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PROFESSEURS AGREGES :

Janvier 2004

331. Pr. ABDELLAH EIl Hassan

332. Pr. AMRANI Mariam

333. Pr. BENBOUZID Mohammed Anas
334. Pr. BENKIRANE Ahmed*

335. Pr. BENRAMDANE Larbi*
336. Pr. BOUGHALEM Mohamed*
337. Pr. BOULAADAS Malik

338. Pr. BOURAZZA Ahmed*

339. Pr. CHAGAR Belkacem*

340. Pr. CHERRADI Nadia

341. Pr. EL FENNI Jamal*

342. Pr. EL HANCHI ZAKI

343. Pr. EL KHORASSANI Mohamed
344. Pr. EL YOUNASSI Badreddine*
345. Pr. HACHI Hafid

346. Pr. JABOUIRIK Fatima

347. Pr. KARMANE Abdelouahed
348. Pr. KHABOUZE Samira

349. Pr. KHARMAZ Mohamed

350. Pr. LEZREK Mohammed*

351. Pr. MOUGHIL Said

352. Pr. NAOUMI Asmae*

353. Pr. SAADI Nozha

354. Pr. SASSENOU ISMAIL*

355. Pr. TARIB Abdelilah*

356. Pr. TIJAMI Fouad

357. Pr. ZARZUR Jamila

Janvier 2005

358. Pr. ABBASSI Abdellah

359. Pr. AL KANDRY Sif Eddine*
360. Pr. ALAOUI Ahmed Essaid
361. Pr. ALLALI Fadoua

362. Pr. AMAR Yamama

363. Pr. AMAZOUZI Abdellah
364. Pr. AZ1Z Noureddine*

365. Pr. BAHIRI Rachid

366. Pr. BARKAT Amina

367. Pr. BENHALIMA Hanane
368. Pr. BENHARBIT Mohamed
369. Pr. BENYASS Aatif

370. Pr. BERNOUSSI Abdelghani

Ophtalmologie

Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Enterologie
Chimie Analytique
Anesthésie Réanimation
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie
Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Traumatologie Orthopédie
Urologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Gastro-Entérologie
Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Rhumatologie

Néphrologie

Ophtalmologie

Radiologie

Rhumatologie

Pédiatrie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo Faciale
Ophtalmologie

Cardiologie

Ophtalmologie



371.
372.
373.
374.
375.
376.
377.
378.
379.
380.
381.
382.
383.
384.
385.
386.

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

BOUKLATA Salwa

CHARIF CHEFCHAOUNI Mohamed

DOUDOUH Abderrahim*
EL HAMZAOQUI Sakina
HAJJI Leila

HESSISSEN Leila
JIDAL Mohamed*
KARIM Abdelouahed
KENDOUSSI Mohamed*
LAAROUSSI Mohamed
LYAGOUBI Mohammed
NIAMANE Radouane*
RAGALA Abdelhak
SBIHI Souad
TNACHERI OUAZZANI Btissam
ZERAIDI Najia

AVRIL 2006

423.
424,
425.
426.

427

428.

429

430.
431.
432.
433.
434.
435.
436.
437.
438.
430.
440.

441

442.
443.
444,
445,
446.
447.
448.
449,

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

ACHEMLAL Lahsen*
AFIFI Yasser

AKJOUJ Said*
BELGNAOUI Fatima Zahra
BELMEKKI Abdelkader*
BENCHEIKH Razika

BIYI Abdelhamid*
BOUHAFS Mohamed El Amine
BOULAHYA Abdellatif*
CHEIKHAOQUI Younes
CHENGUETI ANSARI Anas
DOGHMI Nawal

ESSAMRI Wafaa

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

KILI Amina

KISRA Hassan

KISRA Mounir
KHARCHAFI Aziz*
LAATIRIS Abdelkader*
LMIMOUNI Badreddine*

Radiologie

Ophtalmologie
Biophysique

Microbiologie

Cardiologie

Pédiatrie

Radiologie

Ophtalmologie

Cardiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Rhumatologie

Gynecologie Obstétrique
Histo-Embryologie Cytogénétique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique

Rhumatologie
Dermatologie
Radiologie
Dermatologie
Hématologie

O.R.L

Biophysique

Chirurgie - Pediatrique
Chirurgie Cardio — Vasculaire
Chirurgie Cardio — Vasculaire
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Gastro-entérologie
Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Urologie

Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Microbiologie
Radiologie

Urologie

Pédiatrie

Sychiatrie

Chirurgie — Pédiatrique
Médecine Interne
Pharmacie Galénique
Parasitologie



450.
451.
452.
453.
454,
455.
456.
457.
458.

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

MANSOURI Hamid*
NAZIH Naoual
OUANASS Abderrazzak
SAFI Soumaya*
SEKKAT Fatima Zahra
SEFIANI Sana
SOUALHI Mouna
TELLAL Saida*
ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007

458.
450.
460.
461.
462.
463.
464.
465.
466.
467.
468.
4609.
470.
471.
472.
473.
474,
475.
476.
477.
478.
479.
480.
481.
482.
483.
484.
485.
486.
487.
488.
489.
490.
491.

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

LARAQUI HOUSSEINI Leila

EL MOUSSAOQOUI Rachid
MOUSSAOUI Abdelmajid
LALAQUI SALIM Jaafar *
BAITE Abdelouahed *
TOUATI Zakia

OUZZIF Ez zohra *
BALOUCH Lhousaine *
SELKANE Chakir *

EL BEKKALI Youssef *
AIT HOUSSA Mahdi *

EL ABSI Mohamed
EHIRCHIOU Abdelkader *
ACHOUR Abdessamad *

TAJDINE Mohammed Tarig*

GHARIB Noureddine
TABERKANET Mustafa *
ISMAILI Nadia
MASRAR Azlarab
RABHI Monsef *
MRABET Mustapha *
SEKHSOKH Yessine *
SEFFAR Myriame
LOUZI Lhoussain *
MRANI Saad *

GANA Rachid

ICHOU Mohamed *
TACHFOUTI Samira
BOUTIMZINE Nourdine
MELLAL Zakaria
AMMAR Haddou *
AOUFI Sarra

TLIGUI Houssain
MOUTAJ Redouane *

Radiothérapie

O.R.L

Psychiatrie
Endocrinologie
Psychiatrie

Anatomie Pathologique
Pneumo — Phtisiologie
Biochimie

Pneumo — Phtisiologie

Anatomie pathologique
Anesthésie réanimation
Anesthésier réanimation
Anesthésie réanimation
Anesthésie réanimation
Cardiologie

Biochimie

Biochimie

Chirurgie cardio vasculaire
Chirurgie cardio vasculaire
Chirurgie cardio vasculaire
Chirurgie générale
Chirurgie générale
Chirurgie générale
Chirurgie génerale
Chirurgie plastique

Chirurgie vasculaire périphérique

Dermatologie
Hématologie biologique
Médecine interne

Médecine préventive santé publique et hygiéne

Microbiologie
Microbiologie
Microbiologie
Virologie
Neuro chirurgie
Oncologie médicale
Ophtalmologie
Ophtalmologie
Ophtalmologie
ORL
Parasitologie
Parasitologie
Parasitologie



492. Pr. ACHACHI Leila

493. Pr. MARC Karima

494. Pr. BENZIANE Hamid *
495. Pr. CHERKAOQOUI Naoual *
496. Pr. EL OMARI Fatima
497. Pr. MAHI Mohamed *
498. Pr. RADOUANE Bouchaib*
499. Pr. KEBDANI Tayeb

500. Pr. SIFAT Hassan *

501. Pr. HADADI Khalid *

502. Pr. ABIDI Khalid

503. Pr. MADANI Naoufel

504. Pr. TANANE Mansour *
505. Pr. AMHAJJI Larbi *

Mars 2009

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

BJIJOU Younes
AZENDOUR Hicham *
BELYAMANI Lahcen *
BOUHSAIN Sanae *
OUKERRAIJ Latifa
LAMSAOURI Jamal *
MARMADE Lahcen
AMAHZOUNE Brahim *
AIT ALI Abdelmounaim *
BOUNAIM Ahmed *

EL MALKI Hadj Omar
MSSROURI Rahal
CHTATA Hassan Toufik *
BOUI Mohammed *
KABBAJ Nawal

FATHI Khalid
MESSAOUDI Nezha *
CHAKOUR Mohammed *
DOGHMI Kamal *
ABOUZAHIR Ali*
ENNIBI Khalid *

EL OUENNASS Mostapha
ZOUHAIR Said*
L’kassimi Hachemi*
AKHADDAR Ali *

AIT BENHADDOU EIl hachmia
AGADR Aomar *
KARBOUBI Lamya
MESKINI Toufik

Pneumo phtisiologie
Pneumo phtisiologie
Pharmacie clinique
Pharmacie galénique
Psychiatrie

Radiologie

Radiologie

Radiothérapie
Radiothérapie
Radiothérapie
Reéanimation médicale
Réanimation médicale
Traumatologie orthopédie
Traumatologie orthopédie

Anatomie

Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Biochimie

Cardiologie

Chimie Thérapeutique
Chirurgie Cardio-vasculaire
Chirurgie Cardio-vasculaire
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique

Dermatologie
Gastro-entérologie
Gynécologie obstétrique
Hématologie biologique
Hématologie biologique
Hématologie clinique
Médecine interne
Médecine interne
Microbiologie
Microbiologie
Microbiologie
Neuro-chirurgie
Neurologie

Pediatrie

Pédiatrie

Pediatrie



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

KABIRI Meryem

RHORFI Ismail Abderrahmani *
BASSOU Driss *

ALLALI Nazik

NASSAR lIttimade

HASSIKOU Hasna *

AMINE Bouchra
BOUSSOUGA Mostapha *
KADI Said *

Octobre 2010
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AMEZIANE Taoufig*
ERRABIH Ikram
CHERRADI Ghizlan
MOSADIK Ahlam
ALILOU Mustapha
KANOUNI Lamya

EL KHARRAS Abdennasser*
DARBI Abdellatif*

EL HAFIDI Naima
MALIH Mohamed*
BOUSSIF Mohamed*

EL MAZOUZ Samir
DENDANE Mohammed Anouar
EL SAYEGH Hachem
MOUJAHID Mountassir*
RAISSOUNI Zakaria*
BOUAITY Brahim*
LEZREK Mounir

NAZIH Mouna*
LAMALMI Najat
ZOUAIDIA Fouad
BELAGUID Abdelaziz
DAMI Abdellah*
CHADLI Mariama*

ENSEIGNANTS SCIENTIFIQUES

PROFESSEURS

ok wndE

Pr. ABOUDRAR Saadia

Pr. ALAMI OUHABI Naima

Pr. ALAOUI KATIM

Pr. ALAOUI SLIMANI Lalla Naima
Pr. ANSAR M’hammed

Pr. BOUKLOUZE Abdelaziz

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Radiologie

Radiologie

Radiologie

Rhumatologie
Rhumatologie
Traumatologie orthopédique
Traumatologie orthopédique

Medecine interne
Gastro entérologie
Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Anesthésie réanimation
Radiothérapie
Radiologie

Radiologie

Pédiatrie

Pédiatrie

Médecine aérotique
Chirurgie plastique et réparatrice
Chirurgie pédiatrique
Urologie

Chirurgie génerale
Traumatologie orthopédie
ORL

Ophtalmologie
Hématologie

Anatomie pathologique
Anatomie pathologique
Physiologie

Biochimie chimie
Microbiologie

Physiologie

Biochimie
Pharmacologie
Histologie-Embryologie

Chimie Organique et Pharmacie Chimique

Applications Pharmaceutiques



7.
8.
9

10.
11.
12.
13.
14.
15.
16.
17.
18.
19.
20.
21.
22.
23.

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

BOUHOUCHE Ahmed
BOURJOUANE Mohamed
CHAHED OUAZZANI Lalla Chadia
DAKKA Taoufiq

DRAOQUI Mustapha

EL GUESSABI Lahcen

ETTAIB Abdelkader

FAOUZI Moulay EI Abbes
HMAMOUCHI Mohamed
IBRAHIMI Azeddine

KABBAJ Ouafae

KHANFRI Jamal Eddine

REDHA Ahlam

OULAD BOUYAHYA IDRISSI Med
TOUATI Driss

ZAHIDI Ahmed

ZELLOU Amina

* Enseignants Militaires

Genétique Humaine
Microbiologie
Biochimie
Physiologie

Chimie Analytique
Pharmacognosie
Zootechnie
Pharmacologie
Chimie Organique

Biochimie
Biologie
Biochimie

Chimie Organique
Pharmacognosie
Pharmacologie
Chimie Organique
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A 2Allah

==

Tout puissant

ST O ST,

Qui m’a inspiré

S O ST,

Qui m’a guidé dans le bon chemin

==

Je vous dois ce que je suis devenu

S O ST,

Louanges et remerciements

==

Pour votre clémence et miséricorde

SO ST O S O ST O ST0 P STD S ST O ST O ST P ST P ST O ST O ST O ST

=
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A Ma trés chére Meére

C’est pour moi un Jjour d’une grande
importance, car Jje sais que tu es a la
fois fiere et heureuse de voir le
fruit de ton éducation et de tes
efforts inlassables se concrétiser.

Aucun mot, aussi expressif qu’il
soit, ne saurait remercier a sa Jjuste
valeur, 1’étre qui a consacré sa vie a
parfaire mon éducation avec un

dévouement inégal.

Tes prieres ont été pour moi d’un
grand soutien moral tout au long de
mes études.

Puisse allah m’aider pour rendre un

peu soit-il de ce que tu m’as donné.

Puisse allah t’accorder santé,

bonheur et longue vie.

A Mon tres cher peéere

Aucun mot ne saurait exprimer la
profonde gratitude et 1’immense amour
que Jj’aili pour toil.
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) A mon frére Younes, mes sceurs
3 Sara, Fatima Zahra et Hind

i Les mots ne sauralent exprimer
(| 1l"entendue de 1’affection que j'ai
3 pour vous et ma gratitude.

() Je vous dédie ce travail avec tous
{ mes veux de bonheur, de santé et de
i réussite.

i

i Je vous souhaite une vie pleine de
(i bonheur, de santé et de prospérité.
g Que ALLAH vous Dbénisse et wvous
i

i

i

i

i

i

i

i

OO TN EEEEANEAN= =1
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(

(

f A la mémoire de mes grands
3 parents

() J’aurais bien aimé gque vous soyez
i parmi nous pour Jue VvVOous nous
i partagiez ce bonheur.

3 Puisse dieu vous réserver  sa
q démence a sa bien large miséricorde
( et vous accueillir en son vaste

paradis aupres des prophetes et des

S,

salints.

XD

A mes tantes, mes oncles, mes

ST O ST,

cousins et cousines

=)

Veuillez trouver dans ce travail,

LXK

l"expression de mon amour et mon

S

affection.

SI P ST O ST O ET0 P ST 0 ST,

OO TN EEEEANEAN= =1
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( A tous mes trés chers amis

g BENNANT anas, BENNANI Wadie, ELGHRIB
( Fahd et Abdessalam, HACHMI Ahmed, RHAOUSSI
J Samir,

i

i Les mots ne sauralent exprimer
i 1l"entendue de 1’affection que j'ai
i

pour vous et ma gratitude.

(=o=>

Je vous dédie ce travail avec tous

XD

mes veux de bonheur, de santé et de

==

réussite.

(==

Je vous souhaite une vie pleine de

LXK

bonheur, de santé et de prospérité.

SO ST O ST ST P ST 0 S0 O ST,

=
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A tous mes amis de la faculté

de médecine et de pharmacie de
Rabat

Spécialement : GUENNOUNI Hicham
ANOUAR, Ifyass , ELKABOUS Mustafa , HENTOUR,
Siham ,ABOUNOUH Nadia , MOUIAHID Rim |,
BENOTMANE Fatim zahra , ELKHATIB Majda ,
TOUARSSA Firdaous , AFIF Mohammed , BOUABID
Youssef , ZAIMI Achraf , OUKESSOU Youssef ,
SEDRATI Yassine ,BENBOUHA Abdellatif..Un

livre ne me suffirait pas pour tous

vous citer.

Les mots ne saurailent exprimer
1"entendue de 1’affection que j’ai

pour vous et ma gratitude.

Je vous dédie ce travail avec tous
mes veux de bonheur, de santé et de

réussite.

Je vous souhaite une vie pleine de

bonheur, de santé et de prospérité.
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A tous ceux qui me sont chers

et que j’ai omis de citer.

A tous ceux qui ont participé

de pres ou de loin a 1l’élaboration

de ce travail.

A tous ceux qui ont pour

mission cette pénible tache de
soulager 1l’étre humain et
d’ essayer de lui procurer le bien-

étre physique, psychique et

62
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( A notre maitre et Président de
3 these

( Monsieur le professeur M.
i BENHMAMOUCH

g Professeur de Chirurgie
( Pédiatrique

i

i

(=o=>

Nous sommes tres sensibles a

(==

1'honneur que vous nous faites en

(=o=>

acceptant la ©présidence de notre

==

jury de these.

SO ST,

Votre culture scientifique, votre

=

compétence et vos qualités humaines

S

ont suscité en nous une grande

S

admiration, et sont pour vos éleves

=)

un exemple a suivre.

SO ST,

- P a = . - - - A .

SIS,

=
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3 A notre maitre et rapporteur de
() these

i Monsieur le professeur M. KISRA
g Professeur agrégé de Chirurgie
f Pédiatrique

i

i

0 Votre sérieux, votre compétence et
0 votre sens du devolir nous ont
(i énormément marqué.

i Veuillez trouver 1ici 1l'expression
J de notre respectueuse considération
g et notre profonde admiration pour
( toutes vos qualités scientifiques et
f humaines.

i

i

i

i

i

i
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3 A notre maitre et juge de theése
{ Madame le professeur L.CHAT

3 Professeur agrégé de Radiologie
i

i Nous sommes particulierement
g touchés par 1la spontanéité et 1la

gentillesse avec laquelle vous avez

(=o=>

bien voulu accepter de Juger ce

(==

travail.

XD

Nous wvous remercions ce grand

(==

honneur que vous nous faites.

=)

Veulllez accepter, cher maitre, ce

S

travail avec toute notre estime et

S

haute considération.
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=
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A notre maitre et juge de these

Monsieur le professeur M.A.

DENDANE

Professeur Agrégé de Chirurgie

Pédiatrique

Vous avez accepté de Jjuger ce
travail avec une spontanéité et une

simplicité émouvante.

C’est pour nous un grand honneur
de vous voir siéger parmi le jury de

cette theése.

OO
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Liste des abréviations

ASP : Abdomen sans préparation
CRO : Compte rendu opératoire

CT : Canal thoracique

CcvC : Circulation veineuse collatérale
A . Invagination intestinale aigue
IRM : Imagerie par résonnance magnétique
ML : Malformation lymphatique

GG : Ganglion

HMG : Hépatomégalie

HVA - Acide homovanillique

LK : Lymphangiome kystique

LKC : Lymphangiome kystique cervical
OCT : Opacification corporéale totale
OIA : Occlusion intestinale aigue
OMI : Oedéme des membres inferieurs
PEC : Prise en charge

RAS : Rien a signaler

RX - Radiographie

SMG : Splénomégalie

SA : Semaines d’aménorrhée

TDM : Tomodensitométrie

TTT : Traitement

ulv : Urographie intraveineuse

VMA : Acide vanylmandélique

VN : Vasculo-nerveux
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Les lymphangiomes kystiques sont des dysembryoplasies bénignes rares,
du systéme lymphoganglionnaire, responsables d’un syndrome tumoral par

prolifération angiolymphatique[1].

Ils rentrent, dans la nouvelle classification de ’'ISSVA des malformations
vasculaires, dans le cadre des malformations lymphatiques a bas débit[2]. Cette
affection signalée pour la premiére fois en 1828 par Redenbacher[1]est mieux
connue depuis les travaux de référence menés par Sabin en 1909 et 1912. Leur
localisation anatomique est presque exclusivement cervicofaciale®et leur

révélation clinique est généralement tres précoce[1].

La gravit¢ de ces formations tumorales chez 1’enfant tient, d’une part, a
leur potentiel évolutif susceptible de comprimer et d’envahir les organes de
voisinage, et d’autre part, par la classique difficulté de leur exerése, qui devient
alors partielle[4].La stadification clinicoradiologique de Serres[5] a permis de
prédire le taux de complications, et de réaliser récemment des algorithmes de
prise en charge [3-5],dont les principales modalités sont 1’abstention
thérapeutique, 1’excision chirurgicale et la sclérothérapie, en dehors des cas

d’urgence.

Le but de cette étude était de rapporter 07 cas de lymphangiomes kystiques
cervicaux de ’enfant (24 cas a la base mais on ne va traiter que 07 vue
I’insuffisance des données) , 07 cas de lymphangiomes kystiques axillaires ( 09
a la base) et 06 cas de lymphangiomes kystiques abdominaux, traités a 1’hopital
des enfants de Rabat : unité de chirurgie pédiatrique « A », entre janvier 2000 et
septembre 2010, et de rappeler, a partir des données de la littérature, les aspects

étiopathogeéniques, diagnostiques et la place de la chirurgie dans notre pays.
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Le systeme lymphatique se développe par des mécanismes semblables a
ceux qui produisent le systeme sanguin. En effet, les conduits lymphatiques,
comme les vaisseaux sanguins, naissent par vasculogénéese et angiogénese a

partir des précurseurs splanchno-pleuraux [6].
I. VASCULOGENESE

Au jour 18 apres la conception, les vaisseaux sanguins commencent a se
développer dans le mésoblaste splanchno-pleural du disque embryonnaire. Des
substances inductrices, sécrétées par 1’entoblaste sous-jacent poussent certains
cellules du mésoblaste splanchno-pleural a se différencier en angioblastes.
Ceux-ci se transforment en cellules endothéliales aplaties qui se réunissent pour
constituer de petites vésicules arrondies : les cordons angioblastiques. Ceux-ci
se développent a travers le disque embryonnaire et s’assemble pour former un
réseau a l’origine de la configuration initiale du systéme circulatoire de

I’embryon.
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II. DEVELOPPEMENT DES VAISSEAUX LYMPHATIQUES

Les vaisseaux lymphatiques n’apparaissent pas avant la 5éme semaine. A la
fin de celle-ci, les sacs lymphatiques jugulaires se mettent en place : ils drainent
les liquides contenus dans les vaisseaux lymphatiques supérieurs, du tronc, de la

téte et du cou.

Au cours de la 6eme semaine, 4 sacs lymphatiques supplémentaires se
développent pour collecter la lymphe du tronc et des membres inférieurs. Il
s’agit du sac lymphatique rétro péritonéal, de la citerne du chyle et de la paire de
sacs lymphatiques postérieurs associés aux jonctions des veines iliagues internes

et externes (Figurel).

