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UNIVERSITE MOHAMMED V- SOUISSI
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :

1962 - 1969  : Docteur Abdelmalek 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 Abdelmajid BELMAHI

ADMINISTRATION :
Dovyen : Professcur Najia HAJJAT
Vice Doyen charge des Affaires Académiques et estudiantines

Professeur Mohammed JIDDANE

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération

Professeur Ali BENOMAR

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques 4 la Pharmacie

Professeur Yahia CHERRAH

Secrétaire Général : Mr, El Hassane AHALLAT

PROFESSEURS :
Février, Septembre, Décembre 1973
1. Pr. CHKILI Taieb Neuropsychiatrie
Janvier et Décembre 1976
2. Pr. HASSAR Mohamed Pharmacologie Clinique
Mars, Avril et Septembre 1980
3. Pr. EL KHAMLICHI Abdeslam Meurochirurgie

Pr. MESBAHI Redouane Cardiologie
Mai et Octobre 1981
5. Pr. BOUZOUBAA Abdelmajid Cardiologie
6. Pr. EL MANOUAR Mohamed Traumatologie-Orthopédie
7. Pr. HAMANI Ahmed® Cardiologie
8. Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih Chirurgic Cardio-Vasculaire
9. Pr. SBIHI Ahmed Anesthésic —Réanimation

Pr. TAOBANE Hamid* Chirurgie Thoracique
Mai et Novembre 1982
11. Pr. ABROUQ Ali* Oto-Rhino-Laryngologie
12. Pr. BENOMAR M’hammed Chirurgie-Cardio-Vasculaire
13. Pr. BENSOUDA Mohamed Anatomie
14. Pr. BENOSMAN Abdellatif Chirurgie Thoracique
15. Pr. LAHBABI ép. AMRANI Naima Physiologie



Novembre 1983

16.
17.
15,

19.

20.

Pr. ALAOUI TAHIRI Kébir*

Pr. BALAFREJ Amina

Pr. BELLAKHDAR Fouad

Pr. HAJJAJ ép. HASSOUNI Najia
Pr. SRAIRI Jamal-Eddine

Décembre 1984

21,
22,
23,
24,
25,
26,

Pr. BOUCETTA Mohamed*

Pr. EL GUEDDARI Brahim El Khalil
Pr. MAAOUNI Abdelazz

Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi

Pr. NAJI M'Barek *

Pr. SETTAF Abdellatif

MNovembre et Décembre 1985

27.
28
29.
30.
31

Pr. BENJELLOUN Halima

Pr. BENSAID Younes

Pr. EL ALAOUI Faris Moulay El Mosiafa
Pr. IHRAI Hssain *

Pr. IRAQI Ghali

Pr. KZADRI Mohamed

Janvier, Février et Décembre 1987

33
34,
35
36.
37
38
39,
40.
41.
42,

Pr. AJANA Ali
Pr. AMMAR Fanid

Pr. CHAHED QUAZZANI Houria ¢p. TAOBANE

Pr. EL FASSY FIHRI Mohamed Taoufig
Pr. EL HAITEM Naima

Pr. EL MANSOURI Abdellah®

Pr. EL YAACOUBI Moradh

Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah

Pr. LACHKAR Hassan

Pr. OHAYON Victor*

Pr. YAHY AOQOUI Mohamed

Décembre 1988

44,
45,
46.
47,

Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
Pr. DAFIRI Rachida

Pr. FAIK Mohamed

Pr. HERMAS Mohamed

Pr. TOLOUNE Farida*

Décembre 1989 Janvier et Novembre 1990

49,
50,
51
52,
53
54,
35,
36,
57.

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. AOUNI Mohamed

Pr. BENAMEUR Mohamed*

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelah
Pr. CHAD Bouzane

Pr. CHKOFF Rachid

Pr. FARCHADO Fougzia ép.BENABDELLAH

Pr. HACHIM Mohammed*
Pr. HACHIMI Mohamed

Pneumo-phtisiologie
Pédiatrie
MNeurochirurgie
Rhumatologie
Cardiologie

Neurochirurgie
Radiothérapie

Médecine Interne
Anesthésie -Réanimation
Immuno-Hématologie
Chirurgie

Cardiologie

Pathologie Chirurgicale

Neurologie

Stomatologie et Chirurgiec Maxillo-Faciale
Prneumo-phtisiologic
Oto-Rhino-laryngologic

Radiologie

Pathologie Chirurgicale
Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Cardiologie
Chimie-Toxicologie Expertise
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Médecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne

Médecine Interne
Médecine Interne
Radiologie

Cardiologie

Pathologie Chirurgicale
Pathologie Chirurgicale
Pediatrique
Médecine-Interne
Urologie



58. Pr. KHARBACH Aicha

59, Pr. MANSOURI Fatima

60. Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda
6l. Pr. SEDRATI Omar*®

62. Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991
63. Pr. AL HAMANY Zaitounia

&4, Pr. ATMANI Mohamed®

65, Pr. AZZ0UZI Abderrahim

66. Pr. BAYAHIA Rabéa ép. HASSAM
67. Pr. BELKOUCHI Abdelkader

68. Pr. BENABDELLAH Chahrazad

69, Pr. BENCHEKROUN BELABBES Abdellatif
T0. Pr. BENSOUDA Yahia

71. Pr. BERRAHO Amina

72, Pr. BEZZAD Rachid

73. Pr. CHABRAOUI Layachi

74. Pr. CHANA El Houssaine®

75. Pr. CHERRAH Yahia

T6. Pr. CHOKAIRI Omar

71. Pr. FAJRI Ahmed*

T8, Pr. JANATI Idrissi Mohamed*

T9. Pr. KHATTAB Mohamed

80. Pr. NEJMI Maati

£1. Pr. OUAALINE Mohammed*

82, Pr. SOULAYMANI Rachida ép. BENCHEIKH
£3. Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

#4. Pr. AHALLAT Mohamed

85, Pr. BENOUDA Amina

f6. Pr. BENSOUDA Adil

87. Pr. BOWIDA Mohamed MNajib

88, Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza
89. Pr. CHRAIBI Chafig

3

0. Pr. DAOUDI Rajae

91. Pr. DEHAY NI Mohamed*

92. Pr. EL HADDOURY Mohamed
93. Pr. EL OUAHABI Abdessamad
94. Pr. FELLAT Rokava

95. Pr. GHAFIR Driss*

96, Pr. JIDDANE Mohamed

97. Pr. OUAZZANI TAIBI Med Charaf Eddine
98. Pr. TAGHY Ahmed

99, Pr. ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

100. Pr. AGNAOU Lahcen
101. Pr. AL BAROUDI Saad
102. Pr. BENCHERIFA Fatiha

Gynécologie -Obsiéirique
Anatomie-Pathologique
Neurologie

Dermatologie

Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
MNeéphrologie

Chirurgic Générale
Hématologie

Chirurgie Générale
Pharmacie galénique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstérique
Biochimie et Chimie
Ophtalmologie
Pharmacologie
Histologie Embryologie
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie
Anesthésie-Réanimation
Médecine Préventive, Santé Publique et Hygiéne
Pharmacologie

Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Microbiologie
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Anesthésie Réammation
MNeurochimrgie
Cardiologie

Médecine Interne
Anatomie

Gynécologie Obstétrique
Chirurgic Générale
Microbiologie

Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Ophtalmologic



103.
104.
105.
106,
107.
108,
109,
110,
111.
112,
113,
114,
115.
116,
117
118,
119.
120.
121.
122.
123.
124,
125.
126.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
. CHRAIBI Abdelmjid
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

BEMJAAFAR Noureddine
BENJELLOUN Samir
BEN RAIS Nozha
CAOUI Malika

EL AMRANI Sabah ép. AHALLAT

EL AOQOUAD Rajac

EL BARDOUNI Ahmed

EL HASSANI My Rachid

EL IDRISSI LAMGHARI Abdennaceur
EL KIRAT Abdelmajid®

ERROUGANI Abdelkader

ESSAKALI Mahika

ETTAYEBI Fouad

HADRI Larbi*

HASSAM Badredine

IFRINE Lahssan

JELTHI Ahmed

MAHFOUD Mustapha

MOUDENE Ahmed*
OULBACHA Said
RHRAB Brahim
SENOUCT Karima
SLAOUL Anas

ép. BELKHADIR

Mars 1994

127.
123.
129.
130.
131.
132.
133,
134,
135.
136.
137.
138.
139.
140.

141.
142.
143,
144.
145.
146.
147.
148,
149,

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

ABBAR Mohamed*
ABDELHAK M’'barck
BELAIDI Halima

BRAHMI Rida Slimane
BENTAHILA Abdelali
BENY AHIA Mohammed Ali
BERRADA Mohamed Saleh
CHAMI Ilham
CHERKAOQUI Lalla Ouafae
EL ABBADI Najia
HANINE Ahmed*

JALIL Abdelouahed
LAKHDAR Amina
MOUANE Nesha

Mars 1995

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

ABOUQUAL Redounane

AME AOUI Mohamed

BAIDADA Abdelaziz

BARGACH Samir

BEDDOUCHE Amograne*
BENAZZOUZ Mustapha

CHAARI lilali*

DIMOU M'barek®

DRISSI KAMILI Mohammed Nording®

Radiothérapie

Chirurgie Générale
Biophysique

Biophysique
Endocrinologic ¢t Maladies Métaboliques
Gynécologie Obstétrique
Immunologic
Traumato-Orthopédie
Radiologic

Médecine Interne

Chirurgie Cardio- Vasculaire
Chirurgic Générale
Immunologie

Chirurgie Péediatrique
Médecine Interne
Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologigue
Traumatologie — Orthopédie
Traumatologie- Orthopédie
Chirurgie Générale
Gynécologie ~Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologic

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologic — Orthopédic
Radiologie

Ophtalmologie
Neurochirurgie

Radiologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Urologie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation



150.
151.
152,
153,
154.
155.
156.
157.
158.
159.
160,
161,

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

Pr

EL MESNAOUI Abbes
ESSAKALI HOUSSYNI Leila
FERHATI Dniss

HASSOUNI Fadil

HDA Abdelhamid®

IBEN ATTY A ANDALOUSSI Ahmed
IBRAHIMY Wafaa
MANSOURI Aziz
OUAZZANI CHAHDI Bahia
REZIN Abdelkader*

SEFIANI Abdelaziz

L ZEGGWAGH Amine All

Décembre 1996

162,
163,
164,
165,
166,
167,
168,
169,
170.
171.
172.
173.
174.
175,

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

Pr

AMIL Touriya®*

BELKACEM Rachid
BELMAHI Amin
BOULANOUAR Abdelkrim
EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
EL MELLOUKI Quafae*
GAOUZI Ahmed
MAHFOUDI M barek*
MOHAMMADINE EL Hamid
MOHAMMADI Mohamed
MOULINE Soumaya
OUADGHIRI Mohamed
QUZEDDOUN MNaima

. ZBIR EL Mechdi*

Novembre 1997

176.
177.
178,
179
180.
181.
182,
183,
184,
185,
186,
187.
188,
189,
190,
191.
192.
193,
194,
195,

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

Pr

Pr.

Pr.
Pr.

ALAMI Mohamed Hassan
BEN AMAR Abdesselem
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
BOULAICH Mohamed
CHAOQUIR Souad®
DERRAZ Said

ERREIMI Naima
FELLAT Wadia
GUEDDARI Fatima Zohra
HAIMEUR Charki*
EANOUNI NAWAL
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOQOUI CHAFIQ
NAZI M barek*

. OUAHABI Hamid*

SAFI Lahcen*

TAOUFIQ Jallal
YOUSFI MALKI Mounia

Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Gynécologie Obstétrique

Médecine Préventive, Santé Publique et Hygiéne

Cardiologie
Urologic
Ophtalmologie
Radiothérapie
Ophtalmologie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale

Giénétigue
Réanimation Médicale

Radiologie
Chirurgie Pédiatrie

Chirurgie réparatrice et plastique

Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Parasitologie
Pédiatrie

Radiologie
Chirurgie Générale
Médecine Interne
Pneumo-phiisiologie
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie
Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Chirurgie Générale
Urologie

Neurologie

O.RL.

Radiologie
Neurochimrgie

Pédiatrie

Cardiologie

Radiologie

Anesthésie Réanimation
Physiologie

Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Cardiologie

Neurologie

Anesthésie Réanimation
Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique



MNovemhbre 1998

196. Pr. AFIFI RAJAA

197. Pr. AIT BENASSER MOULAY Al*
198. Pr. ALOUANE Mohammed*
199, Pr. BENOMAR ALI

200, Pr. BOUGTAB Abdesslam

201. Pr. ER RIHANI Hassan

202, Pr. EZZAITOUNI Fatima

203. Pr. KABBAJ Najat

204, Pr. LAZRAK Khalid ( M)
Novembre 1998

205. Pr. BENKIRANE Majid®

206. Pr. KHATOURI ALI*

207. Pr. LABRAIMI Ahmed*
Janvier 2000

208, Pr. ABID Ahmed*

200, Pr. AIT OUMAR Hassan

210, Pr. BENCHERIF My Zahid

211, Pr. BENJELLOUN DAKHAMA Badr.Sououd
212, Pr. BOURKADI Jamal-Eddine
213. Pr. CHAOUI Zineb

214. Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
215. Pr. ECHARRAB El Mahjoub
216, Pr. EL FTOUH Mustapha

217. Pr. EL MOSTARCHID Brahim*
218. Pr. EL OTMANY Azredine

219, Pr. GHANNAM Rachid

220, Pr. HAMMANI Lahcen

221. Pr. ISMAILI Mohamed Hatim
222, Pr. ISMAILI Hassane*

223, Pr. KRAMI Hayat Ennoufouss
224, Pr. MAHMOUDI Abdelkrim*
225, Pr. TACHINANTE Rajae

226. Pr. TAZI MEZALEK Zoubida
Novemibre 2000

227, Pr. AIDI Saadia

228, Pr. AIT OURHROUI Mohamed
229, Pr. AJANA Fatima Zohra

230, Pr. BENAMR Said

231. Pr. BENCHEKROUN Nabiha
232. Pr. CHERTI Mohammed

233. Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
234, Pr. EL HASSANI Amine

235, Pr. EL IDGHIRI Hassan

236, Pr. EL KHADER Khalid

237, Pr. EL MAGHRAOUI Abdellah®
238, Pr. GHARBI Mohamed El Hassan
239, Pr. HSSAIDA Rachid*

Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Oto-Rhino-Laryngologie
Neurologie

Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Néphrologie

Radiologie

Traumatologie Orthopédie

Hématologie
Cardiologie
Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie

Ophtalmologic

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologic
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Chirurgie Générale
Cardiologie

Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Chirurgie Générale
Ophtalmologie
Cardiologie
Anesthésie-Réanimation
Pédiatrie
Oto-Rhino-Laryngologic
Urologice

Rhumatologie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anesthésie-Réanimation



240,
241,
242,
243,
244,
243,
246.

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

LACHKAR Azzouz
LAHLOU Abdou

MAFTAH Mohamed*
MAHASSINI Majat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
NASSIH Mohamed®
ROUIMI Abdelhadi

Diécembre 2001

247,
248,
249,
250.
251.
252,
253,
254.
255.
256.
257,
258,
259.
260,
261.
262,
263,
264,
263,
266,
267.
268,
269,
270,
271,
272,
273,
274,
275,
276.
27
278,
279.
280.
281.
282,
283,
284,
285,
286.
287,
288,
289.
290.
291.

