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1 DEFINITION : 

Les lymphangiomes kystiques ou malformations lymphatiques kystiques 

(MLK) sont des dysembryoplasies bénignes rares, du système  

lymphoganglionnaire, responsable d’un syndrome tumoral par prolifération 

angiolymphatique. Ces malformations  sont matures, hémodynamiquement 

inactives et rentrent avec les neurofibromes et les hémangiomes dans le cadre 

des hamartomes [1]. 

2 GENERALITES : 

En suivant la classification maintenant admise des malformations 

vasculaires, le terme de malformation kystique est préféré à celui de 

lymphangiome kystique pour désigner des malformations congénitales 

constituées à partir des vaisseaux lymphatiques [2]. 

Cette affection est signalée pour la première fois en 1828 par 

REDENBACHER est mieux connue depuis les travaux de référence menés par 

SABIN en 1909 et 1912 [3].  

A coté des malformations superficielles, il existe des malformations plus 

profondes,  associées ou non à des malformations superficielles.  

Il existe plusieurs classifications des lymphangiomes kystiques ou 

malformations lymphatiques kystiques (MLK) : la classification la plus utilisée 

les répartit en lésions microkystiques, macrokystiques et mixtes [4]. 
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Ces malformations sont présentes à la naissance ou détectées  dans la 

première enfance et leur diagnostic anténatal  est possible en échographie lors du 

deuxième ou troisième trimestre. Leur localisation anatomique est presque 

exclusivement cervico-faciale et leur révélation clinique est généralement  très 

précoce dans la période néonatale.  

Le diagnostic est évoqué cliniquement  devant une tuméfaction rénitente ou 

une plaque infiltrée surmontée de vésicules. 

Le bilan paraclinique est utile dans la détection du retentissement des 

lésions sur les voies aériennes, sur le squelette ou bien pour mettre en évidence 

un prolongement médiastinal. 

L’extension et le prolongement sont mieux étudiés en échographie, en   

scannographie ou surtout en imagerie par résonnance magnétique(IRM) 

Les malformations lymphatiques kystiques  sont, le plus souvent, isolées 

mais elles peuvent entrer dans le cadre des syndromes de TURNER, 

KLINFELTER, FRYNS ou être  rencontrées dans plusieurs trisomies [5, 6]. 

Leur relation avec une exposition anténatale à l’alcool a été rapportée par 

EDWARDS et GRAHAMS [7]. 

Les principales  complications sont des poussées inflammatoires, des 

saignements intrakystiques  et des manifestations compressives surtout dans la 

localisation cervicofaciale (compression des voies aériennes supérieures mettant 

en jeu le pronostic vital). 

Les lymphangiomes doivent être différenciés des lymphoedèmes qui 

réalisent une stase lymphatique généralement par aplasie des vaisseaux 
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lymphatiques de drainage. Le lymphoedème  et le lymphangiome kystique sont 

rarement associés [2]. 

La prise en charge des lymphangiomes kystiques fait appel à plusieurs 

thérapeutiques notamment la chirurgie, la sclérothérapie percutanée et d’autres 

moyens thérapeutiques et ceci en fonction de type de lésions, sa localisation, son 

étendue et son potentiel évolutif.
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MATÉ RIELS ET RÉSULTATS
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Ce travail a porté sur un cas de lymphangiome kystique, suivi en 

consultation dermatologique pédiatrique de CHU Rabat. 

OBSERVATION CLINIQUE:  

Identité : 

Il s’agit d’une jeune fille âgée   de 12 ans, deuxième d’une fratrie de deux, 

scolarisée, et issue d’un niveau socio-économique moyen. 

Motif de consultation : 

La patiente a été adressée à la consultation dermatologique pédiatrique 

pour surinfection de lésions vésiculeuses cervicales droite. 

Antécédents :  

Personnels : L’enfant a été hospitalisée et suivie au service de chirurgie 

depuis l’âge de deux ans pour surinfection vésiculeuse cervicale droite. 

Familiaux : Rien à signaler. 

Histoire de maladie : 

La patiente est suivie au service de chirurgie depuis l’âge de deux ans où le 

diagnostic de lymphangiome kystique a été retenu sur des critères cliniques, 

radiologiques (Echographie, IRM), et biologiques (cytoponction). 

Le traitement était à base de sclérothérapie percutanée. L’évolution était 

marquée par des poussées inflammatoires soit 3 à 4 fois par an, des 

manifestations compressives latérotrachéales et des saignements intra 

vésiculaires nécessitant le recours à la sclérothérapie. 
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Suite à une infection locorégionale de ces vésicules, la patiente a été 

adressée en consultation dermatologique pour prise en charge.   

Examen physique : 

1-Examen général : 

Patiente en bon état général, conjonctives normalement colorées. 

Poids : 26kg, TA : 12/7, T : 38°C. 

Examen cutanéo-muqueux : 

• Peau du corps mate, lisse, sans anomalies structurales. 

• Muqueuses d’aspect normal. 

• Au niveau cervical : (fig.1) 

La région cervicale droite légèrement tuméfiée ± douloureuse, rougeâtre. 

Cette tuméfaction est rénitente, élastique ± adhérente au plan profond, 

surmontée de groupes vésiculaires translucides parfois hémorragiques ; 

Certains sont pustuleux. 

• Pas d’atteinte cervicale controlatérale. 

• L’examen vasculaire du cou : palpation et auscultation sont normales. 
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Fig. 1: Lymphangiome microkystique latérocervicale droit 

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-vasculaire : normal. 

5-Examen abdominal : 

• Pas d’hépatomégalie 

• Pas de splénomégalie 

• Pas de masse palpable. 

6-Examen urogénital : 

• Pas de contact lombaire 

• Stade pubertaire conforme à l’âge de la patiente 

 

Le reste de l’examen clinique est sans particularité. 

Au total : 

Il s’agit d’un enfant âgée de 12 ans, adressée en consultation pédiatrique 

pour surinfection vésiculaire d’un lymphangiome kystique diagnostiqué et suivi 

depuis l’âge de 2 ans en chirurgie. 

Examens complémentaires : 

1-Bilan biologique : 

• NFS : Hyperleucocytose à PNN 

• VS : 38 

• Fibrinogène : très augmenté 

• Ionogramme sanguin avec glycémie : Normal 

2- Bilan radiologique : 
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• Echographie cervicale : Caractère liquidien multiloculaire de la lésion. 

• IRM : kystes hyperintenses en t2 et le signal est intermédiaire en T1. 

Pas d’envahissement des structures sous jacentes. 

• Radio thoracique face: normale 

Conduite thérapeutique : 

1- Soins locaux :  

• Crème lavante antiseptique 

• Chlorexidine 

• Ac.fucidique 

2-Traitement systémique : 

• Antibiothérapie par voie orale (FLOXAPEN) pendant 2semaines. 

Evolution : 

La patiente est revue 2 semaines après traitement avec bonne amélioration 

et régression des pustules et de l’adénopathie. 

Sur demande des parents, l’enfant est adressée à l’hôpital de NECKER 

Paris pour laser et une éventuelle prise en charge.

Pendant 2 semaines 
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ETUDE ANALYTIQUE  
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1 HISTOLOGIE DE LA PEAU : 

1.1 Développement  embryonnaire du système lymphatique : 

Le système lymphatique ganglionnaire, au moment du stade de 

différenciation  entre  artères et veines, se développe à partir de la sixième 

semaine de gestation (entre la sixième à la neuvième semaine). 

Six sacs lymphatiques primaires se forment à partir de l’endothélium veineux. 

(fig.2, 3). 

Suite à cette formation initiale, trois théories s’affrontent pour expliquer le 

développement du réseau lymphatique [8] :  

i- Une théorie centrifuge : 

Il s’agit d’un développement des vaisseaux lymphatiques par 

bourgeonnement à partir de l’endothélium veineux. Les cellules endothéliales 

lymphatiques dériveraient donc exclusivement de l’endothélium du système 

veineux. 

Les cellules endothéliales des veines cardinales sont probablement 

bipotentes, et l’expression d’un facteur de  transcription (prox1) entraînerait leur 

transformation en cellules lymphatiques [8].  

Selon la théorie centrifuge de SABIN [9] et LEWIS [10], les lymphatiques  

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

La théorie de SABIN est, à ce jour, admise par la plupart des auteurs [13, 14]. 
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De la sixième à la neuvième semaine, des dilatations locales des canaux 

lymphatiques vont former six sacs lymphatiques primaires : 

• Deux sacs lymphatiques jugulaires, situés  prés de la jonction des veines 

sous clavières et des veines cardinales antérieures (futures veines 

jugulaires  internes).  

• Deux sacs lymphatiques iliaques, situés prés de la jonction des veines             

iliaques avec des veines cardinales postérieures.  

• Un sac lymphatique rétro péritonéal, situé à la racine du mésentère.  

• Une citerne lymphatique, en arrière du sac lymphatique rétro péritonéal, 

au  niveau des glandes surrénales. 

 
Fig. 2: Développement embryonnaire du système lymphatique à 42 jours 
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Fig. 3: Développement embryonnaire du système lymphatique à 56 jours  

ii- Une théorie centripète : 

 C’est un développement indépendant du système veineux et une connexion 

secondaire à ce système. 

La confluence de fissures mésenchymateuses conduit à la formation de 

vaisseaux lymphatiques qui fusionnent avec les veines qui se développent par 

croissance centripète [8]. 

iii- Une théorie mixte : 

 Les vaisseaux lymphatiques centraux croissent à partir des sacs 

lymphatiques d’origine veineuse et rejoignent des lymphatiques périphériques 

formés in situ par différenciation mésenchymateuse [8]. 
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Ainsi toute anomalie de connexion, soit par défaut de développement ou 

malformation primaire de cheminement des lymphatiques entre les sacs 

lymphatiques et le système de drainage veineux, détermine un lymphangiome. 

1.2 Histologie de la peau normale : 

La peau comprend quatre régions qui sont : l’épiderme, la jonction dermo-

épidermique (JDE), le derme et l’hypoderme. Les follicules pilo-sébacés (FPS) 

sont des annexes de la peau, mais principalement situés dans le derme et 

l’hypoderme. 

1.2.1 Epiderme : 

L’épiderme est un épithélium de revêtement stratifié, pavimenteux, non 

vascularisé mais  innervé. Il est constitué de quatre types cellulaires : les  

kératinocytes, les mélanocytes, les cellules de Langerhans, et les cellules de 

Merkel [15]. 

La microscopie optique  montre que les kératinocytes de l’épiderme se 

répartissent en quatre couches : basale (CB), spineuse (CS), granuleuse (CG) et  

cornée (CC) (fig.4, 5). 
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Fig. 4: Schéma montrant les différentes couches de la peau             

 

Fig. 5: Populations cellulaires de l’épiderme 
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1.2.1.1 Kératinocytes : 

Les kératinocytes de la couche basale de l’épiderme au contact de la 

jonction dermo-épidermique (JDE), forment une seule assise de cellules 

cylindriques à noyau allongé [16]. 

Les kératinocytes de la couche spineuse de l'épiderme (étoile), forment 3 à 

4 assises de cellules. Ils sont polyédriques à noyau arrondi. 

Les tonofilaments sont les filaments intermédiaires des kératinocytes, 

organisés en trousseaux et composés de kératines.  

Les kératinocytes de la couche granuleuse de l'épiderme forment une à 

deux assises de cellules en peau fine, trois à quatre en peau épaisse. Ils sont 

aplatis, et à cytoplasme rempli de granulations [16]. 

Dans la couche cornée, le kératinocyte (cornéocyte) est complètement 

aplati, le noyau et les organites cytoplasmiques sont totalement disparus,  le 

cytoplasme est rempli de trousseaux fibrillaires et les desmosomes  sont 

profondément modifiés ; en superficie de la couche cornée, les cornéocytes, se 

détachent de l’épiderme (desquamation). 

1.2.1.2 Mélanocytes : 

Les mélanocytes constituent, par leur nombre, la deuxième population 

cellulaire de l’épiderme. Leur fonction est la synthèse des mélanines, 

eumélanines et phéomélanines, qui donnent à la peau sa couleur constitutive 

[17]. 
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En microscopie optique, les mélanocytes se présentent comme des cellules 

arrondies, claires, à noyau rond et dense,  situées exclusivement entre les 

kératinocytes de la CB sans desmosomes entre les mélanocytes et les 

kératinocytes [17]. 

1.2.1.3 Cellules de Langerhans : 

Les cellules de Langerhans  appartiennent au groupe des cellules 

dendritiques  présentatrices d’antigène aux lymphocytes T, et sont 

transépithéliales. 

En microscopie optique, elles apparaissent comme des cellules claires, à  

noyau encoché, situées le plus souvent au niveau de la CG. Elles n’établissent 

pas de desmosomes avec les kératinocytes avoisinants [18]. 

1.2.1.4 Cellules de Merkel : 

Les cellules de Merkel  sont des cellules neuroépithéliales, qui ont pour 

fonctions celles de mécanorécepteurs et/ou des fonctions inductives et 

trophiques sur les terminaisons nerveuses périphériques et les annexes cutanées 

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

Les cellules de Merkel sont visibles  en microscopie électronique. Dans 

l’épiderme, elles se présentent en règle comme des cellules isolées, situées entre 

les kératinocytes basaux, au contact d’une terminaison nerveuse. Ce sont des 

cellules ovalaires, à noyau dense, contourné ou indenté. 
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Tableau.1: Histologie de différentes couches de l’épiderme 

1.2.2 Jonction dermo-épidermique : 

Après colorations spéciales, la JDE  apparaît comme une ligne ondulée où  

alternent les saillies de l’épiderme dans le derme, dites  « crêtes épidermiques », 

et celles du derme dans l’épiderme, dites « papilles dermiques », dont 

l’ensemble  forme le derme papillaire [19,20]. 

En microscopie électronique, la JDE comprend  la membrane des 

kératinocytes et des mélanocytes, la lamina lucida (LL), et la lamina  densa 

(LD). 
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1.2.3 Derme et hypoderme : 

Le derme et l’hypoderme sont des tissus conjonctifs d’origine 

mésoblastique. Ils contiennent également des  vaisseaux, les récepteurs et nerfs 

de la sensibilité, les terminaisons nerveuses destinées aux vaisseaux et aux  

annexes et, parfois, du tissu musculaire lisse (poils,  aréoles mammaires, pénis, 

périnée, scrotum) ou strié  squelettique (expansions des muscles peauciers du  

visage). 