Initialement, la citerne du chyle se draine dans une paire de conduits
lymphatiques thoraciques qui rejoignent la circulation veineuse prés des
réunions des veines jugulaires internes et sub-claviéeres. Cependant au cours du
développement, des portions de ces conduits s’oblitérent et le conduit thoracique
définitif provient de la portion caudale du conduit droit, de la portion craniale du

conduit gauche ainsi que d’une anastomose médiane (Figure2).
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Figure 1: A: vue latérale gauche ; B: vue antérieure (d’aprés W. LARSEN) [7]
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2: Vue antérieure (d’aprés W. LARSEN) [7]

Figure
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I. LA REGION CERVICALE :

Le lymphangiome Kystique cervical se développe le plus souvent au
dépend de la région latérale du cou. Cette région est triangulaire, limitée par les
muscles sterno-cléido-mastoidien et le trapeze, et la clavicule en bas. Le paquet
vasculo-nerveux du cou est compris entre le muscle sterno-cléido-mastoidien en
avant, et le plan des muscles scalénes en arriere (voir figures 3, 4 et 5). Il

contient :
A. Les lymphatiques du cou :

- L'arcade de CUNEO longe le bord inférieur de la mandibule et
comporte, d'avant en arriére : les ganglions sous-mentonniers, sous-
mandibulaires, parotidiens, occipitaux et mastoidiens.

- Le triangle de ROUVIERE a pour sommet le ganglion parotidien,
pour bord antérieur la chaine jugulo-carotidienne (sa partie
superieure est dite "sous-digastrique™), pour bord postérieur la chaine
spinale et pour base la chaine sus-claviculaire. La nomenclature

« ganglions » est désormais laissée pour les structures nerveuses.
B. La veine jugulaire interne :

Chaque veine jugulaire interne fait suite au golf de la jugulaire et descend
verticalement jusqu'au niveau de I'extrémité meédiale de la clavicule ou elle se

réunit a la veine sous-claviére pour former le tronc veineux brachio-céphalique.
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C. Les nerfs :

Dans le paquet vasculo-nerveux du cou, on trouve les 4 nerfs craniens
destinés aux différentes régions de la face et du cou. Le nerf grand hypoglosse,
le nerf spinal, le nerf glosso-pharyngien et le nerf vague. Le nerf facial est

retrouvé lui a la dissection de la région parotidienne.
D. L’artere carotide :

L'artere carotide primitive, située en dedans de la veine jugulaire interne, se
bifurque au bord supérieur du cartilage thyroide en : artere carotide interne et
externe. Cette derniere s'étend jusqu'au col du condyle du maxillaire inférieur,
elle est croisée par le tronc veineux thyro-lingo-facial et par le nerf hypoglosse.
Dans la région parotidienne elle donne six branches collatérales dont l'artére

thyroidienne supérieure.

10
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Figure 3 : vaisseaux et nceuds lymphatiques de la face et du cou planche 66, téte et cou,

atlas d’anatomie humaine Frank H. Netter, Masson 4°™ édition
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Figure 4 : veines des régions orales et pharyngiennes planche 65, téte et cou, atlas

d’anatomie humaine Frank H. Netter, Masson 4°™ édition
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Figure 5 : artére carotide et nerfs cervicaux, planche 29, téte et cou, atlas d’anatomie

humaine Frank H. Netter, Masson 4éme édition

II. LA REGION AXILLAIRE :

Le creux axillaire est I’ensemble des parties molles situé¢es dans 1’espace

compris entre I’articulation scapulo-humérale, et la paroi thoracique.

Il constitue non seulement un lieu de passage des éléments nobles VN,

mais assure aussi le drainage lymphatique des régions adjacentes.

13
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> Situation :

Le creux axillaire est une zone de transition entre le tronc et le membre

supérieur, il est situé :
<> Sous la clavicule.
<> En avant de la région scapulaire.

<> En dedans de [larticulation scapulo-humérale et de la région

deltoidienne.
<> En dehors de la paroi antérolatérale du thorax.
Limite :
En haut : le 1/3 externe de la clavicule.
En bas : le bord inférieur du grand pectoral= la base de ’aisselle.
En dedans : la paroi antérolatérale thoracique.

En dehors : I’humérus et 1’articulation scapulo-humeérale.

R

En arriére : la scapula et la région scapulo-humérale.
Forme :

Le creux axillaire a la forme d’une pyramide quadrangulaire a sommet
tronqué, Il comprend une paroi antérieure, interne, externe, un sommet et une

base, ainsi qu’une cavité ou fosse axillaire.

14
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> Parois

Paroi antérieure

Deux plans musculaires superposes :

<> Muscle grand pectoral, séparé du deltoide par le sillon deltopectoral
(veine céphalique, et branche de I'artére acromio-thoracique).

< Plan clavi-pectoro-axillaire :

— Muscle sous clavier,

— Et muscle petit pectoral, tendu de la coracoide vers les 3, 4, et
5emes cotes.

— Ces deux muscles sont unis par le fascia clavi-pectoro-axillaire,
constitu¢é par 1’aponévrose clavi-pectorale et le ligament
suspenseur de l'aisselle.

Paroi postérieure

<> Muscles sous-scapulaire et petit rond en arriére
< Espace omo-huméral, divisé par la longue portion du triceps en :

— Quadrilatere huméro-tricipital en dehors, ou passent le nerf
axillaire et les vaisseaux circonflexes postérieurs.

— Triangle omo-tricipital en dedans, ou passent les vaisseaux
circonflexes scapulaires.

<> Muscle grand rond.

<> Muscle grand dorsal.

15
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Paroi interne

C’est la paroi thoracique latérale, recouverte par le muscle grand dentelé
qui est tendu du bord spinal de I'omoplate aux dix premieres c6tes, et sur lequel

cheminent le nerf du grand dentelé et les vaisseaux thoraciques latéraux.

Paroi externe

<> Humérus.

<> Longue portion du biceps (bord supérieur de la gléne > coulisse

bicipitale).

<> Courte portion du biceps et coraco-brachial (qui proviennent tous

les deux de la pointe du processus coracoide).
Base
<> Peau (+ poils + glandes sudoripares apocrines).
<> Tissu cellulaire sous-cutané.

<> Le relief des bords inférieurs des muscles grand pectoral en avant et
grand dorsal en arriere, dont les aponévroses sont reliées entre elles
par ’aponévrose de la base de D’aisselle, qui comprend deux

feuillets :

— Aponévrose superficielle, mince.
— Aponévrose profonde, dont le bord externe, ou "arc axillaire",

concave, réepond au paquet vasculo-nerveux.

16
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Sommet

Traversé par le paquet VN axillaire, cet orifice constitue un véritable hile

vasculaire, et fait communiquer le creux axillaire avec la région sus claviculaire.
Il est limité :
<> En bas : Face supérieure de la 1ére cote.
<> Enhaut : La clavicule et le muscle sous clavier.

<> En dehors: Saillie de I’apophyse coracoide avec ses ligaments

Coraco-claviculaires.
<> Endedans : L’angle entre le sous clavier et la 1ére cote.
» Contenu du creux axillaire :
v’ Paguet Vasculo-nerveux axillaire :

Traverse le creux axillaire de son sommet a la partie externe de sa base,
d’abord la partie supérieure de la paroi interne, puis longe la paroi antérieure
avant de gagner la paroi externe ou il se poursuit en devenant paquet VN

brachial.

a. L artere axillaire : (fig 6)

<> Dimensions : d’une longueur de 7a 8cm, et d’un calibre de 8 a

10mm.

<> Origine : Au dessous du milieu de la clavicule, ou elle fait suite a

I’artére sous claviére.

17
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<> Trajet : dépend de la position du bras :

— Bras pendant le long du corps : ’artére axillaire se dirige en bas en

arriere et en dehors.
— Bras étendu horizontalement : I’artére axillaire est rectiligne.

<> Terminaison : bord inférieur du grand pectoral ou elle se continue

par I’artere humérale.
<> Collatérales :
— Lathoracique supérieure.
— L’acromio-thoracique.
— Les petites thoraciques.
— La mammaire externe.
— L’artére scapulaire inférieure.

— Le tronc des circonflexes.

18
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Figure 6 : Vue antérieure de I’artére axillaire, atlas d’anatomie humaine Frank H.
Netter, Masson 4eme édition
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b. La veine axillaire (fig 7)

<> Origine : Bord inférieur du grand pectoral, de la confluence de la

veine humérale et de la veine basilique.

<> Trajet: Généralement doublée d’un canal veineux collatéral, la

veine axillaire est appliquée sur le flanc interne de 1’artére et traverse

en diagonale le creux axillaire, en suivant la direction générale du

paquet VN.

<>  Terminaison : Sous la clavicule, en devenant veine sous claviére.

MUNDA ST omudmaiva

Veine pasiiique

FIGURE 19
La veine et les ganglions axillaires droits

. Veine céphalique
. Canal veineux collatéral
. Artére circonflexe antérieure

Artére acromio-thoracique
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Figure 7 : Schéma de la veine et les ganglions axillaires droits
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c. Le plexus brachial et ses branches terminales.

A son entrée dans le creux axillaire, le plexus brachial est constitué par
trois troncs nerveux s’étageant de haut en bas sur le flan externe de I’artere

axillaire ;

< Tronc secondaire antéro-externe.
< Tronc secondaire antéro-interne.

<> Tronc secondaire posterieure.

Ces trois troncs secondaires sont accompagnées par de nombreuses
collatérales :

< Enavant : Nerfs du grand pectoral et du petit pectoral.
<> En arriere : Nerf inférieur du petit pectoral.

<> En dedans : Nerfs du grand dorsal, grand rond et grand dentelé.

Les terminales du plexus brachial nées des troncs secondaires, sont

disposées tout autour de I’artére axillaire :
<> Tronc secondaire antéro-externe se divise en :
— Nerf musculo-cutané.
— Racine externe Nerf médian.
<> Tronc secondaire antéro-interne se divise en arriére de I’artére en :

Racine interne Nerf médian.

— Nerf cubital.
— Nerf brachial cutané interne.

— L’accessoire du brachial cutané interne.
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< Tronc secondaire postérieure :
— Nerf radial.
— Nerf circonflexe
v Eléments VN périphériques :
Ce sont les branches collatérales du paquet VN axillaire :

a. Les éléments antérieurs :

< Artéres :

— Artére thoracique supérieure.

— Artére acromio-thoracique.

— Artéres petites thoraciques.
< Veines : Satellites des arteres se jettent dans la veine axillaire.
< Nerfs :

— Nerf supérieur du grand pectoral.

— Nerf inférieur du grand pectoral.

— Nerf du petit pectoral.

b. Les éléments internes :

<> Artére mammaire externe.
<> Les deux veines mammaires externes.
< Nerf grand dentelé.

<> La branche thoracique de 1’artére scapulaire inférieure
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c. Les éléments postérieurs :

< Les nerfs du sous scapulaire.

<> Le nerf circonflexe.

<> Les nerfs du grand rond et du grand dorsal.
< L’artére scapulaire inférieure.

d. Les éléments externes :

<~ Les arteres circonflexes antérieur et posterieur.
<> Les veines circonflexes.
v' Lymphatiques :

Les lymphatiques axillaires résument la circulation lymphatique du
membre supérieur, d’une partie des parois thoraciques et abdominales et surtout

de la glande mammaire.
Les ganglions se répartissent classiquement en cing groupes :
e Legroupe mammaire externe :

Parfois divisé en deux groupes supérieur et inférieur, il est situé le long des
vaisseaux mammaires externes, sur le muscle grand dorsal, immédiatement en
arriere du muscle grand pectoral. Il recoit les lymphatiques de la paroi

thoracique, de la paroi abdominale susomblicale et surtout ceux de la mamelle.

e Le groupe brachial :

Il est formé par quelques petits ganglions échelonnés le long de la veine

axillaire et recevant les lymphatiques du membre supérieur.
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e Le groupe de la gouttiére dorso-scapulaire :
Il recoit les lymphatiques de la partie postérieur du tronc.
e Le groupe intermédiaire :

Situé a la partie moyenne des vaisseaux axillaire, il recoit les efférents des

trois groupes précedents et se draine par le groupe sous claviculaire.
e Le groupe sous claviculaire :

Il est situé au sommet du creux axillaire sur le bord interne de la veine,

entre le premier espace intercostal et la clavicule.

Les lymphatiques qui en naissent, se réeunissent en un tronc collecteur
unique, le tronc sous clavier, qui ira s’unir aux lymphatiques sus claviculaires
avant de se jeter dans le confluent veineux de Pirogoff a droite, le canal

thoracique a gauche.
» Rapports du creux axillaire :

<> En haut et en dedans : La région sus claviculaire.

<> En arriere : La région scapulaire.

< En dedans : Les espaces intercostaux.

< En dehors : L’articulation scapulo-humerale.

< Enbas : Les loges brachiales antérieure et postérieure.
III. LA REGION ABDOMINALE :

La lymphe est recueillie, a partir des espaces extra-cellulaires, par les
vaisseaux lymphatiques. A différents €étages de son courant, avant d’atteindre le

canal thoracique, s’interposent des ganglions (gg) lymphatiques.
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» LES GROUPES GANGLIONNAIRES DE L’ABDOMEN

Les gg lymphatiques de I’abdomen peuvent se divisés en ganglions

pariétaux et ganglions viscéraux [8-9].
v" Les ganglions pariétaux de ’abdomen
e Les ganglions de la paroi abdominale antéro-laterale

En dehors de quelques gg superficiels qui n’existent que trés rarement, les
gg normaux de la paroi abdominale antéro-latérale siégent dans les plans

profonds de la paroi, on trouve:

< La chaine épigastrique dont les gg sont places le long des vaisseaux

épigastriques.
<~ Le groupe des gg ombilicaux, placés au voisinage de I’ombilic.

<> La chaine circonflexe iliaque, dont les gg sont satellites de I’artére

circonflexe iliaque.
e Les ganglions abdomino-aortiques

Ils sont groupés dans I’abdomen autour de la veine cave inférieure. Ces
ganglions sont tres nombreux. Selon leurs positions par rapport a 1’aorte, on

trouve 4 groupes:

< Les ganglions pré-aortiques : forment 2 amas principaux : rénal et
mésentérique inférieur, placés prés de I’origine des arteres de mémes

noms.

< Les ganglions latéro-aortiques gauches : le long du bord gauche de

I’aorte.
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< Les ganglions latéro-aortiques droits : se distinguent en groupes pré-
veineux, latéro-veineux et interaortico-veineux, selon qu’ils sont en

avant, en arriére, en dehors ou en dedans de la veine cave inférieure.

Les gg abdomino-aortiques regoivent les vaisseaux efférents des gg iliagues
primitifs, les lymphatiques du testicule ou de I’ovaire, la plus grande partie de
ceux de I’'utérus, ceux du rein et de la capsule surrénale du coté correspondant,
des vaisseaux lymphatiques de la partie postérieure du foie et enfin ceux de la

paroi abdominale postérieure.

La lymphe du plexus formée par les gg abdomino-aortiques et les vaisseaux
qui les réunissent entre eux, est collectée en haut par deux canaux volumineux
appelés troncs lombaires qui sont les branches d’origine principales du canal
thoracique. Le droit draine le groupe latéro-aortique droit, le gauche draine les
groupes latéro-aortiques gauches et rétro-aortiques et recoit également le tronc

intestinal qui correspond au territoire mésentérique supeérieur.
v" Les ganglions viscéraux

Les vaisseaux lymphatiques de I’estomac, de la rate, du pancréas, de
I’intestin gréle, et du gros intestin, ainsi qu’une partie de ceux du foie,
aboutissent a des gg placés dans le voisinage immédiat des organes, le long de

leurs vaisseaux sanguins

e La chaine ganglionnaire coronaire stomachique

Elle longe cette artére sur toute la longueur de la faux de la coronaire et de
la petite courbure gastrique. Selon I’emplacement des gg dans cette chaine, on

distingue :

<> Le groupe de la petite courbure.
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<> Le groupe de la faux de la coronaire.
< Le groupe gg juxta-cardiaque.
e Lachaine splénique (Figure 8)

Accompagne 1’artére splénique et comprend 3 groupes qui sont, dans le sens du

courant lymphatique :
< Les gg gastro-épiploigques gauches.
< Les gg du hile de la rate.

<> Les gg sus pancréatiques, le long du bord supérieur du pancréas.
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Figure 8: La chaine splénique, vue antérieure et postérieure [10]

e La chaine hépatique (Figure 9)

Comprend les ganglions échelonnés le long de ’artére hépatique et de ses

branches. Ces ganglions se repartissent en plusieurs groupes :

<~ Les groupes gastro-epiploiques droits, sous pyloriques et
rétropyloriques, se succedent les uns aux autres le long de I’artere

gastro-epiploique droite et de la gastro-duodénale.
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<~ Le groupe des ganglions duodéno-pancréatiques : satellites des artéres

pancréatico-duodénales.

<~ Le groupe pylorigue ou sus pylorique : existe rarement, représenté par

un petit ganglion sur 1’artére de pylore au dessus du pylore.

< Enfin, le groupe de I’artére hépatique, le long du tronc de cette artere.
C’est dans ce dernier que se déverse la lymphe qui traverse tous les

autres groupes.

A la chaine ganglionnaire hépatique, se rattachent les ganglions du pédicule
hépatique qui sont plus particulierement en rapport avec les voies biliaires extra-
hépatiques. Deux ganglions sont souvent constants : le ganglion cystique et le

ganglion du hiatus de Winslow.

shobragues wpdieuns 3 2
Deerranin de 4 veve ive

1 de 3 veve e eiboeue

Figure 9: Chaine hépatique [10]
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e Les chaines ganglionnaires mésentériques: supérieure et

inferieure

Leurs ganglions sont disposés le long des arteres mésentériques supérieures

et inferieure et leurs ramifications. On distingue :

a. Les ganglions du mésentere

Au nombre de 100 a 200. lls sont répartis dans le mésentere de facon a

former 3 groupes secondaires :

<> groupe périphérique juxta-intestinal : le long de la derniere arcade

arterielle ou des vaisseaux droits qui en partent.
<> groupe intermédiaire : situé le long de la premiére arcade artérielle.

<> groupe central comprenant les ganglions disposés dans la racine du
mésenteére autour des troncs de I’artére et de la veine mésentérique

superieure.

Les ganglions de mésentere recoivent la lymphe de I’intestin gréle. Des
éléments du groupe central partent, en général, plusieurs collecteurs ou troncs
intestinaux, parfois I’un d’eux descend sur le coté gauche et se jette dans le tronc
lombaire gauche. Les autres se portent en bas et a gauche de 1’aorte, trés
rarement a droite, et se terminent dans les ganglions latéro-aortiques voisins du

pédicule rénal.
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b. Les gqg satellites des arteres du gros intestin (Figure 10)

Sont divisés en trois groupes principaux :

= Les ganglions satellites des artéres du caecum, et de I’appendice :
Se repartissent en 5 groupes secondaires en rapport avec les 5
branches de 1’artére iléo-colique : groupe iléal, colique, caecal

antérieur, caecal postérieur et appendiculaire.

= Les ganglions satellites du célon :

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

groupe paracolique le long de I’arcade artérielle paracolique.

groupe intermédiaire le long des vaisseaux coliques inférieurs,

moyens et supérieurs.

groupe principal : au niveau de I’origine de 1’artére colique.

groupe central : le long du tronc de I’artére mésentérique supérieure

jusqu’au confluent portal retro-pancréatique.
= Les ganglions satellites des arteres du rectum :

Ce sont des petits nodules appelés gg ano-rectaux ou para-rectaux. lls

siegent le long des artéres hémorroidaires supérieures et de leurs branches.

Les ganglions satellites du gros intestin recoivent la lymphe du gros
intestin. Ceux qui sont accolés aux arteres coliques droites et au segment
terminal de la veine mésentérique inferieure, écoulent leur contenu dans les

ganglions centraux du mésentére, les autres ganglions abdomino-aortiques.
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Figure 10: Vaisseaux et neeuds lymphatiques du gros intestin [10]
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» TRONC COLLECTEUR DES LYMPHATIQUES
ABDOMINAUX

Tous les lymphatiques du tronc aboutissent a un seul tronc collecteur : le
canal thoracique (CT), a ’exception d’une partie des vaisseaux lymphatiques
profonds du foie qui accompagnent les veines sus-hépatiques et se terminent

dans les gg sus-diaphragmatiques, et de la partie sus ombilicale de la paroi
abdominale.

v" Forme du canal thoracique (Figure11)

Le CT est le plus volumineux des troncs

lymphatiques du corps. C’est un long conduit de
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Figure 11: Canal thoracique [11]
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v Origine (Figure 12)

Le CT résulte de la réunion des deux troncs lombaires, qui font suite, en

haut, aux ganglions latéro-aortiques droits et gauches.
La confluence des troncs lombaires peut étre basse ou haute :

< Si elle est basse (35% des cas), elle se fait en arriére de 1’aorte, a
hauteur de L1 ou L2, et constitue une dilatation allongée ou
ampullaire, la citerne de Pecquet ou citerne de Chyle (Cisterna Chyli)
haute de 30 mm et large de 15 mm. Cette derniere n’existe que si un
ou plusieurs troncs intestinaux se jettent directement dans 1’extrémité

inferieure méme du CT.

< Si elle est haute (65% des cas), elle se situe a la limite thoraco-
abdominale a hauteur de D11 ou D12 et le CT constitué, forme avec

les troncs lombaires un « y » inverse.
v' Trajet et rapports

< En rétro-aortique : dans sa portion abdominale, plus ou moins longue,
le CT monte en dedans du pilier droit et derriere le coté droit de 1’aorte
avec lequel il franchit I’orifice du diaphragme pour pénétrer dans le

thorax.
< Dans le thorax, on distingue 2 segments :

- Segment interazygo-aortique : le CT longe le flanc droit de
I’aorte ; en haut, il croise la crosse de 1’aorte et entre en rapport
a droite avec la grande veine azygos et en arriére, avec les
arteres intercostales droites et le segment transversal des hemi-

azygos.

34



Le lymphangiome kystique chez I’enfant

— Segment sus-aortique : le CT monte sur la face postéro-interne
de la sous-claviére et entre en rapport avec la carotide primitive
gauche et le pneumogastrique en avant le long du cou en arriere,
I’cesophage et le reccurent en dedans, 1’artére sous claviére et la

plevre en dehors.

<> Au niveau du cou: le CT passe en dehors et en arriere du paquet
vasculo-nerveux du cou (formé par la carotide primitive, la jugulaire
interne et le pneumogastrique), en dedans et en avant de I’artére et de
la veine vertébrale en dedans aussi du nerf phrénique contenu dans un

dédoublement de I’aponévrose du scaléne antérieur.
v" Terminaison

Le CT s’abouche soit a la jugulaire interne, soit a la sous-claviére gauche
au voisinage du confluent de ces 2 vaisseaux, soit au confluent lui-méme. Il
s’ouvre soit directement, soit aprés avoir cheminé dans la paroi du vaisseau
sanguin ce qui supplée a l’insuffisance possible des valvules terminales du

canal.
v' Calibre

La citerne de Pecquet, le CT présente une seconde dilatation a son
extrémité terminale appelée : ampoule du CT. En raison de ces inégalités de

calibre, le CT mesure suivant les régions, de 4 a 10 mm de diamétre.
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v" Collatérales

Le CT recoit les canaux efférents des gg intercostaux, juxta-vertébraux et
une partie des lymphatiques efférents des gg médiastinaux postérieurs. Au CT,
aboutissent encore un certain nombre de troncs collecteurs terminaux du coté

gauche.
v Valvules

Pas nombreuses, existent surtout aux 2 extrémités du canal. A I’extrémité
supérieure, on trouve normalement 2 valvules ou une seule. Une seule valvule

est toujours insuffisante.
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Figure 12: Vue schématique montrant les variations d’origine du canal thoracique [8]
A : Origine haute thoracique
B : Origine basse abdominale
1: Canal thoracique
2:Citerne de Pecquet
3:Tronc lombaire droit
4:Tronc lombaire gauche

5:Tronc intestinal
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Provenant des capillaires sanguins, la lymphe est reprise par les capillaires
lymphatiques qui forment un réseau dans le tissu conjonctif. Autour des points
de confluence, se developpent les ganglions lymphatiques qui filtrent la lymphe.