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.
. EL OUNANI Mohamed

. EL QUESSAR Abdeljlil

. ETTAIR Said

CGAZZATZ Miloudi*

L GOURINDA Hassan

. HRORA Abdelmalek

. KABBAJ Saad

. KABIRI EL Hassane*®

. LAMRANI Moulay Omar
. LEKEHAL Brahim

. MAHASSIN Fattouma®

. MEDARHRI Jalil

. MIKDAME Mohammed*
. MOHSINE Raouf

. NABIL Samira

. NOUINI Yassine
OUALIM Zouhir*

. SABBAH Fand

. SEFIANI Yasser

. TAOUFIQ) BENCHEKROUN Soumia

ABABOU Adil

AOQUAD Aicha

BALKHI Hicham®*
BELMEKEKI Mohammed
BENABDELILIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajac
BENOUACHANE Thami
BENYOQUSSEF Khalil
BEREADA Rachid

BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUHOUCH Rachida
BOUMDIN El Hassane®
CHAT Lanfa

CHELLAOUI Mounia
DAALI Mustapha®

DRISSI Sidi Mourad®

EL HAJOUI Ghziel Samira
EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL MOUSSAIF Hamid

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique
Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale

Neurologie

Anesthésie-Réanimation
Cardiologic
Anesthésie-Réanimation
Ophtalmologie
Neurologie

Meéphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Rhumatologie

Anatomie

Cardiologic

Radiologie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Radiologie

Pédiatrie
MNeuro-Chinurgic
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne
Chirurgie Générale
Hématologie Clinique
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Urologie

MNéphrologie

Chirurgie Générale
Chirurgie YVasculaire Périphérique
Pédiatrie



292, Pr. TAZI MOUKHA Kanm
Décembre 2002

293. Pr. AL BOUZIDI Abderrahmane®
294, Pr. AMEUR Ahmed *

295. Pr. AMRI Rachida

296. Pr. AOURARH Aziz*

297, Pr. BAMOU Youssef *

298, Pr. BELMEIDOUB Ghizlene*
299, Pr. BENBOUAZZA Karima

300, Pr. BENZEKRI Laila

301, Pr. BENZZOURBEIR Nadia®

302, Pr. BERNOUSSI Zakiya

303. Pr. BICHRA Mohamed Zakariya
34, Pr. CHOHO Abdelkrim *

305, Pr. CHKIRATE Bouchra

306. Pr. EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
307. Pr. EL ALJ Haj Ahmed

308. Pr. EL BARNOUSSI Leila

309. Pr. EL HAOURI Mohamed *®

310, Pr. EL MANSARI Omar*

311, Pr. ES-SADEL Abdelhamid

312. Pr. FILALI ADIB Abdelhai

313, Pr. HADDOUR Leila

314. Pr. HAJ Zakia

315, Pr.IKEN Al

316, Pr. ISMAEL Farid

317. Pr. JAAFAR Abdelothab*

318, Pr. KRIOULE Yamina

319, Pr. LAGHMARI Mma

320. Pr. MABROUK Hfid*

321. Pr. MOUSSAOQUI RAHALI Driss*
322, Pr. MOUSTAGHFIR Abdelhamid®
323, Pr. MOUSTAINE My Rachid

324, Pr. NAITLHO Abdelhamid*

325, Pr. OUJILAL Abdelilah

326. Pr. RACHID Khalid *

327. Pr. RAISS Mohamed

328, Pr. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha®
329. Pr. RHOU Hakima

330. Pr. SIAH Samir *

331, Pr. THIMOU Amal

332, Pr. ZENTAR Axnz*

333, Pr. ZRARA Ibtisam*
PROFESSEURS AGREGES :

Janvier 2004

334, Pr. ABDELLAH El Hassan

335, Pr. AMRANI Mariam

336. Pr. BENBOUZID Mohammed Anas
337. Pr. BENKIRANE Ahmed®*

Urologie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Rhumatologie
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Gynécologie Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obsiétrique
Cardiologie
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologic Orthopédie
Traumatologic Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologic Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Traumatologic Orthopédie
Médecine Interne
(o-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
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1 DEFINITION :

Les lymphangiomes kystiques ou malformations lynupias kystiques
(MLK) sont des dysembryoplasies bénignes rares, dysteme
lymphoganglionnaire, responsable d’'un syndrome tamgar prolifération
angiolymphatique. Ces malformations sont matutgsnodynamiquement
inactives et rentrent avec les neurofiboromes ehsangiomes dans le cadre

des hamartomes [1]

2 GENERALITES:

En suivant la classification maintenant admise dwralformations
vasculaires, le terme de malformation kystigue pstféré a celui de
lymphangiome kystique pour désigner des malformatiocongénitales

constituées a partir des vaisseaux lymphatiques [2]

Cette affection est signalée pour la premiere fels 1828 par
REDENBACHER est mieux connue depuis les travauxéfierence menés par
SABIN en 1909 et 1912 [3].

A coté des malformations superficielles, il exigies malformations plus

profondes, associées ou non a des malformatigesfaielles.

Il existe plusieurs classifications des lymphangemkystiques ou
malformations lymphatiques kystiqgues (MLK) : la sddication la plus utilisée

les répartit en Iésions microkystiques, macrokysset mixtes [4].
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Ces malformations sont présentes a la naissanceéetmctées dans la
premiéere enfance et leur diagnostic anténatapassible en échographie lors du
deuxieme ou troisieme trimestre. Leur localisat@mmatomique est presque
exclusivement cervico-faciale et leur révélatiomigue est généralement trés

précoce dans la période néonatale.

Le diagnostic est évoqué cliniguement devant unefaction rénitente ou

une plaque infiltrée surmontée de vésicules.

Le bilan paraclinique est utile dans la détectian rdtentissement des
|ésions sur les voies aériennes, sur le squelattdem pour mettre en évidence

un prolongement médiastinal.

L’extension et le prolongement sont mieux étudiéséehographie, en

scannographie ou surtout en imagerie par resonmaagaétique(IRM)

Les malformations lymphatiques kystigues sontplies souvent, isolées
mais elles peuvent entrer dans le cadre des symdrode TURNER,
KLINFELTER, FRYNS ou étre rencontrées dans plusi¢tisomies [5, 6].

Leur relation avec une exposition anténatale &d@ll a été rapportée par
EDWARDS et GRAHAMS [7].

Les principales complications sont des poussé#anmmatoires, des
saignements intrakystiques et des manifestationgoessives surtout dans la
localisation cervicofaciale (compression des va@sennes supérieures mettant

en jeu le pronostic vital).

Les lymphangiomes doivent étre différenciés desplypedémes qui

réalisent une stase lymphatique généralement p#asiapdes vaisseaux

3
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lymphatiques de drainage. Le lymphoedéme et I@hangiome kystique sont

rarement associés [2].

La prise en charge des lymphangiomes kystiquesafgiel a plusieurs
thérapeutigues notamment la chirurgie, la scléraffié percutanée et d’autres
moyens thérapeutiques et ceci en fonction de tggésions, sa localisation, son

étendue et son potentiel évolutif.
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Ce travail a porté sur un cas de lymphangiome dyseti suivi en

consultation dermatologique pédiatrique de CHU Raba

OBSERVATION CLINIQUE:

ldentité :
Il s’agit d’une jeune fille &gée de 12 ans, deme d’une fratrie de deux,
scolarisée, et issue d’'un niveau socio-économigoyem

Motif de consultation :

La patiente a été adressée a la consultation delogajue pédiatrique

pour surinfection de lésions vésiculeuses cervicdieite.

Antécédents :

Personnels : L'enfant a été hospitalisée et swauveservice de chirurgie

depuis I'age de deux ans pour surinfection vésimdeervicale droite.
Familiaux : Rien a signaler.
Histoire de maladie :

La patiente est suivie au service de chirurgie deffage de deux ans ou le
diagnostic de lymphangiome kystigue a été retermudss criteres cliniques,

radiologiques (Echographie, IRM), et biologiquegdponction).

Le traitement était & base de sclérothérapie pamméet L’'évolution était
marquée par des poussées inflammatoires soit 3 f@is4 par an, des
manifestations compressives latérotrachéales et sdagnements intra

vésiculaires nécessitant le recours a la sclérapingr
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Suite a une infection locorégionale de ces vésicule patiente a été
adressée en consultation dermatologique pour enssharge.

Examen physique :

1-Examen général :

Patiente en bon état général, conjonctives normeiéoolorées.
Poids : 26kg, TA: 12/7, T : 38°C.

Examen cutanéo-muqueux :

* Peau du corps mate, lisse, sans anomalies strigstura

* Muqueuses d’aspect normal.

* Au niveau cervical : (fig.1)
La région cervicale droite légerement tuméfiée tildoreuse, rougeatre.
Cette tuméfaction est rénitente, élastique + adtérau plan profond,
surmontée de groupes vésiculaires translucidesipanémorragiques ;

Certains sont pustuleux.

Pas d’atteinte cervicale controlatérale.

L’'examen vasculaire du cou : palpation et ausaathisgont normales.
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Fig. 1: Lymphangiome microkystiqgue latérocervicateoit

2-Examen des aires ganglionnaires :
Petite adénopathie sous angulomaxillaire droite.
3-Examen ORL :

Caries dentaires +++
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4-Examen pleuro-pulmonaire et cardio-vasculairernral.

5-Examen abdominal :

» Pas d’hépatomégalie
* Pas de splénomégalie

» Pas de masse palpable.

6-Examen urogénital :

 Pas de contact lombaire

» Stade pubertaire conforme a I'age de la patiente

Le reste de I'examen clinique est sans particélarit

Au total :

Il s’agit d’'un enfant agée de 12 ans, adresséeoanuttation pédiatrique
pour surinfection vésiculaire d’'un lymphangiome tigpge diagnostiqué et suivi

depuis I'age de 2 ans en chirurgie.
Examens complémentaires :
1-Bilan biologique :

 NFS : Hyperleucocytose a PNN
« VS:38
» Fibrinogéne : trés augmenté

* lonogramme sanguin avec glycémie : Normal

2- Bilan radiologique :
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» Echographie cervicale : Caractere liquidien muttillaire de la Iésion.
* IRM : kystes hyperintenses en t2 et le signalr@stinédiaire en T1.
Pas d’envahissement des structures sous jacentes.

» Radio thoracique face: normale
Conduite thérapeutique :
1- Soins locaux :

« Créme lavante antiseptique
» Chlorexidine Pendant 2 semair

» Ac.fucidique
2-Traitement systémique :
* Antibiothérapie par voie orale (FLOXAPEN) pendaséfaines.

Evolution :

La patiente est revue 2 semaines apres traitermentl@mnne amélioration

et régression des pustules et de I'adénopathie.

Sur demande des parents, I'enfant est adressképitél de NECKER

Paris pour laser et une éventuelle prise en charge.

10
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1 HISTOLOGIE DE LA PEAU :

1.1 Développement embryonnaire du systeme lymphatique

Le systeme lymphatique ganglionnair@au moment du stade de
différenciation entre arteres et veines, se g a partir de la sixieme
semaine de gestatigantre la sixieme a la neuvieme semaine).

Six sacs lymphatiques primaires se forment a pddiiendothélium veineux.
(fig.2, 3).

Suite a cette formation initiale, trois théoriesfontent pour expliquer le

développement du réseau lymphatifie:

i- Une théorie centrifuge :

Il s’agit d'un développement des vaisseaux Ilymmhess par
bourgeonnement a partir de I'endothélium veineuss kellules endothéliales
lymphatiques dériveraient donc exclusivement ded&hélium du systéme

veineux.

Les cellules endothéliales des veines cardinalest gvobablement
bipotentes, et I'expression d'un facteur de trapson (prox1) entrainerait leur

transformation en cellules lymphatiqyss.

Selon la théorie centrifuge de SABIN [9] et LEWIB)], les lymphatiques

jugulaires et postérieurs sont issus du bourgeoantdes veines [11, 12].

La théorie de SABIN est, a ce jour, admise pafupgrt des auteurs [13, 14].

12
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De la sixieme a la neuvieme semaine, des dilastiocales des canaux

lymphatiques vont former six sacs lymphatiques phies :

* Deux sacs lymphatiques jugulaires, situés préa glanction des veines
sous clavieres et des veines cardinales antérie(ftégres veines
jugulaires internes).

* Deux sacs lymphatiques iliaques, situés prés denetion des veines
iliagues avec des veines cardinales postérieures.

« Un sac lymphatique rétro péritonéal, situé a lmeadu mésentere.

* Une citerne lymphatique, en arriere du sac lympjoatirétro péritonéal,

au niveau des glandes surrénales.

Fig. 2: Développement embryonnaire du systeme lyatpiue a 42 jours

13
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Fig. 3: Développement embryonnaire du systéeme lyatimue a 56 jours

ii- Une théorie centripéte :

C’est un développement indépendant du systemeuweiet une connexion

secondaire a ce systeme.

La confluence de fissures mésenchymateuses coadiatformation de
vaisseaux lymphatiques qui fusionnent avec lesegeui se développent par
croissance centripete [8]

iii- Une théorie mixte :

Les vaisseaux lymphatiques centraux croissent Hir pdes sacs
lymphatiques d’origine veineuse et rejoignent deaphatiques périphériques

formés in situ par différenciation mésenchymatd8ge

14
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Ainsi toute anomalie de connexion, soit par défdat développement ou
malformation primaire de cheminement des lymphasqgwentre les sacs

lymphatiques et le systeme de drainage veineugrméte un lymphangiome.

1.2 Histologie de la peau normale :

La peau comprend quatre régions qui sont : I'épigera jonction dermo-
épidermique (JDE), le derme et I'hnypoderme. Lefiddes pilo-sébacés (FPS)
sont des annexes de la peau, mais principalemaréssdans le derme et
I’hypoderme.

1.2.1 Epiderme :

L’épiderme est un épithélium de revétement stggtipavimenteux, non
vascularisé mais innervé. Il est constitué de rqguagpes cellulaires : les

kératinocytes, les mélanocytes, les cellules degedrans, et les cellules de
Merkel [15].

La microscopie optique montre que les kératinacyde I'épiderme se

répartissent en quatre couches : basale (CB), . sBnE&S), granuleuse (CG) et
cornée (CC) (fig.4, 5).

15
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F

1’ Stratum disjunctum
Stratum Correum

(= couche comee)

> Stratum compactum

Stratum lucidum
Stratum Granulosum

Stratum spinosum

Stratum germinatinum
Capillaire

Canal d'une glande sudonpare

Tissu conjonctif

Fig. 4: Schéma montrant les différentes couchesla@eau

3- Les cellules

- Loe Lifvatinocvtos immunocompétentes:
¢ - ¢. de Langerhans

- ¢. gamma-delta

ccC

2- Les melanocytes

4- Les cellules de Merkel

! Pt | M Meller, .:I.."?'q.l_',qﬁ'r.'.-l.,-"dwi I

Fig. 5: Populations cellulaires de I'épiderme

16



Lymphangiome kystique cutané chez [enfant

1.2.1.1 Kératinocytes :

Les kératinocytes de la couche basale de I'épidemmecontact de la
jonction dermo-épidermique (JDE), forment une seahsise de cellules

cylindriques a noyau allongé [16].

Les kératinocytes de la couche spineuse de I'aépa&léétoile), forment 3 a

4 assises de cellules. lls sont polyédriques awnay@ndi.

Les tonofilaments sont les filaments intermédiaides kératinocytes,

organisés en trousseaux et composés de kératines.

Les kératinocytes de la couche granuleuse de ¢apel forment une a
deux assises de cellules en peau fine, trois aajeat peau épaisse. lls sont

aplatis, et a cytoplasme rempli de granulation$. [16

Dans la couche cornée, le kératinocyte (cornéocgt)completement
aplati, le noyau et les organites cytoplasmiqued samtalement disparus, le
cytoplasme est rempli de trousseaux fibrillaireslet desmosomes sont
profondément modifiés ; en superficie de la couohimée, les cornéocytes, se

détachent de I'épiderme (desquamation).

1.2.1.2 Mélanocytes :

Les meélanocytes constituent, par leur nombre, laxiéene population
cellulaire de I'épiderme. Leur fonction est la d$ywde des mélanines,
eumélanines et phéomélanines, qui donnent a la paatouleur constitutive
[17].

