Pr. DENDANE Tarek

Pr. DINI Nouzha*

Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Mohamed Ali
Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Najwa
Pr. ELFATEMI Nizare
Pr. EL GUERROUJ Hasnae
Pr. EL HARTI Jaouad
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Les lymphangiomes  kystiques sont des tumeurs bénignes
dysembryoplasiques rares, d’origine lymphatique et représentent 2,6 a 5/100 des
masses congénitales. (1)

Ils surviennent en général durant 1’enfance dont 60/100 avant la premiere
année de vie (2,3).

Composés de plusieurs types de tissus, vaisseaux lymphatiques et de tissu
conjonctif a des degrés variables, les lymphangiomes kystiques ont une
histologie bénigne sans risque de transformation maligne, et leur pronostic
dépend de leur localisation, de leur extension et d’éventuelles anomalies
associées (4).

Fréquemment isolées, les lymphangiomes kystiques peuvent entrer dans le
cadre des anomalies génétiques telles que le syndrome de NOONAN, ou des
anomalies chromosomiques : syndromes de TURNER ; KLINEFELTER ; la
trisomie 21 et la trisomie 18 [5,6].

A noter que la relation entre I’exposition anténatale éthylique et les
lymphangiomes kystiques a été€ rapportée par EDWARDS et GRAHAM [7].

De siege ubiquitaire, leur localisation préférentielle est le triangle cervical
postérieur, avec extension médiastinale dans 10 % des cas (2).

La gravité de ces formations tumorales chez I’enfant tient, d’une part, a
leur potentiel évolutif susceptible de comprimer et d’envahir les structures
avoisinantes, et d’autre part, par la difficulté de leur exérese [8].

Entre autre, la 1ésion peut envahir le plancher buccal, les structures
pharyngo-laryngées ou trachéales pouvant entrainer de séveres détresses
respiratoires.

Par conséquent, le diagnostic prénatal et son évaluation sont essentiels afin
de déterminer les différentes possibilités de prise en charge:
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-Planification du suivi de la grossesse et du mode d’accouchement;

-Anticipation d’une prise en charge néonatale adaptée et des soins
postnataux ou proposition d’une interruption médicale de grossesse (IMG) en
cas de lymphangiome volumineux, étendu, d’extension a la filiere aérienne ou
d’un syndrome complexe associé [9,10].

Les échographies obstétricales permettent de détecter ces 1€sions kystiques
mais 1’extension et ’infiltration aux structures anatomiques avoisinantes sont
mieux analysées par une IRM. (11,12)

Ainsi, le but de cette étude est le suivant :

-analyser les aspects cliniques et paracliniques pour le diagnostic du
lymphangiome kystique

-déterminer les éléments cliniques et paracliniques utiles pour le diagnostic
du lymphangiome kystique

-préciser les facteurs pronostiques du LK

-exposer les moyens thérapeutiques et en analyser les résultats.



I DEFINITION ET CLASSIFICATION

1/Définition

Les lymphangiomes, décrits pour la premiere fois par REDENBACHER en
1828, sont mieux connus depuis les travaux de référence menés par Sabin en
1909 et 1912 [13) .

Les lymphangiomes kystiques sont des dysembryoplasies bénignes rares,
du systeme lymphoganglionnaire, responsables d’un syndrome tumoral par
prolifération angiolymphatique [13].

Les lymphangiomes Kkystiques sont des malformations lymphatiques
kystiques hémodynamiquement inactives constitu€es de vaisseaux lymphatiques
anormaux et de kystes de morphologie variable [14].

Suivant la classification communément admise des malformations
vasculaires, classification de 1996 de I’'LS.S.V.A. (International Society for the
Study of Vascular Anomalies), le terme de malformation lymphatique remplace
celui de lymphangiome (mais ces termes sont équivalents) pour désigner des
malformations congénitales constituées de vaisseaux lymphatiques [15].

Ces malformations lymphatiques existent a la naissance (accessible a un
diagnostic anténatal pour les formes macrokystiques ou lymphangiome
kystique) et sont diagnostiquées avant 1’age de 2 ans dans plus de 90 % des cas
[16].

Elles ne communiquent pas avec le réseau lymphatique normal [17] sauf
dans des cas rapportés au rétropéritoine. Elles contiennent de la lymphe claire ou

un liquide chyleux.



2/Classification

Il existe plusieurs classifications des MLK : la classification actuelle les
divise en l€sions micro kystiques, macro kystiques et mixtes [18].

-Les lésions macro kystiques sont des espaces kystiques de volume
supérieur a 2 cm3. -

-Les 1ésions micro kystiques sont composées d’éléments inférieurs a
2cm3.

-Les I€sions mixtes contiennent les deux types de kyste [19].

Certains auteurs fixent la limite entre les deux types de malformation a 1
cm3 [20,21)

D’autres auteurs préferent diviser les malformations Kkystiques en
lymphangiomes capillaires, caverneux et kystiques.

(WEGENER 1877).

Cette classification, utilisée surtout par les chirurgiens, a 1’avantage d’étre
simple mais les limites entre les groupes ne sont pas toujours nettes [19,22].

Certains auteurs ne font pas la distinction entre les lymphangiomes
caverneux et les hygromas kystiques [19,23].

Une autre classifacation, de I'ISSVA, basée sur celle des anomalies
vasculaires superficielles (ou «angiomes») a bénéficié d’une approche
multidisciplinaire.

I se dégage deux grandes catégories : les tumeurs vasculaires
(hémangiomes infantiles) et les malformations vasculaires a flux lent

(capillaires, veineuses, lymphatiques) ou a flux rapide, artério-veineuses.
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VASCULAR ANOMALIES
TUMORS MALFORMATIONS

Low-flow Fast-Flow

Venous malformation Arterial malformation

(Vvivi) (AM)

Infantile haemangioma Capillary malformation

(Cm)

Arteriovenous fistula (AVF)

Lymphatic malformation Arteriovenous
(Lm) malformation (AVM)

FIGURE 1 : ISSVA CLASSIFICATION

De cette classification, on distingue ainsi :

- Les tumeurs vasculaires : connues pour la plupart drl]entre elles sous le
nom d’hémangiomes infantiles, sont présentes des les premiers mois de vie pour
finalement régresser apres une phase de croissance transitoire. Elles
correspondent a une prolifération cellulaire endothéliale. Les hémangiomes
congénitaux et d’autres tumeurs particulieres sont exceptionnels.

- Les malformations vasculaires: anciennement appelées angiomes matures
sont constituées de vaisseaux anormaux sans prolifération cellulaire. Elles sont

congénitales, se révélant parfois plus tardivement dans la vie. Deux groupes se



distinguent selon un critere hémodynamique:

* les malformations a flux lent, prédominant sur le compartiment capillaire
(angiome plan et télangiectasie), veineux ou lymphatique (lymphangiome
kystique) comportent un préjudice fonctionnel et esthétique ;

* les malformations a flux rapide sont constituées par des malformations ou
fistules artérioveineuses. Leur retentissement hémodynamique menace parfois le
pronostic vital.

Les malformations lymphatiques kystiques hémodynamiquement inactives
sont constituées de vaisseaux lymphatiques anormaux et de kystes de
morphologie variable, ce sont les lymphangiomes kystiques sujets de notre
étude.

Pour décrire les présentations cliniques et histologiques des

lymphangiomes, nous allons nous baser sur la classification de WEGENER.

II- PRESENTATION CLINIQUE ET HISTOLOGIQUE :
LANDING et FARBER ont classés les lymphangiomes en 3 groupes 5
(SOURCE)

1-Lymphangiomes capillaires :

a paroi mince, ils sont tapissés d’endothélium avec des canaux de la taille
de capillaires, ils sont confinés au derme et a 1’épiderme.

Cliniquement, ils se présentent sous forme de papules Iégerement
surélevées ou d’excroissances a type de verrue au niveau de la peau ou des
membranes muqueuses.

Ils sont en général de couleur blanche ou de teinte rosée en rapport avec la

présence de sang coagulé au sein de la 1é€sion. (SOURCE)



IIs peuvent étre isolés ou multiples et intéressent la région orale, en
particulier la langue, ainsi que la région génitale. On parle le plus souvent de
lymphangiome simplex.

Le lymphangiome circonscrit est un autre type de lymphangiome capillaire
caractérisé par de multiples nodules bulleux avec une hyperkératose et siege au
niveau de la face, du thorax et des extrémités (SOURCE).

Histologiquement, ces derniers s’étendent plus profondément dans le derme
que les lymphangiomes simplex et I’on retrouve davantage de 1ésion confluentes
au niveau de la couche papillaire du derme (SOURCE) .

Les lymphangiomes capillaires ont ét€ alternativement classés parmi le
groupe des 1ésions classiques et celui des localisées selon leur présentation
clinique et leur pronostic.

Les 1ésions classiques sont en général présentes a la naissance ou en
période néonatale mais, peuvent plus rarement apparaitre a 1’Age adulte. La zone
atteinte est étendue et touche le plus souvent les extrémités, 1’avant-bras, la
région axillaire et la zone thoracique adjacente.

Au contraire, les 1ésions localisées peuvent apparaitre a n’importe quel age
sans prédilection anatomique ; les membranes muqueuses peuvent €tre atteintes

sans spécificité symptomatique (SOURCE).