Les plus gros collecteurs, comme le canal thoracique, se jettent dans la
circulation veineuse [12-13-14-15].

I. LALYMPHE

La lymphe est un milieu liquide (figure 13), incolore, de composition
chimique et cellulaire tres variable selon le siége et le moment du prélévement
par rapport aux repas. Elle se forme a partir de 1’eau et des substances dissoutes
dans la matrice extra-cellulaire : c’est la lymphe tissulaire ou liquide interstitiel.
En passant dans les vaisseaux lymphatiques, elle devient lymphe circulante, qui
retourne a la circulation veineuse.

La lymphe, en perpétuel remaniement, est constituée d’un liquide de
filtration provenant du plasma sanguin. C’est une solution aqueuse de
substances nutritives et de protéines plasmatiques. Sa composition est modifiée
au sein des tissus par I’activité cellulaire et les secrétions ou les déchets qui en
résultent. C’est un milieu intermédiaire entre le sang et les cellules. Elle est le
vecteur des métabolites cellulaires et des éléments anormaux détruits par le
systéme immunitaire.

Elle referme des cellules migrantes, leucocytes, macrophages et de rares
hématies. La concentration cellulaire est variable mais souvent plus élevée que
celle du sang pour les leucocytes (5000 a 20000 cellules/ um) surtout lorsque la
lymphe est prélevée a la sortie de certains organes qui libérent de nombreux
lymphocytes.

La lymphe formée dans I’intestin, ou chyle, est chargée de substances

nutritives absorbées par les entérocytes.
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Figure 13: La lymphe

1 .Cellule
2. La lymphe dans un vaisseau lymphatique
3. Le liquide intercellulaire dit aussi liquide interstitielle

qu’on nome :la lymphe
II. LES VAISSEAUX LYMPHATIQUES

Tous les organes, a ’exception du systeme nerveux central, de 1’oreille
interne, du globe oculaire et de la moelle osseuse, renferment des vaisseaux
lymphatiques [12-13-14-15].

A. Les capillaires lymphatiques

Ils naissent sous forme d’anses anastomosées dans les tissus conjonctifs. Ils

sont surtout nombreux dans les tissus conjonctifs situés pres des surfaces en
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contact avec le milieu extérieur a [’organisme (peau, appareil digestif,

respiratoire, urinaire). Ils ont un calibre régulier, de 10 a 100 um de diamétre.

L’endothélium est mince, continu, sans pores. Les cellules endothéliales,
aplaties et jointives, ont des contours extrémement sinueux et engrenés. La
membrane basale a un caractére discontinu [15] et est inapparente par endroits
[13]. Leur paroi est entourée de faisceaux de fibres de réticuline [13] et de
collagene [15], reliés a la face périphérique des cellules endothéliales par des
filaments d’attache. Ceux-ci, par Dattraction qu’ils exercent, permettent
I’ouverture des jonctions intercellulaires assurant ainsi la pénétration du liquide

interstitiel dans les capillaires lymphatiques.
B. Les vaisseaux lymphatiques collecteurs

Ils ont une structure de type veineux a paroi mince. Les trois tuniques
intima, média et adventice sont mal-individualisées et renforcees par des fibres
musculaires lisses. L’intima forme des valvules tres minces et plus rapprochées

que celles des veines de calibre identique.

La progression de la lymphe dans ces vaisseaux est assurée par la
contraction active, rythmique de leurs cellules musculaires lisses et par le jeu
des forces extérieures (contraction des mases musculaires) qui, en s’appliquant
sur leurs parois, élevent la pression intra-vasculaire, et déterminent, grace aux

valvules empéchant le reflux, un courant centripete.
C. Les capillaires sinusoides lymphatiques

Ce sont les sinus lymphatiques. Ils sont 1’homologue des capillaires

discontinus sanguins. Ils n’existent que dans les ganglions lymphatiques.
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Les cellules endothéliales qui constituent leurs parois ne sont pas jointives
et laissant entre elles des interstices intercellulaires plus ou moins larges qui
permettent le passage d’¢léments figurés et le faufilement des macrophages qui,

dans les sinus ont une activité phagocytaire élevée.

La paroi du sinus, qui longe le pole externe d’un follicule lymphoide est
constituée par des cellules folliculaires dendritiques liées par des complexes

jonctionnels.

La lame basale des capillaires sinusoides est discontinue ou totalement

absente. Ces sinus entourés par un feutrage de fibres de réticuline.
D. Histo-physiologie des vaisseaux lymphatiques

Les capillaires et les vaisseaux lymphatiques sont des régulateurs de la
quantité et de la qualité du liquide tissulaire ; ils assurent la liaison entre
I’absorption intestinale et la circulation veineuse, entre les organes lymphoides
périphériques (ganglions) et le sang circulant. La lymphe est régulierement

controlée et filtrée par les ganglions lymphatiques.
III. LES GANGLIONS LYMPHATIQUES

Ce sont de petits organes ovalaires qui se développent aux points de
confluence des vaisseaux lymphatiques. Ces derniers absorbent le ganglion par
son bord convexe, le bord concave ou hile est marqué par le départ des

vaisseaux lymphatiques efférents et la présence des vaisseaux sanguins.

Le ganglion lymphatique est entouré d’une capsule de tissu conjonctif
dense qui envoie en profondeur des cloisons incomplétes délimitant des lobules.
La capsule est perforée par les vaisseaux lymphatiques efférents. La lymphe se

déverse dans les sinus, voies lymphatiques intra-ganglionnaires, qui longent la
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capsule et les cloisons. On distingue les sinus sous capsulaires ou marginaux, les
corticaux et les sinus medullaires. Ces sinus forment un réseau anastomotique
complexe dans la partie centrale du ganglion. lls se réunissent au niveau du hile

pour former les lymphatiques efférents.

Cette disposition explique la remarquable filtration-épuration de la lymphe
que permet le ganglion lymphatique et qui est surtout efficace vis-a-vis des
particules et des bactéries. Arrivant aux sinus, les antigénes étrangers contenus
dans la lymphe, sont capturés par les macrophages et transportés selon leur
nature vers les zones T ou B-dépendantes, aprés reconnaissance par les
lymphocytes compétents. La prolifération des lymphocytes compétents, sous
I’influence des interleukines, puis les clones B ou T, stimulés par I’interleukine

2, provoque une augmentation du volume ganglionnaire (adénopathie).

Cette fonction de défense s’exerce a 1’encontre des agressions loco-
régionales. Son efficacité globale est liée au fait qu’aucun lymphatique ne
rejoint la circulation veineuse sans avoir traversé au moins un ganglion
lymphatique.

Le tissu lymphoide qui constitue la majeure partie du ganglion est organisé en 3

régions :

<> La corticale essentiellement constituée de follicules lymphoides
primaires et secondaires. Les lymphocytes sont de type B, quelques

lymphocytes T inducteurs et suppresseurs et de rares plasmocytaires.

< Le paracortexe ou zone paracorticale, entoure les follicules. Elle est
formée d’un tissu lymphoide diffus comportant des cellules

interdigitées présentatrices d’antigéne et des lymphocytes. Elle est
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caractérisée par la présence de veinules post-capillaires dont

I’endothélium est haut, cubique ou prismatique.

<> La médullaire est constituée par les cordons médullaires. La charpente
de réticuline y est lache et comporte peu de cellules fixes. Les
macrophages sont assez nombreux. Les lymphocytes B et plasmocytes

sont nombreux lorsque le ganglion est stimulé.
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Une étude rétrospective a été menée entre janvier 2000 et septembre 2010 a

I’Hopital des enfants de Rabat au sein du service de chirurgie infantile « A ».

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

Parmi ces enfants, 7 cas avaient été traités pour L.K.C, 7 autres cas pour
lymphangiome kystique axillaires et six cas pour lymphangiomes kystiques

abdominaux

L’analyse de la série a été réalisée a 1’aide des données des dossiers

cliniques des patients.

Les informations suivantes ont ¢éte recueillies : 1’4ge, le sexe, les
antécédents, 1’dge de survenue, les symptomes, les données de 1’examen
physique, le bilan d’imagerie, le bilan biologique, le moyen thérapeutique, le
résultat anatomo-pathologique de la piéce opératoire et 1’évolution post-

thérapeutique.

Tous les patients ont eu un interrogatoire minutieux et un examen clinique

complet, d’abord local, régional, puis général.

Le diagnostic de lymphangiome kystique était évoqué dans la quasi-

totalité des cas a ’examen clinique.

Les examens complémentaires réalisés étaient, a cote de la radiographie
thoracique et abdominale de face, 1’échographie cervicale, thoracique et
abdominale et le scanner en coupes transversales avec injection du produit de
contraste. Certains patients ont bénéficié d’autres examens : la scintigraphie

thyroidienne au Tc 99 et I’angioTDM.
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Le traitement variait entre chirurgie suivie de 1’étude histologique de la
piéce operatoire, et entre sclérothérapie et corticothérapie. La surveillance

postopératoire était clinique.

Les données recueillies sont étalées, par ordre chronologique, comme suit :
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OBSERVATION N° :1

Nom et prénom AL
Age 3ans
Sexe Féminin
Motif d’hospitalisation Tuméfaction latéro-cervicale gauche
Antécédents Opérée a I’age de 4mois pour lymphangiome kystique

axillaire gauche (en 1998

Age d'apparition

A la naissance

Signes fonctionnels

L’apparition de la tuméfaction cervicale remonte a la
naissance, augmentant progressivement de volume, associée
récemment a une toux seche. Pas de dyspnée, pas de
dysphagie, pas de dysphonie ou d’irritation cervico
brachiale.

Signes physiques

Deux masses gauches, 1’une cervicale mesurant 2*3cm,
I’autre axillo brachiale mesurant 5*6cm. Ces deux masses
avaient une consistance molle, une couleur lilas de la peau
en regard, et elles étaient mobiles par rapport aux deux
plans. L’examen a retrouvé un encombrement broncho
pulmonaire, des crépitants et une matité apicale du coté
gauche. Une ponction exploration du creux sus claviculaire
gauche a été réalisée, le liquide était jaune citrin et 1’étude
cyto-bactériologique n’a pas été demandée

Biologie

Bilan biologique normal

RX Thoraco-abdominale

Opacité apico-médiastinale gauche refoulant la trachée, pas de
signes parenchymateux.

Echographie thoraco-
abdominale

-Echo thoracique : en faveur de I’extension kystique vers 1’apex
gauche et le médiastin.
-Echo abdominale : normale.

TDM abdominale

Masse cervico-thoracique gauche de densité liquidienne
cloisonnée mesurant 78*68*104 mm, en rapport avec un
lymphangiome kystique, englobe les vaisseaux du médiastin
supérieur et la base du cou, s’étendant depuis 1’oropharynx
jusqu’a la région para cardiaque gauche comprimant en
avant et a droite la trachée et le médiastin, avec un collapsus
passif du poumon gauche et une atélectasie en bande du lobe
supérieur du poumon droit, cette masse infiltre les parties
molles de la région thoraco-axillaire gauche sous forme de
processus lésionnel de densité tissulaire homogéne
modérément rehaussé apreés injection du produit de contraste.
La masse parait grossierement bien limitée.
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Traitement

Apreés avis neuro-radiologique : malformation vasculaire & double
composante : kystique endothoracique et tissulaire axillo-
brachiale ; la composante kystique engaine les structures
vasculaires supra aortiques : L’ensemble évoque un hémo-
lymphangiome. Le traitement est fait par corticothérapie par voie
générale 1.5/kg/j pendant 4 mois a dose dégressive, a controler
dans 6mois
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OBSERVATION N° :2

Nom et prénom

L.M

Age

8ans

Sexe

Féminin

Motif d’hospitalisation

Tumeéfaction latéro-cervicale gauche

Antécédents

Négatifs

Age d'apparition

A I’age de 6ans et demi

Signes fonctionnels

L’apparition de la tuméfaction cervicale remonte a I’age de
6ans et demi,, augmentant progressivement de volume,
associee récemment a une toux seche. Pas de dyspnée, pas
de dysphagie, pas de dysphonie ou d’irritation cervico

brachiale.

Signes physiques

La taille de la masse était de 8*6cm, de consistance molle,
mobiles par rapport aux deux plans, I’état de la peau en
regard était normal, et la malade ne manifestait pas d’autres

signes cliniques

Echographie cervicale

Processus lésionnel hétérogene fait de kystes de taille
variable et d’une composante charnue latérocervicale gauche

n’englobant pas les vaisseaux.
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TDM cervicale en C+ Processus lésionnel latéro cervical gauche 60*45*94.7 mm,
hypodense hétérogene, non rehaussée apres injection du
produit de contraste. L’extension se fait en sous claviculaire
et en endothoracique, avec un contact intime avec le lobe

pulmonaire gauche, par ailleurs sinusite maxillaire gauche.

Traitement sclérothérapie
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OBSERVATION N° :3 »

Nom et prénom

F.Y

Age

14mois

Sexe

Masculin

Motif d’hospitalisation

Tumeéfaction latéro-cervicale droite

Antécédents

Négatifs

Age d'apparition

masse axillaire droite : depuis la naissance.

masse cervicale : remonte a 1’dge de 11mois

Signes fonctionnels

L’apparition de la masse axillaire droite depuis la naissance.
L’apparition de la masse cervicale remonte a I’age de
11mois, avec une augmentation récente rapide du volume,
associée a une dyspnée modérée, ne nécessitant pas des

mesures de réanimation, sans autre signe compressif.

Signes physiques

La taille de la masse est de 4*4cm, de consistance molle,
mobile par rapport aux deux plans, sans signes
inflammatoires en regard. La masse axillaire a les mémes

caractéristiques que la précédente

Echographie cervicale

Processus lésionnel hétérogene fait de kystes de taille
variable et d’'une composante charnue latérocervicale gauche

n’englobant pas les vaisseaux.

TDM cervico-thoracique en

c+

Processus lésionnel latéro-antéro-cervical droit en faveur
d’un LK, globuleux et bien limité de densité hétérogene a
prédominance kystique avec quelques zones de tissulaire iso
denses 54.9*52.4*60 mm remontant en haut jusqua la
région sous angulo-maxillaire et descendant en intra
tissulaire a travers ’entrée cervico-thoracique comblant le
médiastin antérieur en retro thymique avec effet de masse

sur la trachée.
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Traitement

sclérothérapie
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OBSERVATION N° :4

Nom et prénom

H.T

Age

lan

Sexe

Masculin

Motif d’hopitalisation

Tuméfaction latéro-cervicale droite

Antécédents

Négatifs

Age d'apparition

A I’age de 6mois

Signes fonctionnels

La masse remonte a 1’dge de ©6mois, augmentant

progressivement de volume, sans signes compressifs

Signes physiques

La taille trouvée est de 4*5cm, molle, mobile par rapport aux
deux plans, sans signes inflammatoires en regard, sans autre

signe clinique.

Echographie cervicale

Processus lésionnel kystique latéro-cervical droit a contenu
Iégérement hétérogéne mesurant 5/4cm, indépendant des
structures glandulaires et des vaisseaux cervicaux, faisant

évoquer un lymphangiome kystique.

TDM cervico-thoracique en

Pas fait.

Traitement

La chirurgie.
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OBSERVATION N° :5

Nom et prénom L.O
Age 3 ans
Sexe Féminin
Motif d’hopitalisation Tumeéfaction latéro-cervicale gauche
Antécédents Négatifs

Age d'apparition

A la naissance

Signes fonctionnels

Présente depuis la naissance, la masse augmentait
progressivement de volume, sans signes compressifs

Signes physiques

la taille est de 10*8cm, molle, mobile, la peau en regard est
d’aspect normal, sans autres signes associés

Echographie cervicale

une énorme masse kystique latéro cervicale gauche en faveur
d’un LK.

TDM cervico-thoracique en

une énorme masse kystique latéro cervicale gauche en faveur
d’un LK, postérieure surtout, prenant le pc au niveau des
cloisons et de la périphérie mesurant 10.6*8.2cm. La masse
reste en contact avec les muscles cervicaux et le paquet
vasculaire jugulo-carotidien du méme coté sans 1’envabhir.
Pas d’adénopathies.

Traitement

La chirurgie.
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OBSERVATION N° :6

Nom et prénom

Em.A

Age

2ans

Sexe

Masculin

Motif d’hopitalisation

Tumeéfaction latéro-cervicale droite

Antécédents

Négatifs

Age d'apparition

A L’age d’ lan

Signes fonctionnels

L’age d’apparition de la masse remonte a lan, augmentant

progressivement de volume, sans signes compressifs

Signes physiques

La tailles était de 4*3cm, la consistance molle ; la masse
était mobile et la peau en regard de couleur lilas, sans autres

signes cliniques

AngioTDM

Processus lésionnel latéro cervical droit compatible avec un
LK
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Scintigraphie thyroidienne
au Tc99

Corps thyroidien de taille normale, captation homogéne
relativement faible, le lobe droit est refoulé > Tumeur

indépendante du corps thyroidien.

Hormones thyroidiennes

T3 =4.9 pg/ml (normal) T4 = 11.7 ng/dl (normal) TSHus = 1.6
uUl/ml (normal)

Traitement

La chirurgie.
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OBSERVATION N° :7

Nom et prénom K.B
Age 3 ans
Sexe Masculin
Motif Tuméfaction latéro-cervicale droite
d’hopitalisation
Antécédents Négatifs
Age d'apparition | A L’age d’ lan et demi
Signes L’age d’apparition de la masse remonte a lan, augmentant
fonctionnels progressivement de volume, sans signes compressifs
Signes physiques | Sa taille était de 5*4cm, sa consistance ferme, elle était fixe par rapport

aux plans superficiel et profond, sans signes inflammatoires en regard,
sans autre signe d’appel clinique.

Echo cervicale

Processus lésionnel kystique sus thyroidien latéralisé a droite bien limité
a contenu discrétement hétérogéne mesurant 4.2*2cm, avec un nodule
kystique thyroidien
centimétriques.

et ADP latéro-cervicales bilatérales infra

Scintigraphie
thyroidienne au
Tc 99

Hypertrophie lobaire thyroidienne gauche a contours réguliers et
captation intense, le lobe droit est sans particularité, a confronter au
bilan hormonal thyroidien, a la recherche de goitre endémique ou
d’hypothyroidie congénitale, et au dosage de la thyroglobuline (Tg), a la
recherche du déficit congénitale de la Tg.

Hormones T3 = 4.75 pg/ml (normal) T4 = 2.19 ng/dl (normal) TSHus = 2.14
thyroidiennes uUl/ml (normal). Le traitement instauré est la chirurgie
Traitement La chirurgie.
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OBSERVATION N° :8

Nom et prénom A.S
Age 11mois
Sexe Féminin
Motif d’hospitalisation Tuméfaction axillaire gauche
Antécédents Négatifs

Age d'apparition

Dés la naissance

Signes fonctionnels

Masse axillaire non douloureuse augmentant de volume
progressivement.

Signes physiques Masse volumineuse, polylobée, mesurant 18cmxl4cm,
occupant toute la région axillaire Gauche jusqu'au bord
externe de I'omoplate. Consistance ferme, Non douloureuse
a la palpation.

Biologie Anémie hypochrome microcytaire, Hyperleucocytose.

RX Thoracique Face

Opacité au niveau de la région axillaire gauche de tonalité
hydrique, refoulant ’hémithorax gauche sans lyse osseuse.

Echographie cervico-
axillaire

Processus lésionnel hétérogéne fait de kystes de taille
variable et d’une composante charnue latérocervicale gauche
n’englobant pas les vaisseaux.

TDM thoracique

Masse cloisonnée de densité liquidienne homogeéne occupant
la région axillaire gauche refoulant les structures de
voisinage.
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Compte rendu opératoire

Apres  libération sous cutanée, il s'agit d'un
hémolymphangiome occupant la partie superficielle du creux
axillaire, sans rapport direct avec les gros troncs vasculo-
nerveux de ce creux.

La libération de cette masse s'est faite assez facilement en
périphérie au doigt et au tampon monté, alors que la
liberation de quelques rameaux nerveux superficiels fut
laborieuse, notamment celui du trapéze qui chemine en intra
vésiculaire.

Hémostase soigneuse.

Fermeture de la paroi sur Redon aspiratif.

Compte rendu anatomo-
pathologique

MACROSCOPIE: Masse de 10cm de diamétre, tailladée en
un point, de consistance fluctuante, multikystique. la surface
externe est irréguliere

A la coupe: aspect multiloculaire, cavité renfermant un
liquide héematique.

Absence de végétations.

MICROSCOPIE: Tissu conjonctivo-adipeux, infiltré de
nombreuses fentes vasculaires, de taille variable, bordées par
un endothélium aplati aux noyaux réguliers et emplies de
matériel éosinophile amorphe ponctué de quelques
lymphocytes.

Le tissu conjonctif séparant ces cavités abrite quelques amas
lymphoides et de nombreux capillaires sanguins congestifs.
—Aspect en faveur d'un lymphangiome caverneux sans
signes de malignité.

Evolution

Bonne évolution
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OBSERVATION N° :9

Nom et prénom B.H
Age 21 mois
Sexe Masculin
Motif d’hospitalisation | Tuméfaction du creux axillaire droit
Antécédents Négatifs
Age d'apparition 12mois

Signes fonctionnels

Tuméfaction ayant la taille d'un petit pois, indolore, molle,
augmentant de volume progressivement.

Signes physiques Tuméfaction dont la surface est parcourue d'une circulation
veineuse collatérale, sans signes inflammatoires locaux.
De consistance molle, mesurant 7x6cm, indolore, bien limitée,
mobile et non battante.

Biologie Anémie hypochrome microcytaire

RX Thoracique Face

Opacité axillaire droite, de tonalité hydrique.
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Echographie axillaire

Masse liquidienne occupant la région axillaire droite

Compte rendu
opératoire

Dissection de la masse a la peau.

Dissection de proche en proche de la masse par rapport au grand
dorsal et au grand pectoral.

Dissection de la masse au pédicule axillaire veineux.

On note quelques rameaux pénétrant dans la masse qu'on sacrifie
avec l'exérese de la masse.

Exérése compléte de la masse sans résidu.

Fermeture de la paroi en 2 plans sur drain de Redon aspiratif.

Compte rendu
anatomo-pathologique

Aspect en faveur d’un lymphangiome kystique.

Evolution

Durée d'hospitalisation : 12 jours
Bonne Evolution
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OBSERVATION N° :10

Nom et prénom B.H
Age 07 mois
Sexe Masculin
Motif Masse axillaire gauche
d’hospitalisation
Antécédents Présence de cas similaires dans la famille (demi-frére opéré pour des

masses cervicales)

Age d'apparition

06 mois

Signes fonctionnels

Masse axillaire d'apparition brutale

Signes physiques Masse axillaire bien limitée, rénitente, mobile, de surface lisse et
indolore.
Biologie Anémie hypochrome microcytaire

RX Thoracique Face

Opacité au niveau axillaire gauche sans lyse osseuse.

Echographie
axillaire

Présence d'un processus lésionnel liquidien important de 42,7x3,6 cm
de diametre, en pré-costal, avec un magma d'adénopathies.
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Traitement Ponction et infiltration de Corticoides.
Le patient a bénéficié de trois séances de sclérothérapie a un mois
d’intervalle.