17
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En microscopie optique, les mélanocytes se préaseatenme des cellules
arrondies, claires, a noyau rond et dense, sitegelisivement entre les
kératinocytes de la CB sans desmosomes entre ldanoogtes et les

kératinocytes [17].

1.2.1.3 Cellules de Langerhans :

Les cellules de Langerhans appartiennent au gradge cellules
dendritiques présentatrices d'antigene aux Ilymptesc T, et sont

transépithéliales.

En microscopie optique, elles apparaissent commsecd#ules claires, a
noyau encoché, situées le plus souvent au niveda G@6&. Elles n’établissent

pas de desmosomes avec les kératinocytes avosid@ht

1.2.1.4 Cellules de Merkel :

Les cellules de Merkel sont des cellules neurbépéles qui ont pour
fonctions celles de mécanorécepteurs et/ou destidosc inductives et
trophiques sur les terminaisons nerveuses pérgpeEsiet les annexes cutanées

(poil, ongle, glandes sudorales) [16].

Les cellules de Merkel sont visibles en microseogliectronique. Dans
I'épiderme, elles se présentent en régle commeelkges isolées, situées entre
les kératinocytes basaux, au contact d’'une tersomanerveuse. Ce sont des

cellules ovalaires, a noyau dense, contourné ceniéd

18
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Couches de Forme Membra Organit Constituants
ipiderme da lo callule plasmique Noyau | eyforlosmigues |  CYIoRIasmiques
particullars
o
I 2
VR Can;ﬁ;‘ll!:ﬂ:mnl DB:'I'I:! :n:“ Disparu Disparus Flbres do kératine
CORNEUM profondément
modifiés
STRATLUM Trés d En Gummgncanl o
b égﬁm&ma- a rains
aplatia cAnca disparaifra da
GRANULOSUM kérato-
4 i hyalina
E Tano-
-] fibrilles
STRATUM Polyédique | © 4 4 +
aplatia ]
SPINOSLIM E
. Arrond] Graing
% ou Habituels mil‘;:r "
Cublque ou & ovalaire I phagocytés
STRATUM cylindriqua
@ qr%?dmu?n +* Tong-
GERMNATIVUM | " 3'la lamo. i
basale

Tableau.1: Histologie de différentes couches delderme

1.2.2 Jonction dermo-épidermique :

Aprés colorations spéciales, la JDE apparait comneeligne ondulée ou
alternent les saillies de I'épiderme dans le dedites « crétes épidermiques »,
et celles du derme dans I'épiderme, dites « papillermiques », dont

'ensemble forme le derme papillaire [19,20].

En microscopie électronique, la JDE comprend lambrane des

kératinocytes et des meélanocytes, la lamina lu¢idg, et la lamina densa

(LD).

19
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1.2.3 Derme et hypoderme :

Le derme et I'hypoderme sont des tissus conjonciiferigine
mésoblastique. lls contiennent également des eaiss les récepteurs et nerfs
de la sensibilité, les terminaisons nerveuses rdEdi aux vaisseaux et aux
annexes et, parfois, du tissu musculaire lissdqparéoles mammaires, pénis,
périnée, scrotum) ou strié squelettique (expasstes muscles peauciers du

visage).

Le derme comporte deux zones : l'une superficiellentre les crétes
épidermiques, ou « derme papillaire », forméé&ssel conjonctif lache, I'autre
profonde, ou « derme réticulaire », formée d’wwsui conjonctif dense. Il se
poursuit en profondeur, par ’hypoderme, constdadobules graisseux séparés

par des septums interlobulaires.

Ces subdivisions du derme et de I'hypoderme sootis-tendues par la

vascularisation trés systématisée de la peau.

Le tissu conjonctif du derme et de I'hnypoderme coand une abondante
matrice extracellulaire, elle-méme constituée d’saobstance fondamentale et

de fibres élastiques [21], de collagene [22,23]detréticuline.
1.2.4 Annexes cutanées:

1.2.4.1 Glandes sudoripares :

Ce sont des glandes exocrines, tubuleuses simple®pnées, sécrétant la
sueur. Leur portion sécrétrice (épithélium cubigimaple) entourée de cellules
myo-épithéliales, siege dans le derme profond. lcanal excréteur (épithélium

cubique bistratifieé) gagne la surface de I'épidepaeun trajet hélicoidal [24].

20
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1.2.4.2 Follicules pilo-sébaceés :
* Poils:
Les poils proviennent d’'une invagination tubulane I'épiderme qui
s’enfonce dans le derme. lls sont constitués tigeeet la racine. (fig.6)
» Glandes sébacées :

Les glandes sébacées, exocrines, alvéolaires smpielocrines et
sécrétant, le sébum, sont annexées aux poils. dartion sécrétrice est formée
d’'un ou de plusieurs alvéoles dilatés en sacs.doalcexcréteur, unique et tres

court, débouche au niveau de la gaine épithélialgad.

* Muscle arrecteur du poil :

Il s’agit d’'un petit muscle lisse a innervationngyathiqgue segmentaire

dont la contraction déclenche le redressement d phair de poule ».

21
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o TIGE DU POIL

= PIDERME

GLANDE
SEBACEE

GLANDE
SUDORIPARE
ECCRINE

FOLLICULE
PILEUX

SUDORIPARE
APOCRINE

Fig. 6: Les annexes cutanées

22



Lymphangiome kystique cutané chez Lenfant

2 ETIOPATHOGENIE :

2.1 Origine embryologique des lymphangiomes kystiques :

Il existe plusieurs théorig¢8] :

e une séquestration du tissu lymphatique évoluanhgsopre compte et se
développant indépendamment du reste du réseau atigpé.

* un bourgeonnement anormal de vaisseaux lymphatigegsonsables
d'une lymphoprolifération isolée aberrante enwmainun défaut de
drainage.

» un défaut de fusion avec le systeme veineux (resgime par exemple de
I’lhygroma kystique de la nuque).

* une obstruction des vaisseaux lymphatiques resptensi@ dilatation et

d’accumulation de lymphe [8].

Selon VAN DER PUTTE, les hygromas kystiques poemacorrespondre
a un défaut de jonction entre les sacs lymphatiquasaires et le systeme

veineux [25].

Dans certains cas, il pourrait s’agir de dévelopg@manormal des

bourgeons lymphatiques a partir de ces sacs lynupfest primaires.

Les lymphangiomes caverneux seraient le résultatladeconnexion

défectueuse entre la peau et les canaux collecteurs

23
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Les lymphangiomes capillaires pourraient correspora des anomalies
dans le développement des lymphatiques dermiguességuestration des
canaux lymphatiques ou par bourgeonnement anornesl t@rminaisons

lymphatiques [13, 26].

Le principe de cette hypothése a été confirmé pPaMBOUSSAKI et
COL qui ont mis en évidence une prolifération dgadhatiques dermiques, a
partir des séquestres des vaisseaux lymphatiquigsréb (étude de I'expression
de VEGFR-3) [27].

Il existe de rares formes de l'adulte possiblensmmondaires a un défect
du systeme lymphatique qui se décompense dansodegions pathologiques

avec augmentation du volume de lymphe (épisodarmfiatoire par exemple)

[8].

2.2 Structure histologique :

Le lymphangiome kystique peut étre considéré conumehamartome,
c’'est-a-dire une structure anormale de cellulesnates localisées dans leur site

anatomique habituel [28].

Il est classé dans les anomalies vasculaires st itonstitué de cavités

bordées d’'un endothélium vasculaire et remplielyniphe et parfois du sang.

Ces cavités sont entourées d’un tissu conjondbifofidipeux avec des

formations lymphoides et des fibres musculairee8429] (fig.7).
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Tumeurs vasculaires Malformations vasculaires

- Hémangiomes A flux lent :

— Autres — capillaires

- lymphatiques

— veineuses

A flux rapide :

— malformations artério-veineuses
— fistules artério-veineuses

— malformations complexes

Tableau.2:Place des malformations lymphatigues parmi les araims vasculaires.
Classification de I'ISSVA (Workshop Rome 1996).

Le lymphangiome kystique est, le plus souvent,isohis il peut entrer
dans le cadre des anomalies génétiques : le syeddayNOONAN, ou des
anomalies chromosomiques tels les syndromes de HBRRNKLINEFELTER ;

la trisomie 21 et la trisomie 18 [30, 31].

Plusieurs classifications ont été proposées. La ghcienne, proposée par
Wegener en 1877, regroupait les lymphangiomesaesn ¢atégories en fonction

de I'aspect histologique, capillaire, caverneugystoide.

Cette classification, utilisée surtout par lesutgiens, a 'avantage d’étre

simple mais les limites entre les groupes ne sastqujours nettes [32, 33].

Cette classification est de moins en moins utilisgmmpte tenu de la
difficulté de classement de certaines malformationais elle garde un intérét

descriptif et historique.
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Parai musculaire Bordure andothalizle

Fig. 7: Coupe histologique d’'un lymphangiome kystig

Fig. 8: Aspect histologiqgue d'un lymphangiome kystique avklatation des vaisseaux

lymphatiques (fleche) et ectasie vasculaire (doufbdehe).
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Une classification morphologique simplifiée estuatiement préférée par

la plupart des auteurs, groupant les lésions edatitomde la taille des cavités
kystiqueq8, 34]:

Microkystiques pour les kystes inférieurs a 5 mgmfdhangiome
capillaire, circumscriptum, caverneux) dont I'agpeistologique est
présenté par des dilatations lymphatiques ou épidees (fig.8).

Macrokystiques pour les kystes supérieurs a 5 ramgeb unis ou
multiloculaires, bordés par une couche d’endothélal entourés par
des fibroblastes ainsi que par de nombreuses fibresculaires

lisses.

Mixtes ou caverneuses composeées de cavités regubat
arrondies ou polyédriques, séparées par des omchudibreuses,
d’épaisseur réguliere, sans interposition de tistides. Ces
dilatations lymphatiques envahissent le tissu awtjbet s’étendent,

parfois jusqu’au muscles sous-jacents.

Le plus souvent, des formes mixtes sont retrouvées.

Ces différenciations sont probablement dues atla@alu tissu dans lequel

le lymphangiome se développe (macrokyste au nivaauical, microkyste

infiltrant dans le muscle par exemple).

Cette classification correspond a une realité qliai et thérapeutique, la

localisation et le type de lymphangiome faisanptenostic fonctionnel et la

difficulté de prise en charge [34].
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2.3 Pathogénie :

La pathogenése des MLK n’est pas encore parfaittapmpréhendée.

Diverses théories ont été avancées pour approettergathogénie :

Congénitale : c’est la plus défendue parmi les meodes hypothéses
pathogéniques [35, 36]. La découverte de LK aréanere décade de
vie, avec une fréquence importante chez les nsongs et méme les
observations de diagnostic anténatal, ont été déré®s comme une
évidence a son origine congénitale [37, 38].

Acquise : dans cette théorie, actuellement abar@mnia circulation
lymphatique serait interrompue, entrainant unesextdes vaisseaux en
amant de l'obstacle. Mais les abondantes anastsngosexistent dans
le systéme lymphatique, facile a mettre en évidert I'absence de
cause anatomique ou pathologique a l'origine dde cettention
lymphatique, s'opposent a cette théorie de l'obstmu de tous les

canaux lymphatiques [39].

Des avancées au niveau moléculaire ont été réslsEedernieres années.

Plusieurs facteurs de croissance tels que preascular endothelial growth
factor C (VEGF-C) et son récepteur VEGFR-3 sont essentieldéaeloppement

du tissu lymphatique et probablement impliqués d#msformation des

lymphangiomes [8, 34, 40, 41].
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Prox1 est un facteur de transcription exprimé damslothélium veineux
et lymphatique ; il stimule la production de mangrse de I'endothélium
lymphatique et influence le mécanisme moléculairecpnduit a la séparation
des lymphatiques et des veines cardinales allans de sens de la théorie

centrifuge [8] (fig.9).

Fig. 22 - Différenciation du systéme lymphatique resp. vasculaire

Receptor Emb Z . Receptor

expression mbryonic vein expression

LYVE-1 LYVE-1

& &

VEGFR-3 VEGFR-3
prox-t

LYVE-1 ! ; LYVE-1}

VEGFR-31 lymphatic vessel blood vessel &

Prox-1 ey, VEGFR-3}

LYVE-1 ' ' VEGFR-1

VEGFR-31 lymphatic vessel blood vessel VEGFR-2

Prox-1 o Tie-2

Tie-2 Mrp-1

Nrp-2 CD31

SLC cD34

Fig. 9: Différenciation du systeme lymphatique vasaire

La différenciation d'un vaisseau embryonnaire efne/eou vaisseau
lymphatique est déterminée initialement par un géngene homeéotique Prox-
1. En fonction de cette différenciation d'autresepteurs seront développés au

cours du développement.
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VEGF-C est un autre facteur de croissance. |l eesighnd spécifique du
récepteur VEGFR-3. Une surexpression de VEGFR-& aedrouvee dans les

lymphangiomes.

De plus, une mutation du géne de VEGFR-3 est regibe du syndrome
de Nonne-Milroy donnant une hypoplasie lymphatigtign lymphoedéeme.

Des facteurs d’angiogenéese pourraient égalememtirépligués comme le
basic fibroblast growth factor (bFGF) qui est augtéadans les lymphangiomes
[8, 42].

La recherche s’oriente donc vers des thérapiesaragiigenese et des

modulations des facteurs de croissance.

3 EPIDEMIOLOGIE :

L’incidence des lymphangiomes est difficile a déterer. On l'estime

entre un sur 6 000 et un sur 16 000 naissances [43]

Les lymphangiomes représentent 6 % des tumeurgrEsnde I'enfant [8].
Une étude publiée en 2008 portant sur 42 575 éapbgrs anténatales retrouve
84 tumeurs dont 25 % de lymphangiomes, soit ur2800 [44]. Cette incidence
élevée est probablement en rapport avec le recemieparticulier des deux

centres de référence qui ont participé a I'étude.

Environ 50 % des lymphangiomes sont présents aissance et 90 % sont

diagnostiqués dans les deux premieres annéesqB4, 4
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La localisation cervicofaciale représente envirdn % des cas [46]. Il
n'existe pas de prédisposition raciale ou sexudll@’est pas non plus noté

d’association malformative.

4 DIAGNOSTIC :

Les malformations lymphatiques kystiques (MLK) sdatplus souvent

présentes a la naissance ou détectées dans l&prenfance.

Le diagnostic est évoqué, cliniquement, devant tun@faction rénitente
ou une plaque infiltrée surmontée de vésiculesreveimplement quelques

vésicules sur une peau d’apparence normale.

Les principales complications sont des pousséemninfatoires, des

saignements intrakystiques et des manifestatiompssives.

Les examens complémentaires sont utiles dans Eapgiion du
retentissement des lésions sur les voies aériesurele squelette ou bien pour

mettre en évidence un prolongement médiastinal.

L’extension et le prolongement sont mieux étudiéséehographie, en
scannographie ou surtout en imagerie par résonmaagaétique(IRM).

La radiographie standard n’est pas d’apport pdifiement important.
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4.1 Formes cliniques :

4.1.1 Malformations lymphatiques microkystiques
(lymphangiome circumscriptum) :
Les lymphangiomes microkystiques ont des présentatliniques variées.
Les malformations lymphatiques microkystiques sfigielles se manifestent
par des petites papules ou plaques roses infilvaédsyperkératosiques, ou par
des groupements de vésicules translucides ou lgreat (fig.10). lls se
situent, le plus souvent, sur les membres, les szayénitales et sur les

mugqueuses. (fig.11, 12,13)

Un suintement de lymphe peut survenir. Cette lymbtée peut surinfecter
[47].

Fig. 10 : Lymphangiome microkystique superficiahlité au derme.
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Fig. 11: Lymphangiome microkystique

Fig. 12: MLK localisée au niveau scrotal
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Fig. 13: Lymphangiome microkystigue. Atteinte dellengue et du plancher buccal.