Le derme comporte deux zones : l’une superficielle,  entre les crêtes 

épidermiques, ou « derme  papillaire »,  formée de tissu conjonctif lâche, l’autre 

profonde,  ou « derme réticulaire », formée d’un tissu conjonctif  dense. Il se 

poursuit en profondeur,  par l’hypoderme, constitué de lobules graisseux séparés 

par des  septums interlobulaires.  

Ces subdivisions du derme et de l’hypoderme sont  sous-tendues par la 

vascularisation très systématisée  de la peau. 

Le tissu conjonctif du derme et de l’hypoderme comprend une abondante 

matrice extracellulaire, elle-même constituée d’une substance fondamentale  et 

de fibres élastiques [21], de collagène [22,23]  et  de réticuline. 

1.2.4 Annexes cutanées: 

1.2.4.1 Glandes sudoripares : 

Ce sont des glandes exocrines, tubuleuses simples pelotonnées, sécrétant la 

sueur. Leur portion sécrétrice (épithélium cubique simple) entourée de cellules 

myo-épithéliales, siège dans le derme profond. Leur canal excréteur (épithélium 

cubique bistratifié) gagne la surface de l’épiderme par un trajet hélicoïdal [24]. 
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1.2.4.2 Follicules pilo-sébacés : 

• Poils : 

Les poils proviennent d’une invagination tubulaire de l’épiderme qui 

s’enfonce dans le derme. Ils  sont constitués de la tige et la racine. (fig.6) 

• Glandes sébacées : 

Les glandes sébacées, exocrines, alvéolaires simples, holocrines et 

sécrétant, le sébum, sont annexées aux poils. Leur portion sécrétrice est formée 

d’un ou de plusieurs alvéoles dilatés en sacs. Le canal excréteur, unique et très 

court, débouche au niveau de la gaine épithéliale du poil. 

• Muscle arrecteur du poil : 

Il s’agit  d’un petit muscle lisse à innervation sympathique segmentaire 

dont la contraction déclenche le redressement du poil « chair de poule ». 
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Fig. 6: Les annexes cutanées 
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2 ETIOPATHOGENIE : 

2.1 Origine embryologique des lymphangiomes kystiques : 

Il existe plusieurs théories [8] : 

• une séquestration du tissu lymphatique évoluant à son propre compte et se 

développant indépendamment du reste du réseau lymphatique. 

• un bourgeonnement anormal de vaisseaux lymphatiques responsables 

d’une  lymphoprolifération isolée aberrante entraînant un défaut de 

drainage. 

• un défaut de fusion avec le système veineux (responsable par exemple de 

l’hygroma kystique de la nuque). 

• une obstruction des vaisseaux lymphatiques responsable de dilatation et 

d’accumulation de lymphe [8]. 

Selon VAN DER PUTTE, les hygromas kystiques pourraient correspondre 

à un défaut de jonction entre les sacs lymphatiques primaires et le système 

veineux [25]. 

Dans certains cas, il pourrait s’agir de développement anormal des 

bourgeons lymphatiques à partir de ces sacs lymphatiques primaires. 

Les lymphangiomes caverneux seraient le résultat de la connexion 

défectueuse entre la peau et les canaux collecteurs. 
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Les lymphangiomes capillaires pourraient correspondre à des anomalies 

dans le développement des lymphatiques dermiques par séquestration des 

canaux lymphatiques ou par bourgeonnement anormal des terminaisons 

lymphatiques [13, 26]. 

Le principe de cette hypothèse a été confirmé par LYMBOUSSAKI et 

COL qui ont mis en évidence une prolifération des lymphatiques dermiques, à 

partir des séquestres des vaisseaux lymphatiques oblitérés (étude de l’expression 

de VEGFR-3) [27]. 

Il existe de rares formes de l’adulte possiblement secondaires à un défect 

du système lymphatique qui se décompense dans des conditions pathologiques 

avec augmentation du volume de lymphe (épisode inflammatoire par exemple) 

[8]. 

2.2 Structure histologique : 

Le lymphangiome kystique peut être considéré comme un hamartome, 

c’est-à-dire une structure anormale de cellules normales localisées dans leur site 

anatomique habituel [28]. 

Il est classé dans les anomalies vasculaires car il est constitué de cavités 

bordées d’un endothélium vasculaire et remplies de lymphe et parfois du sang. 

Ces cavités sont entourées d’un tissu conjonctif fibroadipeux avec des 

formations lymphoïdes et des fibres musculaires lisses [29] (fig.7). 
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Tumeurs vasculaires Malformations vasculaires 

− Hémangiomes 

− Autres 

A flux lent : 

− capillaires 

− lymphatiques 

− veineuses 

A flux rapide : 

− malformations artério-veineuses 

− fistules artério-veineuses 

− malformations complexes 

Tableau.2: Place des malformations lymphatiques parmi les anomalies vasculaires. 
Classification de l’ISSVA (Workshop Rome 1996). 

Le lymphangiome kystique est, le plus souvent, isolé mais il peut entrer 

dans le cadre des anomalies génétiques : le syndrome de NOONAN, ou des 

anomalies chromosomiques tels les syndromes de TURNER ; KLINEFELTER ; 

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

Plusieurs classifications ont été proposées. La plus ancienne, proposée par 

Wegener en 1877, regroupait les lymphangiomes en trois catégories en fonction 

de l’aspect histologique, capillaire, caverneux et cystoïde. 

Cette  classification, utilisée surtout par les chirurgiens, a l’avantage d’être 

simple mais les limites entre les groupes ne sont pas toujours nettes [32, 33]. 

Cette classification est de moins en moins utilisée, compte tenu de la 

difficulté de classement de certaines malformations, mais elle garde un intérêt 

descriptif et historique. 
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Fig. 7: Coupe histologique d’un lymphangiome kystique 

 

Fig. 8: Aspect histologique d'un lymphangiome kystique avec dilatation des vaisseaux 
lymphatiques (flèche) et ectasie vasculaire (double flèche). 
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Une classification morphologique simplifiée est actuellement préférée par 

la plupart des auteurs, groupant les lésions en fonction de la taille des cavités 

kystiques [8, 34]: 

• Microkystiques pour les kystes inférieurs à 5 mm (lymphangiome 

capillaire, circumscriptum, caverneux) dont l’aspect histologique est 

présenté par des dilatations lymphatiques ou épidermiques (fig.8). 

• Macrokystiques pour les kystes supérieurs à 5 mm, larges  unis ou 

multiloculaires, bordés par une couche d’endothélium et entourés par 

des fibroblastes ainsi que par de nombreuses fibres musculaires 

lisses. 

• Mixtes  ou caverneuses composées de cavités régulièrement 

arrondies ou polyédriques, séparées par des occlusions fibreuses, 

d’épaisseur régulière, sans interposition de tissus hôtes. Ces 

dilatations lymphatiques envahissent le tissu conjonctif et s’étendent, 

parfois jusqu’au muscles sous-jacents. 

Le plus souvent, des formes mixtes sont retrouvées. 

Ces différenciations sont probablement dues à la nature du tissu dans lequel 

le lymphangiome se développe  (macrokyste au niveau cervical, microkyste 

infiltrant dans le muscle par exemple). 

Cette classification correspond à une réalité clinique et thérapeutique, la 

localisation et le type de lymphangiome faisant le pronostic fonctionnel et la 

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

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

Diverses théories ont été avancées pour approcher cette pathogénie :  

• Congénitale : c’est la plus défendue parmi les nombreuses hypothèses  

pathogéniques [35, 36].  La découverte de LK à la première décade de 

vie, avec une fréquence importante chez les nourrissons et même les 

observations de diagnostic anténatal, ont été considérées comme une 

évidence à son origine congénitale [37, 38]. 

• Acquise : dans cette théorie, actuellement abandonnée, la circulation  

lymphatique serait interrompue, entraînant une ectasie des vaisseaux en  

amant de l'obstacle. Mais les abondantes anastomoses qui existent dans 

le  système lymphatique, facile à mettre en évidence, et l'absence de 

cause anatomique ou pathologique à l'origine de cette rétention 

lymphatique, s'opposent à cette théorie de l'obstruction de tous les 

canaux lymphatiques [39]. 

Des avancées au niveau moléculaire ont été réalisées ces dernières années.          

Plusieurs facteurs de croissance tels que prox1, vascular endothelial growth 

factor C (VEGF-C) et son récepteur VEGFR-3 sont essentiels au développement 

du tissu lymphatique et probablement impliqués dans la formation des 

lymphangiomes [8, 34, 40, 41].  
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Prox1 est un facteur de  transcription exprimé dans l’endothélium veineux 

et lymphatique ; il stimule la production de marqueurs de l’endothélium  

lymphatique et influence le mécanisme moléculaire qui conduit à la séparation 

des lymphatiques et des veines  cardinales allant dans le sens de la théorie 

centrifuge [8] (fig.9). 

 

Fig. 9: Différenciation du système lymphatique vasculaire 

La différenciation d'un vaisseau embryonnaire en veine ou vaisseau 

lymphatique est déterminée initialement par un gène, le gène homéotique Prox-

1. En fonction de cette différenciation d'autres récepteurs seront développés au 

cours du développement. 
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VEGF-C est un autre facteur de croissance. Il est le ligand spécifique du 

récepteur VEGFR-3. Une surexpression de VEGFR-3 a été retrouvée dans les  

lymphangiomes. 

De plus, une mutation du gène de VEGFR-3 est responsable du syndrome 

de Nonne-Milroy donnant une hypoplasie lymphatique et un lymphoedème.  

Des facteurs d’angiogenèse pourraient également être impliqués comme le 

basic fibroblast growth factor (bFGF) qui est augmenté dans les lymphangiomes 

[8, 42]. 

La recherche s’oriente donc vers des thérapies antiangiogenèse et des 

modulations des facteurs de croissance. 

3 EPIDEMIOLOGIE : 

L’incidence des lymphangiomes est difficile à déterminer. On l’estime 

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

Les lymphangiomes représentent 6 % des tumeurs bénignes de l’enfant [8]. 

Une étude publiée en 2008 portant sur 42 575 échographies anténatales retrouve 

84 tumeurs dont 25 % de lymphangiomes, soit un sur 2000 [44]. Cette incidence 

élevée est probablement en rapport avec le recrutement particulier des deux 

centres de référence qui ont participé à l’étude. 

Environ 50 % des lymphangiomes sont présents à la naissance et 90 % sont 

diagnostiqués dans les deux premières années [34, 45]. 
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La localisation cervicofaciale représente environ 75 % des cas [46]. Il 

n’existe pas de prédisposition raciale ou sexuelle. Il n’est pas non plus noté 

d’association malformative. 

4 DIAGNOSTIC : 

Les malformations lymphatiques kystiques (MLK) sont le plus souvent 

présentes à la naissance ou détectées dans la première enfance. 

Le diagnostic est évoqué, cliniquement, devant une tuméfaction rénitente 

ou une plaque infiltrée surmontée de  vésicules, voire simplement quelques 

vésicules sur une peau d’apparence normale. 

Les principales complications sont des poussées inflammatoires, des 

saignements intrakystiques et des manifestations compressives. 

Les examens complémentaires sont utiles dans l’appréciation du 

retentissement des lésions sur les voies aériennes sur le squelette ou bien pour 

mettre en évidence un prolongement médiastinal. 

L’extension et le prolongement sont mieux étudiés en échographie, en   

scannographie ou surtout en imagerie par résonnance magnétique(IRM). 

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

4.1.1 Malformations lymphatiques microkystiques 
(lymphangiome circumscriptum) : 

Les lymphangiomes microkystiques ont des présentations cliniques variées. 

Les malformations lymphatiques  microkystiques superficielles se manifestent 

par des petites papules ou plaques roses infiltrées ou hyperkératosiques, ou par 

des groupements de vésicules  translucides ou hématiques. (fig.10). Ils se 

situent, le plus souvent, sur les membres, les zones génitales et sur les 

muqueuses. (fig.11, 12,13) 

Un suintement de lymphe peut survenir. Cette lymphorrhée peut surinfecter 

[47]. 

 

Fig. 10 :  Lymphangiome microkystique superficiel limité au derme. 
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Fig. 11: Lymphangiome microkystique  

 

Fig. 12: MLK localisée au niveau scrotal 



Lymphangiome kystique cutané chez l’enfant 

34 
 

 

Fig. 13: Lymphangiome microkystique. Atteinte de la langue et du plancher buccal. 

 

Fig. 14: Lymphangiome capillaire. Aspect en « frai de grenouille ». 
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Les formes microkystiques  parotidiennes ou linguales infiltrantes ont un 

aspect plus ferme. Au niveau muqueux, des vésicules décrivant l’aspect 

classique de « frai de grenouille » sont visibles. Elles peuvent être responsables 

de saignement par ulcération de la muqueuse. (fig.14) 

Le plus souvent, les lésions sont présentes à la naissance ou bien elles 

débutent dans la première enfance. 

Cette malformation reste la plupart du temps asymptomatique mais on peut 

noter des épisodes inflammatoires ou infectieux voire des saignements par 

rupture des vésicules lymphatiques [2]. 

Les localisations les plus fréquentes, sont les parties proximales des 

membres. 

Une localisation vulvaire est possible, souvent après la puberté, mais 

parfois beaucoup plus tôt dont le diagnostic différentiel dans les formes 

papuleuses reste le condylome acuminé [48]. 

Les ML microkystiques peuvent aussi être profondes et former des masses 

mal limitées avec ou sans lésions superficielles. 

En dermoscopie on observe un aspect lacunaire avec des séparations par 

des septums. Si le contenu est hématique il devient indiscernable de 

l’hémangiome [49]. 
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4.1.2 Malformations lymphatiques macrokystiques (hygromas 
kystiques) : 

Les malformations lymphatiques macrokystiques sont des masses rondes 

ou lobulées, facilement compressibles .L’expression clinique dépend de leur 

localisation.  

Elles sont  les plus fréquentes des lymphangiomes. Son sexe ratio est égal à 1. 