Evolution Récidive aprés 17mois.

Cliniquement la masse a augmenté de volume.
L'échographie de la masse montre un lymphangiome kystique de
85,3x61,6 cm.
D'ou Il'indication d'intervention chirurgicale.
CRO:
eIncision transversale de la masse au creux axillaire
e Dissection sous cutanée au contact du lymphangiome avec mise
en évidence d'une masse multikystique.
eSur sa face profonde la masse est en contact en dedans avec la
cage thoracique et du pédicule vasculo-nerveux du creux
axillaire.
elLa masse ne rentre pas en contact avec l'artere et la veine
axillaire. Certaines branches nerveuses des nerfs qui
traversent le creux axillaire pénétrant dans la masse (2
branches) ont été sacrifiées.
elLa tumeur a été disséquée sur toute sa surface et libérée des
éléments nerveux qui étaient en contact avec elle.
eMise en place d'un Redon dans la cavité résiduelle
e Au réveil le membre supérieur gauche était fonctionnel

Compte Rendu
anatomo-
pathologique

— Macroscopie :
Prélevements pesant 70g, mesurant 8x3x6cm.

A la coupe : aspect kystique a contenu mucoide parfois hémorragique
— Microscopie:

Cette lésion kystique correspond histologiquement a des fentes

vasculaires capillaires renfermant des hématies et des fentes

lymphatiques kystiques tres dilatées a revétement mince.

Ailleurs, on n'a pas observé de signes de malignite

—Aspect en faveur d'un Hémolymphangiome
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OBSERVATION N° :11

Nom et prénom .S
Age 30jours
Sexe Féminin
Motif Masse axillaire gauche
d’hospitalisation
Antécédents Négatifs
Age d'apparition 06 mois

Signes fonctionnels

Masse axillaire gauche augmentant de volume progressivement.
Dyspnée a prédominance nocturne.

Signes physiques

Masse axillaire de grande taille, molle, de contenu hétérogene,
s'étendant de I'omoplate en arriere jusqu'a la région sus-claviculaire
en avant, mesurant 15cm de diamétre, avec des signes
inflammatoires en regard de la masse.

Biologie

Anémie normochrome normocytaire.
Hyperleucocytose modérée.

Radiographie
thoraco-abdominale

Déformation thoracique gauche en rapport avec une opacité axillaire
gauche génant I'étude du parenchyme pulmonaire gauche.
Transparence du parenchyme droit est normale.

TDM thoracique

Présence d’un processus lésionnel axillaire gauche de densité
hétérogeéne liquidienne et tissulaire rehaussée de fagon hétérogéne
apres injection de produit de contraste avec mise en évidence des
septas ; Il mesure 7,1x8,5x9,2cm, ce processus exerce un effet de
masse sur les cbtes : arc moyen et antérieur, qui sont écrases en
dedans sans extension endothoracique et sans lyse costale. Le
processus Iésionnel s’étend en haut au niveau du creux sus
claviculaire et dela il atteint la région latérocervicale gauche avec

effet de masse sur la filiére cervicotrachéale.
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Echographie axillaire

Un processus lésionnel a double composante avec une partie
tissulaire échogene et une partie kystique cloisonnée contenant des
septas réguliers épais.
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Traitement : Compte
rendu opératoire

Incision elliptique de la peau en regard de la masse.

Dissection sous cutanée et musculaire.

L'exploration trouve une énorme masse faisant évoquer un
lymphangiome a double composante Kkystique et graisseuse,
envahissant le pédicule axillaire qu'on a libéré (on a sacrifié l'artére
mammaire externe), les nerfs du grand dorsal et du grand dentelé
sont englobés par la masse (on les a sacrifies).

Exérése presque complete de la masse (>95%) (masse facilement
clivable).

Fermeture de la paroi sur drain aspiratif.

Compte Rendu
anatomo-
pathologique

Piece de tumoréctomie de 1100g, mesurant 23x18x7cm, d'aspect
hétérogene kystique et solide.

La composante kystique est faite de locules de taille variable, a
contenu séreux jaunatre dont la paroi est fine translucide.

La composante solide est faite de lobules de consistance graisseuse
blanchéatre homogéne.

Histologiguement, les différentes coupes effectuées au niveau de la

piéce apres fixation au formol, montrent la présence de territoires
lobulés fait tantdt d'adipocytes matures tantét de lipoblastes
caractérisés par leurs noyaux arrondis ou ovalaires, et par l'aspect
multivacuolaire du cytoplasme.

Ces lobules sont séparés par des septas fibreux bien vascularisés.

La composante kystique est tapissée par un revétement endothélial
aplati et parsemé d'amas lymphoides épars.

Le contenu des Kkystes comporte également des éléments
lymphoides.

—Tumeur bénigne présentant une composante graisseuse
adipocytaire et lipoblastique associée a un lymphangiome kystique.

Evolution

Suites opératoires simples.
Durée d’hospitalisation : 20jours
Recidive du lipoblastome aprés 9 mois.
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OBSERVATION N°: 12

Nom et prénom N.H
Age 13 mois
Sexe Féminin
Motif Masse axillaire droite
d’hospitalisation
Antécédents Parents non consanguins

Age d'apparition

12 mois

Signes fonctionnels

Tuméfaction droite sous axillaire, bleuatre, non douloureuse,
n‘augmentant pas de volume.

Signes physiques Masse siégeant au niveau de la ligne axillaire postérieure droite,
bleuatre au centre, mesurant 5x3cm de diametre, mollasse et non
douloureuse a la palpation, mobile par rapport aux plans
superficiels et profonds.

Biologie Normale

Echographie axillaire

Processus lésionnel sous cutané kystique et cloisonné de 36,6 x 11,4

X 22,3 mm de diamétre.
—Aspect en faveur d'un lymphangiome kystique
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RX Thoracique Face

Normale

Compte rendu
opératoire

Incision transversale en regard de la masse.

Dissection du pourtour de la masse.

L'exploration montre une masse kystique au dépend du bord latéral
du grand dorsal.

Exeérése compléte.

Fermeture de la paroi plan par plan.

Compte rendu
anatomo-
pathologique

- Macroscopie:
Fragment mesurant 3,5 x 2 cm.

A la coupe: présence d'un foyer blanchatre ferme de 2mm de grand
axe

- Microscopie:

Le prélevement est en rapport avec une petite formation composée
d'espaces endothéliaux sans hématies dans leur lumiere.

IIs sont bordés par une couche de cellules endothéliformes, aplatis
et séparés par un tissu conjonctif assez abondant. Certains
comportent des fibres musculaires lisses dans leur paroi.

Absence de signes histologiques de malignité.

—Aspect histologique réalisé est celui d'un Lymphangiome
capillaire simple.

Evolution

Duree d'hospitalisation : 13 jours
Bonne évolution.
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OBSERVATION N° : 13

Nom et prénom AA
Age 2 ans
Sexe Masculin
Motif d’hospitalisation Masse axillaire gauche
Antécédent Parents consanguins
Age d'apparition lan
Signes fonctionnels Masse au niveau du creux axillaire gauche, augmentant

de volume progressivement, avec des signes
inflammatoires en regard et une douleur.

Signes physiques Masse de grand volume 10 x 10 cm, mobile, bien limitée,
de consistance molle, non douloureuse a la palpation
avec circulation veineuse collatérale.

Siégeant au niveau de la partie inférieure du creux
axillaire et occupant une partie de I’hémithorax gauche.

Biologie Normale

Echographie axillaire Processus lésionnel de 10 x 8,5 cm de diametre a double
composante kKystique cloisonnée et charnue.

RX Thoracique Face Opacité axillaire gauche.

Compte rendu opératoire Incision en Z dont le sommet est au niveau du sommet du

creux axillaire.

Dissection sous cutanée, dissection de la masse kystique
par rapport au titre sous cutané.

Dissection minutieuse de la masse kystique par rapport
au pédicule axillaire qui lui est intimement adhéré.
Dissection par rapport au plan musculaire avec
hémostase soigneuse.

Le nerf capsulaire est intimement adhérent & la masse,
dissection minutieuse de ce nerf.

Ablation de la masse kystigue en totalité.

Hémostase soigneuse.

Fermeture de la paroi plan par plan sur drain aspiratif.
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Compte rendu anatomo-
pathologique

Macroscopie : Piece de résection de 140g, mesurant 11 x
8 x 4cm, comportant de multiples cavités kystiques a
contenu mucoide.

A noter I’existence de petites structures ganglionnaires.
Microscopie : les différentes coupes realisees montrent
une prolifération des vaisseaux lymphatiques a paroi fine
revétue par un endothélium aplati.

Ces vaisseaux sont de taille variable, souvent dilatés ou
kystiques, a lumiére communicante.

Le tissu interstitiel abrite des amas lymphoides et des
structures ganglionnaires aux sinus congestifs.

Absence de signes de malignité.

— aspect histologique d’un lymphangiome kystique sans
signes de malignite.

Evolution

Suites opeératoires simples
Durée d’hospitalisation : 10 jours
Bonne évolution.
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OBSERVATION N° :14

Nom et prénom JA
Age 2 ans
Sexe Masculin
Domicile Sidi kacem
Motif d’hospitalisation Masse de ’aisselle droite
Antécédents Négatifs

Age d*apparition

A la naissance

Signes fonctionnels

Tuméfaction axillaire droite augmentant de volume
progressivement

Signes physiques masse axillaire droite, de consistance molle, faisant 5x 3 cm
de taille. Mobile par rapport au deux plans.
Biologie Normale

Echographie axillaire

Processus 1ésionnel d’échostructure hétérogeéne, renfermant
des logettes kystiques.
—Aspect en faveur d’un lymphangiome kystique.

RX Thoracique Face

Opacité au niveau axillaire, sans lyse osseuse.

Compte rendu opératoire

Dissection sous cutanée au contact de la masse, cette
derniére est intimement liée aux muscles et au pédicule
vasculo-nerveux de cette région.

Compte rendu anatomo-

pathologique

Macroscopie : fragment mesurant 8 x 6 x 3cm et pesant 40g,
composé d’un tissu graisseux hétérogene comportant de
petites cavités.

Microscopie : il s’agit d’un tissu conjonctivo-adipeux infiltré
par de nombreuses cavités vasculaires a contenu parfois
hématigque ou plus souvent éosinophile amorphe.

Ces cavites sont de dimension tres variable et sont bordées
par un endothélium plus ou moins aplati au noyau régulier.
Toutes les limites d’exérése sont incertaines sauf une seule
qui comporte du muscle strié indemne de toute tumeur.
—hémolymphangiome bénin avec une limite d’exérese
saine et toutes les autres sont incertaines.

Evolution

Suites opératoires : écoulement sereux par la plaie
opératoire.

Durée d’hospitalisation : 36jours.

Bonne évolution.
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OBSERVATION N° :15

Nom et prénom E.KY
Age 10ans
Sexe Masculin
Motif d’hospitalisation masse pelvienne
Antécédents Négatifs
Age d'apparition A T’age d’lan
Signes fonctionnels douleurs abdominales accompagnées de vomissement et de

constipation sans fievre, ce qui a motivé une consultation

Signes physiques Le malade a été opéré a Tétouan ou I’exploration a montré
plusieurs masses mésentériques et intestinales, les opérateurs
ont procédé a l’exérése de ce qui est accessible et les
anatomo-pathologistes ont conclu un lymphangiome
kystique, puis le malade a été adressé a notre service pour
complément thérapeutique.

EXAMEN CLINIQUE: trouve une cicatrice de laparotomie
a minima médiane sus ombilicale, une diastasis de ligne
blanche et une petite masse molle a la palpation au niveau de
la région épigastrique, indolore mesurant 3cm/5cm.

Le reste de I’examen clinique est sans particularité

Biologie Normale
RX Thoracique Face Normale
TDM formation Kkystique bilobée, intrapéritonéale siégeant au

niveau de la FID, avec des ADP meésentériques, le tout

faisant évoquer un lymphangiome kystique mésentérique.
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Compte rendu opératoire

Le malade a été operé le 19/03/02 :

<> L’exploration chirurgicale trouve un liquide
chyleux infecté.

<~ Le déroulement des anses trouve une masse en
sablier au niveau de mésentére a environ 30cm
de I’angle duodéno-jéjunal.

<> On décide de faire une résection anastomose en
bloc de la masse et anse porteuse du faite de la
prise de la masse dans les vaisseaux.

<> On note que le mésentere est infiltré siege de
multiples ADP rendant la dissection des
vaisseaux tres difficile.

<> Résection d’environ 15-20cm du gréle.

Compte rendu anatomo-

pathologique

e Aspect morphologigue de lymphangiome kystigue.

Limite d’exérése de la paroi intestinale sans anomalie

Evolution

les suites opératoires ont été simples.
L’echographie abdominale de controle faite & 6 mois était

normale.
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OBSERVATION N° :16

Nom et prénom AAA
Age 5ans
Sexe Masculin
Motif d’hospitalisation Ascite
Antécédents Négatifs

Age d'apparition

A l’age d’3 ans

Signes fonctionnels

I’augmentation progressive du volume abdominal sans signe
d’hémorragie digestive extériorisées ni cedémes des membres
inferieurs ce qui a nécessité I’hospitalisation a Marrakech ou
une laparotomie a ¢été faite et I’enfant a été mis sous

antibacillaires pendant 3mois puis I’enfant a été perdu de vue

Signes physiques

trouve un abdomen distendu avec circulation veineuse
collatérale, et ombilic déplissé a I’inspection et une matité a
la percussion.

Le reste de I’examen clinique est sans particularité.

Biologie

Anémie normochrome microcytaire.

RX Thoraco-abdominale

ballonnement abdominal
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TDM

un énorme processus lésionnel abdomino-pelvien évoquant

un lymphangiome kystique, associé a une ascite cloisonnée
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Compte rendu opératoire

Le malade a été opéré le 12/03/02 :
<> L’exploration chirurgicale trouve une masse Kystique
énorme, adhérent au péritoine.
<~ La dissection est difficile, ouverture accidentelle de la
masse =>saspiration de 71 de liquide.
< Le reste de I’exploration trouve :
- 4 autres vésicules kystiques
- Le lymphangiome kystique est au dépend du
grand épiploon .il est multiloculaire prenant
depuis le ligament rond au niveau du foie
s’étalant latéralement sur la paroi abdominale,
refoulant les anses, et descend jusqu’au niveau
du cul de sac de douglas.
La libération laborieuse des parois kystiques, la derniére
vésicule kystique libérée avait des rapports intimes avec la

grande courbure gastrique dont la libération a été complete

Compte rendu anatomo-

pathologique

Aspect morphologique de lymphangiome kystique remanié

Evolution

les suites opératoires ont été simples.
L’échographie abdominale de controle faite 4 1 mois trouve
un épanchement intrapéritonéal et une discréte dilatation

pyélocalicielle droite
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OBSERVATION N° :17

Nom et prénom B.M
Age 12ans
Sexe Masculin
Motif d’hospitalisation Masse abdomino-pelvienne.
Antécédents Négatifs
Age d'apparition ATage d’12 ans
Signes fonctionnels I’apparition progressive d’une masse abdomino-pelvienne

associée a des douleurs abdominales diffuses, des
vomissements et des brulures mictionnelles sans autres
signes.

Le tout évoluant dans un contexte d’apyrexie et de

conservation de I’état général.

Signes physiques L’examen trouve un abdomen distendu et une masse
occupant tout [I’abdomen sans circulation veineuse
collatérale.

Le reste de I’examen clinique est sans particularité.

Biologie Normale
RX Thoraco-abdominale Normale
Echographie abdomino- Un processus Iésionnel mésentérique occupant la quasi
pelvienne totalité de I’abdomen kystique cloisonné évoquant une

hémorragie ou lymphangiome kystique.
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TDM abdomino- pelvienne

en faveur d’une masse kystique abdomino-pelvienne
cloisonnée évoquant :

- Un kyste mésentérique

- Une ascite cloisonnée

- Un lymphangiome kystique

MENRN:
sp ¢
AREHS
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Compte rendu opératoire

Le malade a été opéré le 25 /04/06 :

<> L’exploration chirurgicale trouve une énorme masse
abdomino-pelvienne macrokystique au dépend du
grand épiploon avec de multiples adhérences
pariétales et vésicales faisant évoquer un
lymphangiome kystique.

< Adhésiolyse.

< Ponction évacuatrice des kystes.

< Exeérése de toute la masse kystique épiploique.

Compte rendu anatomo- < Aspect _morphologique de lymphangiome Kkystique

pathologique

rémanié

Evolution

Les suites opératoires ont éte simples.
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OBSERVATION N° :18

Nom et prénom

M.A

Age 2ans et 10 mois

Sexe Masculin

Motif d’hospitalisation Opacité pulmonaire sous traitement antibacillaire
Antécédents Personnels :

v" Meédicaux : traité pour tuberculose pulmonaire a
I’age de 10mois (TTT pendant 9 mois),
I’évolution a été marqué par la persistance de
I’image pulmonaire qui correspond selon
I’échographie thoraco- abdominale faite le
19/02/04 a une formation d’échostructure
tissulaire hétérogéne calcifiée a la périphérie.

v Chirurgicaux : rien a signaler.

Familiaux : pas de cas similaire dans la famille.

Age d'apparition

A 1’age de 2 ans

Signes fonctionnels

Enfant hospitalisé pour opacité pulmonaire sous traitement
antibacillaire avec bonne amélioration, une échographie
thoraco-abdominale (19/02/04) a été faite montrant une
formation liquidienne impure cloisonnée d’ou le transfert de
I’enfant dans notre service pour prise en charge

Signes physiques

sans particularité

Biologie

Bilan biologique perturbé

RX Thoraco-abdominale

Une opacité pulmonaire droite.
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Echographie abdomino-
pelvienne

la persistance au niveau du flanc droit d’un processus
Iésionnel kystique cloisonné au contact de bord inferieur du
foie évoquant

- Un lymphangiome kystique

- Un hématome du foie

- Une duplication digestive

Compte rendu opératoire

Le malade a été opéré le 24 /03/04

< L’exploration trouve un lymphangiome Kkystique
mésentérique prenant départ au niveau du caecum
arrivant jusqu’a 1’angle colique droit avec des
adhérences tres intimes avec la paroi colique, arrivant
au contact du foie sans y adhérer.

< le lymphangiome présente également des adhérences
avec la paroi abdominale qu’on fond facilement a
gauche la masse kystique adhére intiment a 1’arteére et
la veine mésentérique supérieures en dedans elle
adhére au duodénum.

<> On fait une ponction aspiration de la masse kystique
qui est multiloculaire et une résection de la paroi
kystique en laissant une collerette duodénale ainsi
gu’une collerette sur le colon droit.

Compte rendu anatomo-
pathologique

Aspect morphologique de lymphangiome kystique remanie.

Evolution

les suites opératoires ont été ont été marquées par une
invagination intestinale aigue(llA) post opératoire opére
avant le stade d’occlusion intestinale aigue(OIA).
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OBSERVATION N° :19

Nom et prénom

B.R

Age

3ans

Sexe

Féminin

Motif d’hospitalisation

Masse abdominale

Antécédents

Négatifs

Age d'apparition

A Tage de 2 ans

Signes fonctionnels

masse abdominale accompagnée d’une constipation et d’urines
foncées sans vomissement ni autres signes accompagnateurs.

Le tout évoluant dans un contexte fébrile non chiffré et de
conservation de I’état général. Ce qui a motivé la consultation a
I’hopital de Taza ou I’enfant a été hospitalisé pendant 15j puis

adressé a notre service pour prise en charge.

Signes physiques

énorme masse plus importante du coté droit que du coté gauche,
sensible a la palpation avec circulation veineuse collatérale.

Le reste de ’examen somatique est sans particularité

Biologie Bilan biologique normal
RX Thoraco- Montre une opacité occupant la totalité de ’abdomen
abdominale

Echographie

abdomino-pelvienne

aspect en faveur d’un processus tumoral ovarien vu le sexe

féminin.
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TDM abdominale aspect évoquant un lymphangiome kystique.

LTS HORBAL ENFANTS MATERNITE RABAT
BOUKROUR RAJAE

IRERESnoe 153 Bme
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Compte rendu Le malade a été opéré le 03/10/06 :

opeératoire < L’exploration chirurgicale trouve une ¢énorme masse
occupant toute la cavité abdominal, a contenu liquidien et
compose de 3 kystes accolées, elle refoule 1’appareil
digestif et le plaque contre la paroi postérieur et contracte
des brides adhérentiels avec les anses gréles, en plus elle
adhere intimement au péritoine pariétal de la paroi
antérieur de 1’abdomen.

< La libération progressive de cette masse au prix d’un
saignement important.

< A la fin de la libération on s’apercoit qu’elle prend
naissance du grand épiploon.

< Ligature section de 1’épiploon.

<> Extériorisation de la masse.

Compte rendu Aspect morphologique de lymphangiome kystique remanié.

anatomo-pathologique

Evolution les suites opératoires ont été simples.
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OBSERVATION N° :20

Nom et prénom K.l

Age 4ans

Sexe Féminin

Motif Masse abdominale

d’hospitalisatio

n

Antécédents Négatifs

Age A 1’age de 4 ans

d'apparition

Signes Le début de la symptomatologie remonte a 2mois par I’installation

fonctionnels

progressive de douleur abdominale généralisée pour laquelle les parents
ont consulté 3 fois chez un généraliste ou un traitement symptomatique a
été entretenu sans amélioration, une échographie a été faite montrant une
masse kystique multi vésiculaire de 1’ hypocondre gauche et du flanc
gauche puis la patiente a été adressé dans notre service pur PEC.

Signes abdomen souple, indolore, pas de masse palpable car panicule adipeux
physiques important, pas hépatomégalie (HMG) ni de splénomégalie(SMG).
Le reste de I’examen est sans particularité
Biologie Bilan biologique normal
RX Thoraco- Normale
abdominale

Echographie
abdomino-
pelvienne

objective un processus Iésionnel kystique cloisonné mésentérique du

blanc gauche évoquant un lymphangiome kystique.
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TDM Aspect évoquant plus un kyste mésentérique qu’un lymphangiome

abdominale kystique.
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Compte rendu
operatoire

Le malade a été opéré le 13/06/10 :
<> L’exploration trouve :
<~ Une masse polykystique énorme au dépend du mésentere, avec
une longueur de 15cm a 40cm de la valve iléo-caecale, écrasant
I’iléon.

<> Résection-anastomose d’une anse iléale de 15¢cm emportant le LK
mésentérique.

Compte rendu
anatomo-
pathologique

Aspect morphologique d’un lymphangiome kystique.
Limites saines.

Evolution

les suites opératoires ont été simples.
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RESULTATS
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Durant 10 ans (entre 2000 et 2010), 20 cas de L.K. étaient hospitalisés avec

une fréquence de 2 cas par an.

Aprés analyse de notre série, sur un age moyen de 37 mois (entre lan et

8ans), les résultats sont comme suit :

I. L’AGE DE SURVENUE :
-6 cas (30%) présents a la naissance.
-8 cas (40%) avant 1’age de 2ans.

-6 cas (30%) apres 1’age de 2ans.

L'age de survenue

H A la naissance
M Avant 02 ans

m Apras 02 ans

On rapporte un seul cas de recidive axillo-cervico-meédiastinale aprés

chirurgie ancienne faite a I’age de 04mois.