2-Lymphangiomes caverneux :
Les lymphangiomes caverneux sont composés de sinus lymphatiques
dilatés, tapissés d’endothélium, contenant un réseau réticulaire de tissu

conjonctif (source).



A Tintérieur de ces malformations, sont retrouvées des masses
lymphocytaires irrégulieres, des ganglions lymphatiques, des follicules
lymphatiques ainsi que de nombreux canaux interconnectés.

L’élément caverneux peut s’étendre profondément au niveau des muscles
sous-jacents et des tissus avoisinants (source).

La peau recouvrant un lymphome caverneux est en général non atteinte et
la 1ésion est fréquemment ressentie comme un lipome ou un kyste. Elle peut
cependant étre fibrosée (source)

L’aspect pathologique le plus grave est celui d’un kyste multiloculaire
aligné a une membrane blanche luisante, kyste adhérent aux structures
avoisinantes (source).

Ces lésions peuvent €tre isolées ou multiples et peuvent €tre retrouvées a
tous les niveaux du corps, mais sont typiquement retrouvés au niveau de la
langue, de la bouche, de la glande parotide et du larynx.

Les patients présentent le plus souvent une masse indolore ayant augmenté
progressivement de volume.

Les symptomes sont ainsi la conséquence de I’effet de masse et de
I’invasion tissulaire locale.

A noter que la langue semble Etre le site anatomique le plus fréquemment

touché (source) .

3-Hygroma Kkystique :
C’est le plus fréquent des lymphangiomes kystiques. Ce sont des masses
rondes ou lobulées, composées de kystes mesurant quelques millimetres a

plusieurs centimetres de diametre. (SOURCE)



75 a2 90 PR CENT des hygromas kystiques siégent au niveau du cou et environ
20 pr cent au niveau de la région axillaire (SOURCE) .

Le triangle postérieur du cou est le plus fréquemment atteint. L’atteinte du
triangle antérieur du cou est associé a une infiltration étendue des structures
locales et peut impliquer le plancher buccal, la langue ainsi que les voies
aériennes supérieures (source) .

Environ 2 a 3 pr cent des lymphangiomes cervicaux s’étendent au
médiastin voire méme au diaphragme (source) et moins d’1 pr cent sont

exclusivement localisés au médiastin (source) .

Hygroma Kystique
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III- PATHOGENESE DES MALFORMATIONS KYSTIQUES
ET DEVELOPPEMENT EMBRYONNAIRE DU SYSTEME
LYMPHATIQUE

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

Reconnue comme étant d’origine malformative congénitale, un
lymphangiome résulte d’une anomalie de développement du systeme lympho-
ganglionnaire consécutive a un défaut de connexions des espaces lymphatiques.

Cette masse, issue d’une séquestration de tissu lymphatique, possede des
cellules avec des capacités initiales prolifératives responsables de ce syndrome
tumoral par prolifération angiolymphatique plus ou moins exubérante mais
histologiquement bénigne sans risque de transformation maligne [2].

Une avancée, dans la compréhension de la pathogenese des malformations
lymphatiques kystiques, a été faite via I’essor de la biologie moléculaire grace a
la découverte d’un récepteur du facteur de croissance du tissu lymphatique.

Le Vascular Endothelial Growth Factor-C est le ligand des récepteurs
VEGFR-3 et VEGFR-2, qui, chez la souris transgénique, induisent la croissance
des vaisseaux lymphatiques, dans la peau, sans influencer sur le développement
des vaisseaux sanguins.

Etant donné que cette hyperplasie est sélective, le VEGF-C pourrait jouer
un r0le dans les affections du systeme lymphatique et, par conséquent, €tre la
cible de nouvelles alternatives thérapeutiques [24 ; 25].

D’autres constatations ont été rapportées :

Les cellules endothéliales des lymphangiomes kystiques secretent une quantité
importante de bFGF (basic Fibroblast Growth Factor), qui est un inducteur de

I’angiogenese.
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En parallele, le niveau d’un inhibiteur de [I’angiogenese, la
thrombospondine-1, secrété par les cellules de la malformation, est abaissé.

Les lymphangiomes seraient donc, en partie, la résultante d’un
emballement de I’angiogenése et, a 1’avenir peut €tre, des traitements anti-
angiogénique pourraient &tre une nouvelle stratégie thérapeutique dans cette
pathologie [26].

A noter qu’une théorie selon laquelle 1’origine de ces malformations
pouvait €tre acquise en se basant sur le fait que la circulation lymphatique serait
interrompue, entrainant ainsi une ectasie des vaisseaux en amant de 1'obstacle.
Mais les abondantes anastomoses qui existe dans le systeme lymphatique, facile
a mettre en évidence,

et l'absence de cause anatomique ou pathologique a l'origine de cette
rétention lymphatique, s'opposent a cette hypothétique obstruction de tous les
canaux lymphatiques [27].

Afin de mieux appréhender cette pathologie qui, comme nous venons de le
voir, est consécutive a une prolifération de tissu lymphatique et d’une dilatation
kystique de canaux lymphatiques par défaut de connexion avec le reste du
réseau, quelques notions d’embryologie sont a développer [1 ;27)

Le systeme lymphatique, comme les vaisseaux sanguins, se développe a
partir de précurseurs mésodermiques.

Il apparait a la fin de la cinquieme semaine de vie. Il existe deux théories
sur le développement du systeme lymphatique. La théorie de Sabin selon
laquelle les lymphatiques sont issus du bourgeonnement de grandes veines
centrales alors que la seconde théorie propose un développement centripete des
lymphatiques issus du mésenchyme s’unissant ensuite au systeme veineux. La
théorie centrifuge proposée par Sabin est aujourd’hui admise.
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Le systeme lymphatique se développe a partir de la sixieme semaine de la vie
intra utérine.

De la sixieéme a la neuviéeme semaine, des dilatations locales des canaux
lymphatiques vont former six sacs lymphatiques primaires (Fig. 1): -

Deux sacs lymphatiques jugulaires, situés prés de la jonction des veines
sous clavieres et des veines cardinales antérieures (futures veines jugulaires
internes). -Deux sacs lymphatiques iliaques, situés prés de la jonction des veines
iliaques avec des veines cardinales postérieures. -

Un sac lymphatique rétro péritonéal, situ€ a la racine du mésentere.

Une citerne lymphatique, en arriere du sac lymphatique rétro péritonéal, au
niveau des glandes surrénales.

La citerne lymphatique est unie aux sacs lymphatiques jugulaires par des
canaux thoraciques droit et gauche qui vont s’anastomoser et rejoindre le
systeme veineux, a la base du cou. (figure 2)

A D’exception de la partie supérieure de la citerne lymphatique, les sacs
lymphatiques se transforment en groupes de ganglions, vers le troisieéme mois de

la vie foetale.
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Figure 2: Vue antérieure (d’apres W. LARSEN)
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Les cellules mésenchymateuses envahissent chaque sac et le transforment
en canaux lymphatiques ou sinus.

Puis, la trame conjonctive et la capsule du ganglion se constituent.

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

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

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

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

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

Le principe de cette hypotheése a été confirmé par LYMBOUSSAKI et
COL qui ont mis en évidence une prolifération des lymphatiques dermiques, a
partir des séquestres des vaisseaux lymphatiques oblitérés (étude de 1’expression

de VEGFR-3) [39].
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VI- EXPLORATIONS COMPLEMENTAIRES :

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

Souvent, leur diagnostic est évoqué cliniquement.

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

La radiologie conventionnelle est, parfois, utile pour apprécier le
retentissement des 1€sions sur les voies aériennes et sur le squelette ou bien pour
mettre en évidence un prolongement médiastinal (Fig.4).

L’extension et le retentissement sont mieux étudi€és en échographie, en
scannographie ou en IRM.

La lymphangiographie isotopique permet de préciser 1’état des voies
lymphatiques mais n’opacifie habituellement pas le kyste; elle est réalisée
exceptionnellement dans les lésions des membres. C’est une exploration

rarement pratiquée.

17



Fig. 4: Hygroma kystique cervical avec extension médiastinale et
déplacement trachéal sur radiographie conventionnelle.
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1- Echographie :

C’est l'examen majeur, souvent de premiere intention pour le diagnostic de
LK.

Il précise le siege et la nature de la masse, les limites et les rapports avec
les organes de voisinage.

L’échostructure de la Iésion est souvent liquidienne.

Dans la forme non compliquée, la 1€sion est bien limitée, anéchogene,
formée de multiples logettes séparées par des septa fibreux tres fins (Fig.5).

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

L’examen doppler montre 1’absence de débit au sein de la malformation.

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

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

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

b) LK cervical chez un nourrison de deux mois. Aspect en logettes
anéchgenes avec présence de multiples cloisons

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

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 1ésions macro kystiques sont de densité homogene, proche de celle de
I’eau.

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

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

Dans les formes micro kystiques, les 1ésions sont de densité intermédiaire,

sans rehaussement apres injection de produit de contraste.

Fig. 6: Coupe scannographique d’un lymphangiome kystique

rétropéritonéal
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3- Imagerie par Résonance Magnétique :

L’IRM est ’examen de référence, mais son acces est encore difficile et
coliteux.

Elle permet une meilleure délimitation de la 1€sion, par rapport aux organes
de voisinage et aux muscles (Fig. 7).