Fig. 14: Lymphangiome capillaire. Aspect en « frde grenouille ».
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Les formes microkystiques parotidiennes ou lingsiahfiltrantes ont un
aspect plus ferme. Au niveau muqueux, des veésicdiasivant l'aspect
classique de « frai de grenouille » sont visiblEtes peuvent étre responsables

de saignement par ulcération de la muqueuse. 4ig.1

Le plus souvent, les lésions sont présentes a itsarae ou bien elles

débutent dans la premiere enfance.

Cette malformation reste la plupart du temps asgmptique mais on peut
noter des épisodes inflammatoires ou infectieuxrevales saignements par

rupture des vésicules lymphatiques [2].

Les localisations les plus fréquentes, sont ledigzamproximales des

membres.

Une localisation vulvaire est possible, souventeapla puberté, mais
parfois beaucoup plus t6t dont le diagnostic deifdiel dans les formes

papuleuses reste le condylome acuminé [48].

Les ML microkystiques peuvent aussi étre proforeteformer des masses

mal limitées avec ou sans Iésions superficielles.

En dermoscopie on observe un aspect lacunaire de®separations par
des septums. Si le contenu est hématique il deviediscernable de

’'hémangiome [49].
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4.1.2 Malformations lymphatigues macrokystiques (hygromas

kystiques) :

Les malformations lymphatiques macrokystiques steg® masses rondes
ou lobulées, facilement compressibles .L’'expressilimque dépend de leur
localisation.

Elles sont les plus fréquentes des lymphangioB@s.sexe ratio est égal a 1.
Ces malformations kystiques sont présentes dantetra cinquante pour cent a
la naissance, et quatre-vingt a quatre-vingt-dixrpent sont détectées avant la
fin de la deuxieme année de vie. De rares cas aigpant a I'age de l'adulte
[50, 51].

Un certain nombre de cas est visualisé par I'édqge in utero.

Prés de deux tiers des cas concernent le cou ebemwngt pour cent sont
localisés dans les creux axillaires ou les facesdies du thorax [47] (fig.15,
16).
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Fig. 15: Lymphangiome macrokystique axillaire

™ .

Fig. 16: Lymphangiome macrokystique axillaire aveoubles de la coaqulation et

extension pleurale
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Fig. 17: Tuméfaction sous-cutanée du bord posténperne du bras gauche.

Fig. 18: lymphangiome macrokystigue géant au nivepostérieur brachial droit
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Deux a trois pour cent des lymphangiomes macrajyss ont une
expression meédiastinale ou peuvent étre responshinhe chylothorax, d’'une

ascite chyleuse [52].

L’atteinte du membre supérieur et particulierenteknbras est tres rare [53,
54] (10,5% d’atteinte du bras dans la série de @eren al) [55] (fig.17, 18).

Il existe d’autres localisations profondes sousn®ide kystes de plusieurs
centimetres de diametre : médiastin [56], panc{@l foie [58], rate, reins,
intestin, vertebres [59], orbites, langue [60]. Lenpression clinique dépend de

leur localisation.

Des poussées inflammatoires surviennent dans peizecent des cas au
décours d’infection ou de traumatisme [61].
La lésion devient alors rouge, tendue. En abseadeadement une fistulisation

peut survenir.

La localisation cervicale s’exprime par une massegdehors des poussées,
de consistance molle, indolore non inflammatoirsagts thrill, elle ne disparait
pas sous pression et n'augmente pas de volumeédgrsris sauf au niveau sus-

sternal ou sus-claviculaire.

Cette localisation peut engendrer une compressas wbies aériennes
spontanément ou lors des épisodes inflammatomesntiques ou infectieuses.
Dans cette localisation, une hypertrophie osseusgrgssive est également

possible.
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Les malformations macrokystiques faciales, surtaliies qui envahissent
la langue et le plancher buccal, finissent paragmér des déformations graves
avec hypertrophie de la mandibule, béance sévevaple de l'occlusion,

allongement vertical de la face et prognathismé. [47

Dans les localisations linguales et pharyngolargsgéune dyspnée
inspiratoire peut apparaitre associée a un encondriehypopharyngé.
Il n’existe pas d’atteinte nerveuse associée [28].

La localisation orbitaire peut étre responsablecai@pression oculaire et
de troubles ophtalmologiques [47].

4.1.3 Lymphangiomes mixtes :

Ce sont des associations des deux formes précéddatemasses indolores

ont en surface des éléments microkystiques. ll4 soanvent situés dans les

régions cervicale et faciale. (fig19, 20)

Fig. 19: Lymphangiome micro- et macrokystigue géant
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Fig. 20: Lymphangiome mixte. La partie macrokystigwa été opérée. Il existe des Iésions de
lymphangiome microkystigue en surface avec un seiment.

D’autres parties du corps peuvent étre atteintes.
Leur frequence de survenue est identique dansles sexes.
Quatre-vingt-dix pourcent des cas de cette formd daagnostiqués dans les

dix-huit premiers mois de vie.

Il existe un deuxiéme pic d’incidence entre la deme et la troisieme

décade.

La symptomatologie clinique dépend de la localsatiet est la

conséquence de I'effet de masse [2].

Les lymphangiomes du larynx peuvent donner une lihgp et une

détresse respiratoire.

Les Iésions du plancher buccal peuvent étre reghtes d’hypertrophie

mandibulaire et de mal-occlusion [2].
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Les localisations orbitaires retentissent sur $sowi.

4.1.4 Lymphangiomes et angiodysplasie complexes :

Un angiome plan peut associer une ML micro ou maatojue.
Le syndrome de Protée associe une hémihypertrah@relle segmentaire,
une macrodactyilie, des hamartomes conjonctifs @t épidermiques, des

angiomes plans, des MLK.

Le syndrome de Bannayan-Zonana comporte des MLHKopdes, une

macrocéphalie, des lipomes infiltrants, et des mgjiames.

Le syndrome CLAPO comporte des ML du visage eta@u can angiome plan

de la levre inférieure, une asymeétrie du visagiestmembres [62].

Il existe également des formes complexes qui édrmpptoute
classification.

Il peut exister des lymphangiomes des organes pasfen particulier la rate.

4.2 Examens complémentaires :

Le diagnostic des malformations lymphatiques kysg] est souvent
confirmé cliniquement, la plupart du temps dansdesx premiéres années de

vie.

Parfois, le diagnostic est évoqué devant une éapbgg anténatale, lors du

deuxiéme ou troisieme trimestre.
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La radiologie conventionnelle est, parfois, util@up apprécier le
retentissement des lésions sur les voies aérigrirms le squelette ou bien pour

mettre en évidence un prolongement médiastinal.

L’extension et le retentissement sont mieux étu@i@séchographie, en

scannographie, et en IRM.

La lymphangiographie isotopique permet de précisaat des voies
lymphatiques mais n’opacifie habituellement paskyste ; elle est réalisée
exceptionnellement dans les lésions des membresst Qine exploration

rarement pratiquée.

4.2.1 Imagerie anténatale :

Les formes anténatales sont habituellement diamuests lors de

I’échographie du deuxieme ou troisieme trimestréadgossesse.

Le diagnostic est parfois plus précoce lors dehb@raphie du premier

trimestre.

Lorsque I'échographie est insuffisante pour déteemiles limites de la
lésion, I'imagerie par résonnance magnétique(IRMgmatale devient I'examen
de choix. Elle permet de visualiser I'extension tesons. Elle est également
indispensable dans but pronostique lorsqu’une npéion de grossesse est

envisagée (fig.21).
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!

Fig. 21(A, B): A. Echographie anténatale. Atteintki plancher buccal.

B. Imagerie par résonance magnétigue anténatale &fiwle Iésion).
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4.2.2 Imagerie postnatale :
4.2.2.1 Echographie :

L’échographie est un examen de réalisation sinfflle. précise le siege et
la nature de la masse, les limites et les rappwds les organes de voisinage.

L’échostructure de la Iésion est souvent liquidenn

L’aspect correspond a des images kystiques hypgéces séparées par

des parois échogénes et ceci dans les formes mgpliqaées (fig.22 (a, b)).

Cependant, en cas de formes de diagnostic pliisildif correspondant
soit a des formes microkystiques soit a des formesipliguées par des
phénomeénes inflammatoires, infectieux ou hémorrtsggq les aspects peuvent
étre franchement pseudo-tumoraux hétérogenes, mmaiéd, réalisant un

syndrome de masse isoéchogéne aux structures aidia¢e7].

L’examen doppler montre I'absence de débit au deila malformation.
Mais I'échographie reste un examen peu performamnt pilan d’extension.

Elle permet de guider les ponctions lors des sé&ateesclérothérapie
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a) Echographie sonde linéaire 12Mhz : la formati@st faite de multiple logettes
anéchogenes séparées par des cloisons au sein ddsgwn flux artériel de faible vitesse et
de haute résistivité circule.

b) LK cervical chez un nourrisson de deux mois.

Aspect en logettes anéchogénes avec présence déplesi cloisons

Fig. 22(a, b): Aspects échographiques des LK.
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4.2.2.2 Tomodensitométrie (TDM) :

La TDM est aussi plus simple de réalisation ou tEabon, mais elle est
irradiante et permet une étude moins fine desdissaus que I'RM (fig.23, 24).
Elle est réalisée sans et avec le produit de cstetra

Les kystes ont une densité liquidienne et ne redeigas lors d’injection
du produit de contraste. On peut également visraties niveaux liquides au

sein des kystes.

Les cloisons intra kystiques peuvent se rehauss@ae apres injection de

produit de contraste.

Dans les formes micro kystiques, les lésions sendehsité intermédiaire, sans

rehaussement apres injection de produit de coatrast
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Fig. 23: TDM en coupe axiale apres injection du produit dertraste montrant un
lymphangiome kystigue du triangle postéroinfériedroit du cou (fleche).
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Fig. 24: Coupes scannodraphigues d’'un lymphangiomstique latéro-cervical gauche
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4.2.2.3 Imagerie par resonnance magnétique(IRM) :

L’examen de référence est I'IRM, mais son acceseasbre difficile et
codteux [63, 64].
Elle permet une meilleure délimitation de la lésipar rapport aux organes de
voisinage et aux muscles (fig.25, 26, 27).

L’aspect morphologique est assez caractéristique.

Les kystes sont hyperintenses en T2 (plus integsesla graisse ou le
liquide cérébrospinal), le signal est intermédiagre T1 (supérieur a celui du
liquide cérébrospinal mais inferieur a celui dgdaisse).

Seules les cloisons se rehaussent lors de l'iojeale gadolinium (différence

avec les hémangiomes) [65, 66].

Surtout cet examen permet de préciser le type dyphyangiome, son
extension intrathoracique dans les formes cendcpde exemple, ainsi que les

rapports avec les éléments vasculonerveux et les a@riennes.

La malformation macro kystique apparait en hypoaign T1 et en hyper
signal franc et homogene, sur les séquences paslére T2 (par rapport aux
muscles). Une hémorragie intrakystique se tradait yn hypersignal sur la

séquence pondérée en T1.

Il est possible de visualiser des niveaux liguidesignaux différents dans
les kystes, qui correspondent a l'interface enfjaide intrakystique et sang

sédimenté a la suite d’'une hémorragie.

L’'IRM permet encore le contrdle aprés sclérothéramii chirurgie pour

évaluer le résiduel tumoral ou une récidive.

50



Lymphangiome kystique cutané chez Lenfant

L’inconvénient de I'IRM est le temps d’acquisitioles séquences qui nécessite
souvent une sédation et parfois une anesthésierajgéndes délais pour
I'obtention d’'un examen peuvent étre égalementdomggais le plus souvent il

n'y a pas le caractere d’urgence a la réalisationedimagerie.

Fig. 25: Enfant de deux mois présentant une volureimse masse cervicale droite molle
évocatrice de lymphangiome.
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2003 Feb 13

Fig. 26 : Coupe IRM en séquences spinécho-T2, agiaiontrant le volume et I'extension
entre le paquet jugulocarotidien droit et le musdternocléidomastoidien.

Fig. 27 : Coupe IRM en séquences spinécho-T2, cal@montrant le volume et
I'extension entre le paquet jugulocarotidien draét le muscle sternocléidomastoidien.
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4.2.2.4 Radiologie standard :

La radiologie conventionnelle est, parfois, utiloup apprécier le

retentissement des Iésions sur les voies aériesnese squelette ou bien pour

mettre en évidence un prolongement médiastingfifd.] 28, 29).

4

Fig. 28: Radio de thorax face montrant un lympharae kystigue cervical avec extension
médiastinale et déplacement trachéal
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Fig. 29: Radio cervicothoracique profil montrant utymphangiome kystique cervical avec
extension médiastinale et déplacement trachéal.

4.2.2.5 Cytoponction :

La cytoponction présente un élément de diagnastimpsitif du LK.

Elle peut étre réalisée sous échographie ou sousdensitomeétrie.

Le but de la cytoponction est essentiellement dimbtun prélevement du
contenu kystique afin d'étudier I'aspect, la chiatia cytologie.

Le contenu du kyste est habituellement chyleuxévais.

La découverte d'un tel liquide a la ponction e&$ &vocatrice du diagnostic
mais ne suffit pas a l'affirmer. La présence degysdams les cavités kystiques
pourrait étre due a une hémorragie traumatique @esacommunications veino-

lymphatiques qui pourraient résulter de I'érosiormpléxus veineux [68].
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La cytologie du produit de ponction, en I'abseneecdmplications et de
remaniements, retrouve principalement des lymplescyasqu'a 90%, matures
de petite taille. Une telle formule doit faire diser le diagnostic du

lymphangiome kystique.

On retrouve également des macrophages, des pobamed, des
eosinophiles et quelques hématies, mais jamaigltides tumorales. Le liquide

peut étre acellulaire, ce qui n'écarte pas le disijmn

La biochimie révele en cas de kyste séreux uneectration électrolytique

identique a celle des espaces extra cellulaires.

Lorsqu'il s'agit d'un kyste chyleux, on note uneeg@roportion de graisses

(triglycérides et cholestérol) et des protides

4.2.2.6 Examen anatomopathologique :

Il s’agit d’une tumerectomie exploratrice suivie ldBxamen histologique,
qui permet d’affirmer le diagnostic. Mais l'integtation de la piece opératoire
n’'est pas toujours aisée [69, 70]. Macroscopiquéiea lymphangiomes sont
constitués de cavités de taille variable. Selaailee de ces cavités, on distingue
les lymphangiomes capillaires, caverneux, et kusisq A l'histologie, on
retiendra que ces cavités sont tapissées a l@uwerpar un revétement
endothéliforme mince, contenant des cellules plajasrepose sur un stroma
conjonctif dont I'épaisseur varie en fonction dagé de lymphangiome et de
I'existence d’épisodes inflammatoires ou infectieOer stroma peut contenir des

ganglions lymphatiques, des fibres musculairesemumaisseaux thrombosés.
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4.2.2.7 Biologie :

En général elle n'est pas spécifique et elle adfiptérét diagnostique. Elle
peut étre utile pour éliminer d'autres diagnosiicenme elle peut indigquer une

complication du lymphangiome kystique :

 L'hémogramme peut montrer une hyperleucocytose am c
d'infection intrakystique et une anémie en casndréagie.

» Un discret syndrome inflammatoire peut se voir ldes poussées
douloureuses.

* La vitesse de sédimentation est généralement nerrsalif Si
poussée inflammatoire.

* La sérologie hydatique est tres utile surtout daose contexte,

dans un but d'éliminer un kyste hydatique

4.2.2.8 Autres :

Les autres examens sont a demander cas par casuat@ut 'endoscopie
des VADS dans les lymphangiomes cervicaux, et @efletnent une

polysomnographie pour les lymphangiomes extensifs.
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5 DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL :

C’est le plus souvent le diagnostic d’'une tumééacsous cutanée molle.