Ces malformations kystiques sont présentes dans trente  à cinquante pour cent  à 

la naissance, et quatre-vingt à quatre-vingt-dix pourcent sont détectées avant la 

fin de la deuxième année de vie. De rares cas apparaissent à l’âge de l’adulte 

[50, 51]. 

Un certain nombre de cas est visualisé par l’échographie in utero. 

Près de deux tiers des cas concernent le cou et environ vingt pour cent  sont 

localisés dans les creux axillaires ou les faces latérales du thorax [47] (fig.15, 

16). 
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Fig. 15: Lymphangiome macrokystique axillaire 

 

Fig. 16: Lymphangiome macrokystique axillaire avec troubles de la coagulation et 
extension pleurale 
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Fig. 17: Tuméfaction sous-cutanée du bord postéro-interne du bras gauche. 

 

Fig. 18: lymphangiome macrokystique géant au niveau postérieur brachial droit 
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Deux  à trois pour cent des lymphangiomes macrokystiques ont une 

expression médiastinale ou peuvent être responsable d’un chylothorax, d’une 

ascite chyleuse [52]. 

L’atteinte du membre supérieur et particulièrement du bras est très rare [53, 

54] (10,5% d’atteinte du bras dans la série de sermon et al) [55] (fig.17, 18). 

Il existe d’autres localisations profondes sous forme de kystes de plusieurs 

centimètres de diamètre : médiastin [56], pancréas [57], foie [58], rate, reins, 

intestin, vertèbres [59], orbites, langue [60]. Leur expression clinique dépend de 

leur localisation. 

Des poussées inflammatoires surviennent dans seize pour cent des cas au 

décours d’infection ou de traumatisme [61]. 

La lésion devient alors rouge, tendue. En absence de traitement une fistulisation 

peut survenir.  

La localisation cervicale s’exprime par une masse, en dehors des poussées, 

de consistance molle, indolore non inflammatoire et sans thrill, elle ne disparait 

pas sous pression et n’augmente pas de volume lors des cris sauf au niveau sus-

sternal ou sus-claviculaire.  

Cette localisation peut engendrer une compression des voies aériennes 

spontanément ou lors des épisodes inflammatoires traumatiques ou infectieuses. 

Dans cette localisation, une hypertrophie osseuse progressive est également 

possible. 
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Les malformations macrokystiques faciales, surtout celles qui envahissent 

la langue et le plancher buccal, finissent par entrainer des déformations graves 

avec hypertrophie de la mandibule, béance sévère, trouble de l’occlusion, 

allongement vertical de la face et prognathisme [47]. 

Dans les localisations linguales et pharyngolaryngées, une dyspnée 

inspiratoire peut apparaître associée à un encombrement hypopharyngé. 

Il n’existe pas d’atteinte nerveuse associée [28]. 

La localisation orbitaire peut être responsable de compression oculaire et 

de troubles ophtalmologiques [47]. 

4.1.3 Lymphangiomes mixtes : 

Ce sont des associations des deux formes précédentes, des masses indolores 

ont en surface des éléments microkystiques. Ils sont souvent situés dans les 

régions cervicale et faciale. (fig19, 20) 

 

Fig. 19: Lymphangiome micro- et macrokystique géant 
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Fig. 20: Lymphangiome mixte. La partie macrokystique a été opérée. Il existe des lésions de 
lymphangiome microkystique en surface avec un suintement. 

D’autres parties du corps peuvent être atteintes. 

Leur fréquence de survenue est identique dans les deux sexes. 

Quatre-vingt-dix pourcent des cas de cette forme sont diagnostiqués dans les 

dix-huit premiers mois de vie. 

Il existe un deuxième pic d’incidence entre la deuxième et la troisième 

décade. 

La symptomatologie clinique dépend de la localisation et est la 

conséquence de l’effet de masse [2]. 

Les lymphangiomes du larynx peuvent donner une dysphagie et une 

détresse respiratoire. 

Les lésions du plancher buccal peuvent être responsables d’hypertrophie 

mandibulaire et de mal-occlusion [2]. 
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Les localisations orbitaires retentissent sur la vision.  

4.1.4 Lymphangiomes et angiodysplasie complexes : 

Un angiome plan peut associer une ML micro ou macrokystique. 

Le syndrome de Protée associe une hémihypertrophie corporelle segmentaire, 

une macrodactyilie, des hamartomes conjonctifs et ou épidermiques, des 

angiomes plans, des MLK. 

Le syndrome de Bannayan-Zonana comporte des MLK profondes, une 

macrocéphalie, des lipomes infiltrants, et des hémangiomes. 

Le syndrome CLAPO comporte des ML du visage et du cou, un angiome plan 

de la lèvre inférieure, une asymétrie du visage et des membres [62]. 

Il existe également des formes complexes qui échappent toute 

classification. 

Il peut exister des lymphangiomes des organes profonds en particulier la rate. 

4.2 Examens complémentaires : 

Le diagnostic des malformations lymphatiques kystiques est souvent 

confirmé cliniquement, la plupart du temps dans les deux premières années de 

vie. 

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

deuxième ou troisième trimestre.  
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La radiologie conventionnelle est, parfois, utile pour apprécier le 

retentissement des lésions sur les voies aériennes et sur le squelette ou bien pour 

mettre en évidence un prolongement médiastinal. 

L’extension et le retentissement sont mieux étudiés en échographie, en 

scannographie, et en IRM. 

La lymphangiographie isotopique permet de préciser l’état des voies 

lymphatiques mais n’opacifie habituellement pas le kyste ; elle est réalisée 

exceptionnellement dans les lésions des membres. C’est une exploration 

rarement  pratiquée.  

4.2.1 Imagerie anténatale : 

Les formes anténatales sont habituellement diagnostiquées lors de 

l’échographie du deuxième ou troisième trimestre de la grossesse. 

Le diagnostic est parfois plus précoce lors de l’échographie du premier  

trimestre. 

Lorsque l’échographie est insuffisante pour déterminer les limites de la 

lésion, l’imagerie par résonnance magnétique(IRM) anténatale devient l’examen 

de choix. Elle permet de visualiser l’extension des lésions. Elle est également 

indispensable dans but pronostique lorsqu’une interruption de grossesse est 

envisagée (fig.21). 
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Fig. 21(A, B): A. Échographie anténatale. Atteinte du plancher buccal. 
B. Imagerie par résonance magnétique anténatale. (Même lésion). 
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4.2.2 Imagerie postnatale : 

4.2.2.1 Echographie : 

L’échographie est un examen de réalisation simple. Elle  précise le siège et 

la nature de la masse, les limites et les rapports avec les organes de voisinage. 

L’échostructure de la lésion est souvent liquidienne. 

L’aspect correspond à des images kystiques hypoéchogénes séparées par 

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

Cependant, en cas de formes de diagnostic  plus difficile, correspondant 

soit à des formes microkystiques soit à des formes compliquées par des 

phénomènes inflammatoires, infectieux ou hémorragiques, les aspects peuvent 

être franchement pseudo-tumoraux hétérogènes, mal limités, réalisant un 

syndrome de masse isoéchogène aux structures adjacentes [67]. 

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

Mais l’échographie reste un examen peu performant pour bilan d’extension.  

Elle permet de guider les ponctions lors des séances de sclérothérapie 
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a) Echographie sonde linéaire 12Mhz : la formation est faite de multiple logettes 

anéchogènes séparées par des cloisons au sein desquelles un flux artériel de faible vitesse et 
de haute résistivité circule. 

 

b) LK cervical chez un nourrisson de deux mois. 
Aspect en logettes anéchogènes avec présence de  multiples 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 d’obtention, mais elle est 

irradiante et permet une étude moins fine des tissus mous que l’IRM (fig.23, 24). 

Elle est réalisée sans et avec le produit de contraste 

Les kystes ont une densité liquidienne et ne rehaussent pas lors d’injection 

du produit de contraste. On peut également visualiser des niveaux liquides au 

sein des kystes. 

Les cloisons intra kystiques peuvent se rehausser ou pas après injection de 

produit de contraste. 

Dans les formes micro kystiques, les lésions sont de densité intermédiaire, sans 

rehaussement après injection de produit de contraste. 
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Fig. 23: TDM en coupe axiale après injection du produit de contraste montrant un 
lymphangiome kystique du triangle postéroinférieur droit du cou (flèche). 
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Fig. 24: Coupes scannographiques d’un lymphangiome kystique latéro-cervical gauche 
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4.2.2.3 Imagerie par résonnance magnétique(IRM) : 

L’examen de référence est l’IRM, mais son accès est encore difficile et 

coûteux [63, 64]. 

Elle permet une meilleure délimitation de la lésion, par 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 intenses que la graisse ou le 

liquide cérébrospinal), le signal est intermédiaire en T1 (supérieur à celui du 

liquide cérébrospinal mais inferieur à celui de la graisse). 

Seules les cloisons se rehaussent lors de l’injection de gadolinium (différence 

avec les hémangiomes) [65, 66]. 

Surtout cet examen permet de préciser le type du lymphangiome, son 

extension intrathoracique dans les formes cervicales par exemple, ainsi que les 

rapports avec les éléments vasculonerveux et les voies aériennes. 

La malformation macro kystique apparaît en hypo signal en T1 et en hyper 

signal franc et homogène, sur les séquences pondérées en T2 (par rapport aux 

muscles). Une hémorragie intrakystique se traduit par un hypersignal sur la 

séquence pondérée en T1. 

Il est possible de visualiser des niveaux liquides de signaux différents dans 

les kystes, qui correspondent à l’interface entre liquide intrakystique et sang 

sédimenté à la suite d’une hémorragie.  

L’IRM permet encore le contrôle après sclérothérapie ou chirurgie pour 

évaluer le résiduel tumoral ou une récidive. 
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L’inconvénient de l’IRM est le temps d’acquisition des séquences qui nécessite 

souvent une sédation et parfois une anesthésie générale. Les délais pour 

l’obtention d’un examen peuvent être également longs, mais le plus souvent il 

n’y a pas le caractère d’urgence à la réalisation d’une imagerie. 

 

Fig. 25: Enfant de deux mois présentant une volumineuse masse cervicale droite molle 
évocatrice de lymphangiome. 
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Fig. 26 : Coupe IRM en séquences spinécho-T2, axiale montrant le volume et l’extension 
entre le paquet jugulocarotidien droit et le muscle sternocléidomastoïdien. 

 

Fig. 27 : Coupe IRM en séquences spinécho-T2, coronale montrant le volume et 
l’extension entre le paquet jugulocarotidien droit et le muscle sternocléidomastoïdien. 
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4.2.2.4 Radiologie standard : 

La radiologie conventionnelle est, parfois, utile pour apprécier le 

retentissement des lésions sur les voies aériennes, sur le squelette ou bien pour 

mettre en évidence un prolongement médiastinal [1] (fig. 28, 29). 

 

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

4.2.2.5 Cytoponction : 

La cytoponction  présente un élément de diagnostique positif du LK. 

Elle peut être réalisée sous échographie ou sous tomodensitométrie. 

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

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

Le contenu du kyste est habituellement chyleux ou séreux.  

La découverte d'un tel liquide à la ponction est très évocatrice du diagnostic 

mais ne suffit pas à l'affirmer. La présence de sang dans les cavités kystiques 

pourrait être due à une hémorragie traumatique ou à des communications veino-

lymphatiques qui pourraient résulter de l'érosion du plexus veineux [68]. 
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La cytologie du produit de ponction, en l'absence de complications et de 

remaniements, retrouve principalement des lymphocytes jusqu'à 90%, matures 

de petite taille. Une telle formule doit faire discuter le diagnostic du 

lymphangiome kystique. 

On retrouve également des macrophages, des polynucléaires, des 

éosinophiles et quelques hématies, mais jamais de cellules tumorales. Le liquide 

peut être acellulaire, ce qui n'écarte pas le diagnostic. 

La biochimie révèle en cas de kyste séreux une concentration électrolytique 

identique à celle des espaces extra cellulaires. 

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

(triglycérides et cholestérol) et des protides  

4.2.2.6 Examen anatomopathologique : 

Il s’agit d’une tumerectomie exploratrice suivie de l’examen histologique, 

qui permet d’affirmer le diagnostic. Mais l’interprétation de la pièce opératoire 

n’est pas toujours aisée [69, 70]. Macroscopiquement, les lymphangiomes sont 

constitués de cavités de taille variable. Selon la taille de ces cavités, on distingue 

les lymphangiomes capillaires, caverneux, et kystiques. A l’histologie, on 

retiendra que ces cavités sont tapissées à l’intérieur par un revêtement 

endothéliforme mince, contenant des cellules plates, qui repose sur un stroma 

conjonctif dont l’épaisseur varie en fonction de l’âge de lymphangiome et de 

l’existence d’épisodes inflammatoires ou infectieux. Ce stroma peut contenir des 

ganglions lymphatiques, des fibres musculaires ou des vaisseaux thrombosés. 
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4.2.2.7 Biologie : 

En général elle n'est pas spécifique et elle a peu d'intérêt diagnostique. Elle 

peut être utile pour éliminer d'autres diagnostics, comme elle peut indiquer une 

complication du lymphangiome kystique : 

• L'hémogramme peut montrer une hyperleucocytose en cas 

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

• Un discret syndrome inflammatoire peut se voir lors des poussées 

douloureuses. 

• La vitesse de sédimentation est généralement normale sauf si 

poussée inflammatoire. 

• La sérologie hydatique est très utile surtout dans notre contexte, 

dans un but d'éliminer un kyste hydatique 

4.2.2.8 Autres : 

Les autres examens sont à demander cas par cas, avec surtout l’endoscopie 

des VADS dans les lymphangiomes cervicaux, et éventuellement une 

polysomnographie pour les lymphangiomes extensifs. 
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5 DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL : 

C’est le plus souvent le diagnostic d’une tuméfaction sous cutanée molle. 

Les MLK doivent être différenciées  des différentes tumeurs lymphatiques 

acquises. 

Les kystes sont rares dans l’enfance, on discute surtout les malformations 

vasculaires veineuses, voir quelques rares hémangiomes sous cutanés. 

Un lipome ou une tumeur sont rarement discutés. 

Dans les lymphangiomes cervicofaciaux les diagnostics différentiels sont les 

lipomes, les hémangiomes, les hétérotopies neurogliales et de façon plus 

anecdotique les kystes du tractus thyréogloss, dermoides et branchiaux. 

