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Le léiomyosarcome (LMS) de la veine cave inférieure (VCI) est une 

tumeur très rare (moins de 1% de toutes les tumeurs malignes) (1), mais est la 

néoplasie la plus fréquente. Le léiomyosarcome de la veine cave inférieure est 

une tumeur de type sarcomateux des muscles lisses provenant de la média de la 

veine cave inférieure (2) et a une croissance lente.  

Les léiomyosarcomes de la VCI sont des tumeurs à développement 

intravasculaire, extravasculaire ou mixte. La chirurgie reste le traitement de 

choix, avec un mauvais pronostic dû aux récidives locales souvent létales. 

Depuis le premier rapport de Perl en 1871, plus de 400 cas de 

léiomyosarcome de la veine cave inférieure ont été rapportés (3; 4). Le LMS de 

la VCI atteint généralement les adultes avec une prédominance féminine. L’âge 

moyen des malades au moment du diagnostic est de 54 ans (5) . 

Les présentations cliniques varient, selon la taille et le siège de la tumeur. 

Une exérèse chirurgicale large avec des marges propres est le traitement 

standard et constitue le seul espoir de survie prolongée (6).  

Cependant, le LMS de la VCI est souvent diagnostiqué à un stade avancé 

où une exérèse totale de la tumeur est souvent difficile à obtenir (7). Le 

pronostic à long terme après la chirurgie reste défavorable (survie à 05 ans : 

31,4%  et à 10 ans : 7,4%) (3). 

Le diagnostic radiologique précis du LMS de la VCI peut être obtenu par 

combinaison de différentes techniques d'imagerie, comme la tomodensitométrie 

(TDM), l'imagerie par résonance magnétique (IRM), la cavographie et 

l’échographie (8). Cependant, le diagnostic définitif du LMS de la VCI nécessite 

une confirmation  histologique qui se fait habituellement sur des prélèvements 
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effectués au cours de la laparotomie exploratrice ou par biopsie  percutanée à 

l'aiguille d'aspiration (9). (10) 

Les progrès thérapeutiques ont largement contribué à l’amélioration du 

pronostic de cette tumeur qui reste toutefois très sombre.  

L’objectif de ce travail est de dégager, à travers 2 cas de léiomyosarcome 

de la VCI opérés au service de chirurgie viscérale de l’HMIMV et une revue de 

la littérature, les principales caractéristiques  anatomo-cliniques et pronostiques 

de ces tumeurs, de même que les modalités de leur prise en charge.   
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Nous rapportons deux cas traités chirurgicalement avec succès et suites 

opératoires simples. 

Observation 1 :  

Un patient âgé de 62 ans, sans antécédents particuliers, s’était présenté aux 

urgences pour des douleurs de l’hypochondre gauche évoluant depuis 3 

semaines avec une lourdeur des jambes. 

L’examen général avait trouvé un malade bien orienté dans le temps et 

l’espace et qui était apyrexique. Le patient avait une fréquence cardiaque de 84 

battements/minute et était normotendu de 130/85 mmHg. L’examen clinque 

avait mis en évidence à la palpation un abdomen souple, sans défense ni 

contracture et avait noté une masse molle, profonde mal limitée, irrégulière et 

légèrement battante dans la région hypogastrique. Les orifices herniaires et les 

aires ganglionnaires étaient libres. Le reste de l’examen était sans particularité. 

Le bilan biologique complet (y compris la NFS, la fonction hépatique et rénale) 

était normal. 

La TDM abdominale avait montré une masse aux dépens de la région 

rétropéritonéale médiane de 73 mm avec une masse rétropéritonéale ayant un 

contacte intime avec la VCI (Fig. 1). 

Le patient avait bénéficié d’un traitement chirurgical par une laparotomie 

médiane. L’exploration chirurgicale montrait une masse rétro péritonéale 

adhérente à la veine cave inférieure sans plan de clivage avec cette dernière qui 

était  perméable (Fig. 2). 
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La résection de la masse et d’une collerette longitudinale avait été réalisée 

après clampage latérale au Satinsky de la VCI avec des sutures longitudinales 

par des points séparés par du prolène 4/0 (Fig. 3 et Fig. 4).  

Les suites opératoires ont été simples et le malade était sorti à J+5 avec une 

anticoagulation préventive pendant un mois. L’étude anatomopathologique était 

revenue en faveur d’un léiomyosarcome grade II avec marges de résection 

saines. 

 

Figure 1: TDM abdominale montrant une masse retro péritonéale aux dépens de la VCI 
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Figure 2: Vue opératoire montrant la masse retro péritonéale 

 

Figure 3: Pièce opératoire suite à la résection 

 



8 
 

 

Figure 4: Vue opératoire de la VCI après résection de la masse et suture latérale par des 

points séparés 

Observation 2 : 

Une patiente âgée de 54 ans, sans antécédents pathologiques notables avait 

accusé des douleurs de l’hypochondre droit pendant 15 jours. 

L’examen général avait trouvé une malade obèse bien orientée dans le 

temps et l’espace. Elle avait une fréquence cardiaque de 90 battements/min et 

était normotendue à 128/90 mmHg. L’examen clinique avait mis en évidence 

une douleur à la palpation de l’hypochondre droit sans masse perceptible. Les 

orifices herniaires et les aires ganglionnaires étaient libres. Le reste de l’examen 

était sans particularité. Le bilan biologique complet était normal. 

La TDM abdominale et l’IRM montrait une masse retro péritonéale 

comprimant la VCI sous hépatique et mesurant 53 mm selon son grand diamètre 

et située dans la région pédiculo-hépatique (Fig. 5 et Fig. 6).  
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La patiente avait bénéficié d’un traitement chirurgical. Par une laparotomie 

médiane, l’exploration chirurgicale  montrait une masse retro péritonéale 

adhérente à la VCI avec un plan de clivage avec cette dernière qui était 

perméable (Fig. 7).  

En prévision d’un contrôle vasculaire, un décollement duodéno-

pancréatique et un contrôle de la VCI retropancréatique avec mise en place d’un 

lac sur la VCI avaient été réalisé. Puis un contrôle de la VCI rétrohépatique en 

ligaturant les pédicules du segment I sur la face antérieure de la VCI avait été 

réalisé.  

Une résection de la masse avait été réalisée (Fig. 8) avec clampage latéral 

de la VCI. Les suites opératoires étaient simples, la patiente était sortie à J+3 

avec une anticoagulation préventive pendant 1 mois.  

L’étude anatomopathologique était revenue en faveur d’un 

Léiomyosarcome grade I avec limites de résection saines. 
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Figure 5: TDM abdominale montrant une masse retro péritonéale aux dépens de la VCI 
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Figure 6: Image d'IRM montrant le LMS de la VCI chez une malade. 
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Figure 7: Vue opératoire montrant la masse aux dépens de la VCI 

Figure 8: La pièce opératoire après la résection 
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I. Rappel Anatomique  

A. Anatomie Descriptive  

La veine cave inférieure est le tronc collecteur de tout le sang veineux de la 

partie sous diaphragmatique de l’organisme. Elle est rétro péritonéale et ne 

présente aucune valvule. Presque entièrement située dans l’abdomen, elle a une 

petite portion intrathoracique, puisque aussitôt le diaphragme traversé elle 

pénètre dans le péricarde fibreux et s’abouche dans l’oreillette droite. (Fig. 9) 

La VCI comme toutes les veines comporte 3 tuniques qui sont de dedans en 

dehors: 

 Un endothélium. 

 Une couche musculaire. 

 Une tunique adventice.  

1. Origine :  

Elle se situe à la hauteur de L5, elle naît de la confluence des veines 

iliaques communes droite et gauche sur le flanc droit de L5. Ces veines iliaques 

communes naissent elles même de l’union des veines iliaques internes avec les 

veines iliaques externes.  

2. Trajet :  

La veine cave inférieure monte d’abord à peu près verticalement, jusqu’au 

bord inférieure de L1, s’infléchit ensuite vers la droite jusqu’au disque T12-T11, 

redevient verticale et même légèrement oblique à gauche pour traverser le 

diaphragme et s’ouvrir dans l’oreillette droite. Durant le trajet la veine cave se 

situe à droite de l’aorte avec qui elle maintient un contact ; mais à partir de L1 

elle va s’en écarter limitant ainsi « l’espace intercavo-aortique ». 
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3. Terminaison :  

La VCI s’ouvre sur la paroi postéro-inférieure de l’oreillette droite, après 

avoir traversé l'orifice diaphragmatique situé au niveau de la foliole droite entre 

les bandelettes semi-circulaires inférieure et supérieure, à hauteur de D9. 

4. Dimensions :  

La VCI mesure 22 centimètres de longueur, dont 18 centimètre dans la 

partie abdominale; son calibre maximal est de 30 millimètres à son embouchure. 

Elle augmente de calibre de bas en haut, avec deux accroissements subits, l’un 

au-dessus du débouché des veines rénales, l’autre au-dessus de celui des veines 

hépatiques.  

Figure 9: Anatomie de la VCI (11) . (1) Oreillette droite; (2) VCI intra péricardique; (3) 

VCI supra hépatique; (4) VCI inter rénale; (5) VCI sous-rénale. 
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B. Segments et branches collatérales de la Veine cave inférieure :  

Dans sa partie abdominale, la VCI est divisée en quatre segments : 

 le segment sous rénal,  

 le segment juxta rénal (inter- et suprarénal),  

 le segment rétrohépatique, 

 le segment suprahépatique. 

Le segment sous-rénal est situé entre l'origine de la VCI et les veines 

rénales et reçoit la veine génitale droite et les veines lombaires. 

Le segment inter- et suprarénal est situé entre les veines rénales et la plus 

basse des veines rétrohépatiques (drainant la partie postérieure du foie droit dans 

la veine cave). 

 Le segment rétrohépatique est situé entre la plus basse des veines 

rétrohépatiques et la veine hépatique droite.  

Le dernier segment suprahépatique est situé entre le carrefour cavo-sus-

hépatique et l'orifice diaphragmatique de la VCI.  

La VCI (Fig.10) reçoit : 

 les veines lombaires 

 la veine gonadique droite 

 les veines rénales 

 les veines surrénaliennes droites 

 les veines rétrohépatiques 

 les veines hépatiques principales  

 les veines diaphragmatiques inférieures 
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 Veines lombaires: 

La VCI reçoit sur sa face postérieure les quatre premières veines lombaires 

sauf la deuxième ou troisième gauche qui se jette dans la veine rénale gauche. 

Les variations dans le nombre et le site d'abouchement des veines lombaires sont 

extrêmement nombreuses. Leur terminaison elle-même est variable et peut être 

postérolatérale, ou postéromédiane. (Fig. 11) 

  Veine génitale droite: 

Elle se jette au bord latéral droit de la VCI au niveau de L3, à environ 2 à 3 

cm sous la veine rénale droite. 

 Veines rénales: 

La veine rénale droite est courte, de 1 à 4 cm. La veine rénale gauche, plus 

longue, de 5 à 9 cm, passe en avant de l'aorte au niveau de la pince 

aortomésentérique (angle dièdre formé par l'aorte suprarénale et l'artère 

mésentérique supérieure). Les veines rénales se jettent sur le bord latéral de la 

VCI au niveau de L1. 

 Veines surrénaliennes droites: 

La veine capsulaire moyenne droite est constante et solidarise la glande 

surrénale à la VCI. Elle peut être très proche de la veine rénale droite comme en 

être éloignée (et se trouver à proximité de la veine hépatique droite). Les veines 

surrénaliennes inférieures sont des petites veines accessoires qui s'abouchent 

dans la veine rénale droite. 

 Veines rétrohépatiques: 

Bien qu'anatomiquement rétrohépatiques, ces veines sont d'un de point de 



18 
 

vue fonctionnel des veines « sus-hépatiques ». Les veines rétrohépatiques 

droites drainent la partie postérieure du foie droit ou le segment 1 directement 

dans la VCI.  

Parmi elles, on distingue les petites veines hépatiques accessoires, la veine 

hépatique inférieure droite (retrouvée dans 85 % des cas), la veine hépatique 

drainant le segment 7 et les veines spiegeliennes droites qui s'abouchent sur le 

bord droit de la VCI rétrohépatique.  

Les variations dans le nombre et le site d'abouchement des petites veines 

hépatiques accessoires et des veines spiegeliennes sont nombreuses. Les veines 

rétrohépatiques gauches sont représentées par les veines spiegeliennes gauches 

et s'abouchent sur le bord gauche de la VCI rétrohépatique. 

 Veines hépatiques (ou anciennement veines sus-hépatiques): 

Elles sont au nombre de trois : la veine hépatique droite (qui est la plus 

importante de par ses dimensions), la veine hépatique médiane et la veine 

hépatique gauche. Le trajet extra parenchymateux des veines hépatiques est 

généralement très court.  

Pour la veine hépatique droite, il existe souvent un court trajet extra 

parenchymateux, alors que la possibilité de contrôler en extra parenchymateux 

une veine hépatique moyenne ou une veine hépatique gauche est rare (moins de 

10 %). L'existence d'un tronc commun recevant les veines hépatiques médiane et 

gauche est retrouvée dans la majorité des cas (90 %). 

 Veines diaphragmatiques inférieures: 

La VCI reçoit au ras de son orifice diaphragmatique une à plusieurs veines 

diaphragmatiques inférieures. La veine diaphragmatique inférieure gauche est 
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plus volumineuse que la droite dans la majorité des cas (80 %). Sa terminaison 

dans la veine cave dépend de la longueur du segment de veine cave situé entre le 

carrefour cavo-sus-hépatique et l'orifice diaphragmatique. Lorsque ce dernier est 

long (80 %), cette terminaison se fait directement dans la veine cave.  

En cas de segment court (20 %), elle se fait dans la veine hépatique gauche. 

Lors d'une exclusion vasculaire totale du foie, il peut être nécessaire, avant de 

réaliser le clampage cave suprahépatique, de contrôler et de lier la veine 

diaphragmatique inférieure gauche. 

Il existe également une grande variabilité de l'abouchement des veines 

diaphragmatiques inférieures. Leurs abouchements peuvent être sus-

diaphragmatiques (30 % à droite et 5 % à gauche). En sous-diaphragmatique, 

des ostiums des veines diaphragmatiques inférieures droites s'abouchant sur la 

face antérieure droite du segment suprahépatique ou sur la face postérieure 

droite du segment rétrohépatique sont retrouvés respectivement dans 90 et 50 % 

des cas. À gauche, des ostiums des veines diaphragmatiques inférieures sont 

retrouvés dans la veine hépatique gauche ou le tronc commun dans un tiers des 

cas, et dans la face antérieure gauche du segment suprahépatique dans un tiers 

des cas. 

C. Système veineux azygos : 

L'obstruction ou la compression de la VCI entraînent une modification du 

retour veineux qui utilise les voies de suppléance vers la veine azygos. La VCI 

s'anastomose avec le système veineux azygos (qui chemine du côté droit du 

rachis) par les veines lombaires et les plexus veineux épiduraux. (Fig. 12) 

Ces dernières montent dans le thorax à travers le diaphragme, pour donner 
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une grande veine azygos qui se jette au-dessus du pédicule pulmonaire droit, à la 

face postérieure de la veine cave supérieure. Ce réseau veineux est normalement 

peu développé, mais peut devenir le seul réseau de drainage cave inférieur 

lorsque le tronc de la VCI est complètement obstrué.  