Les MLK doivent étre différenciées des différentesneurs lymphatiques
acquises.

Les kystes sont rares dans I'enfance, on discutwgules malformations

vasculaires veineuses, voir guelques rares hémaegisous cutanés.
Un lipome ou une tumeur sont rarement discutés.

Dans les lymphangiomes cervicofaciaux les diagosdiifférentiels sont les
lipomes, les hémangiomes, les hétérotopies neategliet de facon plus

anecdotique les kystes du tractus thyréogloss,ades et branchiaux.

6 TRAITEMENT :

Les buts du traitement sont I'éradication de ldolesavec une guérison
totale, I'absence de récidive, I'absence de maétatiu de morbidité et un
excellent résultat esthétique.

Nombreux sont les moyens proposés dans l'arseaedhbutique tels que

la sclérothérapie, la chirurgie, le laser, et par@ radiothérapie.

Pour la plupart des auteurs, la chirurgie permappfocher au mieux ce
but idéal.
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Une poussée inflammatoire ou infectieuse est gramt@dicalement par
antibiotiques et glucocorticoides par voie généraeant toute tentative

d’exérése chirurgicale.

Les traitements different donc en fonction du tgpdymphangiome et de
la localisation, mais aussi et surtout, du risque abmplications souvent

révélatrices du lymphangiome.

6.1 A la naissance :

Un risque vital existe a la naissance dans les dsrrolumineuses, en

particulier cervicales qui sont diagnostiqguéeséahbgraphie.

Dans ces cas une césarienne est réalisée, urmtiotu précoce est

pratique si nécessaire.

\

L’asphyxie peut se produire secondairement a I'sioca d’'une poussée

inflammatoire.

Les formes axillaires volumineuses peuvent s’acampr d'un
épanchement pleural chyleux responsable de pertegliques et d’'une géne

respiratoire.

Des ponctions évacuatrices sont indiguées dansitlestions d’'urgence a

but de décompression.

6.2 Traitement des poussées inflammatoires :

Les poussées inflammatoires surviennent dans hesefo macrokystiques

parfois microkystiques.
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Elles sont, parfois, suivies ou précédées paralgaaments intrakystiques.

Les tumeéfactions jusque la, asymptomatiques augmerde volume,

deviennent érythémateuses et douloureuses.

Le traitement de ces poussées inflammatoires esé lsar les anti-

inflammatoires stéroidiens ou non stéroidiensseaidalgiques.

L'utilisation d’antibiotiques peut étre indiquée amas de surinfection
bactérienne (fievre, altération de ['état générsyndrome inflammatoire
biologique).

Une ponction évacuatrice ou une intervention chinoale en urgence

peuvent étre utiles pour réduire les manifestatommspressives gravissimes.

6.3 Traitement des malformations :

Le traitement se fait en dehors des poussées émasdut
Le but peut étre esthétique mais surtout, foncegnou préventif afin d’éviter

de traiter en urgence au cours d’'une poussée éalut

6.3.1 Traitement chirurgical :

L’exérese chirurgicale est 'attitude classique.
Il est préférable que la chirurgie soit précoceamvque les poussées
inflammatoires et hémorragiques rendent la digseclifficile. Parfois, elle est

indiqguée vu l'incertitude diagnostique préopératoi
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La chirurgie est le traitement de premiere intentaties malformations
microkystiques. Les formes macrokystiques relevantdt d’'un traitement par
sclérothérapie, tantbt de gestes chirurgicaux,otasj difficles a adapter a

chaque situation et localisation.

La chirurgie reste une option thérapeutique en narintention, en cas
d’échec de la sclérose des lymphangiomes macrokesti de lésions
multikystiques étendues, de formes mixtes ou dalikation pouvant entrainer
une détresse respiratoire majeure lors de la seglocalisation rétropharyngée

ou extension médiastinale) [71].

Elle consiste en I'exérése macroscopique desrigsem respectant les

structures vasculaires et nerveuses.

Les succes sont comparables ou meilleurs qu'avesclérothérapie mais
les complications sont plus nombreuses, 17 % Ban®calisations cervicales
isolées (pertes sanguines, infection du site opiéeatlymphorrhée, séquelles
nerveuses et cicatricielles, chylothorax, obstanctdes voies respiratoires)
[34 ,45].

Une récurrence post chirurgicale survient danseus tles cas.

Les malformations lymphatiques microkystiques irdihtes, sont plus
étendues que ce que les quelques vésicules visilda peau laissent imaginer,

d'ou la nécessité de faire des résections larges.
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L'exérése compléte des lymphangiomes, quels gsdient, nécessite
parfois, plusieurs interventions. L'exérese paetiglermet dans certains cas,
d'obtenir une rémission clinique. Elle s'imposecan de lymphangiomes de la
région parotidienne dont l'exérése complete rismjue’endommager le nerf

facial.

Toute la difficulté de la prise en charge des lyamiiomes provient de ces
formes microkystiques essentiellement sushyoideraeec atteinte linguale,

péripharyngée et parotidienne.

L'efficacité de la sclérothérapie dépend de la ibigge de scléroser
chacun des microkystes, ce qui est rarement ople@mn que certaines équipes
montrent des résultats acceptables. Elle peut é@tretraitement d’appoint

lorsqu’il existe un contingent macrokystique [72].

La chirurgie garde donc toute sa place dans Il¢etm@int de ce type de
lésion [34, 73, 74, 75]. L'éradication complete cks formes infiltrantes est
rarement réalisable. Au regard de la littératues, Hécidives symptomatiques
apparaissent dans 0 % a 27 % des cas dans lesexénmacroscopiguement
completes, 50 % a 100 % dans les exéréses incang®t, 45]. Des séquelles
sont trés fréquentes ; elles représentent de Lis@a’ja 100 % des cas dans les
atteintes bilatérales supra et infrahyoidiennes 433. Il faut donc faire primer
le résultat fonctionnel et esthétique et parfoiscepter le traitement
symptomatique limité plutdt que de grands délabrameaux résultats

fonctionnels aléatoires.
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Les malformations lymphatiques faciales, surtoliesequi envahissent la
langue et le plancher buccal, finissent par ergraides déformations
squelettiques graves avec hypertrophie de la malgjibéance sévere, troubles

de l'occlusion, allongement vertical de la facpregnathisme.

I ne semble pas que le fait de traiter et réduae malformation
lymphatique superficielle, seule, suffise a empédatte hypertrophie. Il faut
intervenir sur les structures squelettiques pawdaiie orthognatique, lorsque la

seconde dentition est en place.

Le geste doit étre adapté aux situations cliniqustéotomie mandibulaire,
impaction maxillaire par LEFORT | (fracture du miéaire supérieur avec trait
horizontal), génioplastie. Dans deux tiers des lG@asalyse histologique montre
des foyers de malformations lymphatiques intra wss® dans ces O0s
hypertrophiés [76, 77].

Dans les localisations parotidiennes, la parotaiact avec préservation du
nerf facial est possible bien que le lymphangiomisge adhérer étroitement aux
branches du nerf. L’atteinte linguale reléve deglassectomie partielle de
réduction dans le but d’obtenir une fermeture blgcaane alimentation et une

élocution normales (fig.30).
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Fig. 30: Vue préopératoire: lymphangiome cervicalgarotidien macrokystique.

L’atteinte parapharyngée ou rétropharyngeée releviachirurgie ou de la
sclérothérapie. Il faut évaluer le risque ventil@alans les suites ainsi que le

risque de fausses routes par trouble de la sdtésibilaryngée.

Les atteintes hypopharyngées et supraglottiquesraoes ; elles peuvent
nécessiter la réalisation d’'une trachéotomie enenog ou lors du geste
chirurgical d’exérese [74]. Il est possible, lotsdlagnostic anténatal de ce type
d’atteinte, de prévoir unex utero intrapartum treatment (EXIT procedure) [78,
79] lors de I'accouchement afin de réaliser une infobabu une trachéotomie
de sauvegarde permettant une chirurgie secondaares dle meilleures
conditions. Le traitement par laser CO2, voire hdrurgie laryngée partielle

permettent parfois la décanulation [74].
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Le traitement chirurgical comporte des risques. ftdquence des
complications varie entre 10 et 33 %.La perte sexggper opératoire peut étre
considérable, surtout, chez les tres jeunes enfddimutres complications
peuvent survenir comme le syndrome de FREY ou teleyne de CLAUDE
BERNARD HORNER, une obstruction des voies respirasp des infections

sevres, un chylothorax [80].

Une atteinte nerveuse est observée dans 30% desdymiomes cervico-
faciaux traités chirurgicalement .Le nerf le pltéguemment Iésé, est la branche
marginale, mandibulaire du nerf facial. Cette caogtion se voit au cours du
traitement chirurgical des malformations lymphagisjiparotidiennes, buccales

ou sous maxillaires [81].

D'autres nerfs peuvent étre lésés, en cas dedatiah cervicale : le 1X, le
XIl, la chaine sympathique ou le plexus cervica.risque de lésion nerveuse
serait fonction de la taille et de la localisataun lymphangiome et non de I'age

de lI'enfant au moment de l'intervention.

Les complications chirurgicales seraient plus fefdes dans les

localisations cervicales supra hyoidienne et erdedésions bilatérales [81, 82].

L'age optimal de lintervention a été, égalemergbattu, devant la

possibilité de régression spontanée.

Certains préferent attendre 1 a 2, voire 5 anstayamervenir dans les

formes n’entrainant pas de trouble fonctionnel.

lls proposent d'intervenir seulement, si aucuneession n'est observée a
I'age de 5 ans [83].
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D'autres recommandent de pratiquer une interventiururgicale plus
précocement pour éviter les complications infesisuqui pourraient rendre la

chirurgie plus difficile.

Dans tous les cas, l'intervention devrait étre @ognée au minimum 3

mois apres l'infection aigue [84].

En cas d’échec, les gestes chirurgicaux, souvdintilgis, sont a adapter a

chaque situation ou localisation et a répéter srdtxérese complete.

La chirurgie n'est pas compliguée par une éverdudibrose post

sclérothérapie comme en cas d'utilisation de I'C8Z-4u de l'alcool.

En pratique, la clinique prévaut et l'indication éogtoire dépend de la

géne, de la taille et de la localisation du lympghame.

6.3.2 Sclérothérapie :

De nombreuses équipes ont développé la techniqusckizothérapie

depuis une vingtaine d’années.

Pour les lymphangiomes macrokystiques, le traitémele choix actuel

semble étre la sclérothérapie, quelle que soddalisation.

Cette technique est probablement un peu moins esi @&fficace que la
chirurgie, mais présente beaucoup moins d'effeteorsdnires et de
complications (infection du site de ponction, pgsad nerveuse transitoire apres

injection au contact d’alcool).
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Le principe est linjection dans les kystes d’uroguit entrainant une

réaction inflammatoire puis une fibrose responsdbléur rétraction.
Différents produits ont été utilisés (sérum salpdrionique,

LIPIODOL, ETHIBLOC, BLEOMYCINE, OK-432, DOXYCYCLINE

morrhuate de sodium...).

La réaction inflammatoire créée peut étre intendans les formes ORL
pédiatriques le recours a l'intubation préventivdéaesurveillance en milieu de

réanimation sont classiques.

Les douleurs post-injections sont trés variablasyddroduit a l'autre et
peuvent nécessiter l'utilisation de dérivés morhies pendant quelques jours
[67].

Sclérothérapie a lTETHIBLOC :

L’ETHIBLOC est une substance sclérosante utiliségialement en
Allemagne depuis 1978 pour tenter d'occlure le talea Wirsung chez les

patients atteints de pancréatite chronique [85, 86]

La sclérothérapie a 'ETHIBLOC est considérée, ienépoque, comme
une technique fiable et ayant peu d'effets adveEsés peut étre proposée, en
premiere intention, dans les formes macrokystiques lymphangiomes

superficiels [87].

Il s’agit d’'une solution alcoolique (38%) contenamt extrait de mais, la
zéine un marqueur radio opaque (amidotrizoatesatium) du propylene

glycol et de I'oléum papaveris, une substance gsuii@ la viscosité du mélange.
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L’ETHIBLOC polymérise rapidement au contact du sagigest a l'origine
d’embols biodégradables, qui se résorbent en dednaines apres l'injection.
Il entraine une réaction gigantocellulaire nécesspour collaber les parois du

kyste.

Les injections sont effectuées sous neuroleptasi@lgms sous anesthésie
générale. Les kystes sont d'abord ponctionnés rneaiplis par un produit de
contraste pour visualiser leur morphologie et le@ventuelles connections,
estimer la distribution du contraste au sein de &gstes, rechercher
d’éventuelles fuites veineuses dans le cas de fonmte veino-lymphatique et

d’évaluer le volume nécessaire pour scléroseasns [67].

Apres l'aspiration du produit de contraste intratikye, 'ETHIBLOC est
mélangé avec du LIPIODOL et de l'alcool absolu.llBIODOL a pour but
d'augmenter l'opacité du mélange. L'alcool absalgnente ses capacités

sclérosantes.

Le mélange est réinjecté jusqu'a un deuxieme oguatrieme du volume
du kyste. Un pansement compressif est appliqué famariser le contact des
parois des kystes avec l'agent sclérosant, la ggiamaximale du produit injecté

ne doit pas dépasser 7cc, pour éviter une réactilammatoire excessive.

Les anti-inflammatoires non stéroidiens peuvente brescrits pour

diminuer l'effet inflammatoire et la douleur.

Apres la procédure, le kyste se durcit puis régress deux a Six mois.
Parfois, il est possible d'observer une fuite d'BBIHDC par le point de

ponction dans les semaines suivant la séance éesel
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Les résultats de ce procedeé sont excellents ou dems 60%.Les patients
non répondeurs ont majoritairement, des malformatioicro kystiques et

tissulaires.

La localisation orbitaire est de mauvais prono#tigua technique a peu
d'effets secondaires.

Les complications, les plus fréguentes observéas $Es réactions
inflammatoires fébriles, les nodules inflammatoirets les ulcérations avec
suintement de I'ETHIBLOC (30%).Les nécroses asapfigpnt été notées dans
de rares cas isolés En revanche, il n'y a jamaidesnécroses extensives ni

|'atteinte nerveuse.

Dans la majorité des cas, les injections scléresaat 'ETHIBLOC ne

laissent pas de cicatrice.

Sclérothérapie a 'OK432 :

La sclérothérapie a 1'OK-432 est basée sur l'observ de régressions
spontanées de lymphangiomes kystiques, au décémisatles infectieux.
C’est le produit le plus utilisé actuellement.

L'OK-432 est le produit de la lyophilisation de sbas pyogénes de
Streptocoques A dont la virulence a été réduiteupatraitement par pénicilline
G. Ces souches ne peuvent plus sécréter de laotpsepe S mais elles gardent

une activité glycolytique et une partie de leurgppieétés enzymatiques [88, 89].

L'OK-432 est utilisé, fréquemment, au Japon, cormmraunostimulant.
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L'OK-432 active les macrophages cytotoxiquescédhiles NK et LAK et
les lymphocytes T cytotoxiques) [90]. Il entraineeuréaction inflammatoire

locale et un processus cicatriciel.

La fibrose ne s'étend pas au-dela des lésiongjkestiet ne compromet pas

un traitement chirurgical ultérieur.

La procédure utilisée, par la plupart des equigtst la suivante :
0.1 mg d’'OK-432 ont été mélangés avec 10 ml denséphysiologique et
injectés dans une cavité lymphatique ponctionnés gmiidage échographique
et sous anesthésie générale.
La quantité de produit injecté était dépendantealume de liquide ponctionne
mais la quantité de 'OK-432 ne dépassait jamaaty.

La sécurité d'emploi de 1'OK-432 été bien étaldans la série de 30000
patients traités par OK-432 (traitement immunoskant), aucun déces n'a été
noté. Quatorze patients ont développé des réadiiuashylactoides [90].