6 TRAITEMENT : 

Les buts du traitement sont l’éradication de la lésion avec une guérison 

totale, l’absence de récidive, l’absence de mortalité ou de morbidité et un 

excellent résultat esthétique. 

Nombreux sont les moyens proposés dans l’arsenal thérapeutique tels que 

la sclérothérapie, la chirurgie, le laser, et parfois la radiothérapie. 

Pour la plupart des auteurs, la chirurgie permet d’approcher au mieux ce 

but idéal. 
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Une poussée inflammatoire ou infectieuse est traitée médicalement par 

antibiotiques et glucocorticoïdes par voie générale, avant toute tentative 

d’exérèse chirurgicale. 

Les traitements diffèrent donc  en fonction du type de lymphangiome et de 

la localisation, mais aussi et surtout, du risque de complications souvent 

révélatrices du lymphangiome. 

6.1 A la naissance : 

Un risque vital existe à la naissance dans les formes volumineuses, en 

particulier cervicales qui sont diagnostiquées à l’échographie. 

Dans ces  cas une césarienne est réalisée, une intubation précoce est 

pratique si nécessaire. 

L’asphyxie peut se produire secondairement à l’occasion d’une poussée 

inflammatoire. 

Les formes axillaires volumineuses peuvent s’accompagner d’un 

épanchement pleural chyleux responsable de pertes protidiques et d’une gêne 

respiratoire. 

Des ponctions évacuatrices sont indiquées dans les situations d’urgence à 

but de décompression. 

6.2 Traitement des poussées inflammatoires : 

Les poussées inflammatoires surviennent dans les formes macrokystiques 

parfois microkystiques. 
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Elles sont, parfois, suivies ou précédées par des saignements intrakystiques. 

Les tuméfactions jusque là, asymptomatiques augmentent de volume, 

deviennent érythémateuses et douloureuses. 

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

inflammatoires stéroïdiens ou non stéroïdiens et les antalgiques. 

L’utilisation d’antibiotiques peut être indiquée en cas de surinfection 

bactérienne (fièvre, altération de l’état général, syndrome inflammatoire 

biologique). 

Une ponction évacuatrice ou une intervention chirurgicale en urgence 

peuvent être utiles pour réduire les manifestations compressives gravissimes. 

6.3 Traitement des malformations : 

Le traitement se fait en dehors des poussées évolutives. 

Le but peut être esthétique mais surtout, fonctionnel, ou préventif afin d’éviter 

de traiter en urgence au cours d’une poussée évolutive. 

6.3.1 Traitement chirurgical : 

L’exérèse chirurgicale est l’attitude classique. 

Il est préférable que la chirurgie soit précoce, avant que les poussées 

inflammatoires et hémorragiques  rendent la dissection difficile. Parfois, elle est 

indiquée vu l'incertitude  diagnostique préopératoire. 
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La chirurgie est le traitement de première intention des malformations 

microkystiques. Les formes macrokystiques relèvent tantôt d’un traitement par 

sclérothérapie, tantôt de gestes chirurgicaux, toujours difficiles à adapter à 

chaque situation et localisation. 

La chirurgie reste une option thérapeutique en première intention, en cas 

d’échec de la sclérose des lymphangiomes macrokystiques, de lésions 

multikystiques étendues, de formes mixtes ou de localisation pouvant entraîner 

une détresse respiratoire majeure lors de la sclérose (localisation rétropharyngée 

ou extension médiastinale) [71].  

Elle consiste en l’exérèse  macroscopique des lésions en respectant les 

structures vasculaires et nerveuses.  

Les succès sont comparables ou  meilleurs qu’avec la sclérothérapie mais 

les  complications sont plus nombreuses, 17 % dans les localisations  cervicales 

isolées (pertes sanguines, infection du site opératoire, lymphorrhée, séquelles 

nerveuses et cicatricielles, chylothorax, obstruction des voies respiratoires) 

[34 ,45]. 

Une récurrence post chirurgicale survient dans un tiers des cas. 

Les malformations lymphatiques microkystiques infiltrantes, sont plus 

étendues que ce que les quelques vésicules visibles sur la peau laissent imaginer, 

d'où la nécessité de faire des résections larges.  
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L'exérèse complète des lymphangiomes, quels qu'ils soient, nécessite 

parfois, plusieurs interventions. L'exérèse partielle permet dans certains cas, 

d'obtenir une rémission clinique. Elle s'impose en cas de lymphangiomes de la 

région parotidienne dont l'exérèse complète risquerait d'endommager le nerf 

facial. 

Toute la difficulté de la prise en charge des lymphangiomes provient de ces 

formes microkystiques essentiellement sushyoïdiennes avec atteinte linguale, 

péripharyngée et parotidienne. 

L’efficacité de la sclérothérapie dépend de la possibilité de scléroser 

chacun des  microkystes, ce qui est rarement obtenu, bien que certaines équipes 

montrent des résultats acceptables. Elle peut être un traitement d’appoint 

lorsqu’il existe un contingent macrokystique [72]. 

La chirurgie garde donc toute sa place dans le traitement de ce type de 

lésion [34, 73, 74, 75]. L’éradication complète de ces formes infiltrantes est 

rarement réalisable. Au regard de la littérature, les récidives symptomatiques 

apparaissent dans 0 % à 27 % des cas dans les exérèses macroscopiquement 

complètes, 50 % à 100 % dans les exérèses incomplètes [34, 45]. Des séquelles 

sont très fréquentes ; elles représentent de 10 % jusqu’à 100 % des cas dans les 

atteintes bilatérales supra et infrahyoïdiennes [34, 45]. Il faut donc faire primer 

le résultat fonctionnel et esthétique et parfois accepter le traitement 

symptomatique limité plutôt que de grands délabrements aux résultats 

fonctionnels aléatoires. 
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Les malformations lymphatiques faciales, surtout celles qui envahissent la 

langue et le plancher buccal, finissent par entraîner des déformations 

squelettiques graves avec hypertrophie de la mandibule, béance sévère, troubles 

de l'occlusion, allongement vertical de la face et prognathisme.  

Il ne semble pas que le fait de traiter et réduire la malformation 

lymphatique superficielle, seule, suffise à empêcher cette hypertrophie. Il faut 

intervenir sur les structures squelettiques par chirurgie orthognatique, lorsque la 

seconde dentition est en place. 

Le geste doit être adapté aux situations cliniques : ostéotomie mandibulaire, 

impaction maxillaire par LEFORT l (fracture du maxillaire supérieur avec trait 

horizontal), génioplastie.  Dans deux tiers des cas, l'analyse histologique montre 

des foyers de malformations lymphatiques intra osseuses, dans ces os 

hypertrophiés [76, 77]. 

Dans les localisations parotidiennes, la parotidectomie avec préservation du 

nerf facial est possible bien que le lymphangiome puisse adhérer étroitement aux 

branches du nerf.  L’atteinte linguale relève de la glossectomie partielle de 

réduction dans le but d’obtenir une fermeture buccale, une alimentation et une 

élocution normales (fig.30).  
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Fig. 30: Vue préopératoire: lymphangiome cervical et parotidien macrokystique. 

L’atteinte parapharyngée ou rétropharyngée relève de la chirurgie ou de la 

sclérothérapie. Il faut évaluer le risque ventilatoire dans les suites ainsi que le 

risque de fausses routes par trouble de la sensibilité pharyngée. 

Les atteintes hypopharyngées et supraglottiques sont rares ; elles peuvent 

nécessiter la réalisation d’une trachéotomie en urgence ou lors du geste 

chirurgical d’exérèse [74]. Il est possible, lors du diagnostic anténatal de ce type 

d’atteinte, de prévoir une ex utero intrapartum treatment (EXIT procedure) [78, 

79]  lors de l’accouchement afin de réaliser une intubation ou une trachéotomie 

de sauvegarde permettant une chirurgie secondaire dans de meilleures 

conditions. Le traitement par laser CO2, voire la chirurgie laryngée partielle 

permettent parfois la décanulation [74]. 
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Le traitement chirurgical comporte des risques. La fréquence des 

complications varie entre 10 et 33 %.La perte sanguine per opératoire peut être 

considérable, surtout, chez les très jeunes enfants. D'autres complications 

peuvent survenir comme le syndrome de FREY ou le syndrome de CLAUDE 

BERNARD HORNER, une obstruction des voies respiratoires,  des infections 

sèvres, un chylothorax [80]. 

Une atteinte nerveuse est observée dans 30% des lymphangiomes cervico-  

faciaux traités chirurgicalement .Le nerf le plus fréquemment lésé, est la branche 

marginale, mandibulaire du nerf facial. Cette complication se voit au cours du 

traitement chirurgical des malformations lymphatiques parotidiennes, buccales 

ou sous maxillaires [81]. 

D'autres nerfs peuvent être lésés, en cas de localisation cervicale : le IX, le 

XII, la chaîne sympathique ou le plexus cervical. Le risque de lésion nerveuse 

serait fonction de la taille et de la localisation du lymphangiome et non de l'âge 

de l'enfant au moment de l'intervention. 

Les complications chirurgicales seraient plus fréquentes dans les 

localisations cervicales supra hyoïdienne et en cas de lésions bilatérales [81, 82]. 

L'âge optimal de l'intervention a été, également, débattu, devant la 

possibilité de régression spontanée. 

Certains préfèrent attendre 1 à 2, voire 5 ans avant d’intervenir dans les 

formes n’entraînant pas de trouble fonctionnel. 

Ils proposent d'intervenir seulement, si aucune régression n'est observée à 

l'âge de 5 ans [83]. 
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D'autres recommandent de pratiquer  une intervention chirurgicale plus 

précocement pour éviter les complications infectieuses qui pourraient rendre la 

chirurgie plus difficile. 

Dans tous les cas, l'intervention devrait être programmée au minimum 3 

mois après l’infection aigue [84]. 

En cas d’échec, les gestes chirurgicaux, souvent difficiles, sont à adapter à 

chaque situation ou localisation et à répéter en cas d’exérèse complète. 

La chirurgie n’est pas compliquée par une éventuelle fibrose post 

sclérothérapie comme en cas d’utilisation de l’OK-432 ou de l’alcool. 

En pratique, la clinique prévaut et l’indication opératoire dépend de la 

gêne, de la taille et de la localisation du lymphangiome. 

6.3.2 Sclérothérapie : 

De nombreuses équipes ont développé la technique de sclérothérapie 

depuis une vingtaine d’années. 

Pour les lymphangiomes macrokystiques, le traitement  de choix actuel 

semble être la sclérothérapie, quelle que soit la localisation.  

Cette technique est probablement un peu moins ou aussi efficace que la 

chirurgie, mais présente beaucoup moins d’effets secondaires et de 

complications (infection du site de ponction, paralysie nerveuse transitoire après 

injection au contact d’alcool). 
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Le principe est l’injection dans les kystes d’un produit entraînant une 

réaction inflammatoire puis une fibrose responsable de leur rétraction.  

Différents produits ont été utilisés (sérum salé hypertonique, 

LIPIODOL, ETHIBLOC, BLEOMYCINE, OK-432, DOXYCYCLINE, 

morrhuate de sodium…). 

La réaction inflammatoire créée  peut être intense ; dans les formes ORL 

pédiatriques le recours à l’intubation préventive et la surveillance en milieu de 

réanimation sont classiques. 

Les douleurs post-injections sont très variables d’un produit à l’autre et 

peuvent nécessiter l’utilisation de dérivés morphiniques pendant quelques jours 

[67]. 

• Sclérothérapie à l’ETHIBLOC : 

L’ETHIBLOC est une substance sclérosante utilisée initialement en 

Allemagne depuis 1978 pour tenter d’occlure le canal de Wirsung chez les 

patients atteints de pancréatite chronique [85, 86]. 

La sclérothérapie à I'ETHIBLOC est considérée, à notre époque, comme 

une technique fiable et ayant peu d'effets adverses .Elle peut être proposée, en 

première intention, dans les formes macrokystiques des lymphangiomes 

superficiels [87]. 

Il s’agit d’une solution alcoolique (38%) contenant un extrait de maïs, la 

zéine  un marqueur radio opaque  (amidotrizoate de sodium) du propylène 

glycol et de l’oléum papaveris, une substance qui assure la viscosité du mélange. 



Lymphangiome kystique cutané chez l’enfant 

67 
 

L’ETHIBLOC polymérise rapidement au contact du sang, et est à l’origine 

d’embols biodégradables, qui se résorbent en 4 à 6 semaines après l’injection. 

Il entraine une réaction gigantocellulaire nécessaire pour collaber les parois du 

kyste.  

Les injections sont effectuées sous neuroleptanalgesie ou sous anesthésie 

générale. Les kystes sont d'abord ponctionnés puis remplis par un produit de 

contraste pour visualiser leur morphologie et leurs éventuelles connections, 

estimer la distribution du contraste au sein de ces kystes, rechercher 

d’éventuelles fuites veineuses dans le cas de forme mixte veino-lymphatique et 

d’évaluer le volume nécessaire pour scléroser les lésions [67]. 

Après l'aspiration du produit de contraste intra kystique, I'ETHIBLOC est 

mélangé avec du LIPIODOL et de l'alcool absolu. Le LIPIODOL a pour but 

d'augmenter l'opacité du mélange. L'alcool absolu augmente ses capacités 

sclérosantes. 

Le mélange est réinjecté jusqu'à un deuxième ou un quatrième du volume 

du kyste. Un pansement compressif est appliqué pour favoriser le contact des 

parois des kystes avec l'agent sclérosant, la quantité maximale du produit injecté 

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

Les anti-inflammatoires non stéroïdiens peuvent être prescrits pour 

diminuer l'effet inflammatoire et la douleur. 

Après la procédure, le kyste se durcit puis régresse en deux à six mois. 

Parfois, il est possible d'observer une fuite d'ETHIBLOC par le point de 

ponction dans les semaines suivant la séance de sclérose. 
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Les résultats de ce procédé sont excellents ou bons dans 60%.Les patients 

non répondeurs ont majoritairement, des malformations micro kystiques et 

tissulaires.  

La localisation orbitaire est de mauvais pronostique. La technique a peu 

d'effets secondaires.   