 

Figure 10: Branches de la VCI (12) 
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Figure 11 (13): (A) La Veine cave inferieure;  (B-C) Vue postérieure : (B) Veines 

lombaires Non-couplées/ Couplées (50% de chaque), (C) Variation des Veines 

lombaires;  (D) L'encart montrant la repartion en nombres des Veines lombaires. 
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Figure 12: Image du Système Veineux Azygos (14) 
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D. Rapports de la Veine Cave Inférieure :  

En arrière, la VCI repose sur les insertions du psoas, l'arcade du psoas et le 

pilier droit du diaphragme. Elle donne une branche collatérale, la veine lombaire 

ascendante droite qui entre dans le pilier droit du diaphragme pour rejoindre la 

douzième veine intercostale et former la racine externe de la grande veine 

azygos.  

La face postérieure de la VCI est croisée par les branches droites de l'aorte 

abdominale (artères lombaires droites, artère rénale droite à hauteur de L1, 

artère surrénalienne droite à hauteur de D12-L1, et artères diaphragmatiques 

inférieures droites à hauteur de D12). 

La face postérieure de la VCI recouvre les ganglions rétrocaves et la partie 

interne de la glande surrénale droite qui s'insinue en arrière de la VCI à hauteur 

de D12. 

En avant, la VCI est recouverte par un tissu cellulolymphatique. Les 

rapports antérieurs peuvent être subdivisés en cinq segments de bas en haut : 

(Fig. 13) 

 à l'étage sous-duodénopancréatique, la VCI est croisée près de son origine 

par le dernier segment de la racine du mésentère, et plus haut, par la racine du 

mésocôlon ascendant. Pour l'aborder, il faut ouvrir le fascia de Toldt ; 

 à l'étage duodénopancréatique, la VCI est recouverte par le bloc 

duodénopancréatique (de L1 à L3). Derrière le pancréas, donc très proches, se 

trouvent le canal cholédoque et la veine porte qui viennent se placer devant elle 

au bord supérieur du premier duodénum ; 
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 à l'étage du hiatus de Winslow, la VCI est simplement recouverte par le 

péritoine pariétal postérieur ;  

 plus haut, la VCI est rétrohépatique et passe dans une gouttière formée à 

la face postérieure du foie entre le lobe droit et le segment 1. C'est le segment où 

l'abord chirurgical pose les plus gros problèmes techniques ;  

 son bord gauche longe le bord droit de l'aorte depuis la bifurcation 

aortique en L4 jusqu'à hauteur de L1, où elle est en rapport avec de nombreux 

ganglions lymphatiques interaorticocaves. Plus haut, son bord gauche peut être 

abordé après relèvement du lobe gauche du foie et ouverture du petit épiploon. 

À droite, le pôle supérieur du rein droit est proche du bord droit de la VCI. 

La moitié interne de la glande surrénale est recouverte par le bord droit et la face 

postérieure de la VCI, à laquelle elle est attachée par la veine surrénalienne 

capsulaire moyenne droite. 



25 
 

 

 

Figure 13 : Rapports de la VCI (15) 
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II. Etude Analytique 

A. Epidémiologie 

1. Fréquence :  

En 1992, Mingoli et al avaient colligés dans un  Registre international des 

sarcomes  de la VCI avec 218 cas (3). Et  depuis, 418 cas ont été rapportés dans 

la littérature (16). Au Maroc, de 2000 à 2008, sept (07) cas seulement ont été 

colligés au niveau de l’hôpital Avicenne dont trois(03) dans le service chirurgie 

générale et quatre (04) dans le service de chirurgie vasculaire (17). 

Le léiomyosarcome représente 7% des sarcomes des tissus mous (18) . 

Trois groupes de LMS sont identifiés:  

 cutanée et sous-cutanée 

 intra-abdominale et rétropéritonéale 

 et  le LMS d'origine vasculaire 

Le LMS d'origine vasculaire est rare avec moins de deux tumeurs trouvées 

dans 14,000- 34,000 autopsies (19; 20; 21). Ces tumeurs sont cinq fois plus 

fréquentes dans le système veineux. (22). 

La VCI est le site le plus fréquent (plus de 50%), suivie par l'aorte 

thoracique et l’artère pulmonaire (23) qui représentent le système artériel. C'est 

la tumeur maligne primitive la plus fréquente de la VCI (24) . (25). 

Bien que seulement 2% des léiomyosarcomes soit d'origine vasculaire, les 

tumeurs de la  VCI comptent pour au moins la moitié des cas. 

En fait, si les publications cliniques sont nombreuses, il s’agit le plus 

souvent de l’existence de petites séries ne regroupant pas beaucoup de cas (5).  
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En 1985, Kieffer et coll. rapportaient 5 cas (26) et en 1992, Dzsinich et 

coll. rapportaient une série de 8 cas observés sur une période de 35 ans (27). En 

1999, Hines et coll. rapportaient une série de 14 cas sur 20 ans (28) .  

La série la plus importante est celle de Hollenbeck et coll. qui rapportaient, 

en 2003, 25 cas observés sur une période de 20 ans (29) . 

2. Age et Sexe :  

Les léiomyosarcomes de la VCI se rencontrent dans 80 % des cas chez la 

femme; cette large prédominance féminine n’a pas d’explication satisfaisante 

(30) .  

L’âge moyen des malades au moment du diagnostic est de 54 ans (5) . Ils 

sont principalement vus chez les personnes d'âge moyen et les gens plus âgés 

(31).  

Nous avions dans notre étude deux patients, un homme et une femme, âgés 

respectivement de 62 et 54 ans. 

La prédominance féminine a été mise en évidence par les études de 

Hollenbeck (32) en 2003 et Kieffer (9) en 2006.  

Après une revue approfondie de la littérature, NJ Hilliard et al ont collectés 

un total de 211 cas de LMS de la VCI, dont 3 de leurs  cas. Il y avait 157 (74%) 

des femmes et 54 (26%) des hommes; l'âge moyenne était de 52 ans (entre 24 à 

83 ans). 66%  des patients étaient âgés de plus de 50 ans. (4) 
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B. Anatomopathologie 

Nous allons discuter ce chapitre suivant ce plan :  

 Le siège par rapport à la VCI 

 L’extension de la tumeur 

 La taille 

 Les résultats de l’examen anatomopathologique voire l’aspect 

macroscopique et microscopique. 

1. Le siège : 

Il est extrêmement primordial de situer la tumeur par rapport à la VCI parce 

que la résection chirurgicale de la masse en dépend. Plus de 50% de cette 

tumeur se retrouve dans la veine cave inférieure (33) . Le siège des tumeurs de 

la VCI dépend de leur position par rapport aux veines hépatiques et rénales.  

 A cet effet, la VCI est divisée en trois segments :  

 Segment I (inférieur) : la veine cave sous rénale 

 Segment II (moyen) : la partie médiane allant de la veine rénale à la 

veine hépatique. 

 Segment III (supérieur) : qui s’étend de l'entrée de la veine hépatique 

jusqu'à l'oreillette droite. 

Cependant, certaines tumeurs ne peuvent pas être attribuées à une partie de 

la VCI parce qu'elles proviennent de la région du foie ou des veines rénales (34) 

. Les tumeurs couvrant plus d’un segment sont caractérisées selon leur extension 

la plus supérieure. 
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Sur la base des conclusions  de la série de Kieffer en 2006 (9),  la tumeur a 

été classifiée en 3 groupes selon le niveau de la VCI atteint, avec une  extension 

intracardiaque possible (Fig. 14) : 

 Segment I : 3 patients 

 Segment II : 14 patients 

 Segment III : 5 patients   

Il y avait  2 patients avec une extension intracardiaque. L'extension 

tumorale était limitée  au segment I dans 3 cas, au segment II dans 11 cas ; avec 

une association des segments I et II dans 3 cas, les segments II et III dans 4 cas, 

et des segments I, II, et III dans 1 cas. (9) 

 

Figure 14 : Extension et la limite sup de 22 Léiomyosarcomes selon la classification de la 

VCI en 3 segments par Kieffer. (9) 
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Hollenbeck et al  ont aussi montré avec leur série en 2003 une prédilection 

pour le segment II par rapport aux autres segments I et III (29). Il n’y avait 

aucune spécification de l’extension intracardiaque. 

 Segment I : 7 patients 

 Segment II : 15 patients 

 Segment III : 3 patients   

Cette prédominance de l’affection du segment II a été également mise en 

évidence par Kulaylat et al en 1997 (34) . 

En 1992, le Registre international de léiomyosarcomes de la VCI  

répertoriait 218 cas (3) . Dans cette série, les tumeurs se localisaient   dans le 

segment inférieur de la VCI chez 80 patients, dans le segment moyen pour 94 

patients, et dans  le segment supérieur pour 41 patients (3) . 

Dans notre série, on avait une tumeur du segment I et une tumeur du 

segment II. 

2. Extension de la tumeur : 

2.1. Extension Locale : 

Le LMS de la VCI est une tumeur mésenchymateuse qui se retrouve dans 

la média de la veine. Dans les premiers stades, il reste limité à la paroi de la 

VCI. Plus tard, il peut s’étendre en intravasculaire (croissance intrinsèque), ou 

en extravasculaire (croissance extrinsèque) ou en extra et intravasculaire 

(croissance bidirectionnelle).  

a. Intravasculaire : 

Les tumeurs à développement intravasculaire se voient essentiellement 

dans le segment rétrohépatique de la VCI (35). (Fig.15 et Fig. 16) 
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L’occlusion complète de la VCI est fréquente dans ces formes. La masse 

peut prendre la forme le plus souvent de bourgeon pédiculé ou sessile. La veine 

est progressivement distendue par cette masse et devient beaucoup plus large 

que la normale. 

L'extension de la tumeur en intravasculaire se fait en générale de bas en 

haut dans le sens du courant sanguin (36). Dans de rares cas l’extension se fait 

vers les veines iliaques (37; 38) .  

Kulaylat et al ont montré avec leur série de 133 cas en 1997 une extension 

intravasculaire légèrement moins importante avec  24% par rapport à l’extension 

extravasculaire. La croissance intravasculaire a été associée le plus souvent à la 

thrombose.   

La croissance intravasculaire apparait comme des nodulations fines ou 

grossières sur la surface de l'intima de la VCI. Pendant  l'extension 

intravasculaire, la tumeur prend la configuration de la VCI comme un thrombus 

tumoral. Cela s'est produit dans 43 cas (33%). (34) 

Dans la série de Kulaylat et al, la thrombose a été limitée sans extension 

dans 4 cas (9%), et elle était plus extensive pour 39 cas (91%). La thrombose 

avait fait une extension dans les veines hépatiques dans 18 cas, l’oreillette droite 

dans 22 cas, le ventricule droit dans 1 cas, et dans l'artère pulmonaire ou de ses 

branches pour 2 cas. (34) 

Dans certains cas, le foie a été décrit comme étant '' infiltrés par une tumeur 

dans la région des veines hépatiques ''. Ce phénomène représente une extension 

intraveineuse, soit un thrombus se propageant dans les veines hépatiques (39; 

40) . 
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N.J. Hilliard et al  (1) en 2005 avec 211 cas, avait 48 cas (23%) avec une 

extension intravasculaire et avait montré une extension intravasculaire de la 

thrombose presque pareil à Kulaylat.  

b. Extravasculaire : 

Les tumeurs à développement extravasculaire s’observent surtout dans la 

portion sous-hépatique de la VCI (Fig. 15 et Fig. 16)  

N.J. Hilliard et al avaient 48 cas avec  une extension extravasculaire  parmi 

les 211 cas. (1) (Table 1) 

Kulaylat et al par contre avaient 39 cas en extravasculaire  parmi les 133 

cas étudies. (34)  (Table 2) 

La croissance extrinsèque se présente sous une forme globuleuse et semble 

bosselée et encapsulée. La capsule est le plus souvent composée du tissu de 

voisinage comprimé pendant que la tumeur augmente de  taille. (34)  

Les organes de voisinage sont généralement le rein, le foie ou le pancréas. 

Pour Hilliard et al  (1), l’invasion locale dans ces organes était très rare et, 

lorsqu'elle survient, impliquait l'aorte dans 2 cas et l'espace intervertébral, le 

duodénum, l'estomac, et le foie dans 1 cas respectivement. 

La plupart des cas impliquant le foie était le résultat d’une  thrombose de la 

veine hépatique  et/ou des métastases. L'envahissement direct était rare. (1) 

Dans certains cas, la tumeur a un développement mixte avec une préférence 

principalement extravasculaire (17). 

Dans notre série, les deux tumeurs avaient un développement 

extravasculaire avec un effet de masse sur la VCI. 
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Figure 15 (35): Image montrant les différents types du développement du 

léiomyosarcome : extravasculaire (A); intravasculaire (B); mixte (C) 

Figure 16 (1): LMS de la VCI, avec mode de croissance extrinsèque prédominante 

(A).Tumeur comprimant la VCI (B).Section de la tumeur (C) montrant composante 

intravasculaire (ILC) et extravasculaire (ELC) avec une compression mais sans 

l'invasion du rein (K)  et g. surrenale (A) 
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Table 5: Fréquence en nombre et pourcentage des différents niveaux d'extension  

tumorale chez des patients de l'étude de Hilliard. 

 Total Pourcentage 
Tumeurs à 
développement 
intravasculaire 

48 23% 

Tumeurs à 
développement 
extravasculaire 

48 23% 

Tumeurs à 
développement mixte 

40 19% 

Tumeurs à répartition 
imprécise  

78 35% 

 

Table 6: Fréquence en nombre et pourcentage des différents niveaux d'extension 

tumorale chez des patients de l'étude de Kulaylat. 

 Total Pourcentage 
Tumeurs à 
développement 
intravasculaire 

32 24% 

Tumeurs à 
développement 
extravasculaire 

39 29,3% 

Tumeurs à 
développement mixte 

37 27,8% 

Tumeurs à répartition 
imprécise  

75 18.9% 
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2.2. Extension Régionale :  

L'invasion directe des structures avoisinantes est rare et se fait 

habituellement à la fin de la maladie. Un plan de clivage avec le bloc duodéno-

pancréatique, l’aorte, le psoas, la loge rénale droite et l’uretère est 

habituellement présent, même dans les formes évoluées.  

Une des veines rénales ou les deux peuvent être envahies par une masse 

intéressante leur zone d’abouchement dans la VCI. Etant donné la brièveté de la 

veine rénale droite, une néphrectomie rénale droite est le plus souvent indiquée 

même si le parenchyme rénal n’est pas atteint. La veine rénale gauche est 

beaucoup plus longue et son envahissement est limité le plus souvent à sa partie 

terminale, à la jonction avec la VCI. Sa partie initiale reste ainsi normale et le 

retour veineux rénal est assuré par ses nombreuses branches collatérales (41) . 

Une exception importante et relativement commune existe quand il s'agit 

d'une tumeur du segment rétrohépatique qui, malgré sa petite taille, se 

complique souvent d'une invasion par contiguïté (17). Les tumeurs peuvent 

envahir une ou plusieurs veines sus-hépatiques avec une occlusion totale 

survenant plus ou moins rapidement et aggravée par la thrombose surajoutée. 

Cette occlusion conduit ainsi à un syndrome de Budd Chiari aigu ou chronique. 

Les tumeurs du segment suprahépatique de la VCI, avec ou sans syndrome 

de Budd-Chiari, peuvent s’étendre aux cavités cardiaques droites. L’oreillette 

droite est rarement directement envahie. Plus souvent, elle est occupée par un 

bourgeon néoplasique non adhérent, en battant de cloche, pouvant entraîner une 

occlusion permanente ou intermittente de la valvule tricuspide, du ventricule 

droit ou même une occlusion de la valve de l’artère pulmonaire (5).  
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2.3. Extension Métastatique : 

Les LMS de la VCI s’étendent lentement le long des plans de tissu 

avoisinants ayant une petite résistance (42). Bien que ces tumeurs semblent à 

croissance relativement lente, la propagation locale ainsi que de métastases à 

distance sont fréquentes (43). Les métastases hématogènes sont plus communes, 

avec environ 45 % ayant des métastases au moment du diagnostic (44; 45) . 