L’age moyen d’apparition est de 39.85 mois (naissance et 144 mois).
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II. LE SEXE :

Le sexe ratio est de 0,66 (8 filles et 12 garcons).

Répartition selon le Sexe

H Masculin

B Féminin

I11. LES SIGNES DE DECOUVERTE:

Dans 6 cas, il s’agissait d’une masse cervicale augmentant progressivement
de volume. Dans le cas restant I’augmentation de volume était brutale. La masse
siégeait a droite dans 4 cas et a gauche dans le reste. Une masse axillaire a éte

associée dans deux cas.

En ce qui concerne les localisations axillaires ; dans la totalité des cas le
diagnostic était évoqué devant des tuméfactions cutanées dont I’examen
physique trouvait: Une masse de taille variable parfois polylobée, de consistance
molle parfois rénitente, mobile par rapport au deux plans, non douloureuse a la
palpation, occupant la région axillaire, augmentant de volume progressivement,
limitant les mouvements d’adduction du membre atteint, sans atteintes vasculo-

nerveuses.
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Un de nos patients a présenté une douleur et des signes inflammatoires en

regard de la tuméfaction.

La mode de révélation clinique des lymphangiomes kystiques abdominaux
était variable : une masse abdominale ou abdomino- pelvinne était le signe le
plus fréquent (3cas) accompagné de douleurs abdominales puis une ascite avec
distension abdominale et une découverte était fortuite grace a I’échographie

abdominale.

Les signes associés variaient entre dyspnée modérée et toux. Aucun cas de

dysphagie, de dysphonie ou d’algie cervico-brachiale n’a été mentionné.
IV. L'EXAMEN CLINIQUE :

Dans 6 cas de LKC la masse était molle et mobile par rapport aux deux
plans, ferme et fixe par rapport aux deux plans dans un seul cas. La taille du
L.K.C. variait entre 2 et 10 cm, avec une moyenne de 6 cm. Les signes

inflammatoires de la peau en regard ont été trouves dans deux cas (couleur lilas).

Chez un patient présentant une dyspnée, I’examen pleuro pulmonaire a
révélé un encombrement bronchique, des crépitants et une matité apicale

gauche.

Chez deux patients, il existait une extension axillaire ayant les mémes
caractéristiques cliniques du L.K.C. Aucune déformation mandibulaire n’a été

mentionnée.

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

conduite en service de réanimation.
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V. LE BILAN PARACLINIQUE:
A. LKC:

Tous les patients ont bénéficié d’une radiographie du thorax de face. Un
seul cas, dont la radiographie thoracique standard a objectivé une opacité apico-
médiastinale, a bénéficié d’une échographie thoracique, qui a confirmé

I’extension médiastinale du kyste cervical.

L’échographie cervicale a été réalisée chez 4 malades. Les autres ont
directement bénéficié d’une TDM. Les résultats concluaient en une localisation
cervicale simple dans quatre cas, a étendue médiastinale dans un cas,

médiastino-axillaire dans un cas, et médiastino- sous mandibulaire dans un cas.

La TDM, avec injection de produit de contraste, était cervical dans deux
cas, et cervico-thoracique dans les 2 cas présentant une extension axillaire, dont
un présentait une opacité médiastinale a la radiographie standard. Une angio-
TDM a eteé réalisee dans un seul cas. Une seule ponction exploratrice de la
masse cervicale a été réalisée devant la présence concomitante de deux masses,

cervicale et axillaire. L’examen du liquide aspiré n’a pas été demandé.

La scintigraphie thyroidienne au Tc 99 a éte faite dans deux cas, a coté des
hormones thyroidiennes. Elle est revenue normale dans un cas, et a objective

une hypertrophie lobaire gauche chaude dans le 2°™ cas.

Dans le seul cas de récidive étendue, une échographie abdominale a été
réalisee.

Le taux des hormones thyroidiennes et ceux de la NFS, TP, TCK et VS

(dans le cadre du bilan préthérapeutique) sont tous revenus normaux.
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B. LK axillaires :

La radiographie thoracique de face a ete réalisée dans la totalité des cas,
son but était de rechercher une malformation thoracique associée, un
envahissement osseux ou des déformations osseuses entrainées par les

malformations lymphatiques.

L’échographic a été d’une grande utilité, en montrant dans six cas ,des

images fortement évocatrices du diagnostic.

La tomodensitométrie a été demandeée chez deux patients pour confirmer le

diagnostic.
C. LK abdominaux :
Le bilan radiologique comprenait :

La radiographie du thorax était systématiquement demandée chez tous nos
malade .Elle était normale pour 5 patients et dans un cas elle a montrée

une opacité pulmonaire.

La radiographie de I’abdomen sans préparation était demandée dans
I’observation n°19 objectivant une opacité occupant la totalit¢ de
I’abdomen et dans 1’observation n°l16 montrant un ballonnement

abdominal.

< L’échographie abdominale était demandée dans4observations (obs

n°17, 18, 19,20), elle a objectivé :
- Une masse kystique cloisonnée dans trois cas (obs n°17, 18,20)

— Un processus tumoral ovarien vu le sexe féminin (obs n° 19)
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<- La TDM était réalisée chez 5 malades (obs n°15, 16, 17, 19,20)

montrant la masse et ses rapports avec les organes de voisinage.

On peut conclure que I'éecho-TDM abdominales constitue deux examens
complémentaires qui suffisent habituellement pour poser le diagnostic du
lymphangiome kystique évoqué sur les données de I'anamnése et de I'examen
physique.

Le bilan biologique était normal en dehors de la présence d’une anémie
microcytaire probablement en rapport avec une hémorragie intra kystique (obs
n°16) et un bilan perturbée (obs n°18) en rapport avec son traitement anti

bacillaire.
VI. LE TRAITEMENT :

L’indication thérapeutique a €té posée sur la conjonction des données
cliniques et de I’imagerie dans tous les cas. Le traitement chirurgical a été choisi
chez 16 malades, 03 cas ont bénéficié d’une sclérothérapie et dans un seul cas

les corticoides ont été instaurés.
La thérapeutique a tenté d’étre radicale chaque fois que possible.

Dans les cas ou la chirurgie a été choisie. L étude histologique est faite
chez tous les enfants et elle a montré un aspect morphologique d’un

lymphangiome kystique.

L’évolution post thérapeutique a été simple dans presque tous les cas.

Aucun cas de décés n’a été rapporté.
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Un enfant a présenté une invagination intestinale aigue(l1A) post opératoire

qui a été opéré avant le stade d’occlusion intestinale aigue(OIA). (obs n°18).

Modalités thérapeutiques

H Le traitement chirurgical
M sclérothérapie

i les corticoides
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DISCUSSION
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I. EPIDEMIOLOGIE :
A. Fréguence :

Les lymphangiomes kystiques sont des tumeurs bénignes rares [16], qui
peuvent siéger en n’importe quelle région de 1’organisme, mais ce sont les
localisations cervico-faciales qui prédominent avec 75% de cas pour Gugliantini
et al. 65% de cas pour Bill et Summer et 62,2% de cas pour Kennedy et al. Ils

représentent entre 2,6 et 5% des masses cervicales congenitales bénignes.

En réalisant une moyenne des différentes séries de la littérature, on peut
estimer I’incidence des lymphangiomes entre 1 pour 4000 a 1 pour 100000
naissances d’enfants vivants [20,21], a variabilité des sites et des équipes
prenant en charge ces malformations rendant difficile une évaluation précise de
cette incidence. Le lymphangiome kystique abdominal ne représente que 9% des

lymphangiomes [22].

Nous avons colligé 20 cas de lymphangiomes kystiques de 1’enfant: 07 cas
de lymphangiomes kystiques cervicaux, 07 axillaires et 06 abdominaux sur une
période de 10 ans, soit une fréquence de 02 cas par an. Ce taux est superieur a
celui rapporté par Ozen et al. (17 cas en 20 ans), par Tekou et al. (1,8 cas en un

an) mais inferieur a celui par Triglia et al. (Trois cas par an) et [1].
B. L'age d'apparition :

Bien que d’origine dysembryologique, le kyste n’est présent a la naissance
que dans 50 a 60% de cas, mais il s’exprime dans 90% de cas avant 1’age de
deux ans. [1].L’age moyen de nos patients était de 39 _mois. Cette moyenne
d’age est supérieure a celle apportée par Uba et Chirdan (cinq mois), mais

nettement inférieure a celle trouvee par Raji et al. (Cing ans). [1].
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Wierzbicka et al. ont trouvé sur une série de 46 cas présentant des

lymphangiomes, une médiane d’age de découverte de 5,4 mois [23].

M. Riquet et al. ont mené une étude rétrospective sur 24 centres de
chirurgie thoracique et ont retenu 37 patients, avec des lymphangiomes de

localisation différente, agés de 8 a 77 ans avec une moyenne d’age de 45 ans

[24].

S.E. Morley et al ont rapporté¢ le cas d’une patiente qui a présenté un

lymphangiome cervical a 1’age de 62 ans [25].

Dans le cadre des cas a révélation néonatale, nous citons l'observation de
FISH concernant un nouveau-né de 24 heures, et celle de SUN concernant un

nouveau-ne de deux jours

Certains lymphangiomes peuvent apparaitre tardivement a 1’age adulte a

plus de 60ans, comme en témoignent les études de Raji et al. et de Diop et al.
[1].
Des dépistages néonataux par échographie ont été décrits.

C. Lesexe:

Les opinions sont trés controversées quant au sexe des sujets porteurs des

lymphangiomes kystiques.

<> Pour A. IDRENE: il existe une nette prédominance feminine et une

égalité quant a la répartition anatomique [26].
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< WARFIEULD estima lui aussi qu'il y a une prépondérance du sexe
feminin [27].

< ROLLER (M 35) : affirme que le sexe féminin est touché trois fois
plus souvent que le sexe masculin tandis que BURNETT estime que le
rapport est de 1,6/1 [27].

< Pour d'autres auteurs, il n'est pas possible d'établir une prédilection
pour I'un des deux sexes (GROSS - LEONDAS ..) [27] .

A l'inverse, MANENT affirme que les lymphangiomes kystiques se voient

souvent chez le garcon et donne le rapport 1,75/1[27].

Dans le méme sens, LESTACHE, donne un pourcentage de 75% (cette
affection est fréquente chez le garcon) une étude effectuée par SCHEYE et
COLL [28] : montre que le sexe des enfants déemontre une prédominance
masculine deux garcons sur une fille. Pour GALIFER, sur une revue de 139 cas

dans la littérature, la préponderance masculine est de 75%.

Le sexe ratio est variable d'une série a l'autre, en effet il se dégage
généralement soit une prépondérance féminine soit masculine. [16] Nous avons
noté une préedominance masculine. Des résultats similaires sont retrouvés par
Ameh et Nmadu mais ils contrastent avec ceux de Triglia et al. qui rapportent
une répartition égale entre les deux sexes[5] et ceux de Francois et al. et de Raji

et al, qui rapportent une prédominance féminine. [1]
D. Larace:

Pour la plupart des auteurs, il n'existe aucune prépondérance raciale, on

observe le L.K sur tous les continents.6
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E. Lesiege:

a) Les localisations cervicales

Peuvent étre divisées en trois formes :

- La forme haute, sous maxillaire, souvent multikystique bien limitée
et respectant la glande.

- La forme moyenne, jugulo-carotidienne, contractant des rapports
étroits avec les éléments vasculo-nerveux profonds.

- La forme basse ou sus claviculaire avec frequentes adhérences au
plexus brachial, au déme pleural et méme a prolongement axillaire

ou médiastinal. [16] C’est la plus fréquente des localisations[1-16]

Pour Francois et al, les localisations antérieures (50%) sont aussi fréquentes
que les localisations postérieures. Les lymphangiomes kystiques médians sus-
hyoidiens, sont plus rares® et rentrent dans le cadre de lymphangiomatose diffuse
dont les déformations sont quelques fois moins visibles. [1]. Dans ces formes, il
faut rechercher un envahissement de la parotide, de la joue, de la loge

amygdalienne, de I’espace parapharyngé, de la langue ou du larynx.

Dans notre série, il y avait trois cas d’extension médiastinale, avec
compression trachéale dans un cas. Une extension est faite a 1’étage axillaire
dans un cas et une a la région sous maxillaire. Aucune localisation parotidienne,
linguale ou jugale, dans la loge amygdalienne ou dans 1’espace parapharyngé
n’ont été notés. Ces siéges sont rares et posent le probléme de récidives et de

séquelles esthétiques en postopératoire.

Contrairement a Ozen et al., [1-5] nous avons trouvé une prédominance de

I’atteinte du coté droit.
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b) Les localisations axillaires

Chez ’enfant, les lymphangiomes sont localisés au cou dans 75% des cas
et aux creux axillaires dans 20% des cas, avec des possibilites de
communication entre ces 2 localisations par des ponts passant sous la

clavicule[29].

c) Les localisations abdominales

Le kyste peut étre observé au niveau de tout tractus digestif sous

diaphragmatique, mais il existe des sites préférentiels.

< La localisation mésentérique est la plus frequente comme dans la
littérature ou ce site est observé dans 69% des cas surtout au niveau de
la région iléale. Le Kkyste peut étre juxta-intestinal ce qui est
I’éventualité fréquente englobant la vascularisation a destinée viscérale
et nécessitant une résection conjointe de la masse kystique et de
I’intestin adjacent, avec rétablissement immeédiat de la continuité
digestive.

< Le kyste peut étre central, au niveau de la racine du mésentére, cette
localisation, qui pose de difficiles problemes de dissection vasculaire
est heureusement plus rare.

<> La localisation épiploique est observée dans 15% des cas de
littérature. La résection du ligament gastro-colique ou du grand
épiploon permet, lorsque la dissection isolée du kyste n’est pas

possible, une intervention d’exérese relativement aisée.
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< La localisation mésocolique, représente 10,3% des cas de la littérature.
Ce site inhabituel d’une affection rare est souvent une surprise
opératoire.

< La localisation rétropéritonéale est la plus rare (5% des cas de la
litterature). La proximité des vaisseaux et du bloc duodéno-
pancréatique limite les possibilités d’exérese. C’est dans la localisation
rétropéritonéale qu’ont pu étre observées les migrations jusque dans la

région inguinale simulant hernie ou hydroceéle [17].
F. Fréquence selon la localisation :

< Chez I’enfant, les lymphangiomes sont localisés au cou dans 75% des
cas et aux creux axillaires dans 20% des cas, avec des possibilites de
communication entre ces 2 localisations par des ponts passant sous la

clavicule [29].

< Dans 5% des cas, les 1ésions se situent dans 1’abdomen (mésentére
75%, épiploon 15%, mésocblon 10%, retro péritoine 5%)[30-31-32],
dans le médiastin ( 75% dans la localisation antéro-supérieure)[33] et

dans d’autres localisations.
< Les formes diffuses réalisent la lymphangiomatose [24].
<> La localisation médiastinale est plus fréquente chez I’adulte [24].

<> T.N. Ninh et al. ont mené une étude portant sur 126 cas de
lymphangiomes kystiques dont 19 eétaient de localisation axillaire
(15%) [35] (Tableau 1)
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Tableau 1 : les différentes localisations des lymphangiomes
dans I’étude de T.N.Ninh et al

Localisation Nombre Pourcentage
Cervicale 56 44,4%
Axillaire 19 15%
Axillaire + cervical 6 4,7%
Thoracique 11 8,7%
Abdominale 6 4,7%
Membre supérieur 4 3,1%
Membre inférieur 10 7,9%
Autres localisations 14 11,1%

<> Un cas de lymphangiome kystique axillaire de révélation néonatale a
été décrit par BD Weiss[36].

< J.A.Rankine et al. ont reporté¢ le cas d’un lymphangiome Kystique

axillaire présenté a la naissance[37].

< 3 cas de lymphangiomes abdominaux chez 1’enfant ont été rapportés

par I’équipe de K.Muramori [32].

<> Un cas de lymphangiome hépatique chez une femme de 52 ans a été

rapporté par T. Matsumoto [38].

< Un cas a été rapporté par A Sioud Dhrif et al. d’un nourrisson de 7

mois qui présentait un lymphangiome du bras gauche [39].
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Pour notre série les différentes localisations des lymphangiomes sont présentées

par le tableau suivant : (Tableau 2)

Tableau 2 : les différentes localisations des lymphangiomes

dans I’étude de notre série

Localisation Nombre Pourcentage
Cervicale 24 61.54%
Axillaire 07 17.95%
Axillaire + cervical 02 5.13%
Abdomino-pelvienne 06 15.38%
Total 39 100%

II. ETIOPATHOGENIE :

Le probleme de la pathogénie de ces formations mérite d’étre évoqué
puisque les opinions concernant leur origine sont encore controversées, en effet,
plusieurs théories ont eté énoncées dans le but de contribuer a la connaissance
de D’étiopathogénie de ces lymphangiomes kystiques, mais aucune de ces
théories n’en semble étre plus satisfaisante dans cet €égard, cependant, I’origine
congenitale est considérée actuellement, comme la plus probable par la plupart
des auteurs.

Sont-elles, comme le prétendent certains auteurs, des tumeurs acquises
secondairement a la faveur d’un traumatisme, d’une infection ou d’une

dégenérescence d’un ganglion lymphatique?

Ainsi, on peut rappeler et discuter avec clarté chacune de ces anciennes
théories :
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A. Théorie lymphogénique

Elle retient que le point de départ de ces formations est le tissu
lymphoganglionnaire, siege de manifestations dégénératives. Il en suivrait un
obstacle a I’écoulement normal de la lymphe et par conséquent une ectasie des

vaisseaux en aval avec production du kyste.
B. Théorie mécanique

Elle est basée sur I’obstruction des canalicules lymphatiques par un
obstacle exogéne ou un facteur inflammatoire et formation kystique en amant
(TIGLER, LEE, BAILYTH, BONSON) [18]. Si on considere que le réseau
lymphatique du mésentere est riche en anastomoses, en cas d’obstruction, il

devrait s’instaurer une circulation collatérale valable.

= LATTERI a expérimentalement démontré que la pression dans un
vaisseau lymphatique obstru¢ n’est pas capable de provoquer une

dilatation kystique [19].

= HERRIZIER BEAHRS et BLALOCR sont arrivés a la méme

conclusion en obturant ou en ligaturant le canal thoracique.[19].

Cette théorie peut également étre contestée car elle ne permet pas
d’expliquer la plus grande fréquence des lymphangiomes kystiques chez

I’enfant.
C. Théorie congeénitale

Elle reste, en I’absence d’origine génétique précise, I’explication la plus

satisfaisante des ML.
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Il est actuellement admis que le systeme lymphatique embryonnaire dérive

initialement de 1’endothélium veineux, pour former des sacs lymphatiques

VCs

Lymphatiques
superficiels

Sac lymphatique  condut
lugulaire thoracique
Sac lymphatique
subclavier

Lymphatiques
prolonds

Conduit thoracique

Sac lymphatique
rétropéntonéal

Citerne du chyle

Cherne du chyle

X ;
Lymphatiques ‘ /
superficiels . ;

A 42jours B s6jours

Figure 1 développement du systeme lymphatique. A, plusieurssacs et conduits lymphatiques se forment parvasculogenése ; ils
recueillent par la suite les fluides des espaces tissulaires a travers tout le corps. B-D, le conduit thoracique unique, quidraine la citerne du
chyleetla paroithoracique postérieure, dérive de segments des conduits thoraciques droit et gauche et de leurs anastomoses. VCS =
veine cave supérieure.

(figure 1). [7].

Il existe deux théories pour expliquer 1’origine des vaisseaux lymphatiques:
bourgeonnement centrifuge a partir des sacs lymphatiques, ou naissance a partir
de cellules mésenchymateuses avec une croissance centripéte[41]. Le résultat
final des deux théories proposées est I'échec de chaque lymphatique
périphérique a s’écouler dans le sac jugulaire ou I'échec du sac jugulaire de se

réunir avec le systéme veineux: [5].
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-Théorie centrifuge : débuté en 1902 par Florence Rena, complétée par
Sabin. La lymphangiogénese survient vers la 5°™ semaine d’aménorrhée (SA), a
partir des précurseurs de I’angiogénese, qui elle, a survenu 2semaines avant.
[40-42].Elle débute par le bourgeonnement de cellules endothéliales, par
expression du gene a homeobox Prox 1, suivi des étapes de ramification,
prolifération, différentiation et remodelage vasculaire. [42]. L’évolution se fait
en réseau de maniere centrifuge, en restant étroitement liés au développement

des veines. [43].

L’étude récente des marqueurs endothéliaux lymphatiques a confirmé cette
théorie d’origine veineuse. La prolifération nécessite La sécrétion accrue du
VEGF-C (vascular endothelial growth factor-C), [2-43-44].récepteur sélectif de
facteurs de croissance des vaisseaux lymphatiques, c’est un facteur
néoangiogénique. Il en est de méme du b-FGF (basic fibroblast growth factor)
synthétise par les cellules endothéliales des vaisseaux lymphatiques anormaux
[2]. La différenciation des cellules endothéliales lymphatiques s’accompagne de
I’expression de marqueurs spécifiques (VEGFR-3 ou SLC, secondary lymphoid
chemokine, qui attirent les leucocytes dans les vaisseaux lymphatiques). Leur

maturation nécessite I’expression du géne FOXC2[42].

Dans un premier temps apparaissent les sacs lymphatiques jugulaires
(drainage téte et cou, thorax supérieur, membres supérieurs) puis, a la 6°™ SA
les quatre autres sacs pour le drainage des membres inférieurs et du tronc. Le

systéme ne possede des valves compétentes qu’a partir du cinquiéme mois. [40-

42-45].
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En cas d’anomalie du développement, il peut y avoir une malformation des
vaisseaux et des nceuds soit proximale soit distale, entrainant une séquestration
du tissu lymphatique qui garde un pouvoir de développement par
bourgeonnement endothélial. Le taux de mitoses dans ces malformations

lymphatiques reste normal ou légérement élevé.

-Théorie centripete : avancée par McClure et Huntington, attribue ces
malformations a des fentes mésenchymateuses précoces dans le développement,
a été confirmée par plusieurs études, dont le beau travail embryologique de Van
Der Putte en 1975. Elle permet de comprendre la localisation des malformations
lymphatiques (ML) et la cohabitation fréquente de malformations lymphatiques
et veineuses. Elle permet également de regrouper les ML dans un méme groupe

malformatif, comprenant trois sous-groupes :

e Les anomalies des vaisseaux et des nceuds : les malformations
tronculaires (MLT) ou lymphoedémes primitifs résultent d’un arrét
tardif de la lymphangiogenése.

e Les anomalies kystiques, superficielles ou profondes, uni ou
multikystiques: les malformations  extratronculaires (MLET);
secondaires a un arrét précoce localisé, au stade plexulaire et/ou
réticulaire

e Les anomalies hémolymphatiques qui combinent des malformations

veineuses, artérielles ou capillaires a des ML.

Cette classification histoembryologique permet de retrouver les mémes

catégories définies par la classification de 'ISSVA.
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Cette théorie centripete [46] a le mérite d’unifier la pathogénie de
I’affection quelle que soit sa localisation. En effet, les lymphangiomes sont

observés au niveau :
< Du cou (31,4%) ;
< Du crane et de la face (18,9%) ;
<> Des membres (18,9%) ;
< Des parois du tronc (9,2%).

Les localisations abdominales et retroperitonéales sont beaucoup plus

rares.