Ces réactions peuvent étre, en partie, dirigéedreolm pénicilline,

contenue dans la préparation.

La réaction adverse, la plus fréquente, était ieved transitoire.
La réduction tumorale totale ou subtotale survdaris 60 % a 100 % des cas

apres une ou plusieurs séances espacées d’au Inoinis.

La taille du lymphangiome n’influence pas le résulLes seuls effets
secondaires décrits sont l'inflammation locale, @ét@icule, un abces au point

de ponction.
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L'OK-432 a été, au départ, utilisé dans le trateindes cancers de
I'extrémité céphalique. En 1991, I'équipe d'Ogitarésenté une série de 23
patients ayant des lymphangiomes kystiques, au-delatoute ressource

chirurgicale.

Une rémission complete a été obtenue chez 10 pat@imdividus avaient
une amélioration de plus de 50%, 3 avaient unengpaninime et 2 aucune

réponse [91].

Plusieurs autres séries ont été publiées dangdeature. Smith et col ont
présenté des résultats moins optimistes [92]. Ghexzfants, traités par la méme

méthode, seulement 2 ont eu une rémission compléte.

Les quatre patients restants ont eu une amélioratiodeste. Les trois
mauvais répondeurs avaient une forme microkystejule quatrieme avait un
lymphangiome avec une composante veineuse. Celtatéssont concordants

avec les autres méthodes de sclérothérapie.

Sclérothérapie a TAETOXISCLEROL (polidocanol) :

Le polidocanol (hydroxypolyéthoxydofécan, macroglp@st un traitement
de choix des petites malformations kystiques esoraide son caractére peu

douloureux.

Il s’agit d’une solution alcoolique qui posséde gespriétés sclérosantes,

en agissant par dénaturation de la paroi kystique.
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Il est freguemment, utilisé dans la sclérothérages varicosités des
membres inférieurs [93]. Il a l'avantage de ne @atsainer de réaction ou de
nodule inflammatoire, mais son utilisation compoue risque de toxicité

nerveuse et de nécrose cutanée.

Les allergies sont rares et la tolérance est bonne.
La quantité injectée ne dépasse pas 0,5 a | ccppahe. Les lésions

disparaissent 15 jours a 3 semaines apres la séarsmerose.

. Sclérothérapie a I'alcool absolu :

L'alcool est utilisé comme agent sclérosant degaimombreuses années.
Ses indications principales ont été les malfornmstieeineuses, les varices des

membres inférieurs, les varices cesophagiennesdésiens kystiques.

Son utilisation dans le traitement des Iésions lyatigjues acquises, a été
proposée par AKHA N en 1992 [94].

L’expérience de I'hndpital Necker montre qu’il estsai efficace que I'OK-
432 [95].

L'alcool absolu utilisé seul ou en association aV&dHIBLOC est
responsable d'une réaction inflammatoire intens&eddothélium des vaisseaux
lymphatiques. Ceci résulte de la déshydratation lalecouche cellulaire

endothéliale et de la coagulation des protéines.
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La sécurité de I'emploi de l'alcool absolu a é@blg par BEAN, qui
I'utilisait pour scléroser les kystes rénaux [96h passage accidentel dans le
tissu avoisinant est sans gravité car I'alcool labsst rapidement inactivé par le

liquide interstitiel.

En revanche ['utilisation de l'alcool absolu danss | malformations
vasculaires complexes, comporte plus de risqueagt\dept pour cent de
complications ont été rapportées dans une ser8d gatients traités par l'alcool
absolu. 11 s'agissait d'une fibrose tissulaire titembose veineuse profonde,
d’embolie pulmonaire, d'hypertension pulmonaire,pdealysie nerveuse et de

bulles ischémiques [97].

ZCKERMAN et YEAGE ont évalué l'efficacité de l'alWloabsolu dans le
traitement des lymphocéles post opératoires, dares étude rétrospective
portant sur 32 cas [98].

L’alcool absolu semble également un produit sckmbs simple
d’utilisation. L’injection se fait sous controlediascopique afin de s’'assurer
gu’il n'existe pas de veine de drainage pouvanta@émér une diffusion de
I'alcool [99].

L'alcool absolu a été administré a l'aide d'uné@athqui est resté en place
en moyenne pendant 19 jours. Selon I'étude réalpmde ZCKERMAN et
YEAGE, ce traitement a été efficace dans 30 casx dBentre eux ayant
récidivé. Des complications ont été observées ¢hamividus (infection sur

cathéter) et 3autres patients ont du subir degdroes itératives de drainage.
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Cette méthode sure et efficace d'apres les auteyrsur inconvénient de

nécessiter une hospitalisation prolongée.

Sclérothérapie a la colle biologique de fibrine@WECOL) :

La colle de fibrine a de nombreuses applicationeugdicales. Elle a des

propriétés adhésives et hémostatiques.

Son utilisation favorise la synthese du collagerelae régénération
tissulaire. Ces propriétés permettent de coller dedaces tissulaires et de

supprimer les espaces morts.

La colle biologique est d’utilisation récente. Ellarait également efficace
0 de succes) avec l'absence d’inflammation suites du geste, mais
89 % d : I'ab d’infl tion desisuites du gest

les cas décrits sont peu nombreux [100].

L'utilisation de la colle de fibrine, dans le teartent des lymphangiomes
kystiques, a été rapportée, pour la premiére f@is)'équipe de CASTANON et
par GUTERRIEZ SAN ROMAN en 1993 [101, 102].

Encouragés par ces premiers résultats, en 1999 TEKNON et col, ont
réalisé une étude de suivi a long terme de 19 entaaités par cette méthode
[103]. Quinze patients avaient des malformationstigyues uniloculaires et

quatre multiloculaires.
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Les cavités ont été ponctionnées puis une qualgitEISSUCOL, égale a
10 & 15% du volume soustrait, a été injectée. Ung ihjecté, le produit
subissait une solidification rapide. Dans 10 case seule procédure a été
suffisante, 6 patients ont eu 2 de séances deosel&t 1 patient, 3 séances.

Chez 2 patients, la sclérothérapie a été assogirailement chirurgical.

Une rémission complete a été observée dans 17 eas@ne complication

n'a été notée.
Le suivi variait entre 3 mois et 6 ans avec uneiamxde 40 mois.

Cette technique, efficace et slre, a été propoagédep auteurs, comme
traitement de premiére ligne des lymphangiomes okgstiques de I'enfant.

Sclérothérapie a la BLEOMYCINE :

La BLEOMYCINE est un agent anticancéreux. C'estpeptide non
ribosomique produit par la bactéB8eptomyces verticillus [104].

Elle agit comme antibiotique glycosylé linéairer paduction de rupture du
brin d'ADN (inhibition de la transcription et de l&plication de I'ADN)et
possede également des propriétés sclérosantes [104]

La sclérothérapie par BLEOMYCINE a été proposéesdartraitement des
lymphangiomes macrokystiques par plusieurs auteemsl977, YURA et COL
ont rapportés une évolution favorable des lymphangs kystiques grace a la
BLEOMYCINE, chez 4 enfants [105], puis IKEDA et C@int publié une série
courte de 5 enfants dont 4 ont répondu a la stiérapie par BLEOMYCINE
[106].
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En 1922, OKADA et COL ont présenté les resultatstrdutement par
injections sclérosantes de BLEOMYCINE, chez 45 g atteints de
lymphangiomes [107].

Les kystes ont été d'abord ponctionnés, puis la ®UFCINE a été
injectée dans les espaces videés. La concentragtiten BLEOMY CINE était de 1
mg par ml de solution saline. Des doses de 1ga8aerBLEOMYCINE ont été
administrées a des intervalles de 15 jours. Le memble séances de

sclérothérapie variait entre 1 et 16.

L'injection a été suivie, dans la plupart des cpar une réaction

inflammatoire, spontanément résolutive.

Des résultats excellents et bons, ont été obtergpectivement, dans 55%
des cas (I6patients) et dans 30% des cas (9 Etient

Les récurrences ont été rares : une récurrencé aobservée parmi les
patients ayant un excellent résultat initial, ela®s le groupe dont I'amélioration

a été considérée comme bonne.

Les lésions résiduelles ont été traitées chirulgmant. 1l n'y a pas eu
d'effets secondaires graves notamment de fibroseomaire ou de troubles de

développement.

Actuellement la BLEOMYCINE est moins utilisée, bigue la fibrose
pulmonaire n’ait jamais été décrite dans cettésation [108].

Et cette derniére nécessite une hospitalisatiolopgée et des antalgiques

majeurs.
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Sclérothérapie a la DOXYCYCLINE :

Les propriétés sclérosantes de la de la DOXYCYCLIddAt connues

depuis longtemps.

Elle a été largement utilisée dans le traitemestéfmnchements pleuraux

ou péricardiques.

MOLITCH et UNGER ont essayé cette thérapeutiquezch6 patients
ayant des lymphangiomes en dehors de toute ressothigurgicale .la

procédure a été effectuée grace a une sédationigazolam ou fentanyl.

Les patients ont été hospitalisés pendant 2 ars.jues concentrations de
DOXYCYCLINE utilisées ont été de 16 a 20 mg par s kystes ont été
drainés puis une solution de DOXYCYCLINE (5 a 20/mky, mélangée avec
I'iohexol (omnipaque 300%), a été injectée. Le woduadministré a été de 5 a
100 ml en fonction du volume du kyste a traiterx &i huit heures aprés
I'injection sclérosante, les cathéters ont été enisaspiration et le traitement a
été répété le lendemain. Les cathéters restentaer usqu'a ce que le volume

aspiré soit proche de zéro.

Tous les patients ont eu des réponses favorableséponses ont été
partielles et une seule a été complete. Aucune kcatipn majeure n'a été
déplorée mais 2 patients ont eu des épisodesdslyabolutifs au décours de la
procédure. Le faible nombre de réponses compleass, cette série, était lié a la
gravité des lymphangiomes traités, trois d’entr& ayant un envahissement
viscéral. Les inconvénients majeurs de cette métisodt la douleur et la durée

I’hospitalisation.
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Actuellement, la DOXYCYCLINE est moins utilisée. Eplus son
utilisation nécessite une hospitalisation prolongigges antalgiqgues majeurs.

6.3.3 Laser:

Plusieurs types de laser ont été essayes dans aleentent des

malformations lymphatiques kystiques.

En 1981, LANTHALTER a proposeé l'utilisation du lasegon [109]. La
longueur d'onde émise par ce laser (480 nm) estlads, de maniére sélective,

par les globules rouges.

Tous les cas de lymphangiomes, traités par cettenigue, étaient riches

en hématies, ce qui explique une bonne réponseraitment.

En 1986, BAILIN et GARY rapportent un cas de lympg@me circonscrit
traité, avec succes, par vaporisation au laser [CTD]. La longueur d'onde du
laser CO2, se situe dans le spectre infrarougeO@A@®Bn). Sa cible est I'eau
intracellulaire. Il provoque une coagulation desss@aux lymphatiques qui
conduit a la diminution des taux de récurrence gssudo-vésicules. Le
traitement de la partie superficielle des lymphanggs est, parfois, suffisante
pour obtenir une amélioration de I'aspect de lathest réduire les complications
[111, 112].
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En 1992, ALANI et WARREN ont présenté une nouveehnique de
traitement des malformations vasculaires profondggmangiomes et
lymphangiomes): le laser interstitiel [113]. Urabrde laser KTP, ARGON Nd :
YAG a été incorporé dans une canule qui était,ratear, introduite dans la
lésion cutanée. Cette méthode a permis une rédudada taille de toutes les
|ésions traitées, dans la série rapportée (1 1 hgimaes et 2 lymphangiomes),

sans complications majeures.

Plus récemment, I'équipe de BORSIK et ENJOIRA®opgsé I'utilisation
du laser Diode, en placant une fibre optigue autamnou dans la Iésion.
L’inconvénient de cette méthode est le nombre éldwéséances nécessaires
[114].

6.3.4 Radiofréquence :

Des cas isolés de succes de la radiothérapie, @armitement des

lymphangiomes, ont été décrits [115].

La radiothérapie superficielle a été proposée, cemme alternative
thérapeutique, dans les formes récidivantes ebpérables des lymphangiomes

cutanées.

Les doses utilisées ont été peu importantes poiteréles réactions
cutanées et pour ne pas compromettre une évengrefie cutanée ultérieure.
La réponse a la radiothérapie a été tres lenta délai de 12 mois a été, parfois,
nécessaire pour évaluer ses bénéfices [116]. @mthmique est, actuellement,

abandonnée.
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6.3.5 Traitement complémentaire :

» Latrachéotomie peut étre nécessaire en cas desgétrespiratoire.

* Une sonde nasogastrique ou une gastrostomie sanisager en cas

de trouble de I'alimentation ou d’insuffisance des@ pondérale.

e Un suivi orthodontique est a réaliser au vu desormédtions
maxillomandibulaires dans les atteintes linguadkeisplancher buccal

et infratemporales.

» La corticothérapie parfois associée a une antibragie a sa place

en cure courte pour le traitement des poussées.

e La ponction évacuatrice n’est plus considérée comméaitement

curatif mais elle garde sa place dans l'urgence.

* Une ventilation non invasive peut étre mise en @lao cas de

syndrome d’apnée du sommeil.

» Enfin, il faut penser au suivi psychologique de eefants présentant

des séquelles esthétiques et parfois fonctionnelles
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7 EVOLUTION :

L’évolution naturelle du lymphangiome est mal coenlne involution
spontanée complete a été rapportée dans 15 a 78s%ad selon les séries,

surtout pour les lymphangiomes kystiques bien és[tL17, 118].

La mortalité rapportée est de 0 a 6% selon leeséet survient presque
exclusivement pour les lymphangiomes macrokystigemensifs, notamment

chez le nouveau-né [119, 120].

La morbidité est bien plus importante. Elle estp#image des formes

microkystiques.

Les récidives sont fréquentes, surtout dans lesdemicrokystiques. Elles

peuvent survenir plusieurs années apres le gestér@'se [45, 121].

Des kystes peuvent apparaitre a 'age adulte. @eset sont rares et sont
représentées essentiellement par des masses yvinacrokystiques [122].
Les complications aigués survenant quel que sdyde de lymphangiome en
dehors de tout traitement sont : la poussée inflalome, la surinfection

bactérienne et 'hémorragie intrakystique.

Les formes infiltrantes ne sont pas décrites. h#gement est le méme que

chez I'enfant.

Les causes principales de déces sont I'obstrud@ésnvoies aériennes dans
les localisations cervicofaciaux, y compris I'olbstion accidentelle de la canule
de trachéotomie, et les pertes sanguines et lytioples engendrées par la
chirurgie.
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L’'obstruction des voies aériennes, la dysphagiestipnées du sommeil

dans les lymphangiomes extensifs ont déja été orerdes.

Des complications chroniques ne surviennent quande lymphangiome

étendu ou atteignant les VADS.

Les complications fonctionnelles peuvent étre maspires, avec

trachéotomie prolongée.

Les complications nutritionnelles telles la dyspbgmeuvent nécessiter une

alimentation entérale par sonde nasogastrique loggsérostomie.

La perte dentaire et la malocclusion peuvent conéii a des difficultés

d’alimentation.

L’'acquisition du langage et I'élocution peuventeétentravées par la
macroglossie et la malocclusion. L'apnée du somrpeilit provoquer une

somnolence diurne a l'origine de difficultés scadali

Les complications esthétiques sont fréquentesrpablies de la croissance
faciale, avec des anomalies des bases osseusaslg¥gge par une extension
intraosseuse du lymphangiome et/ou un refoulemeseux chronique. S’y
ajoutent les cicatrices des interventions multiplemire des séquelles

neurologiques périphériques secondaires a la gjgrur

Il existe d’autres complications qui sont liees@hirurgie, quel que soit le
type de lymphangiome notamment I'hématome ou Ealmu site opératoire qui

sont possibles, quelle que soit la chirurgie.
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L’épanchement séreux postopératoire est assezeiméqles ponctions
itératives avec pansement compressif suffisent @reml pour le traiter. La

lymphorrhée vraie, avec perte lipidique, est rare.