Les métastases de cette tumeur maligne à croissance lente sont relativement 

peu fréquentes, mais peuvent être détectées. Les sites les plus fréquents de 

métastases sont le foie, les poumons, les os et le cerveau avec une propagation 

lymphatique survenant plus tard (46; 29) .  Le léiomyosarcome de la VCI peut 

généralement s’étendre dans l'oreillette droite (47; 48; 49). 

La tumeur se propage par l'envahissement direct et par des métastases 

répandues, même si les métastases peuvent se manifester plusieurs années après 

la résection de la tumeur primitive. 

Il y a une pénurie de la littérature en ce qui concerne  le léiomyosarcome de 

la VCI avec métastases au cuir chevelu. Vandergriff et al (50) ont rapporté dans 

la littérature à partir de 1960 seulement 15 cas de LMS avec des métastases à la 

peau. (51) 

Vandergriff conclut que le cuir chevelu est le site cutané  le plus touché par 

le léiomyosarcome métastatique; cette atteinte se retrouve dans la moitié des cas 

de métastases de la peau. Il faudrait encore 50 ans de plus afin de rendre compte 

au moins 15 cas de plus. (51) 

Les métastases, locales et distantes, en particulier pulmonaires ont été 

retrouvées dans environ 42% des cas pour E.O. Adeyemi et V. Schejbal qui ont 
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fait une étude de 65 cas. (52) 

Bailey et al avec une série de 46 cas en 1975 ont fait une répartition 

schématique montrant l’extension régionale, les sites métastatiques de 

préférence et les segments de la VCI impliqué dans leur travail. (43) (Fig. 17). 

 

 

Figure 17 (43): Les données cumulées des LMS de la VCI montrant la répartition de 

l'extension régionale, les métastases et les segments affectés. 
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3. La taille :  

A la présentation, la majorité des LMS de la VCI dépasse 10cm (25).  La 

taille de la tumeur est très notable mais la tumeur reste inaperçue lors de 

l’examen et même pendant des gestes chirurgicaux pour d’autres conditions. La 

taille est très variable avec une moyenne dépendante du nombre des cas étudié 

pour chaque série.  

Mingoli et al avec le registre mondial avaient une moyenne de 10,8cm avec 

des extrêmes de 3 à 30cm pour 218 cas étudiés. Kieffer et al quant à eux avaient 

une moyenne beaucoup plus grande avec 21cm et avec des extrêmes de 8 à 

37cm pour 22 cas. (Table3) 

Table 7: Tableau montrant une étude comparative de la taille en moyenne avec les 

différentes rangées d'âge 

 Total de cas Moyenne 
(cm)  

Rangée 
(cm) 

Année de 
l’étude 

Mingoli et al. 218 10.8 3-30 1996 

Hilliard et al. 211 12 2-38 2005 

Hollenbeck et al. 25 12 3-31 2003 

Kieffer et al. 22 21 8-37 2006 

 

4. Aspect Macroscopique : 

 Le LMS de la VCI est issue d'une zone localisée de la paroi de la veine 

cave, formant ainsi la base de la tumeur qui mesure le plus souvent 2 à 5,5 cm 

(38; 53; 54). Les tumeurs sont sessiles et dans des rares cas, elle possède un 

pédicule (1,5%) (53; 54).  
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Macroscopiquement, la plupart des LMS de la VCI se présente comme une 

masse ferme gris-blanchâtre et multilobulée  avec des zones d'hémorragie et/ou 

nécrose (1)  et une pseudocapsule fibreuse externe. (Fig. 18) 

Selon Kulaylat et al, la section de coupe de la tumeur apparaissait jaune-

blanc ou gris rosé avec l'architecture lobulaire. Les domaines de nécrose 

hémorragique et la dégénérescence kystique étaient fréquemment présents. Le 

poids de la tumeur variait entre 60 g et 3500 g et la taille variait de 1,5 à 30cm. 

Les dimensions variaient en fonction de la configuration de la tumeur. (34) 

 

Figure 18: Image du LMS de la VCI d'un de nos malades montrant les caractéristiques 

de l'aspect macroscopique. 
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5. Aspect microscopique : 

5.1. Etude Morphologique : 

L’examen histologique montre habituellement une prolifération fasciculée 

de cellules fusiformes allongées, avec tourbillons et formations palissadiques. 

La présence de gros noyaux hyper-chromatiques et de nombreuses mitoses rend 

habituellement évidente la malignité de ces tumeurs (5). (Fig. 20) 

Le nombre de mitoses observées dans chaque champ microscopique au 

plus fort grossissement définit le degré de malignité du LMS de la VCI. 

La Fédération Nationale des Centres de Lutte Contre le Cancer (FNCLCC) 

a développé un système de notation en Europe (Fig. 19). C’est le système  le 

plus utilisé dans les sarcomes de l’adulte (55). Il n’a de valeur que pour les 

tumeurs primitives non traitées. Il comporte trois grades et prend en compte trois 

paramètres, la différenciation tumorale, l’index mitotique, et la quantité de 

nécrose tumorale. A chaque paramètre est attribué un score, la somme des trois 

scores permet d’établir le grade histo-pronostique. Ce grade a une valeur 

pronostique encore discutée, il serait de mauvais pronostic lorsqu’il est élevé 

(56; 34; 57).  

Bien qu'il n'y ait pas un classement histologique standardisé pour les 

tumeurs de la veine cave, certains auteurs ont recommandés des critères pour les 

LMS rétropéritonéaux (58), qui sont basés sur le nombre des mitoses. Les 

tumeurs avec un taux mitotique de 5 ou plus des mitoses pour 10 HPF (High 

Power Field) sont classés comme maligne et ces de 1 à 4 mitoses pour 10 HPF 

sont considérées comme potentiellement malignes. 
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Les grades tumoraux des cas enregistrés du LMS de la VCI ne sont pas 

systématiquement documentés. Une fois rapporté, les tumeurs sont  classés 

comme bien différencié (grade I), moyennement différencié (grade II) et peu 

différencié (grade III) ou de haut grade sans indication des critères spécifiques 

de classification. 

Dans certains cas, la classification était basée sur l'activité mitotique de la 

façon suivante: Les tumeurs de plus de 10 mitoses pour 10/HPF ont été classées 

comme de haut grade (grade I); les tumeurs avec 5-9 mitoses pour 10/HPF ont 

été classées au grade intermédiaire (grade II); et les tumeurs avec 1 à 4 mitoses 

par 10/HPF ont été classées comme de bas grade (grade III). (1) 

Hilliard et al ont utilisé la classification sus-cité pour leur étude.  Parmi les 

tumeurs avec un grade attribué (n = 117), 54 (46%) étaient de haut grade, 43 

(36%) étaient de bas grade, et 20 (17%) étaient de grade intermédiaire (1). 

Dans notre série, un malade avait une tumeur bien différenciée (grade I) et 

l’autre avait une tumeur moyennement différenciée (grade II).  

Le système de notation française de sarcomes des tissus mous (FNCLCC) : 
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Le système de notation française de sarcomes des tissus mous (FNCLCC) : 

 

Figure 19: Image montrant le système de grading de la FNCLCC 

 

5.2. Etude immuno-histo-chimique : 

Les études immunohistochimiques et ultrastructurales étaient rares, mais 

seraient censés refléter les caractéristiques de sarcome des tissus mous d'autres 

sites. Les cellules tumorales affichent la desmine, la vimentine et l'actine 

musculaire lisse (SMA), mais pas la protéine S-100 (59; 60; 61). Un taux 

d'immunoréactivité haute de desmine supérieure à celle observée dans d'autres 

LMS des tissus mous est noté (59). (Fig. 21) 
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Les myofibrilles, intracytoplasmiques de type filaments d'actine, des 

vésicules cytoplasmiques micropinocytotic périphériques et des jonctions 

serrées occasionnelles entre les cellules tumorales ont été décrits (60; 62; 63). 

La positivité à la desmine est possible en 50% à 80% des cas, et 30% à 

40% des tumeurs vont montrer une positivité pour la kératine et la membrane 

d’antigène épithéliale (64). (Fig. 22)  

 

Figure 20: Vue de faible puissance du LMS de haut grade composé d'une prolifération 

cellulaire de la broche (A) formation fasciculée (B) et pléomorphisme marque et haute 

activité mitotique (C-D) 
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Figure 21: Microphotographie de la limite tumorale (X40) (A). La tumeur est faite de 

cellules fusiformes aux noyaux pléomorphes parfois franchement nucléolés 

(hématoxyline-éosine X200), (B). A l'imunohistochimie le marqueur epithelial AE1/AE3 

(C), ainsi que la PS-100 (D) sont négatifs, alors qu’on note un marquage franchement 

positif des cellules tumorales à l'actine musculaire lisse (E) (65) 

Figure 22: Les caractéristiques histologiques des LMS de la VCI. (A) Hématoxyline-

éosine montre l'image d'une broche néoplasique cellulaire avec des faisceaux entrelacés. 

(B) Les cellules néoplasiques ont un polymorphisme nucléaire important et 

l'hyperchromatisme. (C) Les cellules néoplasique sont positive a la desmine. (D) Ki-67 

révèle un indice de prolifération d’environ 60%-70%. (10) 
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C. La Symptomatologie  

Le diagnostic du LMS de la VCI est souvent retardé. Malgré sa grande 

taille, la tumeur reste asymptomatique et peut précéder le diagnostic de plusieurs 

années (8). Les symptômes présentés à l'interrogatoire sont souvent non 

spécifiques et variés. En raison de sa rareté, la tumeur n'est pas soupçonnée 

d'être le coupable dans la genèse de la symptomatologie dans la majorité des cas. 

La tumeur selon Kulaylat et al n'a pas été apprécié à l'examen physique 

dans les deux tiers des cas et a été raté occasionnellement lors d'une laparotomie 

effectuée pour d'autres affections, même s'elle était de taille notable (20; 66; 67). 

Dans un tiers des cas, la tumeur a été diagnostiquée uniquement lors de 

l'autopsie (34), chez les patients qui étaient symptomatique.  

La situation profonde de la tumeur, la présence du foie et de l'ascite, et 

l'absence d'une croissance extrinsèque rend difficile sa détection. 

Les manifestations cliniques des LMS de la VCI dépendent des trois 

choses : 

 de la topographie : le facteur principal 

 des caractères de la tumeur  

 de l'existence d'une éventuelle thrombose veineuse associée (surtout en 

cas de thrombose aiguë) 

1. Les Signes Cliniques 

La tumeur est le plus souvent asymptomatique (20; 68; 59; 69; 66; 62; 67) . 

Les signes suivants sont les plus courants. 
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 La douleur :   

La douleur est la plainte la plus commune (vécue par 67% des patients) (3). 

Elle est  associée à des tumeurs provenant de n’importe quel niveau de la VCI. 

La douleur siège le plus souvent dans l’hypochondre droit. 

 Masse abdominale palpable : 

Une masse est palpable dans 43% de cas (3), la grande majorité est 

d'origine intrahépatique et parfois au niveau du flanc droit. 

 Syndrome de Budd-Chiari : 

Syndrome de Budd-Chiari (hépatomégalie, ascite, anasarque, l'insuffisance 

hépatique et le coma) est retrouvé dans 17% des cas. Il est retrouvé lorsque 

l’ostium de veine hépatique est occlus par des tumeurs qui se posent dans la 

région des veines hépatiques, ou lors de la propagation de la  thrombose étendue 

dans la lumière des veines hépatiques. (34) 

La majorité de ces patients ont des états d'hypercoagulabilité associés à des 

troubles myéloprolifératifs évidents ou occultes, syndrome des 

antiphospholipides ou des mutations de facteurs de coagulation. Une minorité de 

patients (10%) ont une thrombose de la veine hépatique qui est secondaire à 

néoplasmes hépatiques ou des infections hépatiques. (70) 

Le mode de présentation du syndrome de Budd-Chiari est très variable et 

comprend l'insuffisance hépatique fulminante (10%), la maladie de foie aiguë 

(20%) et les manifestations chroniques qui peuvent inclure la cirrhose (70%). 

Vraisemblablement, cette variation est déterminée par le site, l'étendue et la 

vitesse de progression de la thrombose qui détermine le pourcentage de tissu 

hépatique privé de drainage veineux. (70) 
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 Œdème des membres inférieurs (35%) (18; 3) 

 Perte de poids (22%) (18; 3) 

 La thrombose veineuse profonde (19%) (3; 1) 

 Altération de l’état général (13%) (18; 3) 

 Nausée (12%) (18; 3) 

 Asthénie (12%) (18; 3) 

 Vomissements (8%) (18; 3)  

 Anorexie (8%) (18; 3) 

 Dyspnée (11%) (18; 3) 

 Sueurs nocturnes (3%) (18; 3) 

 Fièvre (9%) (18; 3) 

 Ictère (4%) (18; 3) 

Les autres signes : 

 L’hémorragie gastro-intestinale est rare mais possible (71; 72; 73). La 

source du saignement dans certains cas; n’est pas identifiée, peut être 

varices d'origine dans certains cas, et le résultat de l'invasion directe du 

duodénum par la tumeur dans d'autres (71; 72; 73).  

 L’extension dans l'artère pulmonaire ou ses branches peut entraîner des 

manifestations de l'embolie pulmonaire (74; 75). 

 La compression de l'artère rénale par la tumeur peut conduire à une 

hypertension rénovasculaire chez certains patients (76). 

 S'il y a une occlusion de la veine rénale, le patient peut présenter un 

syndrome néphrotique (77) 
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L'interférence avec la circulation sur le côté droit du cœur par le thrombus 

ou une tumeur donne lieu à un grand nombre de manifestations. Les patients 

présentent une image clinique de péricardite constrictive, un problème des 

valves cardiaques, hépatique, rénale, ou une maladie pulmonaire, thrombose 

idiopathique de la VCI, la thrombose veineuse profonde ou embolie pulmonaire 

(19; 20; 33; 59; 78; 74; 75). 

Les symptômes typiques de léiomyosarcomes sont liés au segment de la 

VCI touchés. Ainsi, des douleurs de la fosse iliaque droite et la douleur du flanc 

ou dorsale sont associés avec le segment I. (79)  

Œdème des membres inférieurs, la douleur de l'hypochondre droit et 

l'hypertension rénovasculaire sont associés avec le segment II. (79)  

Les manifestations cliniques diverses du syndrome de Budd-Chiari sont 

relié au segment III. (79) 

Dans notre série, un malade s’est présenté avec une douleur de 

l’hypochondre gauche plus une lourdeur de ses jambes et une masse palpable 

abdominale. L’autre patient avait une douleur de l’hypochondre droit isolée.  

2. L’atteint cardiaque 

Comme un léiomyosarcome de la VCI peut généralement s’étendre dans 

l'oreillette droite les rapports occasionnels ont été décrits dans la littérature (8; 

48; 49). Cette tumeur maligne (Fig. 23) doit être différenciée des tumeurs 

cardiaques bénignes, comme myxomes, un thrombus ou même des tumeurs 

cardiaques malignes primaires ou métastatiques (80; 81). 

Les signes et symptômes cliniques sont souvent d’une longue durée ainsi 

que non-spécifique. Les symptômes les plus fréquents sont des douleurs de 
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l'estomac (52%), la distension abdominale (20%) et la thrombose veineuse 

profonde (12%), suivie par la présence d'un bruit surajouté à l'auscultation 

cardiaque , ainsi que des signes d'embolie cérébrale et des douleurs abdominales 

et /ou  des douleurs dorsales (29).  