Ainsi, on peut dire que tout ce qui précéde, qu’il se voit clairement que les
théories acquises-qui font intervenir des obstructions du systeme lymphatique
par des obstacles mécaniques ou dégénératifs - sont abandonnées au profit des
théories congenitales et malformatives ce qui permet d’expliquer d’une fagon
trés nette, la plus grande fréquence de cette affection chez I’enfant et sa
topographie préférentielle au niveau de la région de la formation des sacs

lymphatiques primordiaux.

Quant a DPapparition brutale et tardive de certains cas jusqu’a un age
avancé, nous incite a penser que ces malformations kystiques seraient plutot le
résultat d’un trouble de I’embryogenese sur lequel agirait secondairement les

autres facteurs mécaniques ou inflammatoires.
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II1. LA CLASSIFICATION DE L’ISSVA :

L’élaboration de la classification des anomalies vasculaires superficielles
(ou «angiomes») a bénéficié d’une approche multidisciplinaire. Il se dégage
deux grandes catégories : les tumeurs vasculaires (hémangiomes infantiles) et
les malformations vasculaires a flux lent (capillaires, veineuses, lymphatiques)

ou a flux rapide, artério-veineuses.

Elles sont simples (affectant un seul secteur vasculaire) ou complexes. Le
but de cette classification, basée fondamentalement sur 1’imagerie fonctionnelle
et morphologique, est de faciliter une prise en charge precoce et adaptée des

formes évolutives.

La classification la plus récente a été¢ ¢laborée en 1996 par I'ISSVA,

I’International Society for the Study of Vascular Anomalies.

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

congénitaux et d’autres tumeurs particulieres sont exceptionnels.

- Les malformations vasculaires : anciennement appelées angiomes
matures sont constituées de vaisseaux anormaux sans prolifération cellulaire.
Elles sont congénitales, se révélant parfois plus tardivement dans la vie. Deux

groupes se distinguent selon un critere hemodynamique:

* les malformations a flux lent, prédominant sur le compartiment
capillaire (angiome plan et télangiectasie), veineux ou lymphatique

(lymphangiome kystique) comportent un préjudice fonctionnel et esthétique ;

111



Le lymphangiome kystique chez I’enfant

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

parfois le pronostic vital.

Les malformations lymphatiques kystiques hémodynamiquement inactives
sont constituées de vaisseaux lymphatiqgues anormaux et de Kkystes de
morphologie variable. Ce sont les lymphangiomes kystiques sujets de notre

étude.?
IV. DIAGNOSTIC POSITIF :
A. Clinique :

Dans la majorité des cas, le diagnostic de lymphangiome est fait a
I’occasion de la découverte d’une tuméfaction localisée. Il s’agit d’une masse de
taille variable (modérée le plus souvent), peu saillante, parfois seulement
papable, sous une peau de couleur normale ou rose lilacée, le plus souvent lisse
(parfois épaissie voire hyperkeratosique)[47], des vésicules peuvent egalement
apparaitre secondairement sur la peau en regard[48], de consistance ferme

élastique, ou molle et dépressible.

Dans les formes monokystiques, il s’agit d’une masse sous cutanée, non
adhérente a la peau, molle, non pulsatile et non dépressible, dont le volume ne
varie pas lors des pleurs, contrairement aux hémangiomes et aux malformations

veineuses.

Dans les formes multikystiques, la tuméfaction est plus ferme,
généralement fixee a la peau avec souvent une légere coloration cutanée et des

contours mal limités [47].
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a) Lymphangiome Kystigue Cervical :

> Signes fonctionnels :

A 1a naissance ou plus tard, il s’agit le plus souvent d’une masse cervicale,
asymptomatique, augmentant progressivement de volume. Cette évolution peut
étre brutale et serait due a une hémorragie intrakystique ou une infection

secondaire a une rhinopharyngite ou a une ponction septique. [1]

Les signes fonctionnels sont ceux déterminés par la compression des
organes de voisinage lorsque la taille est importante. Il apparait pratique d’en
retenir la dyspnee, la dysphagie, la dysphonie, les douleurs cervicobrachiales, la
limitation des mouvements du cou [16] et les déformations inesthétiques en cas

de grandes lésions de la face et la glande parotide. [4]
D’autres signes peuvent étre associés dans un cadre syndromique.

> Examen clinigue :

Se fait en 4 étapes essentielles :

= | 'INSPECTION :

L’examen physique trouve une masse latéro-cervicale, réguliere ou
polylobée, de taille variable, recouverte par une peau généralement normale,
bien qu'elle puisse parfois paraitre amincie ou bleuatre a cause de I’étirement de

la masse sous-jacente [1-4-16].
" LAPALPATION :

Cette masse est indolore compressible, mais irréductible et non pulsatile.
Elle a une consistance molle, parfois ferme, fixée au plan profond sans

adénopathies satellites [16].La masse n’augmente pas a la toux et a la
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compression des veines jugulaires, en penchant la téte en avant, ce qui permet de

la différencier des malformations veineuses [1].
" L’AUSCULTATION :

Bien que les deux malformations vasculaire et lymphangiomateuse sont
souvent présentes a la naissance, I’examen semble les différencier par la

découverte d’un Thill présent en cas d’anomalie vasculaire a haut débit [4].
= | ATRANSILLUMINATION :

Délaissée de nos jours, est positive (masse transparente) [1], en dehors des
formes compliquées d’hémorragie intrakystique ou d’infection [16] ' cours
desquelles on rencontre une peau inflammée, une masse douloureuse et des

limites imprécises [16].

b) Le Lymphangiome Kystigue Axillaire :

Dans la localisation axillaire, il s’agit d’'une masse de volume variable dont
le bilan radiologique permet d’apprécier ’extension. La malformation peut
infiltrer les éléments musculaires, vasculaires et nerveux. Genéralement cette
masse est peu symptomatique mais des cas de compression du plexus brachial
ont été décrits [49].

c) Lymphangiome Kystigue Abdominal :

v La forme clinique habituelle :

Leur symptomatologie floue en aucun cas pathognomonique, peut faire

penser a un grand nombre d'affections abdominales.

Les lymphangiomes kystiques sont des tumeurs d'une expression clinique

trés polymorphe, non spécifique et souvent trompeuse.
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Ils ont une évolution classiquement lente et insidieuse et leur mode de
révelation est habituellement en rapport avec le volume et la topographie de la
tumeur et n'a en général aucun caractére spécifique. Ainsi les lymphangiomes

kystiques abdominaux peuvent:

<> Soit rester longtemps asymptomatiques
<> Soit se manifester par des symptémes révélateurs.

< Soit étre émaillés précocement par des complications qui constituent le
tableau clinique inaugural de I'affection et améneront d'emblée a une
laparotomie.

La symptomatologie clinique est trés variable, mais elle est surtout
marquée par les manifestations digestives.

> Douleurs abdominales

Elles constituent le mode de révelation le plus fréquent. Dans une série
publiée par BERNETT comportant 71 cas, la douleur abdominale était présente
dans 81,5% des cas [50].

BOUBAKER a estimé une fréquence allant de 17,5% a 82% des cas [18].
Cette douleur peut étre soit isolée, et constitue alors le seul signe d'alerte,
comme elle peut étre associée a d'autres symptdmes.

Selon LEHN, elle peut avoir trois origines principales [51] :
<> Une hémorragie intra kystique [52],

< Une compression des organes de voisinage responsable de coligues
digestives ou urinaires [52],
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< La mise sous tension brutale du kyste selon d'autres, elles peuvent étre
dues a une traction sur la racine du mésentére ou a des phénomenes
infectieux ou inflammatoires ou encore causées par l'irritation du
péritoine par une petite quantité du liquide filtré a travers la paroi du
kyste [53].

Elles sont spontanées ou provoquées par un changement de position, et ces
douleurs abdominales peuvent survenir dans des conditions particuliéres comme
chez la malade de GENTON et GROB qui en dansant, ressentait une douleur
associée a une impression de balancement abdominal.

Leur siege est trés variable, ainsi, on peut voir de vagues douleurs peu ou
mal systématisées ou localisées dans les hypochondres et les flancs. Parfois, la
douleur est située au niveau de la fosse iliaque droite (12,2%) [28]. Elle conduit
au diagnostic d'appendicite et c'est lors de l'intervention que sera identifié le
lymphangiome.

La douleur est variable dans son expression clinigue depuis la sensation de
pesanteur, de crampe, d'inconfort ou géne, de douleurs latentes avec poussées
paroxystiques jusqu'aux crises violentes qui réalisent un tableau chirurgical
parfois révélateur de I'affection.

v Masse abdominale - Distension abdominale

C'est manifestement, la découverte d'une tumeur qui réalise l'essentiel de la
symptomatologie [54]. Elle peut étre découverte soit fortuitement par les
parents, soit lors d'un examen systématique pour une autre affection, parfois.
Suffisamment volumineuse pour déterminer une masse visible ou a I'occasion
d'une symptomatologie d'appel spécifique [28].
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Lorsque son volume est important, le lymphangiome kystique est a
I'origine soit d'une distension abdominale progressive, soit a l'origine d'une
masse abdominale qui constitue le signe physique le plus important. Pour
CAPRESSO, cette masse existait dans 58% des cas, alors que pour LUKAYA
sur 91 cas colligés, une masse abdominale était palpée chez 36 malades [55].

Cependant, elle pose de difficiles probléemes diagnostiques avec les autres

tumeurs abdominales étant donnés ses caractéres tres variables, et la rareté de
I'affection fait que le lymphangiome n'est, par ordre de fréquence, retenu
qu'exceptionnellement, ce sont les investigations paracliniques qui évoqueront le
diagnostic [28].

La tumeur est généralement médiane ou paramédiane. Son développement
peut se faire vers la gauche et en haut (hypochondre gauche) ou vers la droite et
en bas [27].

Elle est arrondie, généralement bien limitée avec une surface qui est le plus
souvent lisse réguliere ou parfois bosselee, irréguliere en cas de kystes

multiloculaires.

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

vertical.

La mobilité dans le sens céphalo-caudal serait plus importante si le malade
est mis en position de TRENDELENBURG, (signe de HARTMAN) [27]. Dans
certains cas, la tumeur peut apparaitre fixée lorsqu'elle a contracté des
adhérences inflammatoires avec les organes de voisinage ou si elle est enclavée

dans le petit bassin, auquel cas, elle peut étre accessible aux touchers pelviens,
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Enfin, la tumeur peut apparaitre différente a des examens successifs, d'ou le

qualificatif de tumeur «fantdme »ou de tumeur a éclipse,

v" Troubles digestifs

Ils constituent presque la totalité des signes fonctionnels retrouvés au cours
de I'évolution des lymphangiomes kystiques abdominaux. lls ont une fréquence
qui varie de 10, 8% a 25% d'apres BOUBAKER [27] et 50% d'aprés GALIFER
[27]. Les troubles digestifs ne sont pas non plus spécifiques: dyspepsie,
ballonnement, nausees, sténose haute avec vomissements, trouble de transit
(14%) rarement un veritable syndrome de KOENIG [56]. En effet, les nausées et
les vomissements sont observés dans environ 45 a 52% des cas selon
(BURNET, GAUFER et MANENT alors qu'ils ont été notés dans 45% des cas
pour CAPERESSO [55].

Une symptomatologie digestive marquée par des épisodes de diarrhée et de
constipation est freguemment retrouvée a posteriori: (43%) des cas. Parfois la
symptomatologie s'accentue avec apparition d'un syndrome de KOENIG
traduisant une subocclusion tout a fait explicable par I'encorbellement de
I'intestin par les lymphangiomes juxta-intestinaux [28]. La survenue d'une
invagination intestinale aigue ou d'un volvulus de I'intestin sous-jacent, réveles
également dans la littérature, évoque des troubles du péristaltisme par atteinte
des plexus mesenteriques [57].

L'association d'un lymphangiome a une diarrhée chronique par entéro
pathie -associant des douleurs abdominales, diarrhées glairo-sanglantes,
amaigrissement et déperdition protidique- ou par lymphangéctasie intestinale a
été rapportée [58].

Enfin, quelques cas de lymphangiomes Kkystiques avec mélaena ou
réctorragies ont été egalement decrits [59-60].

118



Le lymphangiome kystique chez I’enfant

v’ Fiévre
Bien que la fiévre soit en général absente au cours de I'évolution du
lymphangiome kystique, des lymphangiomes fébriles ont été décrits. En fait, la
fievre est en rapport avec une infection locale du lymphangiome qui est souvent
associéee a une douleur abdominale aigue [61].

L'association de douleurs du flanc, par compression urétérale par un
lymphangiome rétropéritonéal engendrant ainsi une pyélonéphrite, a une fiévre a
été décrite, et occasionnellement, ces symptémes ont conduit chez I'enfant au
diagnostic d'appendicite.

v" Anorexie et altération de I'état général

Chez certains malades, I'anorexie et l'altération de I'état général peuvent
exister en dehors de toute complication: un état général souvent volontiers
médiocre incite a évoquer plutét la possibilité d'une tumeur maligne et fait
oublier que les lymphangiomes représentent 6% des tumeurs benignes de
I’enfant [54].

v" Autres modes de révélation

(Ascite, pseudo ascite, pathologie de la région inguinale a type d'hernie ou
d'’hydrocéle, anémie par hémorragie intrakystique ...) l'anémie pourrait
s'expliquer par une érosion vasculaire au niveau du kyste ou une séquestration
vasculaire avec hémolyse qui entraine un subictere et hyperbilirubinémie sont
exceptionnels et peu évocateurs.

Au total, la symptomatologie clinique est non spécifique et impose en
dehors des cas d'urgence la nécessité d'un bilan paracliniqgue complémentaire.
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» Les formes cliniques

a. Forme asymptomatique

Sur le plan clinique, les lymphangiomes kystiques abdominaux sont le plus

souvent asymptomatiques et de découverte fortuite.

<~ Soit lors des examens complémentaires demandés pour une autre
affection, comme ce fut chez le cas rapporté par SAKHRI ou
I'échographie réalisée avant I'intervention pour ulcére duodénal a mis
en évidence, une masse Kystique sous hépatique gauche qui s'est

averé un lymphangiome kystique du petit épiploon [55].

<> Soit lors d'une intervention chirurgicale pour une autre cause comme
dans un cas rapporté par LEHN [51]: découverte d'un lymphangiome

kystique au cours d'une cholécystite aigue lithiasique.
< Soit lors d'une autopsie.

b. Forme topographique

Les Lymphangiomes kystiques abdominaux constituent une éventualité
rare, en consequence, la probabilité de cette affection devant la découverte d'une

tumeur abdominale est peu importante [28].

Leur localisation est essentielle a noter, ainsi, bien qu'ils puissent se situer a
tous les niveaux du tractus digestif -de 1'eesophage jusqu'au rectum-au niveau
des mésos, du rétropéritoine et au sein de certains organes pleins intra

abdominaux, il existe des sites préférentiels.
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> La localisation mésentérique

Le premier cas a été décrit chez un enfant de 8 ans par BENEVIENI, un
anatomiste florentin en 1507 [18-55].

En matiere de lymphangiome Kkystique abdominal, la localisation
mésentérique reste la plus fréquente comme dans la littérature ou ce site est
observeé dans 67% des cas, surtout au niveau de la région iléale (iléon distal prés
de la valve iléo-cacale) et c'est probablement en raison de la richesse du réseau
lymphatique a ce niveau [28].

Ainsi, le kyste peut étre:

< Juxta-intestinal - ce qui est I'éventualité fréquente- englobant la
vascularisation a destinée viscérale, donnant souvent une forme en
sablier multiple et nécessitant une résection conjointe de la masse
kystique et de l'intestin adjacent, avec rétablissement immédiat de la
continuité digestive.

<~ Central, entre l'intestin et la racine du mésentere.

<> Au niveau de la racine du mésentere, cette localisation qui pose de
difficiles problemes de dissection vasculaire, est heureusement plus
rare.

L'association de deux Kystes séparés par une anse intestinale réalise le
classique aspect en aile de papillon [58].

Parfois, on peut voir de trés nombreux kystes, échelonnés sur toute la
longueur du mésentére. C'est ce que GROSS appelle la maladie kystique du
mésentere [7].
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Concernant  I'expression clinigue des lymphangiomes Kkystiques
mésentériques, leur mode de révélation [62] est habituellement en rapport avec
le volume et la localisation de la tumeur ainsi lorsque son volume est important
le lymphangiome kystique est a l'origine soit d'une masse palpable soit d'une
distension abdominale progressive [55] et n'a en genéral aucune spécificité [51].
La douleur abdominale constitue en général, un signe d‘alerte. Celle-ci peut étre
fugace, variable ou spécifique, parfois située au niveau de la fosse iliaque droite
(12,2%), elle conduit au diagnostic d'appendicite et c'est lors de l'intervention
que sera identifié le lymphangiome. Dans la genése de ces douleurs ont été
incriminées la traction mésentérique, l'irritation péritonéale ou les variations de

pression du liquide intra kystique [28].

Parfois, la symptomatologie s'accutise avec apparition d'un syndrome de
Koenig traduisant une subocclusion tout a fait explicable par I'encorbellement de

I'intestin par les lymphangiomes juxta-intestinaux [28].

La survenue d'une invagination intestinale aigue ou d'un volvulus de
I'intestin sous-jacent, rapportés également dans la littérature, évoque des troubles

du péristaltisme par atteinte des plexus mésentériques.

Les lymphangiomes kystiques du méso-iléo-caecal donnent souvent un

syndrome pseudo appendiculaire.
» La localisation mésocolique

Elle représente 10,7% des cas de la littérature. Ce site inhabituel d'une

infection rare est souvent une surprise opératoire.
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> La localisation épiploique

Observée dans 15% des cas de la littérature [28]. La majorité des kystes
omentaux sont découverts seulement au cours de I'enfance [63], 10% se
manifestent par signes aigues en rapport avec des complications. lls peuvent étre
retrouvés au niveau du petit épiploon mais surtout au niveau du grand épiploon.
Un cas de lymphangiome kystique localisé aux deux épiploons a été décrit par
ABOULOLA [54] chez une fillette de deux ans et huit mois admise pour une
tumeur du flanc droit (lymphangiome kystique développé au niveau du grand
épiploon avec une formation émanant de la petite courbure de I'estomac et une

formation sur le tablier épiploique).

Lorsqu'ils revétent la forme tumorale ils sont percus a la palpation et sont
facilement mobilisables, aussi bien dans le sens transversal que dans le sens
cranio-caudal, et ceci a la différence des kystes mésentériques qui sont mobiles

essentiellement dans le sens transversal [64-65].

La résection du ligament gastrocolique ou du grand épiploon permet,
lorsque la dissection isolée du kyste n'est pas possible, une intervention

d'exérese relativement aisée.
> La localisation rétropéritonéale

Est la plus rare (5% des cas de la littérature). Elle est décrite pour la
premiére fois par SAWARA YS en 1898. Certains auteurs regroupent ensemble
les lymphangiomes kystiques abdominaux, rétropéritonéaux, mésentériques et
épiploiques et pensent qu'il ne s'agit dans les 3/4 que du lymphangiome kystique
rétropéritonéal, les kystes mésentériques et épiploiques ne sont que de simples

extensions antérieures du lymphangiome kystique rétropéritonéal [66].
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Dans une étude effectuée par ALAN et DAVIDSON sur 19 cas de
lymphangiomes rétroperitonéaux, 63% des lymphangiomes prédominent au
niveau du coté gauche, 37% prédominent sur le cété droit, et uniquement, un cas

avait ses composantes qui croisaient la ligne médiane [67].

La manifestation clinique la plus commune est une masse palpable, qui
peut occasionnellement étre molle et kystique, quoiqu'elle soit habituellement
solide et ne puisse étre différenciée des autres tumeurs. La masse apparait
soudainement, augmente rapidement de volume, cesse de s'accroitre ou méme

régresser spontanément [68].

L'extériorisation de la tumeur rétropéritonéale par l'orifice inguinal,
simulant une hernie inguinale a été publiée pour la premiére fois par GOUDIER
et AL [69].

Parfois la tumeur abdominale est visible et on a noté des signes de

compression (douleurs abdominales, nausees, vomissements, iléus).

La révélation par une anémie aigue néonatale a été décrite pour la premiére
fois par RAVASSE [69].

Des symptomes moins frequents étaient rapportés: douleurs du flanc apres
une pyélonéphrite par compression uréetéerale, une fievre par infection locale du
lymphangiome qui permet d'évoquer chez l'enfant le diagnostic d'appendicite
aigue [70]. Ces symptdmes seraient dus a I'némorragie et I'inflammation du

kyste.

Rarement, le lymphangiome se manifeste par une complication thrombo-
emboliqgue. DESOTTER avait rapporté un cas de lymphangiome Kkystique
rétroperitonéal révélé par des phlebites a répétition des membres inférieurs [55].
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Ceci serait d0 a la proximité du kyste des vaisseaux notamment la veine cave
inférieure. La proximité des vaisseaux et du bloc duodéno-pancréatique limite la

possibilité d'exérese [28].
> La localisation splénique

C'est une localisation exceptionnelle. Le premier cas de lymphangiome
kystique splénique non parasitaire a été décrit par ANDRAL en 1829. Et c'est

PEAN qui a inauguré la splénectomie pour cette affection en 1867.

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

Toutefois certains signes peuvent étre le mode de révélation de I'affection:
splénomeégalie, douleurs épigastriques ou de I'nypochondre gauche. Des signes
de compression des structures avoisinantes: vomissements, trouble de transit,
hoquet, pleurésie, protéinurie (lors d'une compression de la veine rénale gauche)
peuvent se voir [23].

La survenue d'un infarctus splénique ou une thrombose de la veine
splénique avec hypertension portale segmentaire ont été décrits [71].
Le diagnostic du lymphangiome est rarement porté en préopératoire surtout

en pays d'endéemie hydatique ou aussi bien l'aspect échographique que
tomodensitometrique font porter a tort le diagnostic de kyste hydatique. Et c'est
d'autant plus que le siege splénique du lymphangiome kystique demeure tout a

fait exceptionnel. Seule I'histologie permet d'affirmer le diagnostic [72].

Devant la localisation splénique, la splénectomie se justifie devant un

hypersplénisme ou devant des lésions étendues [72].
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» La localisation grélique

Certaines localisations au niveau de l'intestin gréle ont été décrites. La
tumeur peut étre intramuqueuse, intraluminale, sessile ou sous forme de Iésions
pédiculées. Elle peut siéger au niveau de n'importe quel segment du tractus
intestinal [73].

Leur expression clinique est tres variable et non spécifique. Certains
lymphangiomes se compliquent d'une occlusion intestinale. L'occlusion est le
plus souvent due a un volvulus du gréle par torsion du kyste, rarement elle est en
rapport avec la compression d'un segment intestinal par le kyste ou secondaire a

une invagination intestinale [55].
» La localisation colique

La localisation colique est la plus rare des lymphangiomes kystiques
abdominaux avec toutefois une progression réguliére des cas rapportés au cours

des vingt dernieres années [60].

Le premier cas de lymphangiome kystique colique a été décrit en 1930 par
KAUFMAN [60].

La localisation coliqgue du lymphangiome kystique selon le relevé du
KURAMOTO, qui porte sur 67 cas, est la suivante:

<> 30 fois au niveau du colon droit,
<> 19 fois sur le colon transverse,
<> 26 fois sur le colon gauche,

<> et 11 fois au niveau du rectum.