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

L’IRM reste I’examen de choix, pour apprécier 1’extension en profondeur
en cas de formes circonscrites des lymphangiomes car, indétectable a 1’examen
clinique. Elle permet également d’apprécier I’infiltration des tissus sous-jacents

et de prévenir, ainsi les gestes incomplets [43].
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d
Fig.7 :

a) enfant de deux mois présentant une volumineuse masse cervicale droite molle
évocatrice de lymphangiome.

b)et ¢) Coupes IRM en séquences spinécho-T2, axiales et coronales montrant le
volume et I’extension entre le paquet jugulocarotidiendroit et le muscle
sternocléidomastoidien.

d) opacification percutanée d’une cavité du lymphangiome montrant le caractere
non communiquant de ces différentes logettes.
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4- Cytoponction :
Elle présente un élément de diagnostique positif du LK.
Elle peut étre réalisée sous échographie ou sous tomodensitométrie.

Le but de la cytoponction est essentiellement d'obtenir un prélévement du

contenu kystique afin d'étudier 1'aspect, la chimie et la cytologie.

Le contenu du kyste est habituellement chyleux ou séreux.

La découverte d'un tel liquide a la ponction est trés évocatrice du diagnostic
mais ne suffit pas a l'affirmer.

La présence de sang dans les cavités kystiques pourrait étre due a une
hémorragie traumatique ou a des communications veino-lymphatiques qui
pourraient résulter de I'érosion du plexus veineux [44].

La cytologie du produit de ponction, en I'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
€osinophiles et quelques hématies, mais jamais de cellules tumorales. Le liquide
peut étre acellulaire, ce qui n'écarte pas le diagnostic.

La biochimie révele en cas de kyste séreux une concentration électrolytique
identique a celle des espaces extra cellulaires.

Lorsqu'il s'agit d'un kyste chyleux, on note une forte proportion de graisses

(triglycérides et cholestérol) et des protides.
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5- Biologie :

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

JL'hémogramme peut montrer :

une hyperleucocytose en cas d'infection intrakystique et une anémie en cas
d'hémorragie.

® Un discret syndrome inflammatoire peut se voir lors des poussées

douloureuses.

® une hyperleucocytose en cas d'infection intrakystique et une anémie en

cas d'hémorragie.

® La vitesse de sédimentation est généralement normale sauf si poussée

inflammatoire. [

® La sérologie hydatique est trés utile surtout dans notre contexte, dans

un but d'éliminer un kyste hydatique.

VII- THERAPEUTIQUE :

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

Le but du traitement est I’exérese complete 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 caractere bénin de la
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tumeur, mais aussi et surtout, du risque de complications souvent révélatrices du

lymphangiome.

1- Traitement des poussées évolutives :

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

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

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

L’utilisation d’antibiotiques peut &étre indiquée en cas de suspicion de
surinfection bactérienne ou pour traiter un foyer infectieux bactérien responsable

de la poussée inflammatoire.

2- Traitement des malformations :

2.1- La chirurgie :

L’exérese chirurgicale est I’attitude classique.

Ce traitement s'impose du fait de risque de I1'évolution vers des
complications hémorragiques ou infectieuses imprévisibles, de la croissance du
volume kystique avec possibilité d'accidents mécaniques. Parfois, il est indiqué
vu l'incertitude diagnostique préopératoire.

La chirurgie est le traitement de premiere intention des malformations
micro kystiques.

Les formes macro Kkystiques relevent tantd6t d’un traitement par
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sclérothérapie, tantdt de gestes chirurgicaux, toujours difficiles a adapter a
chaque situation et localisation.

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

L’exérese complete des lymphangiomes, quels qu’ils soient, nécessite
parfois, plusieurs interventions.

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

Les lymphangiomes de la région rétro péritonéale imposent une exérese qui
doit étre aussi complete que possible, mais la bénignité de la 1ésion interdit tout
sacrifice nerveux ou vasculaire qui risquerait d’étre a 1’origine de séquelles
irréversibles au niveau du pelvis et des membres inférieurs.

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

Il ne semble pas que le fait de traiter et réduire la malformation
lymphatique superficielle, seule, suffise a empécher cette hypertrophie. Il faut
intervenir sur les structures squelettiques par chirurgie orthognathique, lorsque
la seconde dentition est en place. Le geste doit €tre adapté aux situations
cliniques: ostéotomie mandibulaire, impaction maxillaire par LEFORT 1
(fracture du maxillaire supérieur avec trait horizontal), génioplastie.

Dans deux tiers des cas, 1’analyse histologique montre des foyers de
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malformations lymphatiques intra osseuses, dans ces os hypertrophiés [45,46].

Le traitement chirurgical comporte des risques.

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

Une atteinte nerveuse est observée dans 30 % des lymphangiomes cervico-
faciaux traités chirurgicalement [48].

Le nerf le plus fréquemment 1ésé, est la branche marginale mandibulaire du
nerf facial.

Cette complication se voit au cours du traitement chirurgical des
malformations lymphatiques parotidiennes, buccales ou sous maxillaires [49].

D’autres nerfs peuvent €tre 1€sés, en cas de localisation cervicale : le IX, le
XII, la chaine sympathique ou le plexus cervical.

Le risque de Iésion nerveuse serait en fonction de la taille et de la localisation du
lymphangiome et non de 1’age de I’enfant au moment de 1’intervention.

Les complications chirurgicales seraient plus fréquentes dans les localisations
cervicales supra hyoidiennes et en cas de 1ésions bilatérales [48,49].

L’age optimal de I’intervention a été, également, débattu. Certains auteurs
proposent d’intervenir seulement, si aucune régression n’est observée a 1’age de
Sans.

D’autres recommandent de pratiquer une intervention chirurgicale plus
précocement pour éviter les complications infectieuses qui pourraient rendre la
chirurgie plus difficile.

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

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

pourra, plus facilement, tre complete.

Masse kystique polylobée englobant deux anses intestinales
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Aspect macroscopique d’un lymphangiome kystique apresexérese

chirurgicale
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2.2- La sclérothérapie:

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

Plusieurs agents sclérosants ont ét€ essayés: sérum salé hypertonique,
LIPIODOL, ETHIBLOC, BLEOMYCINE, OK-432, DOXYCYCLINE,
morrhuate de sodium... La réaction inflammatoire créée peut €tre intense ; dans
les formes ORL pédiatriques le recours a I’intubation préventive et la
surveillance en milieu de réanimation sont classiques.

Les douleurs post-injections sont tres variables d’un produit a 1’autre et
peuvent nécessiter 1’utilisation de dérivés morphiniques pendant quelques jours

[40].

2.2.1- Sclérothérapie a PETHIBLOC :

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

Il s’agit d’une solution alcoolique contenant un extrait de mais (la zeine),
un marqueur radio opaque (amidotrizoate de sodium) du propylene glycol et de
I’oléum papaveris, une substance qui assure la viscosité du mélange.

L’ETHIBLOC, polymérise rapidement au contact du sang, et est a I’origine
d’emboles biodégradables, qui se résorbent en 4 a 6 semaines apres 1’injection.

Il entraine une réaction giganto-cellulaire, nécessaire pour collaber les
parois du kyste.

Les injections sont effectuées sous neuroleptanalgésie ou sous anesthésie

générale. Les kystes sont d’abord ponctionnés puis remplis par un produit de
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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 1ésions [40].

Apres I’aspiration du produit de contraste intra kystique, ’ETHIBLOC est
mélangé avec du LIPIODOL et de 1’alcool absolu. Le LIPIODOL a pour but
d’augmenter 1’opacité du mélange.

L’alcool absolu augmente ses capacités scl€rosantes. Le mélange est
réinjecté jusqu’a un quatrieme ou un deuxieéme du volume du kyste.

Un pansement compressif est appliqué pour favoriser le contact des parois
des kystes avec 1’agent sclérosant.

La quantit¢é maximale du produit injecté ne doit pas dépasser 7cc, pour
éviter une réaction inflammatoire excessive.

Les anti- inflammatoires non stéroidiens peuvent €tre prescrits pour
diminuer I’effet inflammatoire et la douleur.

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

Les résultats de ce procédé sont excellents ou bons dans 60%.

Les patients non répondeurs ont majoritairement, des malformations micro
kystiques et tissulaires.

La localisation orbitaire est de mauvais pronostique.

La technique a peu d’effets secondaires.

Les complications, les plus fréquentes observées sont les réactions
inflammatoires fébriles, les nodules inflammatoires et les ulcérations avec
suintement de ’ETHIBLOC.

33



Les nécroses aseptiques ont été notées dans de rares cas isolés. En
revanche, il n’y a jamais eu de nécrose extensive ni d’atteinte nerveuse.

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

La sclérothérapie a ’ETHIBLOC est considérée, a notre époque, comme
une technique fiable et ayant peu d’effets adverses. Elle peut €tre proposée, en
premicre intention, dans les formes macro kystiques des lymphangiomes

superficiels [53].

2.2.2- Sclérothérapie a l’alcool absolu

L’alcool est utilisé comme agent sclérosant depuis de nombreuses années.
Ses indications principales ont été les malformations veineuses, les varices des
membres inférieurs, les varices oesophagiennes ou les 1ésions kystiques. Son
utilisation dans le traitement des 1ésions lymphatiques acquises, a été proposée
par AKHAN en 1992 [54].