Toutefois, lorsque la tumeur s'est propagée dans l'oreillette droite, la 

dyspnée à des degrés divers est un symptôme clé (8; 48; 49), bien que le 

diagnostic différentiel peut révéler une embolie pulmonaire (8). 

 

 

Figure 23: Site per opératoire montrant l'oreillette droite ouverte avec la masse dans 

l'oreillette droite (flèche jaune) découlant d'un LMS principal de la VCI et s'etendant 

dans l'oreillette droite. (82) 

 

Cependant ces signes cliniques ne sont pas retrouvés de manière identique 

au niveau de ces segments. Nous avons jugé utile de préciser leur fréquence 

d’apparition dans chaque segment (Table 4). 
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Table 8: Fréquence d'apparition des signes cliniques parmi les 218 cas du registre 

mondial par Mingoli et al. (3)  

 Segment I Segment II Segment III Total 
Nombre de 

patients 80 95 41 216 

Douleur 
abdominale 49 73 24 146 

Masse 
palpable 41 45 7 93 

Perte de 
poids 13 24 11 48 

Œdèmes 
des 

membres 
inférieurs 

23 22 32 77 

Syndrome 
de Budd- 

Chiari 
3 7 26 36 

 

D. Diagnostic Positif : 

Le diagnostic des LMS de la VCI est très difficile avec seulement 10% des 

cas qui ont été confirmés avant l’intervention chirurgicale (5).  Dans certains cas 

la tumeur est diagnostiquée lors d'une autopsie (34).  

Il y a une forte probabilité que dans la plupart des cas le diagnostic du LMS 

de la VCI n’avait même pas été discuté. La faible fréquence de ces tumeurs ou 

même la méconnaissance de leur existence peut rendre difficile leur évocation. 

La  présence d’une masse rétropéritonéale ou d’une occlusion cave chronique 

peut être à l’ origine de nombreuses autres causes possibles. Grace aux examens 

complémentaires dont on se dispose actuellement, le diagnostic est possible (3; 

9; 83). 
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 Eléments du diagnostic : 

La clinique dans la majorité des cas est non spécifique et oriente à tort vers 

d’autres diagnostics évidemment plus fréquents et  la biologie de sa part 

n’apporte aucune aide en cas de tumeur de la VCI. L’examen 

anatomopathologique est le seul moyen qui permet d’affirmer le diagnostic, 

celui-ci n’est réalisable qu’après chirurgie ou une biopsie scanno-guidée et/ou 

échoguidée (56) ou encore une autopsie. 

Les examens paracliniques jouent un rôle très important dans le diagnostic 

préopératoire et la suivie post opératoire.  

Nous allons étudier par la suite : 

 la biologie 

 l’échographie 

 la tomodensitométrie 

 l’imagerie par résonnance magnétique 

 la cavographie 

 l’artériographie 

1. La Biologie :  

Il est rapporté que  de nombreux patients porteurs d’une tumeur de la VCI 

ont été retrouvés avec un discret syndrome inflammatoire. 

Les résultats des données de la biologie sont essentiellement en fonction du 

segment de la VCI intéressé par la tumeur et plus précisément de l’existence ou 

non d’une obstruction des veines rénales ou sus-hépatiques. Lors de l’atteinte 

des segments inférieurs ou moyens, la biologie est le plus souvent normale. 
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Les profils hématologiques et chimiques sont normaux dans la plupart des 

cas. Les enzymes hépatiques sont élevés lorsque les veines hépatiques sont 

impliquées avec la tumeur ou le thrombus tumoral. Une albuminurie est noté de 

façon similaire avec des tumeurs impliquant les veines hépatiques ou rénales 

(19; 20; 74; 84; 66; 76; 85). Une polyglobulie et une anémie microangiopathique 

peut être également observées (19; 20; 60; 86; 87; 88). Ces tests sont non 

spécifiques et ne donnent pas d'informations sur l'origine de la tumeur. 

On doit aussi prendre en compte la protéinurie du fait de la fréquence d’une 

thrombose rénale (73; 89). Cependant cette protéinurie n’atteint jamais des 

valeurs élevées et n’est jamais la cause d’un syndrome néphrotique. 

Les études avec les produits de contraste intraveineux et gastro-

intestinales  démontrent un effet de masse extrinsèque. 

Lozinguez O. (90) a noté l’absence de modification de l’ionogramme, la 

numération formule sanguine, le taux de prothrombine et le temps de céphaline 

activée. Cela a été remarqué dans les atteintes massives de la VCI où le 

processus tumoral allait du segment inférieur à l’oreillette droite avec thrombose 

des veines hépatiques. 

La vitesse de sédimentation était augmentée à 60 mm à la première heure et 

la protéine C réactive à 116 mg/l. Les transaminases étaient à 3 fois la normale 

prédominant sur les alanines amino-transférases. L’alpha-foetoprotéine, CA 15-

3 étaient non perturbés alors que le CA 125 était à 2 fois la normale (90). 

2. L’échographie abdominale : 

L'échographie est utilisé pour exclure une pathologie hépatobiliaire et du 

pancréas et de confirmer la présence d'une tumeur. Bien que l'échographie 
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puisse détecter la masse, il est souvent difficile de déterminer son origine, car la 

tumeur est souvent grande au moment du diagnostic. L’échographie constitue 

actuellement une étape importante du diagnostic. 

Sur l'échographie, la tumeur présente habituellement une échogénicité 

mixte avec des zones de nécrose considérées comme zones anéchogène. La 

tumeur apparaît comme une masse homogènes ou hétérogènes (91; 92; 60; 63; 

90; 93; 86; 94).  

La veine cave inférieure, la veine rénale, et l'obstruction de la veine 

hépatique peuvent être présentées de façon juste par l'écho Doppler. Le 

thrombus peut être différencié de la tumeur en démontrant la vascularisation sur 

l'échographie Doppler (95). L'échographie Doppler donnent des informations sur 

la perméabilité du  système porte et le système veineux en général (93; 86; 96). 

L’échographie permet surtout de préciser la topographie de la tumeur 

superposable à celle de la VCI qui peut être parfois exactement délimitée (97), 

ou plus ou moins dilatée en amont ou en aval. La tumeur ne déborde pas en 

avant de l’aorte qui peut être comprimée ou envahie (98) et peut refouler la 

veine porte. 

Les organes de voisinage sont dans certains cas de grosses tumeurs, 

refoulés et habituellement non envahis. Lorsque la masse est peu volumineuse et 

à développement surtout extraluminal, elle donne seulement une image 

d’empreinte au niveau de la VCI.  

L’échographie endoscopique peut être utilisée aussi dans le diagnostic du 

LMS de la VCI. (99) (Fig. 24) 
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Dans certains cas l’échographie ne permet pas de mettre en évidence la 

nature rétropéritonéale de la masse (100; 44) voire exceptionnellement la masse 

elle-même et l’examen est alors considéré comme normal (101; 102). Dans 

d’autres cas elle montre une tumeur rénale ou sus rénale droite (59; 9; 73; 83; 

100; 103; 104; 105) ou encore sous-hépatique ou hépatique même (100). Ces 

images intéressent dans 90 % des cas des tumeurs moyennes ou inférieures. 

L’échographie joue aussi un rôle important dans : 

 la mise en évidence d’éventuelles métastases hépatiques ou autres. 

 la réalisation de ponction échoguidée (56) permettant ainsi d’avoir un 

diagnostic histologique. 

Néanmoins cet examen ne permet pas un diagnostic précis de la nature de 

la lésion et des rapports exacts de la tumeur avec la paroi veineuse. 

Pour nous deux patients, l’échographie n’a pas été réalisée.  
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Figure 24: L'échographie endoscopique montrant une tumeur a la jonction de la veine 

rénale droite et la VCI. (99) 

3. La Tomodensitométrie : 

La tomodensitométrie (scanner) confirme la présence d'une tumeur, son 

profil de croissance et la présence d'une obstruction de la veine cave. Le scanner 

abdominal  permet d’établir le diagnostic. L’examen tomodensitométrique 

localise la tumeur, précise son extension locale et met en évidence d’éventuelles 

métastases. 

Sur le scanner, la tumeur apparaît comme une masse de faible densité, 

solide, ou une masse hétérogène compressant, montrant l'aspect d'une silhouette, 

impliquant ou provenant de la VCI (27; 106; 107; 108; 109; 68; 97; 76; 110).  
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Une amélioration du contraste légère à modérée, en particulier de manière 

périphérique entre la croissance intraluminale et la paroi de la veine, peut être 

noté également (107; 68; 100; 44; 54; 84; 85). L’injection du produit de 

contraste objective parfois un renforcement périphérique de la tumeur bien que 

celle-ci soit en général  hypovascularisée. 

Bien qu’avec le scanner, la présence d'un signal intraluminal anormal, une 

masse de faible densité, ou un défaut de remplissage (Fig. 25) sont des 

indicateurs sensibles de la présence d'un thrombus, ces résultats ne sont pas 

spécifiques d'un thrombus tumoral. 

Les tumeurs à développement extravasculaire peuvent par contre être 

difficiles à différencier des tumeurs rétropéritonéales comprimant ou 

envahissant la VCI. 

Kieffer a utilisé la TDM pour tous ses 22 malades (100%) (9). 

Malgré son rôle important, la TDM a aussi des difficultés dans le 

diagnostic du cancer de la VCI et l’aspect de la tumeur dépend de son type de 

développement. Les limites du scanner tiennent à la difficulté qu’il y a à 

distinguer un cancer à développement intraluminale (Fig. 26) d’une thrombose 

cruorique (17) ou aux difficultés à définir l’extension exacte de la tumeur (35). 

Dans notre série de deux cas, la TDM a eu une place capitale dans le 

diagnostic préopératoire. Pour les deux patients, la TDM a montré des masses 

abdominales  rétropéritonéales  aux dépens de la VCI des tailles différentes. 

(Fig.1 et Fig.5) 

 

 



57 
 

 

Figure 25: LMS de la VCI au scanner. Image axiale CECT du foie montrant un défaut 

de remplissage hypo dense et irrégulière dans la partie supérieure de la VCI 

intrahépatique (flèche). (111) 

Figure 26: Une TDM abdominale montrant un LMS intraluminal de la VCI infiltrant le 

rein droit et le foie. (112) 
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4. L’imagerie par résonance magnétique : 

L’imagerie par résonance magnétique (IRM) est le meilleur outil pour 

l'évaluation de LMS de la VCI avant la chirurgie, car elle démontre l'origine 

exacte et sa relation avec les organes abdominaux également (113). 

L'IRM donne des informations similaires au scanner, mais la coupe 

sagittale est plus instructif quant à l'étendue du thrombus tumorale et la tumeur 

(27; 90; 114; 115; 96; 46; 116).  

L'IRM permet de différencier le LMS de la VCI intraluminal d'un thrombus 

cruorique sur la base de l'amélioration  de la qualité de la tumeur, sur un 

hypersignal de T2WI et la dilatation de la VCI (113). (Fig. 27) 

Elle apporte aussi des arguments sur la résécabilité de la tumeur, la 

perméabilité vasculaire et le flux cave (117; 77; 118) et tout cela sans utilisation 

de produit de contraste. 

Dans le travail de Kieffer et al la rareté de l’utilisation de l’IRM a été 

montrée avec seulement 8 patients (36%) qui ont bénéficiés de cela.  

Dans notre étude, l’IRM a été réalisée chez les deux malades et ça nous 

avait aidé  avec l’extension locorégionale de la tumeur chez nos malades. (Fig. 

28) 
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Figure 27: Les images de l'IRM révélant une lésion partiellement occlusive dans la VCI 

intrahépatique. La lésion apparait comme une image hyperintense en T2WI (A) avec 

une légère amélioration hétérogène de l'image artérielle et comme une image ayant un 

défaut de remplissage hypointense sur une image de soustraction de graisse saturée (B). 

(111) 

   

Figure 28: Coupe sagittale de L'IRM du LMS de la VCI chez un de nos malades 
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5. La Cavographie : 

Une cavographie inférieure est parfois réalisée pour préciser  le degré de 

l’obstruction cave, les limites proximale et distale de la tumeur, le degré et le 

type d’une éventuelle circulation veineuse collatérale (5; 30) ainsi que sa 

relation avec les veines rénales et sus-hépatiques. 

La cavographie présente aussi un défaut de remplissage ou de compression 

avec une déviation de la VCI selon que la croissance du LMS de la VCI soit 

intraluminale (Fig. 30) ou extraluminale (Fig. 29). Elle aide également dans la 

planification d'une reconstruction veineuse (119). 

Même si la plupart des lésions est diagnostiquée après l'autopsie (44%) ou 

à la laparotomie (50%), la cavographie est utile dans l'évaluation préopératoire 

lorsque cette tumeur est suspectée (6%) (120; 121).  

Cependant, si la tumeur est suspectée, on doit s'assurer non seulement de la 

limite inférieure de la tumeur par la cavographie, mais également l'étendue 

supérieure.  

La voie la plus utilisée est la voie fémorale. Elle est réalisée par ponction 

veineuse fémorale bilatérale dans les formes sous-rénales, par montée d’un 

cathéter dans la VCI d’amont dans les formes plus haut situées.  

Il est parfois difficile de visualiser la limite supérieure de la tumeur, on 

peut alors réaliser une injection par cathétérisme rétrograde à partir d’une veine 

du cou ou du membre supérieur. Celle-ci est déterminée par le passage d'un 

cathéter par voie percutanée via la veine sous-clavière à travers la veine cave 

supérieure, l'oreillette droite à la veine cave inférieure avec des études de 
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colorants appropriés. Cela permet une bonne planification de l'approche 

chirurgicale éventuelle (122). 

Les limites de cet examen sont liées à la difficulté de différencier une 

thrombose d’un processus tumoral (123; 124). 

Dans l’étude de Kieffer, la cavographie par voie fémorale était souvent en 

association avec une cavographie rétrograde par voie jugulaire a été réalisée 

chez 20 patients (91%) pour délimiter la participation des branches principales 

(rénale et les veines hépatiques) de la VCI (9). 

 

Figure 29: Les images de la cavographie montrant un développement principalement 

extraluminal dans 2 cas du LMS rétrohépatique. (9) 
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Figure 30: TDM et cavographie montrant le développement d'un LMS sous-rénal et  

intraluminal. (9) 

 

Des incidences latérales et obliques permettent de faire la différence entre 

une lésion de la VCI et une compression extrinsèque par une tumeur ou une 

adénopathie rétropéritonéale (5). 
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Il est toutefois moins facile de poser le diagnostic lorsque l’occlusion de la 

VCI est segmentaire. En effet, quand l’occlusion touche le segment inférieur, 

une simple thrombose cruorique banale peut être confondue avec un processus 

tumoral (52). 

Dans les atteintes du segment moyen elle peut être difficile à différencier 

de l’extension tumorale d’un cancer du rein, de la surrénale droite ou même du 

foie.  

La contribution du scanner est alors indispensable. En réalité les nouvelles 

techniques d’imageries comme la TDM et l’IRM tendent à supplanter la 

cavographie qui reste tout de même un examen invasif. 

6. L’artériographie: 

Sur artériographie, les LMS de la VCI présentent des degrés variables de  

vascularisation (125; 43; 69; 92; 126; 127; 66; 63; 128).  

Le sang des tumeurs hypervasculaires est dérivé de l'artère hépatique ou de 

ses branches, la surrénale, lombaire, gastrique, pancréatico-duodénale ou de 

l'artère gastroduodénale.  