Les complications, les plus fréquentes observées sont les réactions 

inflammatoires fébriles, les nodules inflammatoires et les ulcérations avec 

suintement de I'ETHIBLOC (30%).Les nécroses aseptiques ont été notées dans 

de rares cas isolés En revanche, il n'y a jamais eu de nécroses extensives ni 

l'atteinte nerveuse. 

Dans la majorité des cas, les injections sclérosantes à I'ETHIBLOC ne 

laissent pas de cicatrice. 

• Sclérothérapie à l’OK432 : 

La sclérothérapie à 1'OK-432 est basée sur l'observation de régressions 

spontanées de lymphangiomes kystiques, au décours d'épisodes infectieux. 

C’est le produit le plus utilisé actuellement. 

L'OK-432 est le produit de la lyophilisation de souches pyogènes de  

Streptocoques A dont la virulence a été réduite par un traitement par pénicilline 

G. Ces souches ne peuvent plus sécréter de la streptolysine S mais elles gardent 

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

L'OK-432 est utilisé, fréquemment, au Japon, comme immunostimulant. 



Lymphangiome kystique cutané chez l’enfant 

69 
 

L'OK-432 active les macrophages  cytotoxiques, les cellules NK et LAK et 

les lymphocytes T cytotoxiques) [90]. Il entraîne une réaction inflammatoire 

locale et un processus cicatriciel. 

La fibrose ne s'étend pas au-delà des lésions kystiques et ne compromet pas 

un traitement chirurgical ultérieur. 

La procédure utilisée, par la plupart des équipes, était la suivante : 

0.1 mg d’OK-432 ont été mélangés avec 10 ml de sérum physiologique et 

injectés dans une cavité lymphatique ponctionnée sous guidage échographique 

et sous anesthésie générale.  

La quantité de produit injecté était dépendante du volume de liquide ponctionné 

mais la quantité de l’OK-432 ne dépassait jamais 0.2 mg. 

La sécurité d'emploi de 1'OK-432  été bien établie: dans la série de 30000 

patients traités par OK-432 (traitement immunostimulant), aucun décès n'a été 

noté. Quatorze patients ont développé des réactions anaphylactoïdes [90].  

Ces réactions peuvent être, en partie, dirigées contre la pénicilline, 

contenue dans la préparation. 

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

La réduction tumorale totale ou subtotale survient dans 60 % à 100 %  des cas 

après une ou plusieurs séances espacées d’au moins 1 mois.  

La taille du lymphangiome n’influence pas le  résultat. Les seuls effets 

secondaires décrits sont l’inflammation locale, une fébricule, un abcès au point 

de ponction. 
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L'OK-432  a été, au départ, utilisé dans le traitement des cancers de 

l'extrémité céphalique. En 1991, l'équipe d'Ogita a présenté une série de 23 

patients ayant des lymphangiomes kystiques, au-delà de toute ressource 

chirurgicale.  

Une rémission complète a été obtenue chez 10 patients, 8 individus avaient 

une amélioration de plus de 50%, 3 avaient une réponse minime et 2 aucune 

réponse [91]. 

Plusieurs autres séries ont été publiées dans la littérature. Smith et col ont 

présenté des résultats moins optimistes [92]. Chez 6 enfants, traités par la même 

méthode, seulement 2 ont eu une rémission complète. 

Les quatre patients restants ont eu une amélioration modeste. Les trois 

mauvais répondeurs avaient une forme microkystique et le quatrième avait un 

lymphangiome avec une composante veineuse. Ces résultats sont concordants 

avec les autres méthodes de sclérothérapie. 

• Sclérothérapie à l’AETOXISCLEROL (polidocanol) : 

Le polidocanol (hydroxypolyéthoxydofécan, macroglocol) est un traitement 

de choix des petites malformations kystiques en raison de son caractère peu 

douloureux.  

Il s’agit d’une solution alcoolique qui possède des propriétés sclérosantes, 

en agissant par dénaturation de la paroi kystique.   
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Il est fréquemment, utilisé dans la sclérothérapie des varicosités des 

membres inférieurs [93]. Il a l'avantage de ne pas entraîner de réaction ou de 

nodule inflammatoire, mais son utilisation comporte un risque de toxicité 

nerveuse et de nécrose cutanée. 

Les allergies sont rares et la tolérance est bonne. 

La quantité injectée ne dépasse pas 0,5 à l cc par poche. Les lésions 

disparaissent 15 jours à 3 semaines après la séance de sclérose. 

• Sclérothérapie à l’alcool absolu : 

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

Ses indications principales ont été les malformations veineuses, les varices des 

membres inférieurs, les varices œsophagiennes ou les lésions kystiques. 

Son utilisation dans le traitement des lésions lymphatiques acquises, a été 

proposée par AKHA N en 1992 [94]. 

L’expérience de l’hôpital Necker montre qu’il est aussi efficace que l’OK-

432 [95]. 

L'alcool absolu utilisé seul ou en association avec l’ETHIBLOC est  

responsable d'une réaction inflammatoire intense de l'endothélium des vaisseaux 

lymphatiques. Ceci résulte de la déshydratation de la couche cellulaire 

endothéliale et de la coagulation des protéines.  
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La sécurité de l'emploi de l'alcool absolu a été établie par BEAN, qui 

l'utilisait pour scléroser les kystes rénaux [96]. Un passage accidentel  dans le 

tissu avoisinant est sans gravité car l'alcool absolu est rapidement inactivé par le 

liquide interstitiel. 

En revanche l’utilisation de l’alcool absolu dans les malformations 

vasculaires complexes, comporte plus de risques. Vingt-sept pour cent de 

complications ont été rapportées dans une série de 30 patients traités par l'alcool 

absolu. I1 s'agissait d'une fibrose tissulaire, de thrombose veineuse profonde, 

d’embolie pulmonaire, d'hypertension pulmonaire, de paralysie nerveuse et de 

bulles ischémiques [97]. 

ZCKERMAN et YEAGE ont évalué l'efficacité de l'alcool absolu dans le 

traitement des lymphocèles post opératoires, dans une étude rétrospective 

portant sur 32 cas [98]. 

L’alcool absolu semble également un produit sclérosant simple 

d’utilisation. L’injection se fait sous contrôle radioscopique afin de s’assurer 

qu’il n’existe pas de veine de drainage pouvant entraîner une diffusion de 

l’alcool [99]. 

L'alcool absolu a été administré à l'aide d'un cathéter qui est resté en place 

en moyenne pendant 19 jours. Selon l’étude réalisée par  ZCKERMAN et 

YEAGE, ce traitement a été efficace dans 30 cas, deux d'entre eux ayant 

récidivé. Des complications ont été observées chez 3 individus (infection sur 

cathéter) et 3autres patients ont du subir des procédures itératives de drainage. 
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Cette méthode sure et efficace d'après les auteurs, a pour inconvénient de 

nécessiter une hospitalisation prolongée. 

• Sclérothérapie à la colle biologique de fibrine(TISSUCOL) : 

La colle de fibrine a de nombreuses applications chirurgicales. Elle a des 

propriétés adhésives et hémostatiques.  

Son utilisation favorise la synthèse du collagène et la régénération 

tissulaire. Ces propriétés permettent de coller les surfaces tissulaires et de 

supprimer les espaces morts. 

La colle biologique est d’utilisation récente. Elle paraît également efficace 

(89 % de succès) avec l’absence d’inflammation dans les suites du geste, mais 

les cas décrits sont peu nombreux [100]. 

L'utilisation de la colle de fibrine, dans le traitement des lymphangiomes 

kystiques, a été rapportée, pour la première fois, par l'équipe de CASTANON et 

par GUTERRIEZ SAN ROMAN en 1993 [101, 102]. 

Encouragés par ces premiers résultats, en 1999, CASTANON et col, ont 

réalisé une étude de suivi à long terme de 19 enfants traités par cette méthode 

[103]. Quinze patients avaient des malformations kystiques uniloculaires et 

quatre multiloculaires.  
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Les cavités ont été ponctionnées puis une quantité de TISSUCOL, égale à 

10 à 15% du volume soustrait, a été injectée. Une fois injecté, le produit 

subissait une solidification rapide. Dans 10 cas, une seule procédure a été 

suffisante, 6 patients ont eu  2 de séances de sclérose et 1 patient, 3 séances. 

Chez 2 patients, la sclérothérapie a été associée au traitement chirurgical. 

Une rémission complète a été observée dans 17 cas et aucune complication 

n'a été notée.  

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

Cette technique, efficace et sûre, a été proposée par les auteurs,  comme 

traitement de première ligne des lymphangiomes macrokystiques de l'enfant. 

•   Sclérothérapie à la BLEOMYCINE : 

La BLEOMYCINE est un agent anticancéreux. C'est un peptide non 

ribosomique produit par la bactérie Streptomyces verticillus [104].  

Elle agit comme antibiotique glycosylé linéaire, par induction de rupture du 

brin d'ADN (inhibition de la transcription et de la réplication de l'ADN) et 

possède également des propriétés sclérosantes [104]. 

La sclérothérapie par BLEOMYCINE a été proposée dans le traitement des 

lymphangiomes macrokystiques par plusieurs auteurs : en 1977, YURA  et COL 

ont rapportés une évolution favorable des lymphangiomes kystiques grâce à la 

BLEOMYCINE, chez 4 enfants [105], puis IKEDA et COL ont publié une série 

courte de 5 enfants dont 4 ont répondu à la sclérothérapie par BLEOMYCINE 

[106]. 
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En 1922, OKADA et COL ont présenté les résultats du traitement par 

injections sclérosantes de BLEOMYCINE, chez 45 patients atteints de 

lymphangiomes [107]. 

Les kystes ont été d'abord ponctionnés, puis la BLEOMYCINE a été 

injectée dans les espaces vidés. La concentration de la BLEOMYCINE était de 1 

mg par ml de solution saline.   Des doses de 1 à5 mg de BLEOMYCINE ont été 

administrées à des intervalles de 15 jours. Le nombre de séances de 

sclérothérapie variait entre 1 et 16. 

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

inflammatoire, spontanément résolutive.  

Des résultats excellents et bons, ont été obtenus respectivement, dans 55% 

des cas (l6patients) et dans 30% des cas (9 patients). 

Les récurrences ont été rares : une récurrence a été  observée parmi les 

patients ayant un excellent résultat initial, et 2 dans le groupe dont l'amélioration 

a été considérée comme bonne. 

Les lésions résiduelles ont été traitées chirurgicalement. Il n'y a pas eu 

d'effets secondaires graves notamment de fibrose pulmonaire ou de troubles de 

développement. 

Actuellement la BLEOMYCINE est moins utilisée, bien que la fibrose 

pulmonaire n’ait jamais été décrite dans cette utilisation [108]. 

Et cette dernière nécessite une hospitalisation prolongée et des antalgiques 

majeurs. 
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• Sclérothérapie à la DOXYCYCLINE : 

Les propriétés sclérosantes de la de la DOXYCYCLINE sont connues 

depuis longtemps. 

Elle a été largement utilisée dans le traitement des épanchements pleuraux 

ou péricardiques. 

MOLITCH et UNGER ont essayé cette thérapeutique, chez 56 patients 

ayant des lymphangiomes en dehors de toute ressource chirurgicale .la 

procédure a été effectuée grâce à une sédation par midazolam ou fentanyl.  

Les patients ont été hospitalisés pendant 2 à 7 jours. Les concentrations de 

DOXYCYCLINE utilisées ont été de 16 à 20 mg par ml. Les kystes ont été 

drainés puis une solution de DOXYCYCLINE (5 à 20 mg/ml), mélangée avec 

l'iohexol (omnipaque 300*), a été injectée. Le volume administré a été de 5 à 

100 ml en fonction du volume du kyste à traiter. Six à huit heures après 

l'injection sclérosante, les cathéters ont été mis en aspiration et le traitement a 

été répété le lendemain. Les cathéters restent en place jusqu'à ce que le volume 

aspiré soit proche de zéro. 

Tous les patients ont eu des réponses favorables : 4 réponses ont été 

partielles et une seule a été complète. Aucune complication majeure n'a été 

déplorée mais 2 patients ont eu des épisodes fébriles résolutifs  au décours de la 

procédure. Le faible nombre de réponses complètes, dans cette série, était lié à la 

gravité des lymphangiomes traités, trois d’entre eux ayant un envahissement 

viscéral. Les inconvénients majeurs de cette méthode sont la douleur et la durée  

l’hospitalisation. 
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Actuellement, la DOXYCYCLINE est moins utilisée. En plus son 

utilisation nécessite une hospitalisation prolongée et des antalgiques majeurs. 

6.3.3 Laser : 

Plusieurs types de laser ont été essayés dans le traitement des 

malformations lymphatiques kystiques. 

En 1981, LANTHALTER a proposé l'utilisation du laser argon [109]. La 

longueur d'onde émise par ce laser (480 nm) est absorbée, de manière sélective, 

par les globules rouges. 

Tous les cas de lymphangiomes, traités par cette technique, étaient riches 

en hématies, ce qui explique une bonne réponse à ce traitement. 

En 1986, BAILIN et GARY rapportent un cas de lymphangiome circonscrit 

traité, avec succès, par vaporisation au laser CO2 [110].  La longueur d'onde du 

laser CO2, se situe dans le spectre infrarouge (10600 nm). Sa cible est l'eau 

intracellulaire. Il provoque une coagulation des vaisseaux lymphatiques qui 

conduit à la diminution des taux de récurrence des pseudo-vésicules. Le 

traitement de la partie superficielle des lymphangiomes est, parfois, suffisante 

pour obtenir une amélioration de l'aspect de la lésion et réduire les complications 

[111, 112]. 
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En 1992, ALANI et WARREN ont présenté une nouvelle technique de 

traitement des malformations vasculaires profondes (hémangiomes et 

lymphangiomes): le laser interstitiel [113].  Un bras de laser KTP, ARGON Nd : 

YAG a été incorporé dans une canule qui était, à son tour, introduite dans la 

lésion cutanée. Cette méthode a permis une réduction de la taille de toutes les 

lésions traitées, dans la série rapportée (1 1 hémangiomes et 2 lymphangiomes), 

sans complications majeures. 

Plus récemment, l'équipe  de BORSIK et ENJOIRAS a proposé l'utilisation 

du laser Diode, en plaçant une fibre optique au contact ou dans la lésion. 