L’alcool absolu est responsable d’une réaction inflammatoire intense de
I’endothélium des vaisseaux lymphatiques. Ceci résulte de la déshydratation de
la couche cellulaire endothéliale et de la coagulation des protéines.

La sécurité de I’emploi de 1’alcool absolu a été établie par BEAN, qui I’a
utilis€ pour scléroser les kystes rénaux [55].

Un passage accidentel dans le tissu avoisinant est sans gravité car 1’alcool
absolu est rapidement inactivé par le liquide interstitiel.

En revanche, D'utilisation de 1’alcool absolu dans les malformations
complexes comporte plus de risques. 27% de complications ont ét€ rapportées

dans une série de 30 patients traités par 1’alcool absolu.
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Il s’agissait d’une fibrose tissulaire, de thrombose veineuse profonde,
d’embolie pulmonaire, d’hypertension pulmonaire, de paralysie nerveuse et de
bulles ischémiques [56]. ZUCKERMAN et YEAGER ont évalué I’efficacité de
I’alcool absolu dans le traitement des lymphoceles post opératoires, dans une
étude rétrospective portant sur 32cas [57].

L’alcool absolu a été administré a 1’aide d’un cathéter qui est resté en
place en moyenne pendant 19 jours.

Ce traitement a €té efficace dans 30 cas, 2 d’entre eux ayant récidivé. Des
complications ont €té observées chez 3 individus (infection sur cathéter) et 3
autres patients ont dii subir des procédures itératives de drainage.

Cette méthode sire et efficace d’apreés les auteurs, a pour inconvénient de

nécessiter une hospitalisation prolongée.

2.2.3- Sclérothérapie a PAETOXISCLEROL(polidocanol):

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

Il est, fréquemment, utilisé dans la sclérothérapie des varicosités des
membres inférieurs [58].

Il a ’avantage de ne pas entrainer de réaction ou de nodule inflammatoire
mais son utilisation comporte un risque de toxicité nerveuse et de nécrose
cutanée. Les allergies sont rares et la tolérance est bonne.

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

La quantité injectée ne dépasse pas 0,5 a 1 cc par poche. Les 1ésions
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disparaissent 15 jours a 3 semaines apres la s€ance de sclérose.

2.2.4- Sclérothérapie a la BLEOMYCINE :

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

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

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

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

Les kystes ont ét¢ d’abord ponctionnés, puis la BLEOMYCINE a été
injectée dans les espaces vidés. La concentration de la BLEOMYCINE était de 1
mg par ml de solution saline.

Des doses de 1 a 5 mg de BLEOMYCINE ont ét¢ administrées a des
intervalles de 15 jours.

Le nombre de séances de sclérothérapie variait entre 1 et 16.

L’injection a été suivie, dans la plupart des cas, par une réaction
inflammatoire, spontanément résolutive. Des résultats excellents et bons, ont été
obtenus respectivement, dans 55% (16 patients) des cas et dans 31% des cas (9

patients).
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Les récurrences ont été rares : une récurrence a €t€ observée parmi les
patients ayant un excellent résultat initial, et deux dans le groupe dont
I’amélioration a été considérée comme bonne.

Les 1ésions résiduelles ont été traitées chirurgicalement.
Mais cet agent sclérosant est peu ou pas utilisé en raison du risque de

fibrose pulmonaire [63].

2.2.5- Sclérothérapie a la DOXYCYCLINE:

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

MOLITCH et UNGER ont essayé cette thérapeutique, chez 56 patients
ayant des lymphangiomes en dehors de toute ressource chirurgicale [64]. La
procédure a été effectuée grace a une sédation par midazolam ou fentanyl.

Les patients ont ét€ hospitalisés pendant 2 a 7 jours. Les concentrations de
DOXYCYCLINE utilisées ont été de 16 a 20 mg par ml. Les kystes ont été
drainés puis une solution de DOXYCYCLINE (5 a 20mg par ml), mélangée
avec I’iohexol (omnipaque 300®), a été injectée.

Le volume administré a été de 5 a 100 ml en fonction du volume du kyste a
traiter. 6 a 8 heures apres 1’injection sclérosante, les cathéters ont ét€ mis en
aspiration et le traitement a été répété le lendemain.

Les cathéters restent en place jusqu’a ce que le volume aspiré soit proche
de 0. Tous les patients ont eu des réponses favorables : 4 réponses ont été
partielles et une seule a été complete.

Aucune complication majeure n’a ét€ déplorée mais 2 patients ont eu des

épisodes fébriles résolutifs au décours de la procédure.
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Le faible nombre de réponse complete, dans cette série, était 1i€ a la gravité
des lymphangiomes traités, trois d’entres eux ayant un envahissement viscéral.

Cependant, le mécanisme d’action réel en tant que sclérosant de
1aDOXYCYCLINE reste mal élucidé [40,64].
Les inconvénients majeurs de cette méthode sont la douleur et la durée

d’hospitalisation.

2.2.6- Sclérothérapie a I’OK-432:

La sclérothérapie a I’OK-432 est basée sur 1’observation de régressions
spontanées de lymphangiomes kystiques, au décours d’épisodes infectieux.

L’OK-432 est le produit de la lyophilisation de souches pyogenes de
streptocoques A dont la virulence a €té réduite par un traitement par pénicilline
G. Ces souches ne peuvent plus sécréter de la streptolysine S mais elles gardent
une activité glycolytique et une partie de leurs propriétés enzymatiques [65,66].

L’OK-432 est utilisé, fréquemment, au Japon, comme immunostimulant.
L’OK- 432 active les macrophages cytotoxiques, les cellules NK et LAK et les
lymphocytes T cytotoxiques [67].

Il entraine une réaction inflammatoire locale et un processus cicatriciel. La
fibrose ne s’étend pas au-dela des lésions kystiques et ne compromet pas un
traitement chirurgical ultérieur.

La procédure utilisé€e, par la plupart des équipes, était la suivante : 0,1 mg
d’OK-432 ont été mélangés avec 10 mg de sérum physiologique et injectés dans
une cavité lymphatique ponctionnée.

La quantit¢ de produit injecté était dépendante du volume de liquide

ponctionné mais la quantit€ d’OK-432 ne dépassait jamais 0,2 mg.
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La sécurité d’emploie d’OK-432 a €té bien établie : dans la série de 30000
patients traités par OK-432 (traitement immunostimulant), aucun déces n’a été
noté. 14 patients ont développé des réactions anaphylactoides [67].

Ces réactions peuvent €tre, en parti, dirigées contre la pénicilline, contenue
dans la préparation.

La réaction adverse, la plus fréquente, était une fievre transitoire.

L’OK-432 a été, au départ, utilis€é dans le traitement des cancers de
I’extrémité céphalique [68].

En 1987, OGITA et COL ont proposé I'utilisation d’injections d’OK-432
pour scléroser les lymphangiomes kystiques, chez 9 enfants [69]; 8 enfants sur 9
ont présenté une régression complete des 1€sions. Chez 3 enfants, ce résultat a
nécessité plusieurs procédures.

Encouragée par ce succes, I’équipe d’OGITA a présenté, 4 ans plus tard,
une série de 23 patients ayant des lymphangiomes kystiques, au-dela de toute
ressource chirurgicale. Une rémission complete a été obtenue chez dix patients,
huit individus avaient une amélioration de plus de 50 %, trois avaient une
réponse minime et 2 aucune réponse [70].

Plusieurs autres séries ont ét€ publiées dans la littérature. Smith et COL ont
présenté des résultats moins optimistes [71].

Chez 6 enfants, trait€s par la méme méthode, seulement 2 ont eu une
rémission complete.

Les 4 patients restant ont eu une amélioration modeste.

Les 3 mauvais répondeurs avaient une forme micro kystique et le
quatrieme avait un lymphangiome avec une composante veineuse.

Ces résultats sont concordants avec les autres méthodes de sclérothérapie.
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2.2.7- Sclérothérapie a la colle de fibrine (TISSUCOL®):

La colle de fibrine a de nombreuses applications chirurgicales. Elle a des
propriétés adhésives et hémostatiques. Son utilisation favorise la syntheése du
collagene et la régénération tissulaire.

Ces propriétés permettent de coller les surfaces tissulaires et de supprimer
les espaces morts.

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

Encouragés par ces premiers résultats, en 1999, CASTANON et COL, ont
réalisé une étude de suivi a long terme de 19 enfants traités par cette méthode
[74].

Quinze patients avaient des malformations kystiques uniloculaires et 4
multiloculaires. Les cavités ont €té ponctionnées puis une quantit€ de
TISSUCOL, égale 10 a 15% du volume soustrait, a ét€ injectée.

Une fois injecté, le produit subissait une solidification rapide. Dans dix cas,
une seule procédure a été suffisante, six patients ont eu deux s€éance 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 €té notée.

Le suivi variait entre 3 mois et 6 ans avec une médiane de 40 mois.

Cette technique, efficace et slre, a €té proposée par les auteurs, comme

traitement de premiere ligne des lymphangiomes macro kystiques de 1’enfant.
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2.3- Le Laser :

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

En 1981, LANDTHALER a proposé I’utilisation du laser argon [75]. La
longueur d’ondes émises par ce laser (480nm) est absorbée, de manicre
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 [76]. La longueur d’onde du

laser CO2, se situe dans le spectre infrarouge (10600 nm).

Sa cible est I’eau intracellulaire. Il provoque une coagulation des vaisseaux
lymphatiques qui conduit a la diminution des taux de récurrences des pseudo
vésicules.