Les résultats artériographiques les plus cohérentes sont la distorsion, le 

déplacement, étirement, ainsi que la compression des principaux vaisseaux en 

particulier la VCI. (Fig. 31B) 

En plus de l'occlusion intracavitaire et la collatéralisation, la phlébographie 

et la cardio-angiographie intraveineuse révèle une distorsion de la paroi de la 

veine, la présence de la croissance intraluminale ou cardiaque, ou les défauts de 

remplissage. 
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 Ces résultats sont des critères fiables pour le diagnostic de la tumeur et 

sont informatifs lorsque la reconstruction veineuse opératoire est souhaitable 

(27; 61; 93; 120). 

Les sarcomes rétropéritonéaux ne peuvent pas être différenciés des LMS de 

la VCI par l'artériographie (125).  

 

 

Figure 31: Scanner (A) et Artériographie (B) montrant l'extension de la bifurcation de 

l'aorte sous-rénale par un LMS avec envahissement du pédicule rénal droit résultant en 

un rein détruit. (9) 

Il est vrai que depuis la pratique du scanner et de l’IRM, l’artériographie 

est reléguée au deuxième plan. Elle garde encore l’intérêt de donner au 

chirurgien une carte vasculaire de la région à explorer. (Fig. 32) 

En conclusion, l’artériographie ne semble pas être un bon examen à visée 

diagnostique, mais plutôt un élément du bilan préopératoire. Cependant, elle 

apporte peu de renseignements, si on la compare à la cavographie et au scanner. 
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Figure 32: Cava gramme de la VCI montrant l'occlusion de la VCI avec les veines 

collatérales évidentes (flèche). (25) 

7. Autres examens radiologiques : 

D’autres examens radiologiques sont parfois réalisés pour rendre facile le 

diagnostic du LMS de la VCI. 

a. Les opacifications des organes de voisinage: 

Le transit gastroduodénal, le lavement baryté, l’opacification biliaire, 

l’urographie intraveineuse n’apportent habituellement rien au diagnostic et 

peuvent, au mieux, montrer un déplacement non spécifique par la tumeur, 

suggérant ses relations anatomiques, mais en aucun cas sa topographie précise et 

encore moins sa nature. 

b. L’échographie transoesophagienne : 

Dans l’étude de Kieffer  cet examen a été réalisé chez 6 malades  qui chez 

qui on suspectait une extension intracardiaque (9). 
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c. L’urographie intraveineuse (UIV) :  

Cet examen, avec la cavographie, sont les seuls examens qui étaient 

pratiqués avant l’apparition de l’échographie et du scanner.  

 Le résultat de cet examen peut être par ordre de fréquence : 

 normal (129; 130; 120; 122; 52; 87; 54; 131)  

 un refoulement du rien droit ou de l’uretère (73; 122; 54)  

 une tumeur rénale droite ou tumeur rétropéritonéale (117)  

 une hydronéphrose droite (44)  

 un rein droit mal injecté (132)  

Donc l’UIV peut être utile si l’on pense à une tumeur rénale mais ne peut 

suffire à poser le diagnostic. On n’a pu obtenir aucune corrélation entre le siège 

tumoral et le résultat de cet examen. D’autre part, sa normalité ne doit pas 

rassurer, mais faire poursuivre les examens.  

d. L’abdomen sans préparation :  

Dans de très rares cas les structures osseuses ne sont atteintes qu’en cas de 

métastase. Parfois on peut distinguer une opacité tumorale ainsi qu’un 

abaissement du rein droit.   
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e. La radiographie pulmonaire :  

Peut montrer la présence de métastases, parfois une grosse crosse de l’aorte 

en cas de thrombus étendu aux cavités cardiaques.  

8. Diagnostic de certitude: examen histologique 

L'examen histologique est le seul moyen paraclinique qui confirme le 

diagnostic du LMS de la VCI, les autres sont des examens complémentaires qui 

constituent les éléments de présomption plus ou moins importants. 

Le diagnostic a pu être obtenu en préopératoire dans quelques cas après une 

ponction percutanée échoguidée, après une biopsie transjugulaire ou après une 

laparotomie exploratrice avec un examen histologique des spécimens reçus. 

Pour Kieffer et al, 16 patients ont bénéficié d’un diagnostic histologique : 6 

par biopsie percutanée et 10 au cours d’une laparotomie exploratrice (9). 

E. Diagnostic différentiel : 

Le diagnostic de LMS de la VCI est généralement simple, en particulier si 

la localisation est connue.  

Les tumeurs qui entrent dans le cadre du  diagnostic différentiel incluent le 

LMS du rétropéritoine, léiomyomatose intraveineuse, les sarcomes stromales de 

l'endomètre, le carcinome rénal sarcomatoïde, et l’angiosarcome (4). Toute 

tumeur fermement adhérente à la veine cave doit être considérée comme une 

tumeur de la VCI au lieu d'un sarcome rétropéritonéal.  

La croissance ultérieure dans la veine cave inférieure a eu lieu dans 10% 

des cas, et, rarement, la tumeur peut s'étendre à l'oreillette (133).  
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Les léiomyomes primaires de la VCI sont souvent signalés, mais sont 

extrêmement rares, et beaucoup de ces cas représentent probablement la 

léiomyomatose intraveineuse. 

La léiomyomatose intraveineuse est une maladie rare dans laquelle les 

léiomyomes de l'utérus s’étendent dans les veines utérines(4). L'histologie des 

léiomyomatoses intraveineuses est celle des masses nodulaires de muscle lisse 

couverte par les cellules endothéliales atténuées remplissant la lumière des 

vaisseaux sanguins. 

Ces masses intravasculaires sont associées à un réseau abondant des 

vaisseaux sanguins rapprochés à parois épaisses et à l'œdème. La léiomyomatose 

intraveineuse avec des noyaux bizarres peut être confondue avec le LMS, mais 

dans ces cas, l'absence d'activité mitotique favorise un diagnostic bénin. La 

plupart des cas du LMS de la VCI sont facilement identifiés comme malin sur la 

base de la  cellularité et de l'index mitotique. (4) 

 Les sarcomes stromales de l’endomètre, notamment de bas grade, peuvent 

impliquer la VCI. Les résultats histologiques comprennent une lésion monotone 

cellulaire composée par une population de petites cellules rondes à noyaux 

ovales, ayant les bordures de cellules mal définies, et un petit cytoplasme, 

associée à une prolifération de vaisseaux ressemblant aux artérioles en spirale.  

Les sarcomes stromales de l’endomètre peuvent également avoir une 

composante cellulaire à broche dominante, qui peut conduire à des difficultés de 

diagnostic avec le LMS. En outre, la différenciation limitée du muscle lisse 

(c'est à dire, constituant 30% du volume de la tumeur) peut parfois être vu dans 

les sarcomes stromales de l'endomètre. Dans ces cas, l'imunohistochimie peut 

aider à distinguer ces deux tumeurs.  
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Le sarcome stromale de l'endomètre  est généralement négatif ou 

faiblement positif pour SMA et desmine, négative pour h-caldesmone, et 

fortement positif pour CD10. En revanche, les tumeurs musculaires lisses sont 

généralement fortement positives pour les SMA et h-caldesmone et négatif ou 

faiblement positif pour CD10.  

Le carcinome rénal sarcomatoïde peut envahir la veine rénale et se propage 

à la VCI. Jusqu'à 0,7% à 1% des carcinomes à cellules rénales peuvent envahir 

la veine rénale et la VCI et étendre dans l'oreillette droite (133) . Typiquement, 

l'origine est cliniquement évidente. En l'absence de données cliniques, les taches 

cytokératine, en particulier AE1 / AE3, sont utiles car elles sont généralement 

positive de manière diffuse dans les carcinomes à cellules rénales par rapport à 

la positivité focale qui peut être vu dans les LMS. Une cellule rénale 

sarcomatoïde se colore aussi avec Leu-M1, une tache qui est généralement 

négatif dans le LMS. (4) 

Les angiosarcomes primaires de la veine cave sont rares et surviennent 

habituellement dans la veine cave supérieure. Au microscope, ils sont 

caractérisés par des canaux vasculaires bordés par des cellules endothéliales 

malignes qui sont positifs pour le facteur VIII, CD34, et CD31. (4) 
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F. Traitement : 

1. Le But : 

Le but du traitement est d’éviter la survenue des métastases à distance et 

des récidives. Ainsi la résection tumorale doit être la plus complète possible.  

2. Moyens : 

2.1. La Chirurgie : 

Les léiomyosarcomes sont les principales tumeurs malignes de la VCI. Une 

résection chirurgicale complète avec des marges saines favorise une meilleure 

survie et constitue le but de la thérapie du léiomyosarcome primaire de la VCI.  

La première tentative chirurgicale remonte à 1928 et a été réalisée par 

MELCHIOR (134). La chirurgie est à la fois un moyen de diagnostic et un 

moyen thérapeutique. La stratégie chirurgicale et les difficultés d'exérèse sont 

essentiellement liées à la localisation tumorale (135).  

Les antibiotiques préopératoires doivent être administrés une heure avant 

l'incision. Les antibiotiques et une certaine forme de couverture de la greffe (en 

cas de besoin), à l'aide de tissu ou de l’épiploon rétropéritonéale, peuvent 

diminuer le risque d'infection du greffon. Un problème chirurgical majeur est la 

nécessité de la reconstruction veineuse.  

Fondamentalement, la ligature de la VCI, la plastie cave, et le 

remplacement du greffon (PTFE) représentent les principales options 

thérapeutiques.  

L'envahissement direct des structures de voisinage est peu fréquent et tardif 

en générale. Ceci concerne, non seulement le rein droit, l'uretère, l’épiploon ou 

le psoas, mais aussi des éléments plus importants dont la résection peut 
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nécessiter l’association de gestes plus compliqués ou de restauration particulière 

comme le diaphragme, l’aorte (132), le tube digestif ou le foie. Les tumeurs en 

situation rétrohépatique, même de petite taille peuvent être à l'origine d'un 

envahissement hépatique ou diaphragmatique direct par contiguïté et nécessitent 

une exérèse hépatique ou une résection de la coupole diaphragmatique. 

Une TDM est indispensable chez un malade avec le LMS de la VCI. Si la 

participation de la VCI est décelée ou même suspectée, l’instrumentation et le 

personnel nécessaire doivent être prévus. Ces précautions sont indispensables si 

l’on veut éviter des gestes aussi injustifiés actuellement qu’une laparotomie 

exploratrice, qui peut d’ailleurs aggraver brutalement la symptomatologie 

veineuse (84; 85) ou une résection incomplète du fait des conditions de non 

préparation. 

Dans les cas où l’exérèse tumorale n’entraîne pas de résection cave ou ne 

pose pas de problème au chirurgien, il est souvent confronté à avec certains 

problèmes : interruption de la VCI, le drainage veineux rénal, les gestes à faire si 

le segment supérieur est atteinte. 

2.1.1. Installation et voies d'abord : 

a. Installation du patient 

Le patient est installé en décubitus dorsal parfaitement à plat. Le bras droit 

est laissé le long du corps et le bras gauche à 90 ̊. Le champ opératoire 

comprend tout l'abdomen et s'étend habituellement des mamelons à la symphyse 

pubienne et sur les deux flancs.  

Lorsqu'une CEC veinoveineuse est prévue, le champ opératoire est plus 

étendu. La tête du patient est alors tournée vers la droite de façon à dégager l'axe 
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jugulaire gauche. Le bord antérieur du sternocléidomastoïdien gauche est repéré 

au feutre marqueur. L'axe axillaire gauche est aussi laissé dans le champ stérile 

et repéré.  

L'extrémité inférieure du champ opératoire est abaissée jusqu'aux genoux 

de façon à laisser libre l'abord des régions inguinales pour une canulation 

fémorale droite. L'axe fémoral est aussi repéré et sa position marquée au feutre. 

L'ensemble du champ opératoire est alors recouvert d'un champ collant isolant.  

Un champ en tissu est placé de façon à cacher les organes génitaux 

externes. L'opérateur se place à droite du malade, son premier aide en face et les 

autres aides à sa droite et à sa gauche. 

b. Voies d'abord 

Les voies d’abord utilisées pendant la chirurgie de la VCI sont les 

suivantes :  

 La laparotomie médiane xiphopubienne : 

Cette voie d'abord donne un excellent jour sur la VCI de son origine à la 

naissance des veines rénales. Au-delà, on est gêné par le rebord costal 

perpendiculaire à l'incision. Elle est réalisée depuis l'appendice xiphoïde 

jusqu'en sous-ombilical, à une distance du pubis qui dépend de la nécessité ou 

pas de faire un geste sur le segment sous-rénal de la VCI. 

 La laparotomie bi-sous-costale : 

L'incision bi-sous-costale fournit l'accès le plus adapté et le plus sûr non 

seulement au segment sous-hépatique, mais également aux segments rétro- et 

suprahépatiques de la VCI. Si une hépatectomie associée est envisagée, cette 

incision permet de réaliser la quasi-totalité des résections hépatiques. L'incision 
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est tracée deux travers de doigt en dessous du rebord costal et peut être 

complétée d'une incision de refend sur la ligne médiane jusqu'à la xiphoïde, qui 

peut être éventuellement réséquée. Certains chirurgiens préfèrent réaliser une 

incision sous-costale droite beaucoup plus basse (quatre travers de doigt du 

rebord costal) car elle fournit un bon abord non seulement au segment 

rétrohépatique mais également au segment sous-hépatique. 

 La laparotomie thoracoabdominale : 

Une voie d'abord thoracoabdominale peut être nécessaire lorsqu'il existe 

une très volumineuse tumeur du foie droit à envahissement postérieur et 

supérieur ou pour une tumeur envahissant le diaphragme à proximité de l'orifice 

de la VCI, qui empêche la mobilisation du foie et l'accès à la veine cave 

rétrohépatique et suprahépatique. L'incision bi-sous-costale est agrandie, en 

réalisant en continuité une thoracotomie antérolatérale centrée sur le neuvième 

espace intercostal (voie d'abord thoracoabdominale) plus ou moins associée à 

une courte phrénotomie radiaire d'une dizaine de centimètres si nécessaire 

(thoracophrénolaparotomie). 

 La sternotomie médiane :  

La sternotomie médiane peut être indiquée lorsqu'il est nécessaire de 

contrôler la VCI intrapéricardique. Elle est impérative en cas d'utilisation d'une 

CEC artérioveineuse. Enfin, la sternotomie médiane est possible au travers 

d'incisions médiane xiphopubienne, bi-sous-costale ou thoracoabdominale. 

2.1.2. Conséquences hémodynamiques du clampage de la VCI : 

Les clamps de Satinsky sont préférés car ils permettent un positionnement 

précis et ne sont pas de grande taille. (136) 
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Le retour cave inférieur a une importance considérable sur les plans 

quantitatif (le débit de la VCI étant de 3,5 l/min, soit 70 % de la valeur du débit 

cardiaque qui est de 5 l/min) et qualitatif pour le drainage veineux des reins, du 

foie, l'ensemble des viscères digestifs et des membres inférieurs. 

Le clampage complet de la VCI a deux conséquences (137) :  

 une baisse du retour veineux et donc du débit cardiaque et 

 une séquestration sanguine des territoires d'amont susceptibles 

d'entraîner des complications ischémiques rénales et hépatiques. 

Les conséquences du clampage de la VCI sous-hépatique (segments sous- 

et suprarénal) sont modérées et habituellement bien tolérées. Mais son 

association au clampage de la VCI suprahépatique induit des conséquences 

hémodynamiques beaucoup plus marquées avec un risque de collapsus 

cardiovasculaire et de désamorçage de la pompe cardiaque. 

2.1.3. Utilisation de la circulation extracorporelle dans la chirurgie 

de la VCI : 

Afin de limiter les répercussions hémodynamiques du clampage de la VCI, 

qui deviennent très rapidement délétères en l'absence de mesures appropriées, on 

dispose de la technique de CEC. Il faut distinguer les CEC artérioveineuses 

utilisées en chirurgie cardiovasculaire les CEC veinoveineuses encore appelées 

(utilisées en transplantation et en chirurgie hépatique). 