L’atteinte des nerfs craniens au cou, transitoir@éfinitive, est fréquente,
le rameau mentonnier du nerf facial étant le plulsérable. Une atteinte a été
notée dans 10 a 33 % des séries rapportées, aveaunnde récupération
spontanée allant de 50 a 100 % [119].

Le traitement chirurgical conventionnel ou au lades VADS comporte un
risque d’cedéme postopératoire, souvent tres immpore résistant a la
corticothérapie par voie générale. Les précautpms assurer la liberté des

voies aériennes sont a prendre avant toute intéovetie ce type.

Enfin, les complications psychosociales ne sontgpaégliger. Les enfants
atteints de lymphangiome sont en tout point noymaalailleurs. lls ressentent la
séparation précoce des parents que nécessitehb$pitalisations longues et
itératives. lls souffrent souvent de troubles egppoat avec des difficultés de

communication et un préjudice esthétique.
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8 FACTEURS PRONOSTIQUES DES
MALFORMATIONS LYMPHATIQUES
KYSTIQUES :

8.1 Facteurs influencant I'évolution naturelle des
malformations lymphatiques kystiques

Peu d’études existent sur les facteurs pronostidegtymphangiomes.

L’évolution naturelle de la malformation est extement variable. Le
devenir et la réponse au traitement, au long codes,chague lésion sont

difficiles a prévaoir.

Environ un tiers des Iésions demeureront asympigoed et deux tiers

elles subiront des poussées inflammatoires. L'imtvoh spontanée est rare.

Certains lymphangiomes cervicaux sont responsat#edysphagie et de
dyspnée.

Cette symptomatologie serait plus fréquente damss lyenphangiomes
suprahyoidiens [123]. En cas de malformations Iyatighes proches du
squelette, il est possible d’observer un envahisg¢msseux, responsable de
douleurs chroniques ou de fractures. L’atteinteewnss grave, observée dans les
lymphangiomatoses diffuses, est appelée syndromeGARHAM-STOUT
[124]. La localisation et les rapports anatomiqgesnblent étre un facteur

prédictif important de I'évolution naturelle desrghangiomes.
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8.2 Facteurs pronostiques de la réponse au traitement
chirurgical :

Plusieurs facteurs pronostiques de réponse auertraitt chirurgical

peuvent étre retrouvés dans la littérature :

= La taille ; les lésions supérieures a 5 cm de digargeuvent étre,
rarement, extirpées en totalité [125, 126, 127].

» L[’envahissement des lévres, de I'hypopharynx, dynta et du
plancher buccal ; ceci favorise les récurrencés pérsistance de la
maladie [128, 129].

= [’exérese incomplete (macroscopiquement) ; le @ixécurrence,
apres une exérese incompléte, varie, selon lesirautentre 50 et
100 pourcent alors qu’apres une exérese macroseapeEnt
complete, il est inférieur a 27% [82, 126, 129,]130

» |’absence de capsule et I'infiltration massive tiesus [131, 132].

» Les localisations multiples ; les patients, ayaas dbcalisations
multiples, récidivent plus facilement que ceux qomt des
localisations simples [128].

= Les Iésions ayant été traitées par la sclérothérapi

Ces facteurs se réferent a toutes les localisatibes localisations

cervicales ont été etudiées plus en détail.

SCHUSTER et COL ont tenté détablir une classifarat des
lymphangiomes cervicaux permettant de prédire dagstic des Iésions traitées

chirurgicalement [133].

4 classes de |ésions ont été établies :
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= Classe | : Iésions ne déformant pas ou déformantepeontour du
cou.

= Classe Il : lésions ne dépassant pas la ligneapagar le bord
latéral de la téte.

» Classe lll : Iésions dépassant cette ligne.

= Classe IV : lymphangiomes dépassant la ligne médian

Les résultats de cette étude, portant sur 36 casnontré que la résection
a été complete dans 64% des lymphangiomes deseslabset I,
comparativement aux 21% des classes lll et IV.ihfestions postopératoires et
les suintements étaient plus fréquents dans lepgr¥, ainsi qu'une asymétrie
faciale (83% de cas).

Le pronostic de la classe | était excellent. Ungmesrie faciale,
significative, persistait seulement dans 15% des dm la classe Il. Dans la
classe Ill, 38% de complications postopératoiresébd rapportées et 25% des
lésions ont dO étre réopérées. Dans la classed% &es lymphangiomes ont

nécessité une deuxiéeme intervention.

L'importance des caractéres histologiques, pouprienostic, n’est pas
établie [130, 50].

Selon SERMON et COL, il n'y a pas de relation emgréype histologique
de lymphangiome et le risque de récurrence mais cehstatation est basée sur

les observations d’'un petit nombre de patients][134
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8.3 Facteurs pronostiqgues des différentes techniques dke
sclérothérapie :

La sclérothérapie a fait 'objet de nombreuses edudbtrospectives et,
seulement, d'un seul essai prospectif, comparantx denodalités de

sclérothérapie [135].

L’analyse des échecs, rapportés dans la littérapeemet de retrouver

guelques facteurs pronostiques, potentiellemeitrgifs, qui sont :

= Un traitement chirurgical, préalable ; une chirargremiére serait
responsable de fibrose détruisant les communicatiemre les
kystes et diminuant ainsi la diffusion du prodaigsosant [135].

= des localisations, distinctes des localisations hakgues et
cervicales [136].

= un diametre supérieur a 5cm en cas de traiteme@al32.

» [|'existence d’'une composante veineuse [92].

» |e caractére micro kystique des lésions [137].

La localisation des lymphangiomes cervicaux a fégalement, I'objet

d’une classification pronostique, appliquée darsclarothérapie [80, 81].

De Serres et COL ont proposé de diviser les lymgioames en cing groupes :

= |: localisation unilatérale infrahyoidienne

II: localisation unilatérale suprahyoidienne

[lI: localisation unilatérale supra et infrahyoiidiee

IV: localisation bilatérale suprahyoidienne

V: localisation bilatérale supra et infrahyoidienne
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Les patients classés dans les groupes |, Il autdient un meilleur taux de

réponses a la sclérothérapie par OK-432.

Il semble, donc, que dans les deux types de traitenhes échecs soient
plus fréquents en cas de Iésions volumineuseséfdlas et en cas de traitement

préalable.

9 CONCLUSION :

Le lymphangiome est une tumeur bénigne congénitate de I'enfant. Le

diagnostic peut étre anténatal lors de I'échogephideuxiéme trimestre.

Dans les formes apparaissant en postnatal, le ak#ignest clinique.
L'IRM permet de confirmer le diagnostic, de faire bilan d’extension et
d'orienter l'option thérapeutique, bien que [I'échmghie et la

tomodensitométrie gardent leur place dans le dstgnde cette pathologie.
Il existe deux types de lymphangiomes.

La forme macrokystique, essentiellement cervicdéepon pronostic. Elle
releve de la sclérothérapie et parfois de la cbieurLes récidives et les

séquelles sont rares.
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La forme microkystique, infiltrante, est essenéigient faciale, pharyngée
et hypopharyngée mettant en jeu le pronostic rapie. Son traitement est
souvent partiel, relevant de la chirurgie, du laderla radiofréquence et parfois
de la sclérothérapie. Les récidives et les séqitlactionnelles sont fréquentes.
Le but du traitement est donc diminuer les compbos fonctionnelles tout en
limitant les séquelles. L'objectif final que I'orerpeut pas toujours obtenir est
une autonomie respiratoire, alimentaire, avec lailmmum de retentissement

socioprofessionnel.

Le pronostic de la maladie dépend donc de I'éumutnaturelle du
lymphangiome kystique de sa réponse au traiterclieinairgical, ainsi que la
sclérothérapie.
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DISCUSSION
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Le lymphangiome kystique est une affection rarereprésente 5% des
anomalies vasculaires et 6% des tumeurs bénignésrdant [138]. C’est une
malformation dont I'incidence annuelle est comprstre 1 et 8 pour 100000

hospitalisations, etl par 12000 naissances.

Le sexe ratio est variable d’une série a 'autAGHEY et LIM [139] ont
constatée dans leur série de 67 malades (22 gargous 43 filles) une
prédominance féminine soit sexe ratio : 1,75 ; mé@&ésultats sont obtenus par

Francois et al et par Raji et al [140].

Dans notre cas, il s’agit d'une jeune fille scaag, issue d’'un niveau

socio-économique moyen.

Mais ces résultats contrastent avec ceux de SERMIGDOL chez 29 cas
[134], SAIGO et COL chez 177 sujets [141], et adissis la série de I'équipe de
HERBRETEAU chez 70 patients, qui rapportent touse yrédominance

masculine dans leurs séries.

Certains auteurs signalent une méme fréquence désrmations dans les

deux sexes notamment dans les séries publiéesglia €t al [142].

Bien que d'origine dysembryoplasique, les kystessomt présents a la
naissance que dans 30% a 50% des cas, et ils@&omiverts dans 90 % des cas
avant la fin de la 2eme année [143], ce qui corea@ngec notre cas dont I'age

d’apparition est de 2anRarement, ces kystes apparaissent a I'dge adulte.
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Il existe des cas qui ont été diagnostiqués ero@gérprénatal au cours du
deuxieme ou troisieme trimestre de gestation. Paemple 6%  de

lymphangiomes kystiques ont été découverts daséria de SCHUSTER [133]

A ce jour, tres peu d'auteurs s’intéressent a lmparaison des délais
d’apparition des différents types de lymphangiomiar contre une étude
rétrospective de 46 cas réalisée par D. HERBRETIEAL2006 [144] note une
moyenne de 10 jours pour les Iésions macrokystjqeed56 jours pour les
lésions microkystiques ; 80% des lésions ont é&éwmeurs et 20% des plaques
infiltrées [144].

Le lymphangiome kystique est une maladie sporadigliserait liée plutot
a une perturbation de la lymphogénése (séquestratraphatique dermique,
oblitération des canaux collecteurs, et anomalieladgonction lymphatico-

veineuse).

L’existence d'un géne responsable n'a jamais étéharhée. Une
découverte de cas familiaux pourrait faire discuteg prédisposition génétique
a cette maladie, comme c’est déja le cas pour ypegiasies lymphatiques

familiales.
Dans notre cas, on ne note pas de cas similaielddamille.

Les lymphangiomes se présentent, principalemenmyne® des tumeurs
cutaneées, leur localisation la plus fréquente éenvicale. Dans cette partie du

corps, on observe le plus souvent, des malformatiggcrokystiques.
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La relation entre la forme clinique et la localisatpeut étre expliquée par
les mécanismes du développement embryonnaire [C8}te localisation
cervicale correspond, chez I'embryon, aux deux $awphatiques jugulaires
(faisant partie des 6 sacs lymphatiques primaiges)sont situés pres de la

jonction des veines cardinales antérieures et €ié®s sous clavieres.

Selon VAN DER PUTTE et SMITH [145], les Ilymphangies
macrokystiques pourraient étre la conséquence damwenalie de la jonction

entre le systeme lymphatique et veineux [13, 26].

Les lymphangiomes kystiques peuvent siéger en witegjuelle région de
'organisme, mais se sont les localisations cefeaitiales qui prédominent avec
75% des cas pour Gugliantini et al [146], 65% depaur Bill et Summer [147]
et 62,2% de cas pour Kennedy et al [148]. lls regméent entre 2,6 et 5% des

masses cervicales congénitales bénignes [149].

Notre patiente présente une localisation latérocaley droite ce qui

concorde avec I'étude représentée avec Gugliagttikennedy.

La localisation axillaire représente 20% des cascales possibilités de
communication entre ces deux localisations par p@sts passant sous la

clavicule.
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Dans 5 % des cas, les lésions se situent dans tkastia, dans le
retropéritoine ou dans la région pelvienne [150]Jatteinte du membre
supérieur, et particulierement du bras, est trés fa3,54]. Dans la série de
Sermon et al, sur 19 patients présentant des lyngptimes kystiques, 2 avaient
une localisation brachiale [55]. Dans celle de Kashynet al [151], une atteinte
d’'un membre était trouvée chez 8 patients sur #ht & au niveau de

I'extrémité supérieure.

Au niveau du cou, le lymphangiome kystique siegssiquement dans le
triangle postéroinférieur [152]; Dix cas sur sesomt retrouvés dans la série de

J.Miloundja en 2007 a propos de 16 cas [1].

Les localisations au niveau du triangle antérosapés intéresse surtout la
région sous-maxillaire. Pour Francois et al [6@k localisations antérieures

(50%) sont aussi fréquentes que les localisatiosgepeures.

Les lymphangiomes kystiques sus-hyoidiens rentdamts le cadre de
lymphangiomatoses diffuses dont les déformationg spielques fois moins
visibles [153]. Dans ces formes, il faut rechercher envahissement de la
parotide, de la joue, de la loge amygdalienne,etpéce parapharyngée, de la
langue ou du larynx. Les localisations jugalesagbfidiennes isolées sont rares

et posent le probleme de récidives et de séquestbetiques en post opératoire.

La prédominance du coté gauche au niveau cervestlestrouvée dans la
série de Ozen et al [154] et dans celle de J.Mdgu[1]. Ceci contraste avec

notre cas dont la localisation du lymphangiomeaedtoite.
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Le diagnostic des malformations lymphatiques kysigjest posé devant
'aspect clinique des lésions réalisant des tuntiéfias molles, lobulées,
rénitentes, non attachées au plan cutané sous;jatgreu mobiles par rapport

aux plans profonds.

Dans les lymphangiomes cervicofaciaux, il s’agureé masse cervicale
asymptomatique, siégeant au niveau du triangleépasférieur .Les signes
fonctionnels sont ceux déterminés par la comprassas organes de voisinage
lorsque la taille devient importante .ll apparattmue d’en retenir la dyspnée,
la dysphagie, la dysphonie, les douleurs cerviadbades et la limitation des
mouvements du cou. L’examen physique retrouve uagsende taille variable,
réguliére ou polylobée recouverte d’une peau amietinormale, parfois pale
ou bleutée, voire angiomateuse. Cette masse estoreqd depressible, mais
irréductible .Elle est de consistance molle parfersne, fixée au plan profond,
sans adénopathies satellites. La masse ne vari lpa®ux et a la compression
des veines jugulaires, ce qui permet de la difidegndes malformations
veineuses. La transillumination est positive enodeldes formes compliquées

d’hémorragie intrakystique ou d’infection.

Chez notre patiente le diagnostic est confirméigliement. L’'examen
cutané trouve la région cervicale droite légereantaméfiée plus ou moins
douloureuse, rougeatre ; Cette tuméfaction estenda, €lastique, plus ou moins
adhérente au plan profond, surmontée de groupesulaises translucides
parfois hémorragique, dont certains sont pustupgaxvant leur surinfection.

L’examen ganglionnaire ne trouve pas d’adénopataéslites
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La patiente rapporte des signes de compression oulauise
latérotrachéale.

L’examen général doit s’efforcer de rechercher w@ure localisation
pouvant faire entrer le lymphangiome Kkystique ddes cadre d'une
lymphangiomatose et rechercher une pathologie dysEmgue associée [152];
Par exemple dans une étude publiée par HERBRETEAA) ®ur une série de
46 patients deux malades parmi eux soit 4,6% awam® communication inter-
auriculaire (fréequence de 0,056% dans une popuolatie nouveau nés
indemnes). Et ceci fait discuter I'association esphangiomes kystiques avec
des malformations septales cardiaques, d’autard plue la formation du
systéme lymphatique et la septogénése cardiaqueewntine chronologie
superposable {Z°mois de grossesse) [144].