Le traitement de la partie superficielle des lymphangiomes est, parfois,
suffisant pour obtenir une amélioration de 1’aspect de la 1€sion et réduire les
complications [77,78].

En 1992, ALANI et WARREN ont présenté une nouvelle technique de
traitement des malformations vasculaires profondes (hémangiomes et
lymphangiomes) : le laser interstitiel [79].

Un bras de laser KTP, ARGON, Nd : YAG a été incorporé dans une canule
qui était, a son tour, introduite dans la 1ésion cutanée. Cette méthode a permis
une réduction de la taille de toutes les 1€sions trait€es, dans la série rapportée (11
hémangiomes et 2 lymphangiomes), sans complications majeures.

Plus récemment, 1’équipe de BORSIK et ENJOLRAS a proposé

’utilisation du laser Diode, en placant une fibre optique au contact ou dans la
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Iésion.
L’inconvénient de cette méthode est le nombre élevé de séances nécessaires

[80].

2.4- La Radiothérapie :

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

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

Les doses utilisées ont été peu importantes pour éviter les réactions
cutanées et pour ne pas compromettre une éventuelle greffe cutanée ultérieure.
La réponse a la radiothérapie a été tres lente et un délai de 12 mois a été, parfois,

nécessaire pour évaluer ses bénéfices [82]. Cette technique est, actuellement,

abandonnée.

VIII- FACTEURS PRONOSTIQUES DES MALFORMATIONS
LYMPHATIQUES KYSTIQUES :

1- Facteurs influencant I’évolution naturelle des MLK :

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

Environ un tiers des 1€sions demeureront asymptomatiques et deux tiers d’entre

elles subiront des poussées inflammatoires.
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L’involution spontanée est rare. Certains lymphangiomes cervicaux sont
responsables de dysphagie et de dyspnée.

Cette symptomatologie serait plus fréquente dans les lymphangiomes
suprahyoidiens [83].

En cas de malformations lymphatiques proches du squelette, il est possible
d’observer un envahissement osseux, responsable de douleurs chroniques ou de
fractures.

L’atteinte osseuse grave, observée dans les lymphangiomatoses diffuses,
est appelée syndrome de GORHAM-STOUT [84].

La localisation et les rapports anatomiques semblent €tre un facteur

prédictif important de 1’évolution naturelle des lymphangiomes.

2- Facteurs pronostiques de la réponse au traitement chirurgical:
Plusieurs facteurs pronostiques de réponse au traitement chirurgical
peuvent etre retrouvés dans la littérature :
* La taille ; les 1ésions supérieures a 5 cm de diamétre peuvent étre, rarement,
extirpées en totalité [85,86,87]. [

e I’envahissement des levres, de I’hypopharynx, du larynx et du plancher

buccal ; ceci favorise les récurrences et la persistance de la maladie [88,89].

» L’exérese incompleéte (macroscopiquement); le taux de récurrence, apres une

exérese incomplete, varie, selon les auteurs, entre 50 et 100 pourcent alors
qu’apres une exérése macroscopiquement complete, il est inférieur a 27%
[48,86,89,90].

» L’absence de capsule et Uinfiltration massive des tissus [91,92].

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

* Les lésions ayant été traitées par la sclérothérapie.

Ces facteurs se réferent a toutes les localisations.

Les localisations cervicales ont été étudiées plus en détail. SCHUSTER et
COL ont tenté¢ d’établir une classification des lymphangiomes cervicaux
permettant de prédire le pronostic des lésions traitées chirurgicalement [93].

4 classes de lésions ont €té établies :

[IClasse I : 1ésions ne déformant “pas ou déformant peu le contour du cou.
[IClasse II : 1ésions ne dépassant pas la ligne passant par le bord latéral de la
tete.

[JClasse III : 1ésions dépassant cette ligne.

[JClasse IV : lymphangiomes dépassant la ligne médiane.

Les résultats de cette étude, portant sur 36 cas, ont montré que la résection
a ¢été complete dans 64% des lymphangiomes des classes I et II,
comparativement aux 21% des classes III et I'V.

Les infections post-opératoires et les suintements étaient plus fréquents

dans le groupe IV, ainsi qu’une asymétrie faciale (83% de cas).

Le pronostic de la classe I était excellent.

Une asymétrie faciale, significative, persistait seulement dans 15% des cas
de la classe II.

Dans la classe III, 38% de complications post-opératoires ont été rapportées
et 25% des lésions ont dii Etre réopérées.

Dans la classe IV, 50% des lymphangiomes ont nécessité une deuxieéme

intervention.

44



L’importance des caracteres histologiques, pour le pronostic, n’est pas
établie [90,15].

Selon SERMON et COL, il n’y a pas de relation entre le type histologique
de lymphangiome et le risque de récurrence mais cette constatation est basée sur

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

3- Facteurs pronostiques des différentes techniques de sclérothérapie:

La sclérothérapie a fait 1’objet de nombreuses €tudes rétrospectives et,
seulement, d’un seul essai prospectif, comparant deux modalités de
sclérothérapie [95].

L’analyse des échecs, rapportés dans la littérature, permet de retrouver

quelques facteurs pronostiques, potentiellement péjoratifs, qui sont :

* un__traitement _chirurgical, préalable; une chirurgie premiere serait

responsable de fibrose détruisant les communications entre les kystes et
diminuant ainsi la diffusion du produit sclérosant [95]. []

* des localisations, distinctes des localisations céphaliques et cervicales[96].

e un diametre supérieur a 5cm en cas de traitement par OK-432 [96].

e Dexistence d’une composante veineuse [71]. [

* le caractere micro kystique des lésions [97].

La localisation des lymphangiomes cervicaux a fait, également, 1’objet
d’une classification pronostique, appliquée dans la sclérothérapie [47,49].
De Serres et COL ont proposé de diviser les lymphangiomes en cinq

groupes :
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I: localisation unilatérale infrahyoidienne

II: localisation unilatérale suprahyoidienne

III: localisation unilatérale supra et infrahyoidienne

I'V: localisation bilatérale suprahyoidienne

V: localisation bilatérale supra et infrahyoidienne.

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

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

préalable.
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Une étude rétrospective a ét€ menée entre janvier 2000 et septembre 2016 a
I’Hopital des enfants de Rabat au sein du service de chirurgie infantile « A ».

Notre travail, porte sur une étude rétrospective de cas colligés au service de
chirurgie infantile A, a I’hopital d’enfants de RABAT.

Parmi ces enfants, 11 cas avaient été traités pour LKA, 10 cas avaient été
traités pour L.K.C, 8 autres cas pour lymphangiome kystique axillaires, et 1
LKT.

L’analyse de la série a ét€ réalis€e a 1’aide des données des dossiers
cliniques des patients.

Les informations suivantes ont été recueillies : 1’age, le sexe, les
antécédents, 1’dge de survenue, les symptomes, les données de I’examen
physique, le bilan d’imagerie, le bilan biologique, le moyen thérapeutique, le
résultat anatomo-pathologique de la piece opératoire et 1’évolution post-
thérapeutique.

Tous les patients ont eu un interrogatoire minutieux et un examen clinique
complet, d’abord local, régional, puis général.

Le diagnostic de lymphangiome kystique était évoqué dans la quasi-
totalité des cas a I’examen clinique.

Les examens complémentaires réalisés étaient, a coté de la radiographie
thoracique et abdominale de face, 1’échographie cervicale, thoracique et
abdominale et le scanner en coupes transversales avec injection du produit de
contraste.

Certains patients ont bénéficié drlJautres examens : la scintigraphie
thyroidienne au Tc 99.

Le traitement variait entre chirurgie et suivi de 1’étude histologique de la
piece opératoire, et entre sclérothérapie et corticothérapie. La surveillance
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postopératoire €tait clinique.

I- POPULATION ETUDIEE :

Ce travail a porté sur une série rétrospective de trente cas de
lymphangiomes kystiques au service de CHIRURGIE A , a I’hopital d’enfant du
CHU IBN SINA de 2000 a 2016.

L’étude bibliographique du sujet a été effectuée au préalable dans la base
de données des différents sites d’informations médicales, les mots clés choisis
étaient « cysticlymphangioma » et « cystic hygroma » .

La population étudiée était des enfants agés de 06 mois a 12 ans,
hospitalisé€s au service de chirurgie A.

Les patients ont été inclus selon les critéres suivants :

*malades porteurs d’une malformation lymphatique Kkystique

constatée cliniquement.

*enfants qui présentent des lymphangiomes viscéraux graves
entrants dans le cadre de la prise en charge aux urgences

chirurgicales pédiatriques.

II- RECEUIL DES DONNEES :

L’étude a débuté en 2000, 30 dossiers codés sous le terme de
lymphangiomes ont été relus, la date de la fin des inclusions a été fixée en 2016
; nous avons relevé pour chaque patient les renseignements suivants :

eage
*sexe

*motifs d’hospitalisation
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*date d’apparition du lymphangiome
*]ocalisation

e caracteres cliniques et physiques

e examens radiologiques

e prise en charge thérapeutique

eévolution

III- MODALITES THERAPEUTIQUES :

Dans cette étude, les patients ont €té traités par la chirurgie, sans autres
alternatives thérapeutiques. Le but de I’exérese était I’ablation complete de la
malformation avec épargne des structures nobles.