Les CEC veinoveineuses de réalisation plus simple (installation, matériel et 

maniement) sont indiquées lorsque le clampage cave sous-diaphragmatique est 

mal toléré ou très prolongé (résection de la veine cave rétrohépatique ou du 

confluent cavo-sus-hépatique, avec la possibilité de faire en toute sécurité la 
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reconstruction cave). La CEC artérioveineuse demande un matériel plus 

complexe et reste d'utilisation spécialisée (perfusionnistes, chirurgiens 

cardiaques). 

a. Circulation extracorporelle veinoveineuse : 

Il s'agit de l'utilisation, durant la chirurgie de la VCI suprarénale, d'un 

appareil de CEC, sans héparine, habituellement utilisé en transplantation 

hépatique et lors des exclusions vasculaires pour les hépatectomies complexes 

avec reconstruction vasculaire (138; 139; 140). Le principe de cette technique 

est de dériver le sang veineux sous-hépatique vers le système cave supérieur et 

donc de restaurer une précharge correcte afin d'améliorer la tolérance cardiaque 

et rénale en cas de clampage cave prolongé. (Fig. 33A) 

Deux canules sont mises en place dans le système veineux cave inférieur et 

le système porte (pour éviter une congestion veineuse mésentérique) vers un 

système comportant un réservoir, un oxygénateur et une pompe de réinjection 

qui alimente le système cave supérieur en aval du clampage cave. 

b. Circulation extracorporelle artérioveineuse : 

Il s'agit de l'utilisation, pour des indications chirurgicales non cardiaques, 

d'un appareil de CEC artérioveineuse avec héparine. Le principe est de mettre en 

place une canule dans le système veineux qui draine le sang non oxygéné vers 

un système comportant un réservoir, un oxygénateur et une pompe de réinjection 

qui alimente le système artériel en aval du clampage. L'association d'une 

hypothermie et d'un arrêt circulatoire peut autoriser des temps de clampage 

prolongés. (Fig.33B) Lorsque l'envahissement cave sous-diaphragmatique 
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intéresse l'oreillette droite, on peut avoir recours à une CEC artérioveineuse avec 

ou sans arrêt cardiocirculatoire et hypothermie profonde. 

c. Technique : 

Une sternotomie médiane est nécessaire pour aborder la veine cave 

supérieure et l'aorte ascendante. Une canule est mise en place dans la veine cave 

supérieure. La canulation du territoire cave inférieur est effectuée dans la veine 

fémorale droite. La réinjection se fait par la mise en place d'une canule dans 

l'aorte ascendante. 

 

Figure 33: Circulation extracorporelle (CEC) dans la chirurgie de la VCI. (A)CEC 

veinoveineuse, (B) CEC cardiopulmonaire. (11)  
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2.1.4. I-d. Techniques de revascularisation cave (141):  

a. Thrombectomie (Fig. 34A) : 

En cas d'envahissement de la VCI sous la forme d'un thrombus 

néoplasique, une cavotomie est réalisée suivie de l'extraction du thrombus en 

l'absence d'adhérence du tissu tumoral à la paroi de la veine.  

La veine cave est contrôlée en amont et en aval du thrombus avant toute 

manipulation de celle-ci pour réaliser un clampage total. Elle est ouverte 

longitudinalement ou transversalement et le thrombus mural est retiré à la 

curette. La cavotomie est ensuite refermée par un surjet. 

b. Résection-suture (Fig. 34A) : 

En cas d'envahissement direct par contiguïté de la veine cave par la tumeur, 

une exérèse tumorale élargie à la paroi veineuse avec suture directe est possible 

si la réduction en diamètre n'excède pas 30 % du calibre de la veine. La veine 

cave est suturée latéralement après un clampage cave latéral. 

De la même façon, en cas de thrombus néoplasique adhérent à la paroi de la 

veine sans plan de clivage, l'exérèse de la tumeur et du thrombus se fait en 

monobloc, emportant une collerette de veine cave et une simple suture latérale 

est souvent suffisante.   

Chez  nos malades, une résection de la masse avec suture longitudinale a 

été réalisée après clampage de la VCI.  

c. Plastie cave (Fig. 34B) : 

En cas d'envahissement tumoral plus étendu du tronc de la VCI (supérieur à 

30 %), une exérèse de la paroi de la veine avec suture directe expose à un risque 

élevé de sténose. Une reconstruction cave avec mise en place d'un patch 
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d'élargissement veineux à l'aide d'un greffon veineux ou prothétique est 

nécessaire pour limiter les sténoses. 

d. Résection greffe-anastomose : 

Type de matériau : 

 La veine autologue est le meilleur substitut dans un système vasculaire à 

basse pression (142; 143; 144; 145; 146; 147). La veine fémorale superficielle, 

saphène interne, jugulaire interne, iliaque externe, rénale gauche et gonadique 

droite peuvent être utilisées comme patch d'élargissement. Les greffons veineux 

cryopréservés ont été également proposés (135). 

 Le polytétrafluoroéthylène (PTFE) reste le matériau de choix le plus 

souvent utilisé en raison de son endothélialisation rapide, de sa bonne 

perméabilité à long terme, de sa résistance à l'infection et de sa thrombogénicité 

inférieure à celle du Dacron® (148; 149; 150; 151). Un de ses avantages réside 

aussi dans sa capacité à résister à la compression ou la plicature (régénération du 

foie après hépatectomie). 

 Le Dacron® a été proposé, mais un taux élevé de thrombose 

postopératoire a été rapporté après son utilisation (152; 153; 148). 

 Le péricarde autologue ou hétérologue a également été utilisé (154; 155; 

156; 149; 150). 

Remplacement tronculaire de la veine cave inférieure (Fig. 34C) : 

Ce geste est généralement réalisé dans le cadre d'une exérèse d'un segment 

de la VCI pour une tumeur maligne primitive de la paroi de la veine cave (le 

léiomyosarcome). Le matériau utilisé pour le remplacement cave est 

généralement un tube de PTFE annelé de 18 ou 20 mm de diamètre pour limiter 
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le risque de compression ou de plicature. Une autre possibilité technique 

consiste à utiliser deux veines autologues afin de créer un tube (147). La 

longueur du greffon doit être appropriée et présenter une légère tension pour 

éviter les plicatures. Après clampage de part et d'autre de la zone envahie, les 

anastomoses proximale et distale sont réalisées en terminoterminal. 

 Dans quelques cas particuliers, en cas de courte résection cave (résection 

d'environ 5 à 7 cm de veine cave rétrohépatique), une anastomose cavocave 

terminoterminale peut être réalisée sans remplacement prothétique (157). 

Certains points techniques sont encore controversés, notamment la confection 

d'une fistule artérioveineuse fémorale temporaire pour augmenter le débit dans 

la veine cave et prévenir la thrombose du greffon prothétique (158). 

Revascularisation des veines rénales : 

La revascularisation des veines rénales est indiquée lorsque la lésion 

envahit la VCI dans sa portion inter- ou sus-rénale et englobe la totalité ou la 

quasi-totalité de sa circonférence. Ce type de revascularisation consiste en un 

remplacement tronculaire de la veine cave par un greffon de PTFE annelé et une 

réimplantation directe de la veine rénale dans ce segment de PTFE.  

Si la tumeur est à droite, un geste de revascularisation de la veine rénale 

gauche n'est pas nécessaire du fait du développement d'une circulation veineuse 

collatérale liée à l'obstruction progressive et complète de la VCI. En revanche, si 

la tumeur est à gauche, la revascularisation de la veine rénale droite est 

impérative sous peine d'infarcissement du rein droit en cas de ligature de la 

veine rénale (159; 160; 161). 
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Revascularisation des veines hépatiques : 

 La revascularisation des veines hépatiques est nécessaire dans le cas d'une 

lésion néoplasique comportant une atteinte du confluent cavo-sus-hépatique. Ce 

type de revascularisation consiste en un remplacement tronculaire de la veine 

cave par un greffon de PTFE annelé et une réimplantation de la ou des veines 

hépatiques drainant la partie du foie conservée.  

Cette réimplantation peut être réalisée à n'importe quel endroit de la 

prothèse cave en fonction du type d'exérèse et de la position que prendra le foie 

laissé en place. 

Ligature sans reconstruction cave : 

 Il est possible de reséquer la VCI sans rétablir la continuité à condition que 

la collatéralité veineuse soit suffisante. Les extrémités restantes de la veine cave 

sont ainsi ligaturées (162; 29; 163). Il convient, cependant, d'instaurer un 

traitement anticoagulant dont l'objectif est d'éviter une thrombose extensive en 

amont de l'interruption cave. 
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Figure 34: Différentes techniques de reconstruction cave. (11) 

(A) Thrombectomie et résection-suture.  

(B) Plastie cave. 

(C) Remplacement tronculaire de la veine cave inférieure par une prothèse tubulaire en 

Gore-Tex® d'un diamètre de 20 mm (anastomose terminoterminale) 
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2.1.5. Les tumeurs du segment sous-rénal : 

Si la tumeur est située au segment I de la veine cave, la résection tumorale 

ne pose généralement pas de problème technique particulier. On peut l'aborder 

par une laparotomie médiane. Les tumeurs du segment I  à croissance lente 

extraluminale sont plus susceptibles d'incliner la lumière de la veine cave  (29; 

3). 

En cas d'envahissement limité, on peut clamper latéralement la VCI, 

réséquer la masse, puis réaliser une suture directe ou sur patch. (Fig. 35) 

Ce clampage complet de la VCI est bien toléré. Delva et al (5) ont constaté 

une baisse de la pression artérielle moyenne de 10 à 15% et du débit cardiaque 

de 20 à 30%, et autorise l’exérèse complète de la tumeur sans difficulté 

technique particulière.  Une fois la résection partielle de la VCI est possible, la 

suture directe de la veinotomie peut être tentée. Le plus souvent il s’agit de 

tumeurs pédiculées ou dont la base d’implantation ne dépasse pas le tiers de la 

circonférence de la VCI. 

En cas d'envahissement plus étendu du tronc de la VCI, il faut contrôler la 

VCI  au-dessus et au-dessous de la zone envahie, réaliser un clampage total, 

réséquer complètement la VCI en dessous des veines rénales sans laisser de cul 

de sac, puis reconstruire par un greffon de PTFE. (Fig. 36) 

Pour certains auteurs, une ligature simple des deux extrémités à ce niveau 

est possible si l'occlusion de la VCI était complète et associée à la présence 

d'une circulation collatérale suffisante.  

Cette ligature donne de bons résultats fonctionnels avec l'hypothèse que la 

tumeur à croissance lente permet un développement suffisant d’une circulation 
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collatérale. Cependant, après une vaste résection curative avec une perturbation 

de la circulation collatérale ou s’il y a eu  un développement insuffisant de cette 

circulation collatérale avant la chirurgie, la ligature de la VCI peut causer des 

œdèmes des membres inférieurs avec déficience fonctionnelle significative 

(164). 

Pour Hollenbeck et al (29), la plupart de leurs patients avait bénéficié soit 

de la ligature ou de la réparation primaire. Le taux de morbidité postopératoire 

était faible et consistait principalement en des œdèmes des membres inférieurs. 

Ils ont préféré la réparation primaire et ont suggéré que la ligature est seulement 

possible dans les cas de thrombose cavale préopératoire.  

Dans notre série, un patient avait une tumeur  du segment I et a bénéficié 

d’un traitement chirurgical par une laparotomie médiane, un clampage avec une 

résection-suture. 

 

Figure 35: Schéma montrant un traitement chirurgical conservateur du segment I par 

une suture directe ou par patch veineux. (5) 
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Figure 36: Schéma montrant une résection d’une tumeur du segment I avec mise en 

place d’un un greffon de PTFE. (5) 

2.1.6. Les tumeurs du segment rétrohépatique : 

Il s’agit des tumeurs du segment moyen (segment II) de la VCI. La 

prédominance des tumeurs du segment II a également été observée par Hines et 

al (28)  et Hollenbeck et al (29). 

La thoraco-phrénolaparotomie à longtemps constitué la voie d’abord 

élective de cette portion de la VCI et a été utilisée dans la très grande majorité 

des cas de la littérature.  

Kieffer et al (9) ont préféré une combinaison de la laparotomie et la 

sternotomie que d’utiliser la thoracophrénotomie. Cette combinaison a deux 

bénéfices supplémentaires. Le premier est de fournir de bonnes conditions pour 

l'établissement de la CEC (165) pour le traitement de l'extension intracardiaque 

si présent. Le deuxième est du point de vue respiratoire puisque la phrénotomie 
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étendue n'est pas effectuée et la sternotomie peut souvent être limitée à 

l'extrémité inférieure. 

Le choix de voie d’abord dépendra des difficultés rencontrées. A la hauteur 

du segment moyen, deux difficultés peuvent être rencontrées : les tumeurs 

localisées aux veines rénales et les tumeurs rétrohépatiques. 

Si la tumeur est au niveau des veines rénales, la résection doit prendre en 

compte les impératifs d'un maintien d'un retour veineux rénal, comme nous 

l'avons décrit précédemment. On peut l'aborder par laparotomie médiane ou 

laparotomie bi-sous-costale. Si la tumeur envahit la veine rénale gauche, cette 

dernière peut être ligaturée simplement sans nécessité de la réimplanter.  

Dans l'éventualité d'une atteinte de la veine rénale droite, cette dernière doit 

être reconstruite (sous peine d'infarcissement veineux en cas de ligature) ; 

plusieurs possibilités techniques ont été décrites pour conserver le retour 

veineux rénal : réimplantation sur la veine cave, sur la veine cave sous-rénale, 

ou sur une éventuelle prothèse cave, ou encore autotransplantation en fosse 

iliaque droite avec anastomose des deux veines rénales. 

Pour Kieffer et al (9) une néphrectomie droite (Fig. 37)  était nécessaire 

pour les tumeurs impliquant le segment II de la VCI, même si le rein n'était pas 

directement impliqué. La néphrectomie droite a été réalisée en raison d’un 

envahissement de la veine rénale droite chez 12 malades (60%). Pour une 

patiente il a été possible d’autotransplanter le rein droit dans la fosse iliaque 

droite. Mais selon Salloum et al (11) en 2014, la néphrectomie doit être réservée 

uniquement à l'extension de la tumeur au pédicule, au rein lui-même ou à 

l'uretère. 
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Si la tumeur se situe au segment rétrohépatique, on peut l'aborder par voie 

sous-costale droite ou bi-sous-costale avec un trait de refend médian. La 

technique de l'exclusion vasculaire complète du foie permet de réséquer cette 

tumeur (Fig. 39B). 

L'exclusion vasculaire totale du foie est une technique indispensable en 

chirurgie hépatique et transplantation hépatique (166; 167; 168; 169). Elle 

permet de contrôler la VCI rétrohépatique ou les veines hépatiques principales, 

sources d'hémorragies importantes ou d'embolies gazeuses potentiellement 

mortelles. Au cours d'une exclusion vasculaire, les clamps sont placés 

successivement sur le pédicule hépatique, la veine cave sous-hépatique et sur la 

veine cave suprahépatique. (Fig.39A)  

Cette exclusion vasculaire totale du foie entraîne une baisse de 10 % de la 

pression artérielle, de 25 % de la pression artérielle pulmonaire, de 40 % de 

l'index cardiaque et de 80% des résistances vasculaires systémiques (137; 170; 

171). Ces modifications hémodynamiques sont variables et dépendent du 

volume de sang circulant et de la fonction cardiaque du malade. 