L’inconvénient de cette méthode est le nombre élevé de séances nécessaires 

[114]. 

6.3.4 Radiofréquence : 

Des cas isolés de succès de la radiothérapie, dans le traitement des 

lymphangiomes, ont été décrits [115]. 

La radiothérapie superficielle a été proposée, comme une alternative 

thérapeutique, dans les formes récidivantes et non opérables des lymphangiomes 

cutanées. 

Les doses utilisées ont été peu importantes pour éviter les réactions 

cutanées et pour ne pas compromettre une éventuelle greffe cutanée ultérieure. 

La réponse à la radiothérapie a été très lente et un délai de 12 mois a été, parfois, 

nécessaire pour évaluer ses bénéfices [116]. Cette technique est, actuellement, 

abandonnée. 
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6.3.5 Traitement complémentaire : 

• La trachéotomie peut être nécessaire en cas de détresse respiratoire. 

• Une sonde nasogastrique ou une gastrostomie sont à envisager en cas 

de trouble de l’alimentation ou d’insuffisance de prise pondérale. 

• Un suivi orthodontique est à réaliser au vu des déformations 

maxillomandibulaires dans les atteintes linguales, du plancher buccal 

et infratemporales. 

• La corticothérapie parfois associée à une antibiothérapie a sa place 

en cure courte pour le traitement des poussées. 

• La ponction évacuatrice n’est plus considérée comme un traitement 

curatif mais elle garde sa place dans l’urgence. 

• Une ventilation non invasive peut être mise en place en cas de 

syndrome d’apnée du sommeil. 

• Enfin, il faut penser au suivi psychologique de ces enfants présentant 

des séquelles esthétiques et parfois fonctionnelles. 
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7 EVOLUTION : 

L’évolution naturelle du lymphangiome est mal connue. Une  involution 

spontanée complète a été rapportée dans 15 à 70 % des cas selon les séries, 

surtout pour les lymphangiomes kystiques bien limités [117, 118].  

La mortalité rapportée est de 0 à 6% selon les séries, et survient presque 

exclusivement pour les lymphangiomes macrokystiques extensifs, notamment 

chez le nouveau-né [119, 120]. 

La morbidité est bien plus importante. Elle est l’apanage des formes 

microkystiques. 

Les récidives sont fréquentes, surtout dans les formes microkystiques. Elles 

peuvent survenir plusieurs années après le geste d’exérèse [45, 121]. 

Des kystes peuvent apparaître à l’âge adulte. Ces formes sont rares et sont 

représentées essentiellement par des masses cervicales macrokystiques [122]. 

Les complications aiguës survenant quel que soit le type de lymphangiome en 

dehors de tout traitement sont : la poussée inflammatoire, la surinfection 

bactérienne et l’hémorragie intrakystique. 

Les formes infiltrantes ne sont pas décrites. Le traitement est le même que 

chez l’enfant.   

Les causes principales de décès sont l’obstruction des voies aériennes dans 

les localisations cervicofaciaux, y compris l’obstruction accidentelle de la canule 

de trachéotomie, et les pertes  sanguines et lymphatiques engendrées par la 

chirurgie. 
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L’obstruction des voies aériennes, la dysphagie et les apnées du sommeil 

dans les lymphangiomes extensifs ont déjà été mentionnées. 

Des complications chroniques ne surviennent qu’en cas de lymphangiome 

étendu ou atteignant les VADS.  

Les complications fonctionnelles peuvent être respiratoires, avec 

trachéotomie prolongée. 

Les complications nutritionnelles telles la dysphagie peuvent nécessiter une 

alimentation entérale par sonde nasogastrique ou par gastrostomie.  

La perte dentaire et la malocclusion peuvent contribuer à des difficultés 

d’alimentation. 

L’acquisition du langage et l’élocution peuvent être entravées par la 

macroglossie et la malocclusion. L’apnée du sommeil peut provoquer une 

somnolence diurne à l’origine de difficultés scolaires. 

Les complications esthétiques sont fréquentes par troubles de la croissance 

faciale, avec des anomalies des bases osseuses engendrées par une extension 

intraosseuse du lymphangiome et/ou un refoulement osseux chronique. S’y 

ajoutent les cicatrices des interventions multiples, voire des séquelles 

neurologiques périphériques secondaires à la chirurgie. 

Il existe d’autres complications qui sont liées à la chirurgie, quel que soit le 

type de lymphangiome notamment  l’hématome ou l’abcès du site opératoire qui 

sont possibles, quelle que soit la chirurgie. 
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L’épanchement séreux postopératoire est assez fréquent. Les ponctions 

itératives avec pansement compressif suffisent en général pour le traiter. La 

lymphorrhée vraie, avec perte lipidique, est rare.  

L’atteinte des nerfs crâniens au cou, transitoire ou définitive, est fréquente, 

le rameau mentonnier du nerf facial étant le plus vulnérable. Une atteinte a été 

notée dans 10 à 33 % des séries rapportées, avec un taux de récupération 

spontanée allant de 50 à 100 % [119]. 

Le traitement chirurgical conventionnel ou au laser des VADS comporte un 

risque d’œdème postopératoire, souvent très important et résistant à la 

corticothérapie par voie générale. Les précautions pour assurer la liberté des 

voies aériennes sont à prendre avant toute intervention de ce type. 

Enfin, les complications psychosociales ne sont pas à négliger. Les enfants 

atteints de lymphangiome sont en tout point normal par ailleurs. Ils ressentent la 

séparation précoce des parents que nécessitent les hospitalisations longues et 

itératives. Ils souffrent souvent de troubles en rapport avec des difficultés de 

communication et un préjudice esthétique. 
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8 FACTEURS PRONOSTIQUES DES 

MALFORMATIONS LYMPHATIQUES 

KYSTIQUES : 

8.1 Facteurs influençant l’évolution naturelle des 
malformations lymphatiques kystiques : 

Peu d’études existent sur les facteurs pronostiques des lymphangiomes. 

L’évolution naturelle de la malformation est extrêmement variable. Le 

devenir et la réponse au traitement, au long cours, de chaque lésion sont 

difficiles à prévoir. 

Environ un tiers des lésions demeureront asymptomatiques et deux tiers 

elles subiront des poussées inflammatoires. L’involution spontanée est rare. 

Certains lymphangiomes cervicaux sont responsables de dysphagie et de 

dyspnée. 

Cette symptomatologie serait plus fréquente dans les lymphangiomes 

suprahyoïdiens [123]. En cas de malformations lymphatiques proches du 

squelette, il est possible d’observer un envahissement osseux, responsable de 

douleurs chroniques ou de fractures. L’atteinte osseuse grave, observée dans les 

lymphangiomatoses diffuses, est appelée syndrome de GORHAM-STOUT 

[124]. La localisation et les rapports anatomiques semblent être un facteur 

prédictif important de l’évolution naturelle des lymphangiomes. 
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8.2 Facteurs pronostiques de la réponse au traitement 
chirurgical : 

Plusieurs facteurs pronostiques de réponse au traitement chirurgical 

peuvent être retrouvés dans la littérature : 

� La taille ; les lésions supérieures à 5 cm de diamètre peuvent être, 

rarement, extirpées en totalité [125, 126, 127]. 

� L’envahissement des lèvres, de l’hypopharynx, du larynx et du 

plancher buccal ; ceci favorise les récurrences et la persistance de la 

maladie [128, 129]. 

� L’exérèse incomplète (macroscopiquement) ; le taux de récurrence, 

après une exérèse incomplète, varie, selon les auteurs, entre 50 et 

100 pourcent alors qu’après une exérèse macroscopiquement 

complète, il est inférieur à 27% [82, 126, 129, 130]. 

� L’absence de capsule et l’infiltration massive des tissus [131, 132]. 

� Les localisations multiples ; les patients, ayant des localisations 

multiples, récidivent plus facilement que ceux qui ont des 

localisations simples [128]. 

� Les lésions ayant été traitées par la sclérothérapie. 

Ces facteurs se réfèrent à toutes les localisations. Les localisations 

cervicales ont été étudiées plus en détail.  

SCHUSTER et COL ont tenté d’établir une classification des 

lymphangiomes cervicaux permettant de prédire le pronostic des lésions traitées 

chirurgicalement [133]. 

4 classes de lésions ont été établies : 
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� Classe I : lésions ne déformant pas ou déformant peu le contour du 

cou. 

�  Classe II : lésions ne dépassant pas la ligne passant par le bord 

latéral de la tête. 

� Classe III : lésions dépassant cette ligne. 

� Classe IV : lymphangiomes dépassant la ligne médiane. 

 

Les résultats de cette étude, portant sur 36 cas, ont montré que la résection 

a été complète dans 64% des lymphangiomes des classes I et II, 

comparativement aux 21% des classes III et IV. Les infections postopératoires et 

les suintements étaient plus fréquents dans le groupe IV, ainsi qu’une asymétrie 

faciale (83% de cas). 

Le pronostic de la classe I était excellent. Une asymétrie faciale, 

significative, persistait seulement dans 15% des cas de la classe II. Dans la 

classe III, 38% de complications postopératoires ont été rapportées et 25% des 

lésions ont dû être réopérées. Dans la classe IV, 50% des lymphangiomes ont 

nécessité une deuxième intervention. 

L’importance des caractères histologiques, pour le pronostic, n’est pas 

établie [130, 50]. 

Selon SERMON et COL, il n’y a pas de relation entre le type histologique 

de lymphangiome et le risque de récurrence mais cette constatation est basée sur 

les observations d’un petit nombre de patients [134]. 



Lymphangiome kystique cutané chez l’enfant 

86 
 

8.3 Facteurs pronostiques des différentes techniques de la 
sclérothérapie : 

La sclérothérapie a fait l’objet de nombreuses études rétrospectives et, 

seulement, d’un seul essai prospectif, comparant deux modalités de 

sclérothérapie [135]. 

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

quelques facteurs pronostiques, potentiellement péjoratifs, qui sont : 

� Un traitement chirurgical, préalable ; une chirurgie première serait 

responsable de fibrose détruisant les communications entre les 

kystes et diminuant ainsi la diffusion du produit sclérosant [135]. 

� des localisations, distinctes des localisations céphaliques et 

cervicales [136]. 

� un diamètre supérieur à 5cm en cas de traitement par OK-432. 

� l’existence d’une composante veineuse [92]. 

� le caractère micro kystique des lésions [137]. 

La localisation des lymphangiomes cervicaux a fait, également, l’objet 

d’une classification pronostique, appliquée dans la sclérothérapie [80, 81]. 

De Serres et COL ont proposé de diviser les lymphangiomes en cinq groupes : 

� I: localisation unilatérale infrahyoïdienne 

� II: localisation unilatérale suprahyoïdienne 

� III: localisation unilatérale supra et infrahyoïdienne 

� IV: localisation bilatérale suprahyoïdienne 

� V: localisation bilatérale supra et infrahyoïdienne. 
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Les patients classés dans les groupes I, II et III auraient un meilleur taux de 

réponses à la sclérothérapie par OK-432. 

Il semble, donc, que dans les deux types de traitement, les échecs soient 

plus fréquents en cas de lésions volumineuses, bilatérales et en cas de traitement 

préalable. 

9 CONCLUSION : 

Le lymphangiome est une tumeur bénigne congénitale  rare de l’enfant. Le  

diagnostic peut être anténatal lors de l’échographie du deuxième trimestre.  

Dans les formes apparaissant en postnatal, le diagnostic est clinique. 

L’IRM permet de confirmer le diagnostic, de faire le bilan d’extension et 

d’orienter l’option thérapeutique, bien que l’échographie et la 

tomodensitométrie gardent leur place dans le diagnostic de cette pathologie. 

 Il existe deux types de lymphangiomes. 

La forme macrokystique, essentiellement cervicale, de bon pronostic. Elle 

relève de la sclérothérapie et parfois de la chirurgie. Les récidives et les 

séquelles sont rares.  
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La forme microkystique, infiltrante, est essentiellement faciale, pharyngée 

et hypopharyngée mettant en jeu le pronostic respiratoire. Son traitement est 

souvent partiel, relevant de la chirurgie, du laser, de la radiofréquence et parfois 

de la sclérothérapie. Les récidives et les séquelles fonctionnelles sont fréquentes. 

Le but du traitement est donc diminuer les complications fonctionnelles tout en 

limitant les séquelles. L’objectif final que l’on ne .peut pas toujours obtenir est 

une autonomie respiratoire, alimentaire, avec le minimum de retentissement 

socioprofessionnel. 

 Le pronostic de la maladie dépend donc de l’évolution naturelle du 

lymphangiome kystique  de sa réponse au traitement chirurgical, ainsi que la  

sclérothérapie.
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DISCUSSION
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Le lymphangiome kystique est une affection rare, il représente 5% des 

anomalies vasculaires et 6% des tumeurs bénignes de l’enfant [138]. C’est une 

malformation dont l’incidence annuelle est comprise entre 1 et 8 pour 100000 

hospitalisations, et1 par 12000 naissances. 

Le sexe ratio est variable d’une série à l’autre, PEACHEY et LIM [139] ont 

constaté dans leur série de 67 malades (22 garçons pour 43 filles) une 

prédominance féminine  soit sexe ratio : 1,75 ; même résultats sont obtenus par  

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

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

socio-économique moyen. 

Mais ces résultats contrastent avec ceux de SERMON et COL chez 29 cas 

[134], SAIGO et COL chez 177 sujets [141], et aussi dans la série de l’équipe de 

HERBRETEAU chez 70 patients, qui rapportent tous une prédominance 

masculine dans leurs séries. 

Certains auteurs signalent une même fréquence des malformations dans les 

deux sexes  notamment dans les séries publiées de Triglia et al [142]. 

Bien que d’origine dysembryoplasique, les kystes ne sont  présents à la 

naissance que dans 30% à 50% des cas, et ils sont découverts dans 90 % des cas 

avant la fin de la 2ème année [143], ce qui concorde avec notre cas dont l’âge 

d’apparition est de 2ans. Rarement, ces kystes apparaissent à l’âge  adulte. 
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Il existe des cas qui ont été diagnostiqués en période prénatal au cours du 

deuxième ou troisième trimestre de gestation. Par exemple 6%  de 

lymphangiomes kystiques ont été découverts dans la série de SCHUSTER [133]. 