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

La prescription d’antibiotiques a ét€ indiquée chez tous les patients.
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I-AGE ET SEXE :
7 CAS A LA NAISSANCE (23/100)

8 AVANT L AGE DE 2 ans (27/100)
15 APRES L AGE DE 2 ans (50/100)

AGE D APPARTITION

= NAISSANCE = AVANT 2ans = Apres 2 ans

L’4ge moyen d’apparition est de 47,85 mois.

SEXE : 14 filles et 16 garcons soit 47vs53/100
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SEXE

= MASCULIN = FEMININ

II- LOCALISATION :

Les localisations des malformations lymphatiques kystiques retrouvées
dans notre série ont été les suivantes :
ecervicale
e axilaire
*abdominale (pariétale et mésentérique)

epelvienne
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* Tableau 1: Répartition des différentes localisations []

- Nombre de patients Pourcentages

Localisation
Cervicale 10 33
Thoracique 1 3
Axillaires 8 28
Abdominale 10 33
Pelvienne pure

1 3

III-PRESENTATION CLINIQUE ET CIRCONSTANCE DE

SURVENUE:

Dans la majorité des cas, le diagnostic était évoqué devant des tuméfactions

cutanées augmentant progressivement de volume , et des 1€sions inflammatoires

de la peau en regard ont été retrouvées dans 2 cas.

Les localisations cervicales se caractérisent par une masse cervicale
augmentant progressivement de volume dans la majorit€ des cas, pouvant

s’associer dans les cas d’extension thoracique a une dyspnée modérée ou encore

une toux seche (6cas).

Les localisations axillaires se présentent a I’examen clinique sous forme de

masse molle, mobile par rapport aux plans superficiel et profond, indolore et
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pouvant dans certains cas restreindre les mouvements d’adduction du membre
atteint. (1cas)

En revanche, les localisations abdominales s’étaient compliquées et
devenues symptomatiques, se révélant par une masse abdominale ou abdomino-
pelvienne accompagnés de douleurs abdominales et d’ascite engendrant une
distention abdominale. (4cas)

Aucun facteur déclenchant n’a pu étre noté.

L’état général dans tous les cas était conservé, aucun cas n’a nécessité sa

prise en charge en réanimation.

IV-BILAN PARACLINIQUE
A.LKC

La radiographie thoracique de face a été réalisée dans tous les cas de LKC,
objectivant une opacité apico-médiastinale chez un cas, dont I’extention
thoracique a été confirmée par échographie thoracique.

L’échographie cervicale a été réalisée chez 6 patients mettant en évidence
une masse oblongue, polylobée, constituée de logettes anéchogenes séparés par
des septas sous forme de cloisons réalisant un aspect en nid d’abeilles évoquant

un lymphangiome kystique.
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Aspect echographique d’un LK CERVICAL.

La TDM cervicale a été directement réalisée chez les autres patients
objectivant un processus se réhaussant apreés injection, un complément

thoracique a été réalisé dans les cas d’extension thoracique.
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LK CERVICAL

Une seule ponction exploratrice a été réalisée devant la présence
concomittante de deux masses cervicales et axillaires. (cas nl)

La scintigraphie thyroidienne au Tc99 avec dosages des hormones
thyroidiennes a eté faite pour 1 cas objectivant dans un cas une hypertrophie
lobaire gauche chaude. (cas n7)

Le bilan biologique et taux d’hormones thyroidiennes est toujours revenu

normal.

B. LK axillaires

La radiographie thoracique de face a ét€ réalisée dans la totalité des cas
mettant en évidence dans les cas de masse de taille importante une opacité
axillaire.

Son but était de rechercher une malformation thoracique associée, un
envahissement osseux ou des déformations osseuses entrainées par les

malformations lymphatiques. (revenue normale chez tous les patients)
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Opacité axillaire gauche sans lyse osseuse

L’échographie a permis dans sept cas d’orienter le diagnostic en montrant

une masse multikystique occupant le creux axillaire.
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Masse a double composante avec une partie tissulaire échogene et une

partie kystique cloisonnée contenant des septas réguliers épais.

La tomodensitométrie axillaire a ét€ demandée chez trois patients pour
confirmer le diagnostic , visualisant une masse ovalaire, polylobée, hypodense et
hétérogene, et délimitant ses rapports avec les structures de voisinage du creux

axillaire (parois musculaires , thoracique et structures vasculaires) .
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TDM du creux axillaire devant une masse axillaire

C. LK abdominaux

La radiographie du thorax de face a été systématiquement demandée . Elle
est normale pour 10 patients et dans un cas elle a montrée une opacité
pulmonaire.

L’abdomen sans préparation a été demandé chez 2 de nos patients montrant
une opacité occupant la totalité de I’abdomen et des niveaux hydro-aériques
dans le 2° en rapport avec un ballonnement abdominal.

L’échographie abdominale a été demandée dans 6 cas mettant en évidence

une masse kystique comportant de multiples cloisons dans Scas.
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Echographie d’un LK ABDO

La TDM a été réalisée chez 6 patients permettant de visualiser un processus
1ésionnel de type kystique, de densité liquidienne non réhaussée apres injection

de produit de contraste et d’en analyser les rapports avec les structures

anatomiques adjacentes
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Tdm réalisé chez un patient présentant un lymphangiome abdominal.

En ce qui concerne le lymphangiome pelvien , un écho-doppler complété
par un scanner abdomino-pelvien ont été réalisés permettant de mettre en
évidence un processus lésionnel d’echostructure tissulaire hypoéchogéne et
hétérogene renfermant de multiples cloisons.

Aucune autre investigation ( a part le bilan pré-opératoire) n’a été entrepris
par la suite pour ce cas.

On peut donc conclure que, si le diagnostic n’est pas évoqué par le
clinicien, il est souvent fait a 1I’échographie, qui permet de montrer la structure
de la Iésion et oriente vers le caractere hémodynamiquement inactif; son

inconvénient est I’imprécision dans 1’évaluation de la taille et les limites de la
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1ésion.
Pour disposer d’une analyse plus fine de la morphologie des
lymphangiomes il faut fréquemment avoir recours a la TDM, considérée a ce

jour comme examen de référence
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V- TRAITEMENT

Le traitement a tenu compte de la synthese des différents éléments clinques
et paracliniques dans tous les cas.

La chirurgie a été performée dans 26 cas, 3 cas ont bénéficié d’une
sclérothérapie et deux cas ont été mis sous corticothérapie.

L’étude anatomopathologique a été réalisée chez tous les patients opérés, et
a confirmé le diagnostic de lymphangiome kystique.

L’évolution post-thérapeutique a ét€ simple dans la majorité des cas.

N.B:

-Le cas n18 (LK ABDO) a été trait€ par chirurgie a présenté en post-
opératoire une invagination intestinale aigue ayant nécéssité une reprise
chirurgicale avant le stade de nécrose (suites favorables).

-Le cas n10 (LK AXILLAIRE) a été traité par corticothérapie initialement.
Une récidive 2 mois plus tard a nécessité un traitement chirurgical radical (suites

favorables).
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= CHIRURGIE = SCLEROTHERAPIE = CORTICOTHERAPIE

Choix thérapeutique de premiére intention
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DISCUSSION
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I-ASPECTS CLINIQUES :
A-EPIDEMIOLOGIE

Al/ Frequence

Le lymphangiome kystique est une affection rare, il représente 5% des
anomalies vasculaires et 6% des tumeurs bénignes de 1’enfant.

C’est une malformation dont I’incidence est comprise entre 1 et 4000 a 1
pour 100000 naissances d’enfants vivants (sources), en tenant compte de la
variabilité des sites et des équipes de prise en charge.

Notre étude comporte une description et une analyse de trente cas d’enfants
atteints de lymphangiomes kystiques suivis entre 2000 et 2016 comportant

différentes localisations.

A2/Sexe

Dans cette série, il existe une prédominance masculine (sexe ratio : 1,75),
la méme tendance a été rapportée par SERMON et COL chez 29 cas , SAIGO et
COL chez 177 sujets , et aussi dans la série de 1’équipe de HERBRETEAU chez
70 patients.

D’autres séries rapportent une prédominance féminine comme celle de
PEACHEY et LIM dans leur série de 67 malades (22 garcons pour 43 filles).

Certains auteurs signalent une méme fréquence des malformations dans les

deux sexes.

A3/Age

La répartition des ages de découverte chez nos patients correspond,
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approximativement, aux données de littérature, mais la distribution est uni
modale avec un pic de fréquence avant 1’age de 2ans.

En revanche, le pourcentage des 1ésions découvertes a la naissance, a €t€ moins
important dans notre travail que celui décrit dans la littérature (23% contre 50%
signalée dans la revue de la littérature de GIGUERE et COL).

27/100 des 1ésions dans notre série, sont apparues avant 1’age de 2 ans ;
c’est un nombre moins important que celui retrouvé dans la littérature ou les
auteurs rapportent des chiffres compris entre 72 et 90% .

A ce jour, a notre connaissance, aucun auteur ne s’est intéressé¢ a la

comparaison des délais d’apparition des différents types de lymphangiomes.

Ad4/Circonstances declanchantes

Les circonstances déclenchantes et les modes de révélation décrits dans
notre série, sont identiques a ceux retrouvés dans la littérature.