Les limites de la résécabilité  des tumeurs du segment rétrohépatique 

dépendent néanmoins de l'envahissement tumoral de la paroi des veines 

hépatiques :  

 si l'exérèse cave reste sous-jacente aux veines hépatiques principales, on a 

le choix entre la résection suivie d'une anastomose cavocave terminoterminale 

ou la résection suivie d'un remplacement prothétique de la VCI ; 

 si l'exérèse intéresse une veine hépatique, la seule possibilité est 

l'hépatectomie du côté de la veine hépatique envahie associée à la résection cave 

et au remplacement prothétique (PTFE) assurant la continuité entre les veines 
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hépatiques saines et la veine cave suprahépatique (Fig. 39C). Dans ce contexte, 

il peut être nécessaire de réaliser l'hépatectomie sous exclusion vasculaire avec 

ou sans refroidissement du foie ex situ par perfusion hypothermique portale ; 

 si l'exérèse intéresse toutes les veines hépatiques principales, l'abstention 

est généralement de mise. 

Le clampage de la VCI à ce niveau peut entraîner des conséquences 

hémodynamiques notables et peut entrainer des complications telles que 

l'hypotension artérielle ou l'hypertension veineuse proximale qui sont rares. 

Elles peuvent être traitées par le clampage associé de l'aorte sous-rénal ou l'aorte 

supracœliaque. (9) Le problème principal reste celui de la revascularisation des 

veines rénales expliqué précédemment. 

Chez un de nos malades, le segment affecté était le segment II et la patiente 

a bénéficié d’un traitement chirurgical par une laparotomie médiane avec une 

résection de la masse suite au clampage de la VCI. 

a. Abord de la veine cave inférieure rétrohépatique : 

Pour aborder et contrôler la VCI rétrohépatique, il est prudent de contrôler 

la VCI en amont et en aval. Le contrôle de la VCI rétrohépatique nécessite au 

préalable une mobilisation complète du foie, la libération du foie droit (par 

section des ligaments triangulaire et coronaire droits) permettant d'exposer son 

bord droit puis celle du lobe gauche (par section des ligaments triangulaire et 

coronaire gauches) donnant un accès sur son bord gauche. 

La libération de la VCI rétrohépatique se fait par deux voies d’exposition, 

notamment du bord droit et du bord gauche.  (Fig. 38) 

 



88 
 

 

Figure 37: Néphrectomie droite. Illustration démontrant la division de la V. rénale 

gauche avec préservation de la V. gonadique gauche. (162)  

Aorte  

(GB) Vésicule biliaire 

(IVC) Veine cave inferieure 

(Lt.) gauche, (T) La tumeur 
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Figure 38: Abord de la VCI rétrohépatique. (A) Libération du foie droit par section des 

ligaments triangulaire et coronaire droits. (B) Libération du foie gauche par section des 

ligaments triangulaire et coronaire gauches. (C) Libération du bord droit de la VCI 

rétrohépatique. (D) Libération du bord gauche de la VCI rétrohépatique. (11) 
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Figure 39: Etapes clés d'un remplacement du segment II de la VCI avec hépatectomie 

droite. (193) L’isolement de la VCI sus et sous hépatique.  Exclusion vasculaire 

hépatique par clampage avant la résection tumorale et du segment II.  Anastomose 

supérieure de la prothèse.  Certains patients ont besoin d'une CEC veinoveineuse pour 

maintenir l'hémodynamique stable. 
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2.1.7. Les tumeurs du segment suprahépatique et 

intrapéricardique : 

Les tumeurs de la VCI supérieure sont rares. Elles se présentent 

généralement avec un syndrome de Budd-Chiari et la plupart sont considérés 

comme inopérables.  

Les tumeurs intéressant le segment III de la VCI sont celles qui posent le 

plus de difficulté pour leur traitement. En ce qui concerne les options 

thérapeutiques  chirurgicales, les LMS de la VCI de ce segment  sont les moins 

adaptés (46).  

En cas d'atteinte isolée du segment suprahépatique ou pour des tumeurs 

plus haut situées, il est nécessaire d'aborder celles-ci par sternotomie médiane, 

de contrôler la VCI intrapéricardique, d'installer une CEC artérioveineuse avec 

un arrêt circulatoire et hypothermie profonde. La résection est ensuite réalisée en 

collaboration avec les chirurgiens cardiaques. 

Une incision thoracoabdominale peut accéder aussi au segment supérieur 

de la VCI, bien que certains auteurs décrivent les avantages de combiner la 

laparotomie avec la sternotomie. (9) Si le patient doit bénéficier d’une incision 

thoracoabdominale, la position de décubitus latéral gauche est préférable (136). 

Une ligature simple de la VCI ne peut pas être effectuée si la tumeur 

envahit la VCI supérieur, mais peut en toute sécurité être effectuée sur les 

segments I et II. (172)  

Pour Mingoli et al (3), Il y avait 41 malades avec une tumeur du segment 

III. Un traitement radical a été réalisé chez 6 malades mais à la fin de l'étude 

seulement deux d’entre eux étaient en vie. 
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a. Abord de la veine cave suprahépatique (Fig. 40): 

Le ligament rond est sectionné entre deux ligatures. L'opérateur, à l'aide de 

sa main gauche placée sur le dôme du foie, abaisse progressivement le foie vers 

le bas, ce qui permet d'ouvrir l'espace interhépato-diaphragmatique et de mettre 

en tension la VCI suprahépatique.  

Le ligament suspenseur du foie est sectionné progressivement au bistouri 

électrique à environ 1 cm de son insertion hépatique et en se dirigeant en arrière 

vers la VCI. À ce niveau, le ligament suspenseur s'élargit en une zone 

triangulaire composée de deux feuillets, entre lesquels apparaît un tissu 

celluleux facile à libérer. On arrive ainsi sur la face antérieure de la VCI 

suprahépatique, à l'abouchement des veines hépatiques.  

On peut reconnaître le relief du tronc commun des veines hépatiques 

médiane et gauche, à droite celui de la veine hépatique droite et entre les deux la 

VCI suprahépatique. En suivant l'axe du ligament suspenseur et de la veine cave, 

on poursuit un peu la dissection vers le haut jusqu'aux premières fibres 

aponévrotiques transversales de son orifice diaphragmatique.  

À l'aide d'un dissecteur, on saisit l'aponévrose diaphragmatique à la 

jonction avec les fibres musculaires, habituellement à 1 cm au-dessus de l'orifice 

diaphragmatique. Cette manœuvre facilite la découverte du plan de clivage entre 

l'orifice diaphragmatique d'une part et la face antérieure de la VCI d'autre part. 

Ensuite, on individualise les bords droit et gauche de la VCI en sectionnant 

les feuillets antérieurs des ligaments coronaires droit et gauche, à partir de leur 

réflexion avec les feuillets du ligament falciforme. Parfois, en raison de leur 
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implantation relativement haute, les veines diaphragmatiques peuvent gêner le 

contrôle de la VCI suprahépatique.  

Il est alors nécessaire de les lier. Une fois libérée, on contourne la VCI de 

la droite à la gauche en passant le plus profondément possible au contact du 

pilier du diaphragme et le doigt ressortant à distance de la veine hépatique 

gauche. Le contournement complet nécessite, du côté gauche de sectionner la 

partie haute du petit épiploon. 

 Au cours de cette libération, on peut découvrir la veine diaphragmatique 

inférieure gauche et d'autres branches veineuses accessoires essentiellement 

issues des piliers du diaphragme, qu'il faut contrôler et lier. On peut alors placer 

un lacs autour de la VCI suprahépatique. 

Dans certains cas d'envahissements tumoraux du confluent cavo-sus-

hépatique qui remontent jusqu'à la VCI intrapéricardique ou l'oreillette droite, 

l'abord de la VCI intrapéricardique peut être nécessaire. 

b. Abord de la veine cave inférieure intrapéricardique : 

Le contrôle de la VCI intrapéricardique est facilité si l'incision est thoraco-

abdominale ou en cas de stéréotomie médiane (Fig. 40), comme décrite 

précédemment.  

Le péricarde est alors incisé horizontalement dans sa partie inférieure après 

le repérage du nerf phrénique et le contrôle des vaisseaux diaphragmatiques 

inférieurs droit et gauche. On contourne, avec le majeur de la main gauche, la 

VCI intrapéricardique, de droite à gauche, en passant le plus possible au contact 

de la veine et après avoir effondré les attaches fibreuses accolant sa face 

postérieure au péricarde. 
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La VCI intrapéricardique peut également être abordée sans thoracotomie, 

ni sternotomie par une voie d'abord abdominale. On réalise une incision 

diaphragmatique radiaire en avant de l'orifice de la VCI suprahépatique, ce qui 

donne un accès à la face inférieure du péricarde (166). Cette voie d'abord est 

plus difficile techniquement, mais utile lorsque le volume tumoral ne nécessite 

pas d'abord thoracoabdominal 

D'autres variantes techniques ont été décrites pour contrôler la VCI 

intrapéricardique. L'exposition peut se faire soit par une incision 

diaphragmatique arciforme à 2 ou 3 cm au-dessus de l'orifice de la VCI 

suprahépatique (173), soit en disséquant les fibres aponévrotiques de son orifice 

diaphragmatique le long de l'axe de la veine cave jusqu'à trouver un plan de 

clivage entre cet orifice d'une part et la face antérieure de la VCI intrathoracique 

d'autre part (174), ou enfin par une phrénotomie de 5 cm à gauche de son orifice 

diaphragmatique en regard de l'insertion du ligament triangulaire gauche (175). 
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Figure 40: Abord de la VCI suprahépatique. (A) Contrôle intrapéricardique par 

phrénotomie. (B) Contrôle extra péricardique par phrénotomie-dessus du foie gauche. 

(C) Contrôle extra péricardique transdiaphragmatique après ligature des veines 

diaphragmatiques. 1. Diaphragme ; 2. Oreillette droite. (D) Contrôle suprahépatique 

sans phrénotomie. 1. Diaphragme ; 2. Veine cave inférieure suprahépatique; 3. Veine 

cave inférieure rétrohépatique ; 4. Foie. (11)  
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2.2. Les Moyens Non Chirurgicaux : 

2.2.1. L'anticoagulothérapie : 

L’utilisation des anticoagulants chez les patients porteurs d’une prothèse 

cave reste discutée avec ainsi les attitudes très différentes, allant de l’absence 

complète d’anticoagulation per et postopératoire, aux anticoagulants type 

antivitamine K à vie. 

Peu d'études ont démontré un avantage pour l'anticoagulation à long terme 

après l'opération, et il n'y a pas de consensus sur la nécessité pour l'aspirine ou la 

warfarine. 

Dans une étude de Fiore et ses collègues  (135), la thérapie antiplaquettaire 

par l'aspirine a été associée à un taux de thrombose de greffe faible. 

En raison du haut courant dans la veine cave, la nécessité  de 

l’anticoagulation par la warfarine n'est généralement pas nécessaire, mais de 

nombreux patients sont placés sous la thérapie à vie avec l’aspirine 

antiplaquettaire à la discrétion du chirurgien. 

Dans notre étude, les deux patients ont été mis sous anticoagulation 

préventive pendant 1mois. 

a. La chimiothérapie : 

Aucun des essais cliniques contrôlés existant n’évalue l'utilisation de la 

thérapie néoadjuvante ou adjuvante pour les patients atteints du léiomyosarcome 

de la VCI. Les divers types d'agents chimiothérapeutiques ont été utilisés au 

cours des années dans le but d'augmenter la survie. (136) 

Hines et ses collègues (28) ont d'abord administré une chimiothérapie à 

base d'anthracycline, comme la doxorubicine, à des patients en préopératoire, 
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mais après avoir démontré aucun avantage de survie, l'utilisation systématique 

de la chimiothérapie néoadjuvante a été abandonnée.  

Cependant, en ce moment, une résection radicale suivie d'une 

chimiothérapie adjuvante est considérée comme la stratégie thérapeutique 

optimale pour les tumeurs sans métastases au moment du diagnostic initial. (9)  

Pour Kieffer et al, 6 patients (37%), chez qui le diagnostic a été posé avant 

l’intervention, ont bénéficié d’une chimiothérapie préopératoire à base 

d’adriamycine-isofosfamide. (9) 

Plusieurs rapports de cas et de petites études rétrospectives de patients 

recevant une chimiothérapie adjuvante n'ont pas démontré une amélioration de 

la survie ou des taux de récidive locale. 

b. La Radiothérapie : 

L'avantage potentiel de la radiothérapie néoadjuvante comprend la 

diminution de la taille de la tumeur, l'amélioration de la résécabilité, et 

l’amélioration du contrôle local. Aucune étude n’a infirmé l’avantage de la 

radiothérapie. 

Pour réduire la taille de la tumeur et augmenter le taux de résection, le 

traitement néoadjuvant préopératoire peut être entrepris comme expliqué ci-

dessus. Si, cependant, une résection complète de la tumeur n’est pas possible, la 

réduction de la tumeur suivie d'une radiothérapie représente une bonne option de 

traitement palliatif (176). 

Dans la série de Hines et al (28) 14 patients avec un léiomyosarcome de la 

VCI avaient subi une résection suivie d'une radiothérapie. La radiothérapie a 

réduit la récidive locale et avait augmenté le temps moyen de survie. En outre, 
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une combinaison de la chimiothérapie et de la radiothérapie a été rapportée 

comme étant supérieure à la radiothérapie seule par rapport à une augmentation 

du taux de survie (28). 

Dans une série rapportée par Mann et ses collègues, la survie sans récidive 

à 5 ans était de 37% avec une survie globale de 56% chez les patients traités 

avec une dose de 50,4 Gy (177). 

Similaire à la chimiothérapie, aucun essai comparatif randomisé de la 

radiothérapie adjuvante n’a été publié, mais de nombreux cliniciens préconisent 

l'utilisation de la radiothérapie chez les patients avec des marges positives. Dans 

un rapport de 6 patients par Kim et al, 4 patients ont reçu des doses de 

rayonnement entre 53 et 56,4 Gy après avoir subi une résection chirurgicale 

avec des résultats variables (178).  

Comme la chimiothérapie préopératoire, la recommandation pour la 

radiothérapie préopératoire est une recommandation de catégorie 2B de la 

NCCN (National Comprehensive Cancer Network). (179) Chez les patients 

sélectionnés, le rayonnement postopératoire peut être considéré, mais c'est aussi 

une recommandation de la catégorie 2B. (179) 

Chez les patients subissant une résection R0, la radiothérapie 

postopératoire devrait être administré aux patients avec des tumeurs de haut 

grade, de très grandes tumeurs, et ceux qui ont des marges étroites. Après une 

résection R1, le NCCN recommande une radiothérapie postopératoire si le 

traitement adjuvant n'a pas été donné et un coup de pouce de 10 à 16 Gy si la 

radiothérapie préopératoire a été donnée. 
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3. Les Complications : 

Il existe plusieurs types de complications décrites au cours des études 

antérieures mais certaines sont très importantes. Nous allons discuter quatre 

d'entre eux.  