A ce jour, très peu d’auteurs s’intéressent à la comparaison des délais 

d’apparition des différents types de lymphangiomes. Par contre une étude 

rétrospective de 46 cas réalisée par D. HERBRETEAU en 2006 [144] note une 

moyenne de 10 jours pour les lésions macrokystiques, et 156 jours pour les 

lésions microkystiques ; 80% des lésions ont été des tumeurs et 20% des plaques 

infiltrées [144]. 

Le lymphangiome kystique est une maladie sporadique qui serait liée plutôt 

à une perturbation de la lymphogénèse (séquestration lymphatique dermique, 

oblitération des canaux collecteurs, et anomalie de la jonction lymphatico-

veineuse). 

L’existence d’un gène responsable n’a jamais été recherchée. Une 

découverte de cas familiaux pourrait faire discuter une prédisposition génétique 

à cette maladie, comme c’est déjà le cas pour les hypoplasies lymphatiques 

familiales. 

Dans notre cas, on ne note pas de cas similaire dans la famille. 

Les lymphangiomes se présentent, principalement, comme des tumeurs 

cutanées, leur localisation la plus fréquente était cervicale. Dans cette partie du 

corps, on observe le plus souvent, des malformations macrokystiques. 
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La relation entre la forme clinique et la localisation peut être expliquée par 

les mécanismes du développement embryonnaire [13]. Cette localisation 

cervicale correspond, chez l’embryon, aux deux sacs lymphatiques jugulaires 

(faisant partie des 6 sacs lymphatiques primaires) qui sont situés près de la 

jonction des veines cardinales antérieures et des veines sous clavières. 

Selon VAN DER PUTTE et SMITH [145], les lymphangiomes 

macrokystiques pourraient être la conséquence d’une anomalie de la jonction 

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

Les lymphangiomes kystiques peuvent siéger en n’importe quelle région de 

l’organisme, mais se sont les localisations cervicofaciales qui prédominent avec 

75% des cas pour Gugliantini et al [146], 65% de cas pour Bill et Summer [147] 

et 62,2% de cas pour Kennedy et al [148]. Ils représentent entre 2,6 et 5%  des 

masses  cervicales congénitales bénignes [149].  

Notre patiente présente une localisation latérocervicale droite ce qui 

concorde  avec l’étude représentée avec Gugliantini et Kennedy. 

La localisation axillaire représente 20% des cas avec des possibilités de 

communication entre ces deux localisations par des ponts passant sous la 

clavicule. 
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Dans 5 % des cas, les lésions se situent dans le médiastin, dans le 

retropéritoine ou dans la région pelvienne [150]. L’atteinte du membre 

supérieur, et particulièrement du bras, est très rare [53,54]. Dans la série de 

Sermon et al, sur 19 patients présentant des lymphangiomes kystiques, 2 avaient 

une localisation brachiale [55]. Dans celle de Kennedy et al [151], une atteinte 

d’un membre était trouvée chez 8 patients sur 72, dont 2 au niveau de 

l’extrémité supérieure. 

Au niveau du cou, le lymphangiome kystique siège classiquement dans le 

triangle postéroinférieur [152]; Dix cas sur seize sont retrouvés dans la série de 

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

Les localisations au niveau du triangle antérosupérieure intéresse surtout la 

région sous-maxillaire. Pour François et al [69], les localisations antérieures 

(50%) sont aussi fréquentes que les localisations postérieures. 

Les lymphangiomes kystiques sus-hyoïdiens rentrent dans le cadre de 

lymphangiomatoses diffuses dont les déformations sont quelques fois moins 

visibles [153]. Dans ces formes, il faut rechercher un envahissement de la 

parotide, de la joue, de la loge amygdalienne, de l’espace parapharyngée, de la 

langue ou du larynx. Les localisations jugales et parotidiennes isolées sont rares 

et posent le problème de récidives et de séquelles esthétiques en post opératoire. 

La prédominance du coté gauche au niveau cervicale est retrouvée dans la 

série de  Ozen et al [154] et dans celle de J.Miloundja [1]. Ceci contraste avec 

notre cas dont la localisation du lymphangiome est à droite. 
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Le diagnostic des malformations lymphatiques kystiques est posé  devant 

l’aspect clinique des lésions réalisant des tuméfactions molles, lobulées, 

rénitentes, non attachées au plan cutané sous-jacent, et peu mobiles par rapport 

aux plans profonds.  

Dans les lymphangiomes cervicofaciaux, il s’agit d’une masse cervicale 

asymptomatique, siégeant au niveau du triangle postéroinférieur .Les signes 

fonctionnels sont ceux déterminés par la compression des organes de voisinage 

lorsque la taille devient importante .Il apparait pratique d’en retenir la dyspnée, 

la dysphagie, la dysphonie, les douleurs cervicobrachiales et la limitation des 

mouvements du cou. L’examen physique retrouve une masse de taille variable, 

régulière ou polylobée recouverte d’une peau amincie et normale, parfois pale 

ou bleutée, voire angiomateuse. Cette masse est indolore, depressible, mais  

irréductible .Elle est de consistance molle parfois ferme, fixée au plan profond, 

sans adénopathies satellites. La masse ne varie pas à la toux et à la compression 

des veines jugulaires, ce qui permet de la différencier des malformations 

veineuses. La transillumination est positive en dehors des formes compliquées 

d’hémorragie intrakystique ou d’infection.  

Chez notre patiente le diagnostic est confirmé cliniquement. L’examen 

cutané  trouve la région cervicale droite légèrement tuméfiée plus ou moins 

douloureuse, rougeâtre ; Cette tuméfaction est rénitente, élastique, plus ou moins 

adhérente au plan profond, surmontée de groupes vésiculaires translucides 

parfois hémorragique, dont certains sont pustuleux prouvant leur surinfection. 

L’examen ganglionnaire ne trouve pas d’adénopathies satellites 
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La patiente rapporte des signes de compression douloureuse 

latérotrachéale. 

L’examen général doit s’efforcer de rechercher une autre localisation 

pouvant faire entrer le lymphangiome kystique dans le cadre d’une 

lymphangiomatose  et rechercher une pathologie dysmorphique associée [152]; 

Par exemple dans une étude publiée par HERBRETEAU et al sur une série de 

46 patients deux malades parmi eux soit 4,6% avaient une communication inter-

auriculaire (fréquence de 0,056% dans une population de nouveau nés 

indemnes). Et ceci fait discuter l’association des lymphangiomes kystiques avec 

des malformations septales cardiaques, d’autant plus que la formation du 

système lymphatique et la septogénèse cardiaque ont eu une chronologie 

superposable (2ème mois de grossesse) [144]. 

Chez notre malade on ne trouve pas de pathologie associée. 

L’échographie a un intérêt pour le diagnostic positif et parfois différentiel 

[155]. Elle montre des masses kystiques multiloculaires avec des septas 

d’épaisseur variable. Le contenu est anéchogène, hypoéchogène ou 

hyperéchogène, selon que le liquide lymphatique est infecté, hémorragique ou 

hyperlipidique.  

L’IRM met en évidence l’aspect caractéristique d’hyposignal en T1 et 

hypersignal en T2. Elle permet également de mieux apprécier l’extension de la 

tumeur selon différentes coupes (sagittales, transversales) et l’atteinte de 

structures adjacentes cliniquement non suspectes apportant ainsi une aide 

précieuse à la chirurgie [156]. 
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Ces deux examens sont réalisés chez notre patiente ; L’échographie montre 

un caractère liquidien multiloculaire de la lésion. L’IRM confirme le diagnostic 

du lymphangiome microkystique sans infiltration des structures sous jacentes.  

La radio du thorax est réalisée aussi qui est normale à la recherche 

d’extension médiastinale. 

Les complications des lymphangiomes non traités ne sont pas rares, leur 

fréquence est pour certains, supérieure à la probabilité d’involution spontanée. 

Le lymphangiome kystique évolue progressivement par poussée vers une 

augmentation de volume. Cette évolution peut être brutale et serait due à une 

hémorragie intrakystique, à une infection de kystes à l’occasion d’une infection 

ou d’un traumatisme local par une ponction septique. 

Les états infectieux peuvent se compliquer d’une détresse respiratoire, en 

cas de localisation proche des voies aériennes. 

Les lymphangiomes de la langue ou du plancher buccal peuvent être 

responsables de difficultés d’alimentation. 

L’évolution du lymphangiome chez notre patiente était émaillée des 

poussées inflammatoires, infectieuses et des hémorragies intrakystiques malgré 

le traitement par la sclérothérapie (soit trois à quatre épisodes par an)  et c’est un 

chiffre qui est important montrant l’échec du traitement adopté. 

Le facteur déclenchant n’a pas été précisé à l’observation.  

Au cours des poussées, en plus de la sclérothérapie,  la patiente  bénéficie 

des soins locaux, et d’un traitement antibiotique. 
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La  régression spontanée est mise en doute par plusieurs auteurs et la 

cancérisation est rare. 

Certains auteurs pensent que la régression spontanée des lymphangiomes 

est fréquente et rapportent des chiffres allant jusqu’au 15% [50, 82]. En 

conséquence, ils proposent de différer le traitement interventionnel jusqu’à l’âge 

de 3 à 5 ans. 

SAIJO et COL n’ont noté aucune régression spontanée chez des patients 

ayant eu un lymphangiome kystique confirmé histologiquement [139]; chez 

deux patients, ils ont constaté une régression partielle sans, toutefois, avoir eu 

une confirmation histologique ni échographique (l’étude a été réalisée entre 

1927 et 1964). 

Sur le plan thérapeutique, plusieurs moyens sont disponibles comme la 

sclérothérapie, la chirurgie, le laser et la radiothérapie. L’indication dépend 

essentiellement du type micro ou macrokystique de la malformation 

lymphatique et de son siège anatomique [143]. 

Le traitement des lymphangiomes cervicofaciaux  est classiquement 

chirurgical [69, 153, 154]. 

Le lymphangiome kystique cervicofacial  présente des rapports intimes 

avec le système veineux cervical, le canal thoracique ou la grande veine 

lymphatique, et il n’existe pas de véritable plan de clivage. Les muscles souvent 

amincis et atrophiques perdent leur rôle de balise dans la chirurgie cervicale. 
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La réalisation d’une chirurgie conservatrice  atraumatique suppose donc un 

chirurgien bien entrainé maitrisant non seulement la chirurgie du cou mais aussi 

celle des régions de voisinage comme la parotide, la fosse ptérygomaxillaire, le  

larynx, le plancher buccal, la base de langue et le médiastin supérieur. Le geste 

chirurgical doit être autant que possible, complet pour éviter les récidives. Mais, 

la notion d’exérèse complète ne doit pas faire courir au patient les risques 

fonctionnels et esthétiques postopératoires pour une affection qui reste bénigne. 

Ces risques sont plus fréquents pour les localisations parotidiennes, tant la 

dissection du nerf facial est rendue difficile par la tumeur qui l’englobe.  

Les lymphangiomes situés au niveau de la joue et de la lèvre, posent par 

ailleurs le problème d’une voie d’abord appropriée et celui de la réparation 

lorsque la muqueuse est envahie. Il s’agit généralement de lymphangiomes 

microkystiques plutôt vascularisés de type hémolymphangiome et dont l’exérèse 

chirurgicale est rarement complète. 

Les complications liées à la chirurgie sont d’autant plus importantes à 

envisager que le lymphangiome kystique est une tumeur bénigne. La mortalité 

per ou postopératoire varie de 0% à 7% selon les séries [70, 147, 148, 160]. Elle 

est d’autant plus importante que le nombre de réintervention se multiplie et qu’il 

s’agit d’un enfant plus jeune.  
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Chez certains auteurs, l’incidence des complications post opératoires, en 

dehors du décès, a été estimée entre 19 et 33% [130, 157]. La complication post 

opératoire la plus rencontrée, a été la stase lymphatique. En effet, malgré la 

résection très méticuleuse, la ligature de tous les vaisseaux lymphatiques peut 

être difficile et il peut persister du tissu lymphatique, responsable d’une cicatrice 

de tuméfaction ou de l’infiltration de la cicatrice. D’autres complications 

peuvent être observées, à noter les infections, les hématomes et les 

complications nerveuses qui concernent notamment les gros LK cervicaux 

[131]. 

Cela appelle à la prudence dans les formes étendues en particulier à la base 

de la langue, à la vallécule, ou à la margelle laryngée ou l’impossibilité 

d’intubation oblige à réaliser une trachéotomie. Il s’agit de lymphorrhée et de 

lymphoedème. D’autres complications locales à type de lâchage de sutures, 

d’hématomes ou de surinfection, peuvent survenir [69]. 

Le pourcentage des complications postopératoires serait corrélé avec la 

localisation des lymphangiomes. 

HAMOIR et COL ont étudié le pourcentage des complications en fonction 

de la localisation des lymphangiomes [158], leur étude a été basée sur la 

classification proposée par DE SERRES [81]. Dans le groupe de patients ayant 

des localisations unilatérales infra hyoïdiennes (stade I), ils ont constaté 11% des 

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

des complications. Dans les localisations supra et infra hyoïdiennes unilatérales 

(stade III), il y a eu 75% et dans les localisations supra et infra hyoïdiennes 

bilatérales (stade V) il y en a eu 100%. Aucun patient n’a été inclue dans le 

groupe IV (localisation bilatérale supra hyoïdienne). 

Les séquelles neurologiques sont variables en fonction des séries. Ozen et 

al rapportent 12% sur 17 cas [154]/ Raji et al [152] rapportent sur 15 cas deux 

cas de paralysie de la branche mentonnière  du facial et un cas de paralysie 

spinale. Ameh et Nmadu [159] rapportent sur 41 cas, deux cas de paralysie 

faciale et un cas de paralysie du nerf récurrent. 

Le problème posé par les lymphangiomes kystiques est la récidive 

postopératoire. Elle se voit surtout après exérèse incomplète avec 36% de cas 

contre 6% en cas d’exérèse complète [69, 147, 149, 160]. Ce qui multiplie les 

gestes chirurgicaux dans des conditions encore plus difficiles. 

En revanche, FLANAGAN, qui dans la série de 158 patients, a observé 

54% de rechutes dans les 3 premiers mois, et toutes les récidives observées, ont 

eu lieu avant 14 mois [32], d’autres auteurs ont constaté les mêmes délais [130]. 