126



Le lymphangiome kystique chez I’enfant

Ils n'ont aucune spécificité clinique. Les symptémes les plus fréquemment
rapportés sont des douleurs abdominales parfois associées a des troubles du
transit a type de diarrhée avec ou sans pertes glaireuses et parfois des

réctorragies [60].

Quelques cas de lymphangiome Kkystiqgue surtout a localisation
sigmoidienne se révelent par une entéropathie exsudative associant douleurs
abdominales, diarrhées glairo-sanglantes, amaigrissement et déperdition
protidique [60].

Ces tumeurs coliques rares, ont l'aspect endoscopique d'une tumeur sous-

mugueuse pouvant masquer un authentique cancer.

Dans la littérature, cette association a été retrouvee dans quatre

observations chez I’adulte [60].

» La localisation pancréatique

Les tumeurs kystiques du pancréas sont rares. Elles représentent 5 a 15%
des lésions kystiques du pancréas et 5% de toutes les tumeurs pancréatiques
[50]. Depuis la premiére description d'un lymphangiome pancréatique par
KOCH en 1913 [74] seuls 33 localisations pancreéatiques ont été décrites dans la
litterature mondiale si I'on inclut le dernier cas rapporté par HAYACHI [74].

Ils peuvent se localiser sur toute la longueur de la glande pancréatique,
mais il semble exister une prédominance des localisations gauches (corporéales,
caudales et corpréo-caudales) par rapport aux localisations céphaliques avec
I'existence de forme a cheval sur la téte et le corps du pancreéas [75].

Cliniguement, ces tumeurs restent longtemps asymptomatiques tant que
leur taille n'est pas suffisamment importante pour induire une compression des
structures de voisinage ou qu'une hémorragie intra-kystique n'entraine leur
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distension brutale et donc I'apparition de phénoménes douloureux. Enfin, une
masse abdominale palpable est retrouvée dans la moitié des cas.

Sur le plan de I'imagerie, le lymphangiome ressemble aux cystadénomes
pancréatiques pour la plupart des auteurs. Quand la masse est d'échogénicité et
de densité élevée, comme se fut le cas d’ADIL [74], il faut également éliminer
la possibilité d'un lymphome ou d'un adénocarcinome intéressant la totalité de la
glande.

La résection du lymphangiome kystique du pancréas doit étre complete afin

d'éviter toute recidive. Ces exeréses consistent en une Kkystectomie ou une
résection  pancréatiqgue reglée:  duodénopancreatectomie  céphalique,
pancréatectomie segmentaire ou splénopancréatectomie gauche selon le siége

cephalique, isthmique ou caudal de la lésion [6].
> La localisation surrénalienne

Les lymphangiomes kystiques surrénaliens sont des formations tumorales
bénignes rares. lls sont connus depuis la fin du XVIII siecle et sont estimés

selon les différents auteurs a 0,06% de la population [26].

GRESILIUS en avait fait la premiere description au cours d'une autopsie:
pour hémorragie kystique massive. La plus grande série a été publiée par ABS
HOUSE et Al en 1959 (155 cas dont 57% découvert au décours d'autopsie). Le

nombre de cas publiés actuellement est I'ordre de 320 [26].

Il n'y a pas de symptomatologie clinique spécifique de ces tumeurs. Les
signes fonctionnels observés fréequemment sont de vagues douleurs
abdominales, peu ou mal systématisées, dans les hypochondres et les flancs,

associées a des nausées ou des troubles du transit.
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L'apparition d’une masse abdominale douloureuse voire de crises

hypertensives, ont été decrites [26].

Les circonstances de découverte peuvent se faire également au décours

d'une complication aigue : accident hémorragique, septique.

Une symptomatologie d'emprunt par le biais d'un syndrome de masse,
syndrome endocrinien (syndrome de CUSHING ou virilisme) peuvent étre le

mode de révelation [26].
> Les autres localisations:
Les localisations gastriques hépatiques, rénales ...

c. Formes compliquées

Les lymphangiomes kystiques sont dans certains cas emaillés précocement

par des complications:
> l'occlusion intestinale

Tableau3 : Lymphangiomes kystiques compliqués d'occlusion intestinale selon

différentes séries.

Auteurs Pourcentages
CHAPOY 28,5%
GALIFER 30,2%

LEST ACHE 16,5%
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30% des lymphangiomes mésentériques se compliquent d'une occlusion
intestinale [55].Un cas de lymphangiome kystique meésentérique associé a une
nécrose de la valvule de BOHIN, chez un enfant de 7 ans, a été publié par
NOUNDOU. Cette nécrose a été attribuée a la compression du carrefour

iléo-caecal par la formation polykystique [76].
Il reléve:

<~ soit d'un iléus fonctionnel secondaire a une hémorragie ou a une
infection intrakystique avec son risque de perforation annoncée par

un fébricule et une leucocytose.
<> soit d'une occlusion mécanique par:
— compression intestinale,
— volvulus du gréle,
— invagination intestinale.
> L'hémorragie

L'héemorragie [52] est une évolution possible de toute formation kystique.
Son intensité est trés variable. Il peut s'agir d'un simple accident évolutif sans
conséquences hémodynamiques pouvant aboutir a la formation d'un
pseudokyste. Certains auteurs ont décrit des accidents hémorragiques importants

nécessitant des sanctions thérapeutiques médicochirurgicales urgentes [26].

Un lymphangiome kystique mésentérique révele par une anémie ferriprive,
associée a des douleurs abdominales, secondaire a une hémorragie intrakystique

a été décrit chez un enfant de quatre ans par SOLOVEI [77].
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L'anémie pourrait s'expliquer par une érosion vasculaire au niveau du kyste

Ou une séquestration vasculaire avec hemolyse et hyperbilirubinémie [76].
» Ll'infection

Les complications infectieuses sont: soit iatrogénes lors des cytoponctions;
soit par contiguité. Aucune infection par voie hématogene n'a été décrite dans la
littérature [26].

L'infection du contenu du kyste se manifeste par des douleurs abdominales,

une fievre et parfois des signes péritonéaux [55].
> La torsion

La torsion du pédicule du kyste avec hémorragie intrakystique est une
complication rare. Elle est le fait des tumeurs pédiculées. Il faut en rapprocher
les possibles enclavements des tumeurs Kystiques dans le petit bassin, ou la
tumeur douloureuse est percue par le toucher rectal, qui donnent un tableau

clinique ressemblant a celui d'une torsion annexielle [78].
B. Diagnostic radiologique :

Le diagnostic de lymphangiome kystique est le plus souvent évoqueé a
partir des données cliniques et préopératoires. Certains examens sont utiles pour

rechercher une extension profonde.

Leur but est de préciser le siege de le masse, son volume, son

retentissement sur les organes de voisinage et si possible sa nature.

Le bilan paraclinique a été renouvelé au cours de ces derniéres annees par
I'apparition des méthodes d'imagerie non invasives et non ionisantes, ce qui

amene a les classer en examens de premiére intention souvent suffisants pour
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poser le diagnostic, et de deuxiéme intention éventuellement pratiqués pour

affiner des points de détail(Figure 15-16).

> La radiographie standard cervico-thoracique :

L’intérét de la radiographie du thorax seule, dans I'évaluation de la
participation thoracique du LKC, par la recherche d’une déviation trachéale ou
extension méediastinale, ou une broncho-pneumopathie par obstruction

extrinséque d’une bronche, comme est le cas pour un de nos patients [1-4].

» Abdomen Sans Préparation = ASP

L'ASP est en géneral peu contributif; il peut montrer :

< De face et profil : Une grisaille diffuse avec une diminution de
I’aération digestive (Figurel4). Il peut y avoir un refoulement des
clartés digestives, des signes d’occlusion avec des niveaux hydro-
aériques, parfois il peut y avoir des calcifications en projection des
organes pleins, reflet de la rupture partielle du LK ave écoulement de
liquide.

< De profil : la topographie postérieure peut étre précisée.

Par ailleurs la radiographie peut étre normale .Pour Ferran 3 signes peuvent
orienter le diagnostic [79] :

<> Limite supérieure convexe en haut, éloignée des coupoles
diaphragmatiques et refoulant les clartés digestives de facon
centrifuge en déplacant les clartés coliques latéralement.

< Images de compression extrinseque des clartés digestives

< Déplacement en masse de 1’opacité en fonction de la gravité
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» Le transit baryté (Esophagien :

Utile dans 1'évaluation de l'impact de 1’étendue médiastinale sur la
déglutition et la motilit¢ de l'cesophage. Il a été remplacé par la TDM et ou
I’IRM[4-16]

Figurel4: Radiographie de I’abdomen sans préparation montrant une grisaille diffuse

du cadrant gauche.

» Echographie cervicale et Doppler :

C'est un examen simple, peu colteux, non invasif et dénué de tout danger et
trés bien supporté par le malade, Pour le diagnostic positif, sa sensibilité est

élevee du fait du volume important de ces tumeurs,
Permet:

- de situer la masse par rapport a la thyroide (qui sera
systématiquement étudiée), aux muscles sterno-cléido-mastoidiens et

aux vaisseaux jugulo-carotidiens,
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- d'étudier son échostructure, de rechercher la présence de
calcifications ou dair intra-lésionnel [80] .Elle précise la taille, le

nombre des poches kystiques et leur caractere multicloisonné[1] .

On peut penser que I'échographie va devenir le mode de découverte le plus

frequent des lymphangiomes de taille moyenne et cliniquement latents [28].

Cependant, deux diagnostics restent difficiles en échographie: le kyste de
I'ovaire et la duplication digestive. Le probléeme souvent évoqué en échographie
anténatale devant la constatation d'une masse kystiqgue dans Il'abdomen
foetal [28].

Pour KHOJET, I'échographie ne permet pas un diagnostic de certitude dans
la mesure ou l'image d'échostructure liquidienne donnée par le lymphangiome
kystique multiloculaire est tres similaire a celle des veésicules filles du kyste

hydatique.

Figurel5s: Echographie de LK uniloculaire, transonore, avec quelque fins échos sur la

paroi et au centre.
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Figure 16: Echographie montrant plusieurs logettes liquidiennes (*)

séparées par des cloisons fines[74].

Le LK apparait comme une masse kystique compressible multilobée, a
cloisons fines. La vascularisation peut étre percue au niveau des septas [1-81].
L’aspect multicloisonné est trés évocateur du diagnostic [1]. Le contenu des
différentes poches est le plus souvent hypoéchogéne, et rarement échogene en
cas de poussée inflammatoire et d’hémorragie intrakystique [1-81]. Certaines
lésions peuvent étre transpatiales sans suivre les limites anatomiques du fait de
leur volume et ou de leur situation par rapport a la mandibule ou a l'orifice
supeérieur du thorax [1-80-82]. La TDM ou mieux I'IRM s'averent donc

nécessaires.

Le développement de technologie 3D, a champ de vue étendu et aux
images panoramiques, au doppler couleur ont conduit a de grandes
améliorations de Iutilitaire de diagnostic différentiel et 1’exactitude des

ultrasons [82].
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» La tomodensitométrie et I'imagerie par résonance magnétique:

Les données fournies par le scanner ou I'IRM permettent d’envisager la

méthode thérapeutique la mieux adaptée et I’exérése totale lorsque I’option

chirurgicale est choisie. Ces deux moyens d’imagerie :

prévoient la confirmation du diagnostic : Ils déterminent le siége
exact du ou des kystes, la nature de leur contenu, différencient les
Iésions macrokystiques versus les Iésions microkystiques

délimitent I’extension anatomique et la relation avec les structures
loco regionales: extension profonde sous mylo-hyoidienne,
médiastinale, laryngée, parapharyngée et basi-cranienne, refoulement
ou envahissement des parties molles cervicales, [3]. ainsi que les
rapports du kyste avec les éléments vasculo-nerveux du cou[1].ainsi
que les rapports avec les organes de voisinage (structures digestives,
uretéres ...) permettant de différencier le lymphangiome rétro
péritonéal du lymphangiome intrapéritonéal [83]. Le rein, les
uretéres et la vessie peuvent étre refoulés, mais les gros axes
vasculaires ne sont pas deviés. La bénignité est confirmée par
I'absence d'adénopathies et d'envahissement des organes de
voisinage, en plus elle recherche des localisations tumorales

associées ganglionnaires ou viscérales.

En plus, documentent de potentiels facteurs de complications, comme une

malformation veineuse associée. lls identifient également les LK qui sont plus

susceptibles de régresser sans traitement. Un systeme de stadification

clinicoradiologique a été congu (voir traitement) [3].
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v" Tomodensitométrie = TDM

La TDM complete avantageusement les données de I'échographie. C'est
dans les aspects échographiques atypiques que le scanner trouve ses meilleures
indications permettant d'étudier la densité de la tumeur et sa nature liquidienne
ou tissulaire et de confirmer, plus précisément que I'échographie, le syndrome de

masse, la localisation exacte de la tumeur, sa taille et son étendue.

Le scanner permet de retrouver une masse multicloisonnée, de densité
liquidienne hypodense, ne captant pas le produit de contraste sauf au niveau des

parois [1].

En fait, I'aspect scannographique du lymphangiome kystique est celui d'une
masse homogéne polykystique a parois épaisses et des cloisons intrakystiques
régulieres et fines ne prenant pas le contraste (Figure 17).

Une hypervascularisation de la paroi et des septa a cependant été décrite
dans trois cas rapportés dans la littérature [74].

Les chiffres densitométriques, proches de I'eau (10 a 35 uh) ne permettent
pas de conclure [74].

Des calcifications sont possibles, une hémorragie intrakystique peut étre
responsable d'une augmentation de la densité de la masse, Dans tous les cas
décrits, les plans de clivage de la tumeur avec les organes de voisinages sont
nets, Le lymphangiome kystique refoule les organes, en regle, sans les envahir,
prenant parfois un aspect en bissac assez évocateur[74], GUERRIN et CALL ont
définit les principaux arguments radiologiques pour approcher au plus prés le
diagnostic de lymphangiome kystique [74] .
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Figurel7: TDM avec injection d’un LK.

Figure 18: TDM thoracique montrant une masse kystique(C)

bien limitée non réhaussée au produit de contraste.
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v" Imagerie par résonance magnétigue =IRM

Les renseignements obtenus par I'RM ne semblent pas étre supérieurs a la
TDM, une prise de gadolinium par la paroi et les cloisons a été décrite, Elle
montre le caractére liquidien de la masse avec hyposignal en Tl et hypersignal
enT2 (Figurel9-20), laissant persistant les images des cloisons kystiques en
hyposignaux aux deux séquences, Un hypersignal du contenu en TI signe une

hémorragie kystique récente [74].

Figurel9 : LK abdominal, en hypersignal en T2

Les examens de premiére intention suffisent habituellement pour faire le
diagnostic. D'autres investigations proposées dans la littérature sont tombées en
désuétude ou peuvent permettre d'éclairer un point de détail tout en sachant que
leur réalisation ne doit entrainer aucun retard au diagnostic ou provoquer un

surco(t économique.
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Figure 20 : IRM pondérée T1 (B) et T2 fat-sat: aspect typique de multiples logettes
liquidiennes séparées par de fines cloisons. certaines logettes présentent un niveau du
liquide-liquide (pointes de fleches) attestant d'une hemorragie intrakystique. les
rapports anatomiques et ’absence de composante intrathoracique sont bien

montrés[84].

> Scintigraphie thyroidienne :

Cet examen isotopique permet d'éliminer un goitre [16].

> Artériographie :

L'absence d'opacification par l'artériographie super sélective d'une
malformation supposée angiomateuse, fait évoquer le diagnostic de

lymphangiome[16].
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» Autres

Nous les envisageons trés brievement:

> Urographie intraveineuse (UIV) et opacification corporéale totale
(OCT)

L'UIV confirme [lintégrité de I'appareil urinaire en montrant des
refoulements des structures [60] .L'injection rapide du produit de contraste peut
visualiser les cloisons de refond dans cette tumeur avasculaire. C'est le signe de
cloison de FERRAN et GALLIFER [77].

» Lymphographie

La lymphographie est peu utilisée, elle peut conduire au diagnostic dans les
formes communicantes, par opacification tardive de la Iésion [6].

Elle peut affirmer la communication de la tumeur avec le systeme
lymphatique mais ses résultats ne sont pas constants .Elle trouverait un intérét
plus manifeste dans le cas des tumeurs rétropéritonéales permettant de remplir et
d'opacifier les formations kystiques, confirmant ainsi la nature lymphatique de la
tumeur [54].

> Artériographie mésentérigue supérieure

Elle permet de préciser la localisation mesentérique d'une tumeur palpée
dans I'abdomen ainsi que sa nature hydrique.

Elle permet et aussi de faire apparaitre des aspects de refoulement
vasculaire avec écartement des branches terminales, notamment l'artére iléo-
caeco-appendiculaire, et ouverture de l'angle aorto-mésentérique lorsque
I'implantation du kyste est proche de la racine du mésenteére.
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» Opacifications digestives

Par voie haute ou basse confirmant le refoulement, I'étirement des visceres
et éventuellement la sténose [28] :

v Le transit du gréle, le plus souvent ne montre rien, parfois, une
tumeur cernée par des anses opacifiées, ou encore une anse amincie
et laminée. Il est classique d'admettre qu'une tumeur abdominale, qui
se traduit radiologiquement par un refoulement périphérique des
anses gréles, est une tumeur du mésentere, alors qu'une tumeur qui
siege en avant de la masse du gréle est plus vraisemblablement une
tumeur de I'épiploon. D'ou la nécessité de clichés de profil [85].

v Le lavement baryté et le transit gastroduodénal peuvent montrer
un refoulement des organes opacifiés par une tumeur en géneral
volumineuse. Ailleurs sur le lavement baryté, le lymphangiome
kystique entraine une image de défect pariétal, ronde ou ovalaire, a
périphérie nette correspondant a une lesion intra murale. Cette lésion
se modifie avec la distension colique et sous compression [60]. Elle
peut disparaitre lors des contractions coliques ou d'un examen a

l'autre.
» Endoscopie

Le lymphangiome kystique apparait comme une lésion polypoide, a surface
lisse, de couleur jaunatre ou gris rosée, ronde ou ovalaire, de consistance molle,

avec une base d'implantation le plus souvent large, tres rarement pédiculée.

La muqueuse colique qui la recouvre a un aspect normal, parfois plus pale
que la muqueuse avoisinante ou trés rarement ulcérée. Cet aspect est évocateur

d'un lymphangiome kystique mais ne permet pas d'éliminer formellement une
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autre lésion sous muqueuse. L'échoendoscopie a été utilisée par SMAILI gréace a
un endosonographe souple introduit a travers le canal opérateur du coloscope.
Elle a permis d'affirmer le diagnostic en montrant une lésion sous muqueuse,

anéchogéne et contenant des cloisons fibreuses [60].
» Laparotomie - Laparoscopie

La laparotomie comme la laparoscopie s’impose avec examen histologique
extemporané pour confirmer la nature bénigne de la Iésion [77]. Au cours de cet

examen, on peut pratiquer une ponction du kyste.
» Cytoponction

La cytoponction ou la ponction a l'aiguille fine du contenu kystique, sous
repérage échographique ou au cours d'une laparoscopie, est un examen simple et

sans danger. Elle garde un intérét majeur dans les lésions du pancréas [28].

Elle comporte des risques hémorragiques et infectieux certains [50], alors
qu'une dissémination éventuelle du trajet de la ponction en cas de lesions
malignes n'a été qu'exceptionnellement rapportée [28]. L'éventualité d'un kyste
parasitaire est toujours possible malgré une sérologie négative. D'autre part, un
volume trop important du kyste rendrait son évacuation par simple drainage

illusoire.

L'avantage de cette exploration, c'est qu'elle permet le diagnostic si le
matériel cellulaire prélevé est suffisant. Elle serait indiquée dans les kystes

asymptomatiques sans signes endocriniens et de taille suffisante [50].

Le liquide de la ponction est un liquide chyleux ou séreux contenant des
cellules lymphoides selon I'importance de I'ancienneté des connexions avec le

réseau lymphatique [28] .
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En conclusion, la gamme des examens complémentaires possibles en cas de
lymphangiome kystique est étendue, cependant l'examen de choix reste
I'échographie qui permet une meilleure analyse des masses kystiques. Elle doit
étre couplée a la TDM, celle ci confirme, apres injection du produit de contraste,
la nature non vasculaire de la tumeur [55]. Ces deux techniques sont
complémentaires, elles permettent de mieux préciser les rapports anatomiques

avec les organes de voisinage [86].
C. Bilan biologique :

Dans de rares cas ou la clinique ne permet pas de prédire la nature kystique
ou hemangiomateuse, I'aspiration a l'aiguille fine peut étre utile pour établir le
diagnostic[4]. Elle peut étre réalisée aussi a but décompressif[16]. Elle se fait
avec un maximum d'asepsie [16], car I'un des dangers de la ponction est
I’introduction des germes dans le kyste [1]. Le liquide recueilli par la ponction
est d’aspect variable (incolore, brunatre, lactescent, jaunatre ou hématique,

séreux) et sans signification particuliere. Ce liquide est riche en protéines.

Il est plutdt séreux en 1’absence de communication avec la circulation et
plutdt chyleux et riche en cholestérol en cas de communication avec la
circulation lymphatique [45].L’étude cytologique du liquide n’est pas

déterminante du point de vue diagnostique [1].

En cas d’hémorragie intralésionnelle, 1'hématocrite du fluide
lymphangiomateux aspire est inférieur a celui aspire a partir d'une malformation

vasculaire [4].
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D. Diagnostic histologique :

C’est la tumorectomie exploratrice, suivie de I’examen histologique, qui
permet d’affirmer le diagnostic. Mais I’interprétation de la piece opératoire n’est

pas toujours aisée [1].

a) Aspect macroscopigue :

Macroscopiquement, les lymphangiomes sont constitués de cavités de
tailles variables, isolées ou communicantes[45] les subdivisant en L
microkystiques (< 2, 3cm, forme tissulaire, caverneuse), macrokystiques (forme
kystique, ou hygroma Kkystique pour certains> 2 ,3 cm) et mixtes [1-2-4].Les
vieux kystes sont séparés par un tissu fibreux épais alors que les jeunes kystes

ont une fine paroi endothéliale nacrée[45].

Les options de traitement varient considérablement et sont tributaires des

caracteéristiques du lymphangiome [4].

b) Etude microscopique : (Figure-21),

Trois criteres histologiques caractérisent les lymphangiomes Kkystiques :
c’est une formation kystique; contenant des cloisons a stroma conjonctif, dont
I’épaisseur varie en fonction de 1’age du kyste, pourvu de tissu lymphoide et de
muscle lisse, élément capital pour le diagnostic; a revétement endothélial,

rattachant la tumeur a une origine vasculaire lymphatique [87-88].

On retrouve ainsi les deux types macroscopiques, les lymphangiomes
micro et macrokystiques, et un 3eme type microscopique : le lymphangiome

capillaire comprenant de petits vaisseaux a lumiére éetroites [87-88-89].
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Les marqueurs histoenzymologiques n’apportent pas de solution miracle au
diagnostic. IIs ont leur place dans certains cas d’hémorragie intrakystique ou de
formes combinées. Il n’existe pas de marqueur complétement spécifiques des
ML mais certains semblent de bons identifiants de la nature lymphatique d’une

malformation [45].