3.1. Thromboses : 

Les plasties ou prothèses caves inférieures peuvent être à l'origine de 

thromboses, mais cela reste peu fréquent. Les thromboses sont favorisées par 

des anomalies de l'hémodynamique veineuse (compétition de flux avec la 

circulation veineuse collatérale), de la paroi veineuse ou du greffon (hyperplasie 

intimale) ou encore d'une malfaçon technique. (11) 

De plus, le faible débit et la pression basse sont aussi considérés comme 

des facteurs favorisant les thromboses postopératoires. À cela, il faut ajouter 

l'augmentation de la pression intra-abdominale ou la compression extrinsèque de 

la veine cave par les organes voisins tels que le foie ou les tissus cicatriciels 

(fibrose) qui influencent aussi la perméabilité des greffons utilisés pour 

reconstruire la VCI. (11) 

La question de la confection d'une fistule artérioveineuse temporaire pour 

limiter le risque de thrombose reste controversée. Les malfaçons techniques 

peuvent être anticipées, en évitant les excès de longueur, en vérifiant le trajet 

harmonieux et en utilisant des prothèses annelées pour éviter les phénomènes de 

compression. Une thrombose postopératoire précoce doit toujours faire 

suspecter une malfaçon technique et imposer la reprise opératoire pour une 

réfection de la reconstruction cave.  
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La question du traitement anticoagulant au long cours reste débattue, mais 

il semble raisonnable de mettre le patient sous traitement anticoagulant pendant 

plusieurs mois. Le plus souvent il s'agit d'une reconstruction cave réalisée sur un 

système à pression basse, et surtout s'il s'agit d'un greffon prothétique. Une 

thrombose tardive doit faire suspecter une récidive. 

3.2. Infection de la prothèse : 

C'est une complication grave mais cependant rare. Elle peut être favorisée 

par la présence d'une anastomose digestive avec ou sans fistule digestive 

postopératoire, au contact du greffon prothétique (180). 

Un sepsis aigu ou chronique doit toujours faire suspecter une infection 

prothétique et peut imposer l'ablation en urgence de la prothèse infectée, le 

lavage et le drainage de la cavité abdominale avec une simple ligature veineuse 

si la prothèse cave est déjà thrombosée, ou, dans le cas contraire, une 

revascularisation in situ avec une autogreffe associée à un lambeau épiploïque 

(151; 163; 181). 

3.3. L'insuffisance rénale aiguë : 

Il ya un taux plus élevé que prévu d'insuffisance rénale aiguë. Sur la base 

de plus grandes séries, le taux attendu d'insuffisance rénale aiguë est de 0% à 

40%. 

Pour Daylami et al (162), deux patients nécessitant une hémodialyse 

temporaire avaient subi une néphrectomie droite en bloc, mais il est peu 

probable que la reconstruction de la VCI, avec réimplantation de la veine rénale 

gauche aurait empêché cette complication, car tous les deux avaient repris la 

fonction rénale complète avant la sortie. Pour le troisième patient, l'insuffisance 
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rénale aiguë a été accusée d’être le résultat de la nécrose tubulaire aiguë 

secondaire à une hypotension relativement aggravée par la néphropathie de 

contraste-induite. 

3.4.  La fuite chyleuse : 

Une complication unique qui s'est produite dans l'étude de Daylami et al 

était la fuite chyleuse intra-abdominale. 

Kraybill et al avaient décrit une fuite intrathoracique qui a été traité avec 

succès par un shunt pleuroveineux chez un patient ayant subi une résection de la 

veine cave inférieure et de l'aorte pour une rhabdomyosarcome (182).  

La fuite chyleuse chez les patients de l'étude de Daylami et al était 

probablement un reflet de l'étendue d'une invasion locale. Chez les deux 

patients, la fuite chyleuse a été géré avec succès par un drainage interne soit à 

travers un shunt Denver ou un drainage externe avec drainage percutané scanno-

guidée. (162) 

4. Le suivi et le pronostic : 

4.1. Le Suivi : 

La mortalité péri-opératoire de 30 jours pour les patients subissant une 

résection a été montrée pour être aussi élevée que 15% dans certaines études 

antérieures (3; 28).  

Les patients doivent être suivis, généralement avec la tomodensitométrie, 

pour évaluer à la fois la récidive locale et les métastases à distance. L'intervalle 

de suivi doit être personnalisé en fonction du risque individuel de la récidive. 

Les métastases à distance surviennent le plus souvent dans les poumons 

(183). Les tentatives de résection des récidives isolées ou des métastases et la 
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chimiothérapie adjuvante et/ou la radiothérapie doit être envisagée chez les 

patients ayant un intervalle sans maladie longue. (183)  

4.2. Le Pronostic : 

Le pronostic est très dépendant de la taille de la tumeur, le taux mitotique, 

l'origine et l'emplacement de la tumeur. (184) 

Les tumeurs provenant de l'intima ont un pronostic sombre, car elles sont la 

source de métastases largement répandues et l'ensemencement hâtif de la tumeur 

à des sites distants (185).  

Si l'origine est la média, le pronostic est beaucoup mieux (186). Le 

pronostic est également meilleur en l'absence d'une masse palpable et si la 

tumeur est située dans la partie médiane de la veine cave inférieure. Ces patients 

présentent souvent une douleur abdominale antérieure et la résection 

chirurgicale complète est souvent possible.  

En revanche, le syndrome de Budd-Chiari et l'occlusion de la VCI sont les 

caractéristiques de mauvais pronostic (187).  

La plupart des léiomyosarcomes sont de haut grade et sont plus grandes 

que 10 cm à la présentation. Au moins 50% présentent une croissance 

intraluminale. Une résection brute et complète est réalisée dans plus de 80% des 

LMS de la VCI, conduisant à un mauvais pronostic avec un taux de récidive 

locale de 30 à 40%. (188)  

Le pronostic global est sombre avec un temps moyen de survie de 1 mois 

chez les patients inopérables (souvent le type sus-hépatique).  

Les taux de survie après chirurgie varient entre 33 à 57 % à cinq ans (29; 

28; 183; 189; 9; 177; 3). 
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Le léiomyosarcome de la VCI est une tumeur maligne rare qui affecte 

généralement les femmes. La tumeur se comporte d'une manière maligne en 

raison de son emplacement et l'étendue de la croissance intraluminale.  

Les manifestations cliniques sont diverses et non spécifiques. En l'absence 

de signes spécifiques et des marqueurs fiables, un indice élevé de suspicion et 

l'utilisation de scanner permet la détection précoce. L'IRM et une biopsie 

scanno-guidée permettent un diagnostic précis, la mise en scène, et la 

délimitation de l'extension tumorale.  

La tumeur provient le plus souvent des deux tiers inférieurs de la VCI dans 

les deux tiers des cas, et présente une croissance extrinsèque dans plus de 50% 

des cas étudiés. Le plus souvent, la tumeur se développe lentement, assume une 

grande taille sans infiltration directe des organes de voisinage.  

Les tumeurs provenant du segment III de la VCI, une excision incomplète, 

la présence de l'invasion capsulaire et un grade haut, présagent de mauvais 

pronostic. Cependant, ces résultats médiocres devraient être mis en perspective 

avec l'évolution naturelle très défavorable du léiomyosarcome de la VCI.  

Les léiomyosarcomes de la VCI continuent à présenter un défi pour les 

chirurgiens. Des améliorations importantes ont été apportées en termes 

d’exérèse et de reconstruction de la VCI. Bien que la reconstruction de la VCI 

soit possible, il n'est pas nécessaire dans le cadre des tumeurs d'ailleurs résecable 

du segment I ou II, quelle que soit la perméabilité préopératoire de la VCI.  

La chirurgie, qu'elle soit utilisée seule ou en combinaison avec la 

chimiothérapie et la radiothérapie éventuellement, n'est généralement pas 

curative, mais elle constitue le seul espoir de survie prolongée. Pour cette raison, 
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il y a une forte recommandation de la gestion chirurgicale agressive en utilisant 

des techniques de chirurgie vasculaire et d'oncologie modernes. 

La ligature simple, d'autre part, peut conduire à une hypertension veineuse 

avec une incidence accrue d'œdème des membres inférieurs, mais cela est 

généralement transitoire et bien toléré par les patients. La ligature de la veine 

rénale gauche est bien tolérée, même s'il est essentiel de préserver les veines 

collatérales lors de la dissection.  

La radiation préopératoire facilite une résection marginale. Le traitement 

adjuvant peut être indiqué dans les tumeurs à haut risque pendant la période 

postopératoire. 

Malgré l’amélioration des techniques d’imagerie et de chirurgie, le 

pronostic du léiomyosarcome reste toujours sombre. 
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Résumé 

Titre : Le léiomyosarcome de la Veine Cave Inférieure 

Auteur : Fortune Anthony Lucene 

Mots Clés : Léiomyosarcome-Veine Cave Inférieure-Etude Analytique- Traitement 

Les léiomyosarcomes de la VCI sont des tumeurs rares qui couramment affectent les 

femmes d’âge moyen. Ils proviennent de la média de la paroi du vaisseau. Ils se développent 

lentement et rarement infiltrent les organes de voisinage. La symptomatologie est peu 

évocatrice avec la douleur abdominale étant le signe majeur. Le diagnostic n’est confirmé 

qu’après l’examen  histologique des pièces opératoires ou d’une biopsie échoguidée et/ou 

scanno-guidée.   

L’objectif de ce travail est de dégager, à travers deux cas une meilleure connaissance 

des LMS de la VCI et une revue de la littérature de même que les modalités de leur prise en 

charge. 

Dans notre série, il y avait un signe clinique commun de douleur abdominale dans des 

différentes régions et de durées variables avec une masse abdominale papable dans un cas. Le 

diagnostic a été évoqué en préopératoire dans les deux cas par la TDM abdominale qui a 

montré des masses abdominales rétropéritonéales de tailles variables.  

Une intervention chirurgicale par la laparotomie médiane a été réalisée dans les deux 

cas et une masse ayant un rapport la VCI a été mise en évidence. Les suites opératoires ont été 

simples. La résection chirurgicale de la tumeur avec une marge propre est la seule modalité 

thérapeutique associée à une survie prolongée.  

Les tumeurs résultant de la zone II ont le pronostic le plus favorable. Le rétablissement 

de la continuité de la veine, quand il est jugé nécessaire se fait par prothèse de type PTEF. 

Dans ce cas la confection d'une fistule artérioveineuse est fortement indiquée. Il reste une 

controverse concernant l'utilisation de la chimiothérapie ou la radiothérapie comme traitement 

adjuvante postopératoire. Le pronostic reste toujours sombre malgré tout. 
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Abstract 

Title: Leiomyosarcoma of the Inferior Vena Cava 

Author: Anthony Lucene Fortune 

Keywords: leiomyosarcoma, Inferior Vena Cava- Analytical study-Treatment 

Leiomyosarcomas of the inferior vena cava are rare tumors that commonly affect 

middle-aged women. They originate from the media of the vessel wall. They grow slowly and 

rarely infiltrate neighboring organs. The symptoms are somewhat evocative with abdominal 

pain being the major clinical presenting sign. Most often, the discovery is fortuitous by 

laparotomy. The diagnosis is confirmed after histological examination of surgical specimens 

or guided ultrasound and / or guided CT-scan biopsy.  

The goal of this work is to identify, through both a better understanding of 

leiomyosarcoma of the IVC and a review of the literature as well as the modalities of their 

management.  

In our series, abdominal pain was the common clinical sign in different regions and of 

varying durations with palpable abdominal mass in one case. The diagnostic was evoked 

preoperatively in both cases by an abdominal CT-scan which showed retroperitoneal 

abdominal mass of varying sizes.  

Surgery by median laparotomy was performed and in both cases a mass in contact with 

the inferior vena cava was detected. The postoperative care was uneventful. Surgical resection 

of the tumor with negative margins is the only therapeutic modality associated with prolonged 

survival.  

Tumors arising from the zone II have the most favorable prognosis. Restoration of the 

continuity of the vein, when it is deemed necessary is done by PTEF prosthesis. In this case 

the making of an arteriovenous fistula is strongly indicated. There is still a controversy 

regarding the use of chemotherapy or radiotherapy as a postoperative adjuvant treatment. The 

prognosis remains poor despite everything. 
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  الملخص
  السفلي الأجوف للورید الملساء العضلیة الساركومةالعنوان : 

  انطوني لوسین فورتون الكاتب: 
دراسة السفلي،  الأجوف للورید الملساء الساركومة، العضلیة الكلمات الأساسیة:

  ، علاج.تحلیلیة
  

 غالباً التي النادرة الأورام من ھي السفلي الأجوف للورید الملساء العضلیة الساركومة
 و الدموي الوعاء جدار من الوسطانیة الغلالة من ینشأ.  العمر منتصف في النساء یصیب ما

 تدل لا الورم عن الناتجة الأعراض. المجاورة الأعضاء في یتغلغل  ما نادراً , ببطء یتطور
 اكتشاف یكون ما غالباً, الرئیسیة العلامة یعتبر الذي البطن ألم مع بوضوح المرض على

 بعد من إلا التشخیص یأكد لا حیث البطني الإستكشاف إجراء خلال من بالصدفة الورم
 تخطیط توجیھ تحت المأخوذة للخزعة أو الجراحیة للعینات )الھیستولوجي( النسیجي الفحص
 .المقطعي التصویر تحت أو الصدى

 و المواضع مختلف في البطن ألم حیث من مشتركة سریریة علامات لدینا سلسلتنا في
 الحالتین في. الحالات من حالة في محسوسة بطنیة كتلة وجود مع مختلفة زمنیة بمدة

 الذي للبطن المحوسب المقطعي التصویر بواسطة الجراحي التدخل قبل تحقیقھ تم التشخیص
  . مختلفة أحجام ذو الصفاق خلف بطنیة كتلة وجود أظھر

 مع الحالتین في تحقیقھ تم المتوسط البطني الإستكشاف بواسطة الجراحي التدخل
 مع الكتلة أستئصال تم قد و السفلي الأجوف الورید مع أرتباط ذو كتلة وجود عن الكشف

 للحالة مشبكي قطع بدون و الحالات من واحدة في السفلي الأجوف للورید مشبكي قطع
 للورید الملساء العضلیة الساركومة تشخیص و بسیطة كانت الجراحیة التبعات.  الأخرى
  .الجراحیة للعینات) الباثلوجي ( التشریحي الفحص بعد بھ أخذ السفلي الأجوف

 المرافقة الوحیدة العلاجیة الطریقة ھي نظیف ھامش مع للورم الجراحي الأستئصال
 إستعادة.  تنبوء أفضل لھا II المنطقة عن الناتجة الأورام, للحیاة مطولة زمنیة لفترة

,  PTEF نوع من أصطناعي عضو بواسطة تكون ضروریة تكون عندما الورید أستمراریة
 بخصوص الجدال یبقى و بقوة مطلوب ھو وریدي- شریاني ناسور تكوین الحالة ھذه في

.  الجراحي التدخل بعد من مساعد كعلاج الإشعاعي العلاج أو الكیمیائي العلاج أستعمال
 . شيء كل من بالرغم قاتم دائماُ التنبوء یبقى
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 
 الرحمان الرحيمبسم ا  

 أقسم با العظيم

هذه اللحظة التي يتم فيها قبولي عضوا في المهنة الطبية أتعهد علانية:في   

.بأن أكرس حياتي لخدمة الإنسانية 
.وأن أحترم أساتذتي وأعترف لهم بالجميل الذي يستحقونه 
 .وأن أمارس مهنتي بوازع من ضميري وشرفي جاعلا صحة مريضي هدفي الأول 
لا أفشي الأسرار المعهودة إلي. وأن 
.وأن أحافظ بكل ما لدي من وسائل على الشرف والتقاليد النبيلة لمهنة الطب 
.وأن أعتبر سائر الأطباء إخوة لي 
.وأن أقوم بواجبي نحو مرضاي بدون أي اعتبار ديني أو وطني أو عرقي أو سياسي أو اجتماعي 
سانية منذ نشأتها.وأن أحافظ بكل حزم على احترام الحياة الإن 
.وأن لا أستعمل معلوماتي الطبية بطريق يضر بحقوق الإنسان مهما لاقيت من تهديد 

 بكل هذا أتعهد عن كامل اختيار ومقسما بشرفي.



 

 