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

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

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

familiaux de lymphangiomes.
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A5/Le Siege
Nous avons comparé les localisations des lésions de nos malades aux
données issues du travail de SAIJO et COL, qui ont rapport€s une des plus

grandes séries mondiales [100].

SAILJIO et COL (%) Notre étude (%)

Cervicale 51 33
Rétro auriculaire 10 Non disponible
Sous claviculaire

6,7 Non disponible
Thoracique 6,2 3
Sous axillaires 9,6 27
Deltoidienne

4.5 Non disponible
Membres 10,1 Non disponible
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Nous avons aussi comparé les localisations des 1€sions de nos malades aux

données issues du travail de Ninh et Al.

Localisation NINH ET AL Notre étude
Cervicale 33

44 .4
Axillaire 15 27
Axillaire + cervical 4.7 5
Thoracique ' 3

8,7
Abdominale 4,7 33
Membre supérieur 3,1 ND
Membre inférieur 7,9 ND

Tableau 1 : les différentes localisations des lymphangiomes dans I’étude de

T.N.Ninh et al
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I- ASPECTS THERAPEUTIQUES :

1- Pabstention thérapeutique

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

Certains auteurs pensent que la régression spontanée des lymphangiomes
est fréquente et rapportent des chiffres allant jusqu’au 15% . En conséquence, ils
proposent de différer le traitement intérventionnel jusqu’a 1’age de 3 a 5 ans.

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

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

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

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

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

Il nous parait donc 1égitime d’intervenir tot, a 1’exception peut étre, des
1ésions micro kystiques de petite taille. Dans ce cas précis, une exérese peut €tre

différée pour €tre réalisée a un age plus tardif.

N
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2- Traitement chirurgical

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

87/100 de nos patients ont €té traités par chirurgie seule avec une rémission
estimée a hauteur de 78/100.

En comparaison avec les données de la littérature, FLANAGAN a relevé
un taux de succes du traitement chirurgical de 75%, avec un recul de plus de 5
ans chez 74% des patients.

HANCOCK a rapporté un taux de rémission de 77,4% toutes localisations
confondues (52,5% des tumeurs étaient situées au niveau de la téte et du cou) .

Il en était de méme, pour ALQAHTANI qui a obtenu une amélioration
complete chez 77% de ses patients (34,9% des tumeurs de la téte et du cou) .

Le taux de mortalité apres résection chirurgicale va de 0 a 7 % selon les
séries.

Chez certains auteurs, 1’incidence des complications post opératoires, en
dehors du déces, a été estimée entre 19 et 33%. La complication post opératoire
la plus rencontrée, a été la stase lymphatique.

En effet, malgré la résection trées méticuleuse, la ligature de tous les
vaisseaux lymphatiques peut étre difficile et il peut persister du tissu
lymphatique, responsable d’une cicatrice de tuméfaction ou de I’infiltration de la
cicatrice.

D’autres complications peuvent €tre observées, a noter les infections, les
hématomes et les complications nerveuses qui concernent notamment les gros
LK cervicaux.

Le pourcentage des complications post opératoires serait corrélé avec la
localisation des lymphangiomes.

73



HAMOIR et COL ont étudié le pourcentage des complications en fonction
de la localisation des lymphangiomes, leur étude a été basée sur la classification
proposée par DE SERRES.

Dans le groupe de patients ayant des localisations unilatérales infra
hyoidiennes (stade I), ils ont constaté 11% des complications.

Dans les localisations unilatérales supra hyoidiennes (stade II), il y a eu
33% des complications.

Dans les localisations supra et infra hyoidiennes unilatérales (stade III), il y
a eu 75% et dans les localisations supra et infra hyoidiennes bilatérales (stade V)
il y en a eu 100%.

Aucun patient n’a été inclus dans le groupe IV (localisation bilatérale supra
hyoidienne).

Par ailleurs, le taux de récurrence apres la chirurgie n’est pas négligeable.
La récidive est d’autant plus fréquente que 1’exérese chirurgicale a été
incomplete avec 35 % de récurrence contre 6 % en cas d’exéreése complete.

Dans notre étude, 2 cas , ayant bénéfici€é d’une exérése complete, ont eu
une récidive dans les mois suivants.

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

D’une maniere générale, on peut conclure que les récurrences, apreés un
traitement chirurgical, sont précoces, et si le patient ne récidive pas dans 1’année
qui suit la chirurgie, son risque de rechute est minime.

La surveillance post-opératoire des lymphangiomes kystiques devrait ainsi
étre rapprochée pendant les 12 premiers mois qui suivent 1’éxérese, afin de
détecter et prendre en charge une éventuelle récidive; une fréquence trimestrielle
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de consultations pourrait étre proposée.

masse Kystique au niveau du bord mésentérique des anses jéjunales avec

des ectasies lymphatiques par endroit, contenant du liquide séreux quantifié

a 5 litres.
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3-L’embolisation

Dans notre étude 3 patients ont bénéficiés de la sclérothérapie par ethibloc
avec une bonne évolution post-thérapeutique.

La qualité des résultats pour les formes macrokystiques est bonne
(régression de 80% du volume) dans 57 a 80% des cas.

Certains auteurs ont utilis€ les produits sclérosants en premiere intention
dans le traitement des LK. Martinot et al. rapportent 16 bons résultats chez 20
malades traités par injection percutanée d’Ethibloc®.

Fermand et kuttenberger rapportent trois bons résultats chez quatre malades
traités par injection intratumorale de triamcinolone.

Orford et al. rapportent sept guérisons completes chez 16 malades traités
par injection intratumorale de bléomycine.

De nombreuses équipes ont rapporté leurs expériences sur 1’OK-432 avec
des taux de succes tres variables.

Les autres agents sclérosants manquent d'efficacité ou de sécurité en
comparaison avec 1’OK-432 .

Leur potentiel de provoquer des cicatrices et la contraction des les tissus
environnants est important, ce qui rend la chirurgie ultérieure plus difficile.

Une réponse presque complete (96%) est obtenue pour les 1ésions
macrokystiques apres I’injection de 1'OK-432, méme en cas d’extension
médiastinale.

Les résultats quant aux L microkystiques varient entre 0% et 50%, ceux des
L mixtes tournent autour d’un taux de réponse a 70%.

Pour certains, ce traitement ne doit pas étre utilis€ pour une 1ésion microkystique

D’autres le proposent seul pour les L macrokystiques, et suivi de 1'exérese
chirurgicale pour les L microkystiques
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Les stades I a III ont montré un meilleur taux de réponse que les stades
avancés; il n’y a pas de corrélation entre volume lésionnel et taux de réponse.

Le principal inconvénient de 1’OK-432 est un risque théorique d’un état de
choc anaphylactique a la pénicilline .

Les complications et les récurrences graves sont rares ou absentes.

Les effets secondaires précoces sont rares et minimes.

D. CHOIX DU TRAITEMENT

Le choix du traitement des malformations lymphatiques kystiques dépend
de sa forme clinique et de sa localisation:

[1Les formes macrokystiques relevent de la sclérothérapie percutanée

"1Les formes microkystiques sont traitées essentiellement par la chirurgie.

"JLes formes mixtes peuvent nécessiter a la fois un traitement chirurgical et
une sclérothérapie percutanée.

Les localisations ou la dissection chirurgicale est a risque de lésions
nerveuses, sont traitées préférentiellement par la sclérothérapie.

Des ponctions évacuatrices sont indiquées uniquement dans les situations

d’urgence.
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Figure 26 : Prise en charge des malformations lymphatiques [131].
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CONCLUSION
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Les lymphangiomes  kystiques sont des tumeurs bénignes
dysembryoplasiques rares dont 1’origine congénitale est actuellement la plus
reconnue.

Le plus souvent découverts durant les premieres années de vie, ils peuvent
se manifester a un age plus avancé dans certains cas.

Les lymphangiomes kystiques peuvent se manifester a différents niveaux
de I’organisme, mais leur localisation la plus fréquente est cervico-faciale.

Les localisations axillaires, thoraciques et abdominales peuvent également
s’observer d’ou la nécessité de ne jamais les négliger.

Les lymphangiomes kystiques de I’enfant se présentent cliniquement de
maniere non spécifique et leur diagnostic se base surtout sur le couple para
clinique échographie-scanner.

Le diagnostic de certitude est quant a lui uniquement retenu sur la base de
I’étude anatomo-pathologique de la piece opératoire.

Grace aux nouvelles classifications et stadifications , le traitement des
lymphangiomes kystiques peut comprendre la chirurgie ou la sclérothérapie.

La chirurgie garde néanmoins une place prépondérante dans la prise en
charge thérapeutique. L’éxérese chirurgicale doit €tre aussi complete que
possible afin d’éviter toute éventuelle récidive.

La sclérothérapie quant a elle garde une place restreinte dans la prise en
charge, indiquée en cas de formes macrokystiques.

Le pronostic de ces tumeurs est excellent, et la surveillance post-
thérapeutique se doit €tre optimale afin de détecter d’éventuelles rechutes le plus
précocemment possible, notamment en cas d’exérése incomplete du

lymphangiome kystique.
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RESUME

Titre: Lymphangiome kystique de 1’enfant

Auteurs :SEBTI Mamoun

Mots clés: Lymphangiome kystique, enfant , traitement.

Objectifs :Rappeler les aspects étiopathogéniques et diagnostiques et la place de
la chirurgie dans le traitement des lymphangiomes kystiques de 1’enfant.