Chez notre malade on ne trouve pas de pathologoeige.

L’échographie a un intérét pour le diagnostic pbsit parfois différentiel
[155]. Elle montre des masses kystiques multildoesa avec des septas
d’épaisseur variable. Le contenu est anéchogenepoéaihogene ou
hyperéchogene, selon que le liquide lymphatiquardstté, hémorragique ou

hyperlipidique.

L'IRM met en évidence l'aspect caractéristique gbgignal en T1 et
hypersignal en T2. Elle permet également de miguptéxier I'extension de la
tumeur selon différentes coupes (sagittales, temsles) et l'atteinte de
structures adjacentes cliniguement non suspectpsrtapt ainsi une aide

précieuse a la chirurgie [156].
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Ces deux examens sont realisés chez notre patiei@ehographie montre
un caractere liquidien multiloculaire de la Iési@iRM confirme le diagnostic

du lymphangiome microkystique sans infiltration d&sictures sous jacentes.

La radio du thorax est réalisée aussi qui est nlermdala recherche

d’extension médiastinale.

Les complications des lymphangiomes non traitésord pas rares, leur
fréquence est pour certains, supérieure a la piidbatbinvolution spontanée.
Le lymphangiome Kkystique évolue progressivement panssée vers une
augmentation de volume. Cette évolution peut étegale et serait due a une
hémorragie intrakystique, a une infection de kysté¢sccasion d’'une infection

ou d’'un traumatisme local par une ponction septique

Les états infectieux peuvent se compliquer d’unieedse respiratoire, en

cas de localisation proche des voies aériennes.

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

L’évolution du lymphangiome chez notre patienteitétamaillée des
poussées inflammatoires, infectieuses et des hagies intrakystiques malgré
le traitement par la sclérothérapie (soit troisiatte épisodes par an) et c’est un
chiffre qui est important montrant I'échec du teaient adopté.

Le facteur déclenchant n’a pas été précise a lighten.

Au cours des poussées, en plus de la sclérothérémigatiente bénéficie

des soins locaux, et d'un traitement antibiotique.
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La régression spontanée est mise en doute paieyisisauteurs et la

canceérisation est rare.

Certains auteurs pensent que la régression spentas lymphangiomes
est fréquente et rapportent des chiffres allangyiams 15% [50, 82]. En
conséquence, ils proposent de différer le traitenmearventionnel jusqu’a I'age

de 3a5 ans.

SAIJO et COL n’ont noté aucune régression spontahég des patients
ayant eu un lymphangiome kystique confirmé histigjogment [139]; chez
deux patients, ils ont constaté une régressioneflarsans, toutefois, avoir eu
une confirmation histologique ni échographiquet(itle a été réalisée entre
1927 et 1964).

Sur le plan thérapeutique, plusieurs moyens sapodibles comme la
sclérothérapie, la chirurgie, le laser et la rdwoapie. L'indication dépend
essentiellement du type micro ou macrokystique de nhalformation

lymphatique et de son siege anatomique [143].

Le traitement des lymphangiomes cervicofaciaux @sssiquement
chirurgical [69, 153, 154].

Le lymphangiome kystique cervicofacial présents depports intimes
avec le systeme veineux cervical, le canal thowaciqu la grande veine
lymphatique, et il n’existe pas de véritable planctivage. Les muscles souvent

amincis et atrophiques perdent leur rble de balses la chirurgie cervicale.
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La réalisation d’une chirurgie conservatrice atmatique suppose donc un
chirurgien bien entrainé maitrisant non seulemarmhirurgie du cou mais aussi
celle des régions de voisinage comme la parot&dfgdse ptérygomaxillaire, le
larynx, le plancher buccal, la base de langue atddiastin supérieur. Le geste
chirurgical doit étre autant que possible, comptair éviter les récidives. Mais,
la notion d’exérese compléte ne doit pas faire iccam patient les risques

fonctionnels et esthétiques postopératoires poeraffiection qui reste bénigne.

Ces risques sont plus fréquents pour les locadisatparotidiennes, tant la

dissection du nerf facial est rendue difficile fatumeur qui I'englobe.

Les lymphangiomes situés au niveau de la joue é4 devre, posent par
ailleurs le probleme d'une voie d’abord appropreétecelui de la réparation
lorsque la muqueuse est envahie. Il s’agit géndee de lymphangiomes
microkystiques plutdt vascularisés de type hémolyamgiome et dont I'exérése

chirurgicale est rarement compléte.

Les complications liées a la chirurgie sont d’atitplus importantes a
envisager que le lymphangiome kystique est une durnénigne. La mortalité
per ou postopératoire varie de 0% a 7% selon lesssg0, 147, 148, 160]. Elle
est d’autant plus importante que le nombre deegmntion se multiplie et qu'il

s'agit d’'un enfant plus jeune.
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Chez certains auteurs, I'incidence des complicatipost opératoires, en
dehors du déces, a été estimée entre 19 et 33%1%23p La complication post
opératoire la plus rencontrée, a été la stase lgtiqpre. En effet, malgré la
résection tres méticuleuse, la ligature de tousvégsseaux lymphatiques peut
étre difficile et il peut persister du tissu lympilqae, responsable d’'une cicatrice
de tuméfaction ou de linfiltration de la cicatric®’autres complications
peuvent étre observées, a noter les infections, Hématomes et les
complications nerveuses qui concernent notammentgles LK cervicaux
[131].

Cela appelle a la prudence dans les formes étemauparticulier a la base
de la langue, a la vallécule, ou a la margelle igée ou l'impossibilité
d’intubation oblige a réaliser une trachéotomies’dlgit de lymphorrhée et de
lymphoedeme. D’autres complications locales a tgipelachage de sutures,

d’hématomes ou de surinfection, peuvent surveSif. [6

Le pourcentage des complications postopératoirest seorrélé avec la

localisation des lymphangiomes.

HAMOIR et COL ont étudié le pourcentage des conapioms en fonction
de la localisation des lymphangiomes [158], lewrdét a été basée sur la
classification proposée par DE SERRES [81]. Dargrdeipe de patients ayant
des localisations unilatérales infra hyoidiennésdgs 1), ils ont constaté 11% des

complications.
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Dans les localisations unilatérales supra hyoidisnistade 1), il y a eu 33%
des complications. Dans les localisations supiafet hyoidiennes unilatérales
(stade Ill), il y a eu 75% et dans les localisati@upra et infra hyoidiennes
bilatérales (stade V) il y en a eu 100%. Aucunqudtin’a été inclue dans le

groupe 1V (localisation bilatérale supra hyoidienne

Les séquelles neurologiques sont variables enitondes séries. Ozen et
al rapportent 12% sur 17 cas [154]/ Raji et al [1%pportent sur 15 cas deux
cas de paralysie de la branche mentonniere dalfatiun cas de paralysie
spinale. Ameh et Nmadu [159] rapportent sur 41 dasix cas de paralysie
faciale et un cas de paralysie du nerf récurrent.

Le probleme posé par les lymphangiomes kystiquds lasrécidive
postopératoire. Elle se voit surtout apres exéms@mplete avec 36% de cas
contre 6% en cas d’exérése compléte [69, 147, 180}, Ce qui multiplie les

gestes chirurgicaux dans des conditions encorediiisies.

En revanche, FLANAGAN, qui dans la série de 158epdé$, a observé
54% de rechutes dans les 3 premiers mois, et ttegagcidives observées, ont

eu lieu avant 14 mois [32], d’autres auteurs onstaté les mémes délais [130].

D’une maniere générale, on peut conclure que lesrm@nces, aprés un
traitement chirurgical, sont précoces, et si legpate récidive pas dans I'année

qui suit la chirurgie, son risque de rechute esiimme.
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Il en découle une conclusion importante :

La surveillance post chirurgicale des lymphangiokesiques devrait étre
rapprochée pendant les 12 premiers mois post ap@st afin de détecter et
prendre en charge une éventuelle récidive ; unguéngce trimestrielle de
consultations pourrait étre proposée. En l'absaeleeechute a un an, I'enfant

pourrait étre confi€, pour une surveillance uliéme & son médecin traitant.

Le traitement chirurgical est plutot réservé auxalfarmations

microkystiques [143].

L'exérése des malformations lymphatigues macrofysts peut parfois
étre difficile a cause du siege anatomique desiahe ou de son extension.

Devant ces difficultés chirurgicales, Mikhail et [d61] ont utilisé un
produit sclérosant (OK-432) chez deux malades apfésirgie d'exérese

incompléte avec un bon résultat.

Certains auteurs ont utilisé les produits sclérssan premiére intention
dans le traitement des lymphangiomes kystiquestitdret al [162] rapportent
16 bons résultats chez 20 malades traités partimjepercutanée d’Ethibloc.
Fernand et Kuttenburger rapportent trois bons t@sulchez quatre malades
traités par injection intratumorale de triamcin@onOxford et al [163]
rapportent sept guérisons completes chez seizedawlraités par injection
intratumorale de bléomycine. Mais ces produits or& efficaces pour d'autres
auteurs [153, 162, 164] que pour les lymphangiom&srokystiques.
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Notre patiente a bénéficié des séances de scléapibéau solumedrol, qui
a été jugé non efficace a cause des poussées indemnes et infectieuses a

répétition,

Notre malade sur demande des parents a été adrébdpital NECKER
Paris pour prise en charge et discussion thérapeuti

On peut conclure que lindication thérapeutiqueethebessentiellement du
type micro ou macrokystique de la malformation Iyrapque et de son siége

anatomique.
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CONCLUSION
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Le lymphangiome kystique ou malformation lymphaéidwystique (MLK)
est tumeur congénitale bénigne rare. Elle représ4tt des tumeurs bénignes et

5% des tumeurs vasculaires chez I'enfant.

Cette pathologie est souvent présente a la namssancdétectée a la

premiere enfance.

Cette malformation est mature, hémodynamiquemeattive et rentre

avec les neurofibromes et les hémangiomes darslte des hamartomes.

Les malformations lymphatiques kystiques sontplies souvent, isolées
mais elles peuvent entrer dans le cadre des symdrode TURNER,
KLINFELTER, FRYNS ou étre rencontrées dans les rraltiens

chromosomiques.

Une classification morphologique simplifiée estuatiement préférée par
la plupart des auteurs, subdivise le lymphangiogstidue en trois catégories :

microkystique, macrokystique, et mixte..

La lymphogénése se déroule chez le feetus & partia 6™ semaine de
gestation. Six sacs lymphatiques primaires se fotragoartir de I'endothélium
veineux. Suite a cette formation initiale, troisédhies s’affrontent pour
expliqguer le développement du réseau lymphatiglee théorie centrifuge,
centripete et mixte. Ainsi, toute anomalie de coiore détermine un

lymphangiome.

Des avancées au niveau moléculaire participenphoerer la pathogénése

de lymphangiome kystique.
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La localisation la plus fréquente de cette tumesircervicofaciale, puis

axillaire, médiastinale, rétropéritonéale, et paivie.

Le diagnostic est évoqué cliniguement devant umeétaction ou une
plaque infiltrée surmontée de vésicules, et codirpar I'IRM qui reste

I'examen le plus performant dans le cadre de lalartension.

Les principales complications sont des pousséemninfatoires, des
saignements intrakystiques et des manifestationgpssives surtout dans les

localisations cervicofaciales.

Le traitement du lymphangiome kystique s’appuie gluisieurs moyens

notamment la chirurgie, la sclérothérapie, le l&tda radiofréquence.

Le but du traitement est d’éradiquer la lésiontetvies récidives, lutter
contre la mortalité et la morbidité et conserverpl®nostic fonctionnel et

esthétique.

Lors des poussées inflammatoires et infectieusesdopte un traitement
antibiotique et corticoide par voie générale avante tentative d’intervention

chirurgicale.

En dehors des poussées inflammatoires, le traiteradopté differe en
fonction de type du lymphangiome kystique, de sallsation, et du risque de

complication.
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Le traitement chirurgical est I'attitude la plusassique surtout pour les
lymphangiomes microkystiques, I'échec de la sckrdes lymphangiomes
macrokystiques, les formes mixtes, ou la localisationtre indiquant la sclérose

(localisation rétropharyngée et médiastinale).

Les complications post opératoires sont fréqueatase récurrence post

chirurgicale survient dans un tiers des cas néde@sglusieurs interventions.

Pour les lymphangiomes macrokystiques, le traitérdenchoix actuel est
la sclérothérapie. Le principe est l'injection dales kystes d'un produit
entrainant une réaction inflammatoire puis uneofibr responsable de leur

rétraction.

Plusieurs produits ont été utilisés: (Ethibloc, -@82, alcool absolu,

bléomycine,...... ).

Le pronostic du lymphangiome kystigue est détermpag plusieurs
facteurs, notamment son évolution naturelle, sponge au traitement

chirurgical, et a la sclérothérapie.
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Résume :
Titre: Lymphangiome kystique cutané chez I'enfant.
Mots clés:Epidémiologie — EtiopathogénieAspect clinique — Traitement.
Auteur : MARBOUH Amina

Le lymphangiome kystique représente 6% des tumeémgynes de I'enfant, ce
sont des dilatations lymphatiques qui peuvent @iFokystiques, macrokystiques ou
mixtes.L’embryologie et la pathogénie sont encore débattua solution viendra des
avancées de la recherche moléculaire avec la dédeuet I'étude des facteurs de

lymphogéneése.

La localisation la plus fréquente est cervicofacial (75% des cas) puis
axillaire (20% des cas), et médiastinal, rétropégtle, pelvienne dans (5% des
cas)Le diagnostic anténatal est possible grace a Igephie, et I'imagerie par
résonance magnétique (IRMEn postnatal, le diagnostic est clinique compleaé
I'échographie, le scanner et I'IRM qui reste I'examcomplémentaire le plus

performant pour confirmer le diagnostic.

Le choix du traitement dépend de la forme cliniggiede la localisation du
lymphangiome kystique. Les formes microkystiquest dmitées essentiellement par
la chirurgie. Cependant dans les formes supetisiedt circonscrites, un traitement
par laser CO2peut étre indiqué. Les formes mactmjues relevent de la
sclérothérapie percutanée et les formes mixtes gueuvecessiter I'association des

deux moyens thérapeutiques (chirurgie, sclérothgrap

Les localisations a risque de Iésions nerveuses, teaitées préférentiellement
par la sclérothérapie. Des ponctions évacuatrioas indiquées uniquement dans les
situations d'urgence. Le but du traitement est dmimser les complications
fonctionnelles et esthétiques du lymphangiome, suminimisant les séquelles par
une évaluation du rapport bénéfice/risque du tmet®. La qualité de vie doit

déterminer la conduite a tenir.
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Abstract:

Title: Cutaneous cystic lymphangioma in children

Keywords: Epidemiology— Etiopathogenestlinical aspects— Treatment.
Author: MARBOUH Amina

The cystic lymphangioma accounts for 6% of the ¢pertumors of the
child, in fact, lymphatic dilations can be microstg, macro cystic or mixed.
The embryology and pathogenesis are still discusskd solution will come
from advanced from molecular research with thealiscy and the study of the

factors from lymphogenesis.

The most common location was cervicofacial (75%ades) and axillary
(20% of cases), mediastinal, retroperitoneal, palvi(5% of cases).

Microcystic forms are treated primarily by surgery.

However, in the superficial forms and circumscribasker treatment CO2
can be indicated. Forms within macrocystic peroetars sclerotherapy mixed
forms may require a combination of both treatmemdafities (surgery,

sclerotherapy).

The locations at risk of nerve damage are treategfegentially by
sclerotherapy.

Evacuatrices punctures are indicated only in enmengsituations

The objective of treatment is to minimize the fumcal and aesthetic
complications lymphangioma, while minimizing effedty evaluating the risk /
benefit ratio of treatment. Quality of life will te'mine the action to take.
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