D’une manière générale, on peut conclure que les récurrences, après un 

traitement chirurgical, sont précoces, et si le patient ne récidive pas dans l’année 

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

La surveillance post chirurgicale des lymphangiomes kystiques devrait être 

rapprochée pendant les 12 premiers mois post opératoires, afin de détecter et 

prendre en charge une éventuelle récidive ; une fréquence trimestrielle de 

consultations pourrait être proposée. En l’absence de rechute à un an, l’enfant 

pourrait être confié, pour une surveillance ultérieure, à son médecin traitant. 

Le traitement chirurgical est plutôt  réservé aux malformations 

microkystiques [143]. 

L’exérèse des malformations lymphatiques macrokystiques peut parfois 

être difficile à cause du siège anatomique de la lésion, ou de son extension. 

Devant ces difficultés chirurgicales, Mikhaïl et al [161] ont utilisé un 

produit sclérosant (OK-432) chez deux malades après chirurgie d’exérèse 

incomplète avec un bon résultat. 

 Certains auteurs ont utilisé les produits sclérosants en première intention 

dans le traitement des lymphangiomes kystiques. Martinot et al [162] rapportent 

16 bons résultats chez 20 malades traités par injection percutanée d’Ethibloc. 

Fernand et Kuttenburger rapportent trois bons résultats chez quatre malades 

traités par injection intratumorale de triamcinolone. Oxford et al [163] 

rapportent sept guérisons complètes chez seize malades traités par injection 

intratumorale de bléomycine. Mais ces produits ne sont efficaces pour d’autres 

auteurs [153, 162, 164] que pour les lymphangiomes macrokystiques. 
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Notre patiente a bénéficié des séances de sclérothérapie au solumedrol, qui  

a été jugé non efficace à cause des poussées inflammatoires et infectieuses à 

répétition, 

Notre malade sur demande des parents a été adressé à l’hôpital NECKER 

Paris pour prise en charge et discussion thérapeutique. 

On peut conclure que l’indication thérapeutique dépend essentiellement du 

type micro ou macrokystique de la malformation lymphatique et de son siège 

anatomique.
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CONCLUSION
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Le lymphangiome kystique ou malformation lymphatique kystique (MLK) 

est tumeur congénitale bénigne rare. Elle représente 6% des tumeurs bénignes et 

5% des tumeurs vasculaires chez l’enfant. 

Cette pathologie est souvent présente à la naissance ou détectée à la 

première enfance. 

Cette malformation  est mature, hémodynamiquement inactive et rentre 

avec les neurofibromes et les hémangiomes dans le cadre des hamartomes. 

Les malformations lymphatiques kystiques  sont, le plus souvent, isolées 

mais elles peuvent entrer dans le cadre des syndromes de TURNER, 

KLINFELTER, FRYNS ou être  rencontrées dans les aberrations 

chromosomiques. 

Une classification morphologique simplifiée est actuellement préférée par 

la plupart des auteurs, subdivise le lymphangiome kystique en trois catégories : 

microkystique, macrokystique, et mixte.. 

La lymphogénèse se déroule chez le fœtus à partir de la 6ème semaine de 

gestation. Six sacs lymphatiques primaires se forment à partir de l’endothélium 

veineux. Suite à cette formation initiale, trois théories s’affrontent pour 

expliquer le développement du réseau lymphatique : la théorie centrifuge, 

centripète et mixte. Ainsi, toute anomalie de connexion détermine un 

lymphangiome. 

Des avancées au niveau moléculaire participent à expliquer la pathogénèse 

de lymphangiome kystique. 
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La localisation la plus fréquente de cette tumeur est cervicofaciale, puis 

axillaire, médiastinale, rétropéritonéale, et pelvienne. 

Le diagnostic est évoqué cliniquement devant une tuméfaction ou une 

plaque infiltrée surmontée de vésicules, et confirmé par l’IRM qui reste 

l’examen le plus performant dans le cadre de bilan d’extension. 

Les principales complications sont des poussées inflammatoires, des 

saignements intrakystiques et des manifestations compressives surtout dans les 

localisations cervicofaciales. 

Le traitement du lymphangiome kystique s’appuie sur plusieurs moyens 

notamment la chirurgie, la sclérothérapie, le laser et la radiofréquence. 

Le but du traitement est d’éradiquer la lésion, éviter les récidives, lutter 

contre la mortalité et la morbidité et conserver le pronostic fonctionnel et 

esthétique. 

Lors des poussées inflammatoires et infectieuses, on adopte un traitement 

antibiotique et corticoïde par voie générale avant toute tentative d’intervention 

chirurgicale. 

En dehors des poussées inflammatoires, le traitement adopté diffère en 

fonction de type du lymphangiome kystique, de sa localisation, et du risque de 

complication. 
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Le traitement chirurgical est l’attitude la plus classique surtout pour les 

lymphangiomes microkystiques, l’échec de la sclérose des lymphangiomes 

macrokystiques, les formes mixtes, ou la localisation contre indiquant la sclérose 

(localisation rétropharyngée et médiastinale). 

Les complications post opératoires sont fréquentes et une récurrence post 

chirurgicale survient dans un tiers des cas nécessitant plusieurs interventions. 

Pour les lymphangiomes macrokystiques, le traitement de choix actuel est 

la sclérothérapie. Le  principe est l’injection dans les kystes d’un produit 

entraînant une réaction inflammatoire puis une fibrose responsable de leur 

rétraction. 

Plusieurs produits ont été utilisés : (Ethibloc, OK-432, alcool absolu, 

bléomycine,……). 

Le pronostic du lymphangiome kystique est déterminé par plusieurs 

facteurs, notamment  son évolution naturelle, sa réponse au traitement 

chirurgical, et à la sclérothérapie. 
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Résumé : 

Titre: Lymphangiome kystique cutané chez l’enfant. 
Mots clés: Epidémiologie – Etiopathogénie − Aspect clinique – Traitement.  
Auteur : MARBOUH Amina 

Le lymphangiome kystique représente 6% des tumeurs bénignes de l’enfant, ce 

sont des dilatations lymphatiques qui peuvent être microkystiques, macrokystiques ou 

mixtes. L’embryologie et la pathogénie sont encore débattues. La solution viendra des 

avancées de la recherche moléculaire avec la découverte et l’étude des facteurs de 

lymphogénèse. 

La localisation la plus fréquente est cervicofaciale  (75% des cas) puis 

axillaire (20% des cas), et médiastinal, rétropéritonéale, pelvienne dans (5% des 

cas).Le diagnostic anténatal est possible grâce à l’échographie, et l’imagerie par 

résonance magnétique (IRM). En postnatal, le diagnostic est clinique complété par 

l’échographie, le scanner et l’IRM qui reste l’examen complémentaire le plus 

performant pour confirmer le diagnostic.  

Le choix du traitement dépend de la forme clinique et de la localisation du 

lymphangiome kystique. Les formes microkystiques sont traitées essentiellement par 

la chirurgie. Cependant dans les formes superficielles et circonscrites, un traitement 

par laser CO2peut être indiqué. Les formes macrokystiques relèvent de la 

sclérothérapie percutanée et les formes mixtes peuvent nécessiter l’association des 

deux moyens thérapeutiques (chirurgie, sclérothérapie). 

Les localisations à risque de lésions nerveuses, sont traitées préférentiellement 

par la sclérothérapie. Des ponctions évacuatrices sont indiquées uniquement dans les 

situations d’urgence. Le but du traitement est de minimiser les complications 

fonctionnelles et esthétiques du lymphangiome, tout en minimisant les séquelles par 

une évaluation du rapport bénéfice/risque du traitement. La qualité de vie doit 

déterminer la conduite à tenir. 
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Abstract:  

Title: Cutaneous cystic lymphangioma in children 
Keywords: Epidemiology – Etiopathogenesis−Clinical aspects– Treatment. 
Author: MARBOUH Amina 

The cystic lymphangioma accounts for 6% of the benign tumors of the 

child, in fact, lymphatic dilations can be micro cystic, macro cystic or mixed. 

The embryology and pathogenesis are still discussed. The solution will come 

from advanced from molecular research with the discovery and the study of the 

factors from lymphogenesis. 

The most common location was cervicofacial (75% of cases) and axillary 

(20% of cases), mediastinal, retroperitoneal, pelvic in (5% of cases). 

Microcystic forms are treated primarily by surgery. 

However, in the superficial forms and circumscribed laser treatment CO2 

can be indicated. Forms within macrocystic percutaneous sclerotherapy mixed 

forms may require a combination of both treatment modalities (surgery, 

sclerotherapy). 

The locations at risk of nerve damage are treated preferentially by 

sclerotherapy. 

Évacuatrices punctures are indicated only in emergency situations 

The objective of treatment is to minimize the functional and aesthetic 

complications lymphangioma, while minimizing effects by evaluating the risk / 

benefit ratio of treatment. Quality of life will determine the action to take.
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Serment 

AAuu  mmoommeenntt  dd''êêttrree  aaddmmiiss  àà  ddeevveenniirr  mmeemmbbrree  ddee  llaa  pprrooffeessssiioonn  mmééddiiccaallee,,  jjee  

mm''eennggaaggee  ssoolleennnneelllleemmeenntt  àà  ccoonnssaaccrreerr  mmaa  vviiee  aauu  sseerrvviiccee  ddee  ll''hhuummaanniittéé..  

��  JJee  ttrraaiitteerraaii  mmeess  mmaaîîttrreess  aavveecc  llee  rreessppeecctt  eett  llaa  rreeccoonnnnaaiissssaannccee  qquuii  lleeuurr  ssoonntt  dduuss..  

��  JJee  pprraattiiqquueerraaii  mmaa  pprrooffeessssiioonn  aavveecc  ccoonnsscciieennccee  eett  ddiiggnniittéé..  LLaa  ssaannttéé  ddee  mmeess  

mmaallaaddeess  sseerraa  mmoonn  pprreemmiieerr  bbuutt..  

��  JJee  nnee  ttrraahhiirraaii  ppaass  lleess  sseeccrreettss  qquuii  mmee  sseerroonntt  ccoonnffiiééss..  

��  JJee  mmaaiinnttiieennddrraaii  ppaarr  ttoouuss  lleess  mmooyyeennss  eenn  mmoonn  ppoouuvvooiirr  ll''hhoonnnneeuurr  eett  lleess  nnoobblleess  

ttrraaddiittiioonnss  ddee  llaa  pprrooffeessssiioonn  mmééddiiccaallee..  

��  LLeess  mmééddeecciinnss  sseerroonntt  mmeess  ffrrèèrreess..  

��  AAuuccuunnee  ccoonnssiiddéérraattiioonn  ddee  rreelliiggiioonn,,  ddee  nnaattiioonnaalliittéé,,  ddee  rraaccee,,  aauuccuunnee  

ccoonnssiiddéérraattiioonn  ppoolliittiiqquuee  eett  ssoocciiaallee  nnee  ss''iinntteerrppoosseerraa  eennttrree  mmoonn  ddeevvooiirr  eett  mmoonn  

ppaattiieenntt..  

��  JJee  mmaaiinnttiieennddrraaii  llee  rreessppeecctt  ddee  llaa  vviiee  hhuummaaiinnee  ddééss  llaa  ccoonncceeppttiioonn..  

��  MMêêmmee  ssoouuss  llaa  mmeennaaccee,,  jjee  nn''uusseerraaii  ppaass  ddee  mmeess  ccoonnnnaaiissssaanncceess  mmééddiiccaalleess  dd''uunnee  

ffaaççoonn  ccoonnttrraaiirree  aauuxx  llooiiss  ddee  ll''hhuummaanniittéé..  

��  JJee  mm''yy  eennggaaggee  lliibbrreemmeenntt  eett  ssuurr  mmoonn  hhoonnnneeuurr..



 

 
 

بقراطأقسم   
 بسم االله الرحمان الرحيم

  أقسم باالله العظيم

  ::أتعهد علانيةأتعهد علانية  ،،في المهنة الطبيةفي المهنة الطبية  اااللحظة التي يتم فيها قبولي عضواللحظة التي يتم فيها قبولي عضو  هذههذهفي في 

  ..نسانيةنسانيةبأن أكرس حياتي لخدمة الإبأن أكرس حياتي لخدمة الإ  ��

  ..وأن أحترم أساتذتي وأعترف لهم بالجميل الذي يستحقونهوأن أحترم أساتذتي وأعترف لهم بالجميل الذي يستحقونه  ��

  . . وأن أمارس مهنتي بوازع من ضميري وشرفي جاعلا صحة مريضي هدفي الأولوأن أمارس مهنتي بوازع من ضميري وشرفي جاعلا صحة مريضي هدفي الأول  ��

  ..وأن لا أفشي الأسرار المعهودة إليوأن لا أفشي الأسرار المعهودة إلي  ��

  ..وأن أحافظ بكل ما لدي من وسائل على الشرف والتقاليد النبيلة لمهنة الطبوأن أحافظ بكل ما لدي من وسائل على الشرف والتقاليد النبيلة لمهنة الطب  ��

  ..ة لية ليوأن أعتبر سائر الأطباء إخووأن أعتبر سائر الأطباء إخو  ��

وأن أقوم بواجبي نحو مرضاي بدون أي اعتبار ديني أو وطني أو عرقي أو سياسي وأن أقوم بواجبي نحو مرضاي بدون أي اعتبار ديني أو وطني أو عرقي أو سياسي   ��

  ..أو اجتماعيأو اجتماعي

  ..وأن أحافظ بكل حزم على احترام الحياة الإنسانية منذ نشأتهاوأن أحافظ بكل حزم على احترام الحياة الإنسانية منذ نشأتها  ��

  ..وأن لا أستعمل معلوماتي الطبية بطريق يضر بحقوق الإنسان مهما لاقيت من تهديدوأن لا أستعمل معلوماتي الطبية بطريق يضر بحقوق الإنسان مهما لاقيت من تهديد  ��

  ..ا بشرفيا بشرفيبكل هذا أتعهد عن كامل اختيار ومقسمبكل هذا أتعهد عن كامل اختيار ومقسم  ��

.واالله على ما أقول شهيد



 

 
 

  السويسي -  امسخلا دمحم عةماج

  صيدلة بالرباطلاو بطلا ةيلك
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  وحةرطأ
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