Matériel et méthodes:Notre étude rétrospective a concerné 30 cas de

lymphangiomes kystiques (10 Cervicaux ,08 Axillaires Et 11 Abdominaux et 1
thoracique), d’enfants trait€s entre 2000 et 2016 au service de chirurgie infantile
« A » de I’Hopital des Enfants de Rabat.

Résultats :1l s’agissait de quatorze filles et de seize garcons dont 1’dge moyen
était de 47,85 mois. Le lymphangiome kystique était visible a la naissance dans
sept cas. Il était découvert avant I’age de deux ans dans huit cas et au-dela dans
quinze cas.

La symptomatologie clinique du lymphangiome kystique était dominée par la
présence d'une masse augmentant progressivement de volume, I’examen
clinique etait pauvre et le diagnostic a €ét¢ évoqué sur les données de
I'échographie et les données de la tomodensitométrie.

Aucun cas n’a nécessité de mesures de réanimation. L ‘exérese chirurgicale a été
décidée dans 26 cas (07 de LKC , 08 de LK axillaires et tous les cas de LK
abdominaux),trois cas ont bénéfici€ d’une sclérothérapie, et un seul cas a
bénéficié d’une corticothérapie.

L'évolution est favorable chez presque tous les malades.

Conclusion :I.e lymphangiome kystique constitue un aspect particulier de la

pathologie chirurgicale de 1’enfant.
La stadification clinicoradiologique récente constitue actuellement une référence

dans le choix du traitement chirurgical, sclérothérapique ou par expectative.
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ABSTRACT

Title:childhood cystic lymphangioma
Author:SEBTI Mamoun
Keywords:Cystic hygroma- Children -treatment

Objectives :To review the etiopathogenesis, diagnosis, and the role of surgery

in the management of childhood cystic cervical lymphangioma.

Material and methods :Our retrospectivestudyconcerned 30 cases of

childhoodcystic (ten cases of cervical lymphangioma, eight cases of axillary
cystic lymphangiomas, eleven cases of cystic intra-abdominal 1ymphangiomas
and one case of cystic thoracic lymphangioma),treated between 2000 and 2016
at the pediatric surgery unit « A » in Children’s Hospital of Rabat.

Results :There were fourteen girls and sixteen boys whose average age was
47,85months. The cystic lymphangioma was seen at birth in seven cases. It was
discovered before 2 years in eight cases and after 2 years in fifteen cases.

The clinical symptoms of Cystic lymphangioma are dominated by the presence
of abdominal mass. The clinical examination is poor and the diagnosis was
made on data from the ultrasound and CT

No patient required resuscitation measures. No cases need intensive care.
Surgical excision was decided in 26 cases (07 of cervical lymphangioma,
O8axillary cystic lymphangiomas and all cases cystic intra-abdominal
lymphangiomas),three cases have received sclerotherapy, and one case had
received steroids.

Evolution is favorable in almost all patients

Conclusion:Cystic lymphangiomas is a particular aspect of surgical pathology
in children. The recent clinicoradiological staging is currently a reference in

choosing between surgical, sclerosing or expectant treatment.
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N° | AGE SEXE M.HO | AGE S.FCT S.PHY DC TTT SUIVI
SP APP
1 |]3ans Feminin | MLC | NEONAT | TOUX SECHE, [ 2 masses TDM CORTICOTT | ++
GCH MLC mlc 2x3cm CERVICO 1,5mg/kg/j pdt
augmentant etSx6cm THORACIQUE | 4 mois a doses
progressivement | axilobrachia degressives
de volume 1
2 8 feminin | MLC 6ans Toux seche et MLC 8x6cm | TDM SCLEROTTT | ++
ans G MLC CERVICALE
augmentant de
volume
progressiveent
3 14 masculin | MLC 11 MOIS | MLC MLC 4x4cm | TDM SCLEROTTT | ++
mois DTE augmentant CERVICO
rapidement de THORACIQUE
volume et
dyspnée
4 lan Masculin | MLC | 6 MOIS MLC MLC 4x5cm | ECHO CHIR ++
DTE augmentant CERVICALE
progressivement
de volume
5 | 3ans Feminin | MLC | NEONAT | MLC MLC 6x8cm | TDM CHIR ++
G augmentant CERVICO
progressivement THORACIQUE
de volume
6 | 2ans Masculin | MLC I an MLC MLC 4x3cm | TDM CHIR ++
DTE augmentant CERVICALE
progressivement
de volume
7 | 3ans Masculin | MLC 18 MOIS | MLC MLC 5x4cm | ECHO CHIR ++
DTE augmentant CERVICALE
progressivement ET SCINTI
de volume THYRO TC 99
8 11moi | Feminin | Axilair | NEONAT | MASSE M 18x14cm | RX THORAX | CHIR ++
S e gche augmentant ECHO
progressivement AXILAIRE
de volume TDM
THORACIQUE
9 | 2Imoi | Masculin | Axilair | 12 mois M axilaire M 7x6cm RX THORAX CHIR ++
S e droit augmentant ECHO
progressivement AXILAIRE
de volume
10 | 07moi | Masculin | Axilair | 06 mois M augmentant M 4x5cm RX THORAX CORITCOTTT | RECIDI
S e gche brutalement de ECHO VE,
volume AXILAIRE apres
chir ++
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N° | AGE | SEXE M.HOSP AGE S.FCT S.PHY DC TTT | SUIVI
APP
11 | 30 Feminin Masse axilaire 06mois M augmentant Masse de 15cm | TDM CHIR | ++
mois gauche progressivement de diametre Thoracique
de volume
12 | 13 Feminin Masse axilaire 12 mois Tuméfaction de Masse deSx3cm | Echo du CHIR | ++
mois droite volume constant et 1ésion creux
inflammatoire axilaire
en regard
13 | 2 ans | Masculin | Masse axilaire I an Masse augmentant | Masse de Rx thorax CHIR | ++
gauche progressivement 10x10cm Echo creux
de volume axilaire
14 | 2 ans | Masculin | Masse axilaire NEONAT | Masse augmentant | Masse de Rx thorax CHIR | ++
droit progressivement 5x3cm
de volume
15110 Masculin | Masse 1 an Douleurs Masse de TDM AP CHIR | ++
ans pelvienne abdominales et 5x3cm
hypogastrique constipation
16 | 5 ans | Masculin | Ascite 3ans Augmentation du Abdomen TDM CHIR | ++
volume abdominal | distendu ABDO
17 | 12 Masculin | Masse 12 ans Masse augmentant | Abdomen TDM CHIR | ++
ans abdomino progressivement distendu ABDO
pelvienne de volume et dl
albo
18 | 2 ans | Masculin | Opacité 2 ans DI abdominales RAS Echo Chir | OA
et 10 pulmonaire abdomino opéré
mois pelvienne ++
19 | 3 ans | Feminin Masse 2 ans Masse abdominale, | Enorme masse TDM CHIR | ++
abdominale constipation et dl abdominale ABDO
abdo gauche
20 | 4 ans | Feminin Masse 4ans Douleurs RAS Echo abdo | CHIR | ++
abdominale abdominales puis TDM
intenses ABDO
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N° AGE SEXE M.HOSP AGE S.FCT S.PHY DC TTT SUIVI
APP
21 21 Féminin Masse axillaire | J21 7imasse Masse Echo+ chirurgie ++
MOIS dte progressive 7*3cm TDM
creux
axillaire
22 O6ans Masculin Masse 05ans Douleur Masse du TDM AP | chirurgie ++
abdominale HCGch flanc mal
limitée
23 03ans Féminin MLC gauche Olan 7imasse Masse ECHO+ [ chirurgie ++
progressive | 4*3cm TDM
cervical
24 02ans Masculin Douleur Olan Douleur Distension TDM chirurgie ++
abdominale abdominale | abdominale Abd
25 O4ans Féminin Masse 02ans 7imasse Masse TDM chirurgie ++
cervicale progressive | ant post cervical
cervicale
26 05ans Masculin dyspnée 04ans Dyspnée+ Encombreme | TDM chirurgie Récidive
Toux séche nt Thor réopéré
Bronchique
27 10ans Féminin Douleur 07ans Douleur Douleur TDM chirurgie ++
abdominale abdominale | abdominale Abd
28 06mois | Féminin Masse 05mois Douleur Masse TDM AP [ chirurgie ++
pelvienne Pelvienne Sus pubienne
De 03cm
29 03ans Féminin Douleur 18mois Douleur Distension TDM chirurgie ++
abdominale Abdominale | Abdominale | Abd
+vomissement +
vomissement
30 Olan Masculin MLC gauche Neonat 7imasse Masse TDM chirurgie ++
Progressive | 05*%06cm cervical
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Serment c&’()(éppomwte/

Au moment d'étre admis a devenir membre de la profession médicale, je
m'engage solennellement a consacrer ma vie au service de [humanité.
Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont

dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes
malades sera mon premier but.

Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [honneur et les nobles
traditions de la profession médicale.

Les médecins seront mes fretes.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
considération politique et sociale ne s'interposera entre mon devoir et mon
patient.

Je maintiendrai le respect de la vie humaine des la conception.

Méme sous la menace, je n'userai pas de mes connaissances médicales d'une
fagon contraire aux lois de ['hiumanité.

Je m'y engage librement et sur mon honneur.
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