Figure 21: Dilatation des vaisseaux lymphatiques

avec des agrégats lymphoides dans un tissu fibreux (x100) [90].
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V. DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS :
A. A l'etape clinique :

a) Les localisations cervico-axillaires : [91]

» LES MASSES KYSTIQUES :

Les diagnostics a évoquer changent selon 1’dge de découverte : néonatal ou

secondaire
e LESKYSTESDE LA 4E POCHE BRANCHIALE

D’origine dysembryonnaire branchiale, a révélation néonatale ou
secondaire, ils se présentent comme une masse latéro-cervicale molle ou
rénitente, recouverte d'une peau normale avec géne respiratoire. La présence de
fistule au fond du sinus piriforme du c6té de la masse ou La présence d'air dans
la masse, visible sur une simple radiographie standard, est pathognomonique de

cette anomalie branchiale.
e LESKYSTES AMYGDALOIDES

Ce sont des kystes dérivés de la persistance d'une partie du sinus cervical.
Ils apparaissent en général au cours des 10 premiéres années de vie. lls peuvent
apparaitre progressivement ou brutalement, pouvant atteindre 5 cm de diameétre
en deux a trois jours. La masse est oblongue, a grand axe oblique, parallele a
celui du sterno-cléido-mastoidien. Elle est mobile dans le sens transversal
surtout. La peau est normale et la palpation indolore. L'échographie confirme le

diagnostic.
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e |ESAUTRES KYSTES

Rares, leur vraie nature est ainsi révélée par l'examen anatomo-

pathologique : kyste thymique, kyste bronchogénique, duplication digestive...
e LESKYSTES MALINS

Trés rares, néanmoins il a été décrit des adénopathies métastatiques
kystiques de carcinomes papillaires de la thyroide. Une irrégularité sur une des

parois internes du kyste doit faire demander une échographie thyroidienne.

» LES MASSES PLEINES:

e Présentes a la naissance :

% Heémangiome : La tumeur bénigne la plus frequente du jeune enfant
(10%). Visible ou non a la naissance (20 a 50%), I’hémangiome se
développe dans les premiers mois de la vie, se stabilise au bout de 6
a 12 mois, puis régresse lentement en 1 a 10 ans selon les cas.il est
Bosselé, déforme la glande, s’étend vers la peau. Hyper
vascularisation doppler, et prise de contraste en TDM.

% Tératome :

Tumeurs comportant des dérives des 3 feuillets embryonnaires. Les
tératomes cervicaux sont le plus souvent bénins et congénitaux. lls se
manifestent par une masse indolore, recouverte d'une peau normale, de surface
irréguliére et de consistance hétérogene. L'échographie confirme le caractére

bien limité et hétérogene de la masse. Le traitement est chirurgical.
¢+ Fibromatosis colli :

Touche 0,4% des nouveau-nés. Il apparait 2 a 4 semaines apres la

naissance, sous la forme d'une olive dure enchassée dans le sterno-cléido-
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mastoidien. Il peut y étre associé un torticolis, voire une déformation cranio-
faciale. L'échographie permet d'éliminer une adénopathie ou tout autre processus

a la face profonde du muscle. Régresse avant 9 mois

+ Lipome congénital.

%+ Tumeur maligne : Bien que rares, la hantise devant une masse latéro-
cervicale pleine chez un nouveau-né ou un nourrisson, est de
méconnaitre un neuroblastome. Il faut s'en méfier en particulier s'il
existe un syndrome de Claude Bernard Horner ou une paralysie
laryngée, ou si sur la radiographie standard on voit des calcifications.
Le diagnostic sera du ressort de I'anatomo-pathologiste sur la piece
d'exérese (neuroblastome, ganglioneuroblastome ou

ganglioneurome).
e D'apparition secondaire :

% Masses augmentant au cri: L’hémangiome, Ectasie jugulaire,
Laryngocéle mixte.

+« Tumeur maligne

++ Parotidite virale, abcés, cellulite cervicale

% Lipoblastome : Tumeur bénigne des tissus mous, immature,
fréquente chez I’enfant de moins de 3 ans, le plus souvent de
localisation cervicomédiastinale.

¢+ Tumeur graisseuse plus ou moins cloisonnée
» Les adénopathies :

s Les adénopathies subaigués d'origine parasitaire, virale ou

bactérienne
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*

L)

*

Les adénopathies d'origine tumorale

)

)
L X4

leucémie aigué.

L)

0

» Les lymphomes malins non hodgkiniens (LMNH)

¢ La maladie de Hodgkin aux alentours de 1’age de 10 ans.

)
L X4

Les hémopathies bénignes trés rares.

b) Les localisations abdomino-pelviennes :

o A l'étape clinique :

% une augmentation du volume abdominal ou un syndrome tumoral, il

faut eliminer les autres tumeurs abdominales:
<~ kyste entéroide,
<> kyste séreux solitaire,
< kyste de religuat embryonnaire,
< kyste dysembryoplasique,
<> pseudo tumeurs kystiques:
- kyste hydatique,
— kyste post traumatique,
—nécrose centrale d'une tumeur maligne solide.

Il faut également écarter les tumeurs solides bénignes ou malignes:

lipdmes, fibromes ....
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Egalement, il faut éliminer les tumeurs rétropéritonéales parmi lesquelles,

nous citons:
< Neuroblastome,
< Nephroblastome,
< Rein multikystique congénital,
<> Hydronéphrose congénitale.
Les tumeurs de la sphére génitale notamment devant le kyste de I'ovaire.

% une augmentation rapide du volume abdominal, une ascite doit étre
elimineée:
Devant I'absence de la matité déclive propre aux ascites, remplacée par
une sonorite des flancs, et la convexité supérieure de I'opacité

radiologique de face debout, souvent on a recours a une échographie pour

éliminer une ascite.
% un syndrome abdominal aigu:
Il faut penser en premier lieu a :
<> une appendicite aigue,
une péritonite aigue d'autres étiologies,
une lymphangite mésentérigue,
une invagination intestinale,

un étranglement herniaire,

e e

une complication d'une tumeur (occlusion, perforation ou hémorragie),

une torsion d'un kyste de l'ovaire ...
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B. A L'étape histologique

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

tumeurs :
% Les mésothéliomes kystiques

Dans le lymphangiome, les cavités des kystes sont bordées par un
revétement endothélial plan, et la présence de nombreux amas lymphoides a
centre germinatif et des fibres musculaires lisses au sein de leurs parois permet
habituellement le diagnostic avec les mesothéliomes Kkystiques qui se
caractérisent en microscopie optique par une bordure cellulaire uni stratifiée plus
volontiers cubique ou cylindrique [77]. Leur paroi ne contient pas d'éléments

musculaires lisses et habituellement pas d'amas lymphoides.

L'étude en microscopie électronique révele les caractéristiques des cellules
mésothéliales comportant de microvilosites, désmosomes et tonifilaments qui

sont absents dans le lymphangiome kystique [19].

Le marquage immunohistochimique a la kératine est positif dans les
mésothéliomes  multikystigues mais constamment négatif dans le
lymphangiome. En plus, les cellules n'expriment pas le facteur VIII qui est

positif en cas de lymphangiome [19].
% Les hémangiomes

Les lymphangiomes kystiques doivent étre rapprochés des hémangiomes et
s'en différencient par la présence de plusieurs cavités vasculaires séparées par
des travées conjonctives [18-75]. Leur paroi ne contient pas des amas

lymphoides. L'étude en microscopie électronique et I’immunohistochimie sont
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nécessaires. L'hémangiome se caractérise par la présence des corps de Weibel-
Palade, une membrane basale continue, souvent polystratifiée avec présence de
péricytes [75] lesquelles font défaut dans le lymphangiome kystique qui -lui- se
caractérise par la présence de cellules endothéliales aplaties, sans corps de

Weibel- Palsade, entourées par une fine membrane basale discontinue.
% Les duplications digestives

Elles contiennent histologiquement les éléments de la paroi intestinale
normale: glandes de LUBERKUHN plus au moins développées et secrétantes

avec une couche musculaire double [61] et des éléments nerveux [19].

Lorsque, dans le lymphangiome kystique, la couche fibroélastique est trés
riche en fibres musculaires, un probléme de diagnostic différentiel peut se poser

avec les duplications digestives [63].
VI. DIAGNOSTIC ANTENATAL :
A. Diagnostic anténatal[92] :

Les LK sont généralement diagnostiqués au cours du deuxiéme trimestre
mais il est accessible dés la 13éme semaine d’aménorrhée voir méme dés la
9¢éme SA grace a I’échographie par voie endo-vaginale [16] et a 'IRM [92].
Cependant 1’échographie morphologique a 22SA peut s’avérer normale et un

3éme

diagnostic retardé peut survenir au trimestre, relayant cela a un volume

tumoral indécelable aux premieres échographies. [92-93]

L'aspect le plus classique est celui d’une d’une masse polylobée par des
parois fines, incluant des kystes anéchogénes de taille variable. Le contenu
kystique peut étre hétérogéne avec parfois la présence d’une interface liquide-

liqguide signant soit une hémorragie intrakystigue avec son sédiment
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d’hémosidérine et I’effet de susceptibilité magnétique afférent, soit deux phases
liquidiennes de composition différente, avec dépot declive dont on ne peut
discriminer 1’origine sanguine ou protéique, ou encore un surnageant
lipidique[94]. Le doppler couleur met en évidence un faible flux vasculaire des

septas. Un contingent tissulaire solide est souvent associe[95].

Le diagnostic est fait dans presque tous les cas par échographie feetale, qui

reste I’examen de référence a réaliser en premiére intention [92] .
L’échographie va tenter de définir plusieurs caractéristiques de la 1ésion :
<~ Sa localisation (cou, face, abdomen, médiastin, membres),
< Son volume,

< Ses limites exactes (contours flous/limités, invasion des structures

voisines) [96],

< Son retentissement fonctionnel sur le foetus (hydramnios, déformation

rachidienne, atteinte de la motilité en cas d’atteinte des membres)[96] ,
<> Sa vitesse de croissance[97] .

La localisation du lymphangiome kystique est variable, il peut étre trouvé

dans tout le corps a I’exception du cerveau [96].

L’¢échographie anténatale permet de situer la masse par rapport au rachis

cervical et de la distinguer de 1’hygroma coli.

La localisation sur la face antérolatérale du cou, le creux axillaire et la

paroi thoracique antérolatérale permet d’orienter le diagnostic [92-98].

La recherche d’une extension faciale ou médiastinale et exceptionnellement

axillaire des LKC s’avére difficile. Elle est recherchée par des signes indirects,

154



Le lymphangiome kystique chez I’enfant

tel un hydramnios fréquent par compression de 1’cesophage ou une protrusion
d’une grosse langue [98]. Bien que difficile, un bilan échographique complet
permet parfois de localiser des lésions bilatérales ou multiples [99], ou des
anomalies morphologiques associées. L’é¢tude Doppler, couplée a I’échographie
2D (figure22) [92], permet d’¢liminer les malformations vasculaires et de
préciser la vascularisation de la tumeur. L’échographie 3D (figure 23)
[92].permet de mieux visualiser ’aspect externe de la tumeur et d’établir ses
rapports avec les organes du voisinage. Toutes ces informations pertinentes sont

particulierement utiles pour le chirurgien [92].

Figure 22 A. Echographie 2D : fetus
dont le cou en hyperextension avec
présence d’une masse cervicale. B.
Echographie 2D : coupe transversale
au niveau du cou montrant une masse
tissulaire mixte bien limitée. C.
Echographie 2D : coupe parasagittale
: la tumeur s’étend jusqu’a la région
faciale.

D1 6.61cm
D2 4.83cm

D1/D2 134%
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Figure 23 A. Echographie 3D:
masse cervicale s’étendant
jusqu’a la base du cou et le
lobule de I’oreille. B.
Echographie 3D : la masse
cervicale se développe surtout
du cote droit.

L’IRM (figure 24) [92].et I’échographie 3D ont permis de résoudre le
probléme de diagnostic différentiel qui se pose parfois, principalement avec un
tératome, un kyste branchial ou du tractus thyréoglosse ainsi qu’un meningo-

encéphalocéle[98].

L’IRM feotale apparait supérieure a 1’échographie dans la précision du

bilan d’extension de la masse.

L'utilisation de l'imagerie par résonance magnétique (IRM) pendant le
troisiéme trimestre est un outil précieux dans I’imagerie et le diagnostic
différentiel de ce type de malformation. Il est également utilisé pour évaluer

I'étendue et le caractere tissulaire de la Iésion [100].

Le pronostic dépend de comorbidités feetales associées, par exemple,
anasarque foeto-placentaire ou anomalies chromosomiques ou anatomiques.

L’IRM, comparée a 1’échographie, offre un champ d’étude Ilarge,
permettant de visualiser la totalité de la lésion et ses rapports avec les structures

adjacentes.
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Figure 24 A. Coupe sagittale en IRM : masse cervicale en hypersignal T2 hétérogene,
cloisonnée s’étendant en haut a ’angle mandibulaire, en bas a la région thoracique
postérieure. B. Coupe sagittale en IRM : la masse lamine les voies aérodigestives.

Parmi ses avantages, retenons aussi une bonne caractérisation tissulaire de
la Iésion, permettant dans tous les cas publi€s, de diagnostiquer le LK. L’image
caractéristique est celle d’une masse liquidienne hypo-intense en TI1,

hyperintense en T2, cloisonnée, renfermant de fins septas[101].

L’IRM offre aussi une biométrie tumorale précise, délimite les contours de
la tumeur et I’envahissement des organes du voisinage : les voies aériennes, les
gros vaisseaux et les différents autres organes (thyroide, base de la langue...).
Cela permet d’avoir un schéma clair facilitant 1’intubation a la naissance ou
méme précisant le meilleur site pour une trachéotomie lorsqu’elle s’avere
nécessaire (surtout pour le LKC). Cette évaluation anatomique précise est la
base d’une « ex utero intrapartum treatment »(EXIT) réussie. Cette technique
implique la réalisation d’une extraction feetale partielle par une césarienne avec
contrble des voies aériennes, par intubation voir trachéotomie, tout en

maintenant la circulation placentaire et 1’oxygénation [3-98].
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Le principal probleme posé par le lymphangiome Kkystique est la
localisation sus-hyoidienne qui  aggrave considérablement le risque de
complications et le pronostic opératoires en post natal. Seule ’IRM permet de
bien voir en coupes coronales et sagittales pondérées en T2, les muscles
mylohyoidiens en hyposignal et le lymphangiome kystique en hypersignal au

sein de I’hyposignal normal de la langue.

Entre vision optimiste de la plupart des chirurgiens pédiatres vis-a-vis du L
en tant que Iésion isolée, généralement résécable avec un excellent pronostic, et
une « mortinatalite cachée » révélée par I'echographie prénatale rendant la
plupart des périnatologistes uniformément pessimistes, une tentative pour
résoudre ces deux différentes perspectives a été realisée comme suit: (voir
schéma 1) [5] :

> Les LK avant 30 SA :

Représentent la grande majorité des cas. Ils se présentent avec anasarque
ou lymphangiomatose. Les sombres perspectives dans ce groupe justifient une
interruption thérapeutique de la grossesse dans la plupart des cas.

Le conseil genétique dépend du caryotype:

- Dans un caryotype normal, le LK peut étre associé a des
malformations multiples (surtout cardiaques, sd de NOONAN, sd
des pterygium multiples et autres) et anasarque feoetale, i1l est
considéré comme un trait a transmission autosomique récessive
[102] et nécessite donc la recherche d’antécédents familiaux. Il
existe un haut risque de récidive lors de grossesses ultérieures,

- Tandis qu’un caryotype anormal est le plus souvent un syndrome de

TURNER ou une trisomie 13, 18 ou 21 et parfois des délétions 13g-,
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18p-, un cas de KLINEFELTER a été rapporté. Il n’y a pas
d’augmentation connue du risque de récurrence, ces anomalies étant
habituellement sporadiques.

> Les LK apres 30SA

Rares, ils représentent probablement une anomalie du développement
survenant pendant la deuxiéme moitié de la grossesse. Le pronostic de ce groupe
est beaucoup plus favorable, et le diagnostic prénatal doit étre suivi par un
accouchement et une prise en charge multidisciplinaire pour éviter les risques de
détresse respiratoire et dystociques. Le risque de récurrence est quasiment nul
[16].

LM diagnosed on antenatal US

|

Consider Amniocentesis

!

Possibility of airway obstruction?

r 2. 2 .|
' N < N\
Yes No

- J - J

4 { > 4 AT : { A o ;
MRI scan Consider intrauterine aspiration to facilitate delivery

\ * J \ * J

4 3 { . \
Plan Exit Procedure I Further management as per LMs algorithm.

N \ J

Schéma 1 prise en charge du diagnostic anténatal du LK
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Malgré une évaluation anténatale rassurante et une décision de poursuite de
la grossesse, le principal risque néonatal demeure 1'urgence ventilatoire et les
conditions d’intubation difficiles pouvant engager le pronostic vital, et
secondairement le pronostic esthétique du nouveau-né. Il faut éviter la
prématurité en rapport avec 1’hydramnios. La plupart des auteurs optent pour
une césarienne d’emblée quelle que soit la taille de la tumeur dés 36 SA,
associée au procédé de I’EXIT[5-92-101]. Dés I’hystérotomie, téte du foetus et
épaules livrés, on doit assurer la liberté des voies aériennes. On procédera a une
intubation endotrachéale, voir au cas échéant a une trachéotomie. Dans certains
cas, une décompression de la masse kystique peut étre réalisée sous guidage
¢chographique avant I’hystérotomie. La ventilation manuelle des voies aériennes
peut alors étre debutée, et le surfactant administré. Le clampage du cordon
n’aura lieu que si on a assur€ la liberté des voies aériennes, apres atteinte d’un

bon niveau de saturation en oxygene pour maintenir la circulation feetale.

Ensuite on évacue le contenu de la masse, parfois une excision exérese de
la tumeur. D’autres moyens thérapeutiques avaient été avancés comme la
sclérothérapie, par I’alcool ou I’Ethibloc, ou par CO2 laser [92] mais ils
n’entrainent pas toujours une guérison définitive. Il est communément admis
que seule la chirurgie permet de prévenir les récidives [101].Pour certains
auteurs, le traitement repose sur la ponction, complétée ou non d'une injection
d'agent sclerosant. La chirurgie d'exérese n'est envisagée qu'en seconde intention
[103].Mais dans I’ensemble, les résultats sont bons avec possibilité d’extubation
des la deuxiéme semaine de vie. Une grande morbidité est constatée dans les
formes diffuses ou seule une excision partielle est permise [93] ou celles

compliquées d’infection ou d’hémorragie intrakystique[92].
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B. Le caryotype :

En cas de découverte échographique d’une masse suspecte, un caryotype
pourra étre réalisé afin de juger de I’atteinte chromosomique du feetus et de
pouvoir établir un pronostic quant a I’issu de la grossesse. Dans le cas de LK
cervical, le caryotype sera systématiquement proposé afin d’éliminer le

diagnostic de I’hygroma kystique qui est de pronostic beaucoup plus sombre.

Le lymphangiome kystique est considéré comme une malformation
mineure, isolée, rarement associée a d’autres malformations, le caryotype est

souvent normal.
- L’examen cytologique du liquide intrakystique :

Une ponction de kystes in utéro peut étre réalisée, elle permet une analyse
cytologique du liquide de ponction. L’obtention d’un liquide séreux contenant

des cellules lymphoides confirmera le diagnostic de LK[104]

En 1996, Chen et al. décrivaient 1’absence de bénéfice obtenu suite a la
ponction de kystes in utéro [105-106].
Quand un hygroma kystique est diagnostiqué dans la période anténatale, un

caryotype et des echographies en serie sont recommandés pour évaluer les
changements dans la manifestation clinique[107] (un cedéme de la peau feetale,
une ascite, des épanchements pleuraux et péricardiques, et des anomalies

cardiaques ou renales)[108]

Reichler et Bronshtein[109] ont reporté 5 cas de lymphangiomes kystiques
axillaires dont 3 ont été associés a des anomalies chromosomiques (trisomie 21

dans 2 cas et trisomie 18 dans 1 cas)..
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C. Prise en charge anténatale :

L’établissement du diagnostic anténatal de LK va conduire a la mise en
place d’une prise en charge spécialisée. Cette derniére va permettre de planifier
le suivi de la grossesse jusqu’a la naissance de I’enfant et d’anticiper la prise en

charge post-natale.

La découverte d'un LK en anténatal induit une prise en charge
multidisciplinaire d’ordre obstétricale, pédiatrique et chirurgicale. Cette
approche multidisciplinaire pourra proposer différentes options de planification :
I’aspiration des kystes in utéro, la réalisation d’un caryotype fcetal, la réalisation
d’une IRM feetale, le choix du mode d’accouchement. La réalisation d’une
césarienne itérative pourra €tre proposée pour prévenir le risque d’hémorragie
ou de dystocie et pour eviter les dommages foetaux souvent caus€s par une

obstruction des voies respiratoires apres la naissance [110].

Cette grossesse a risque induira la mise en place d’un suivi d’ordre
obstétrical et feetal rapproché. Une surveillance clinque évaluera régulicrement
le bien-étre maternel et feetal, la croissance feetale, le risque d’accouchement
prématuré de rupture des membranes lors d’un volume 1ésionnel important ou
d’un hydramnios. Une surveillance échographique réguliere a la recherche d’un
hydramnios pouvant traduire une obstruction des voies aéro-digestives de
I’enfant. Une recherche d’anomalies associées d’apparition plus tardive sera

également effectuée.
En d’hydramnios une ponction de liquide amniotique pourra étre réalisée.

Chen et al.[105]ont rapporté en 1996 deux cas de ponctions de kystes

guidés par I’échographie. Dans ces cas, le caryotype feetal peut étre realise sur le
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liquide d’aspiration. Cette technique est utilisée en prévention d’un hydramnios,
de déformations faciales irréversibles ou d’évolution Iétale vers un hydrops
feetal. L’examen cytologique du fluide aspiré retrouvait d’abondants
lymphocytes et quelques monocytes confirmant le diagnostic de
LK[106].L’absence de bénéfice obtenu fait de cet examen une intervention
difficile a justifier car les conséquences feetales dues a de multiples aspirations
inconnues. Mais une décompression de la masse par aspiration écho guidée peut
se justifier avant la naissance afin de minimiser le risque de dystocie de la masse

et d’asphyxie néonatale [111] .

Au japon Watari et al. [105] en 1996 utilisent des injections in utéro
intrakystiques d’agent sclérosant OK-432 qui correspond a une solution de
virus atténué¢ de streptococcus pyogene d’origine humaine incubé avec la
pénicilline. Cela permet une involution de la masse.

Une IRM pourra étre proposée en 3°™ trimestre en cas de suspicion
d’atteinte des voies respiratoires afin d’obtenir un bilan plus précis quant au

caractere invasif de la masse.

En cas de découverte d’anomalies associées ou de caryotype anormal,

I’interruption médicale de la grossesse sera proposee systématiquement [97].

En cas de caryotype normal associé a une échographie ne retrouvant pas
d’anomalies associées, le pronostic évoqué aux parents reste incertain [112]. Il
existe quand méme des éléments de gravité qui peuvent orienter la décision vers
une ’interruption médicale de la grossesse : le volume important de la masse
avec retentissement fonctionnel sur le feetus, une localisation au niveau du

plancher buccal, une extension médiastinale, I’age de la grossesse (moins 1’age
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gestationnel est avancé plus le pronostic est mauvais) et une croissance rapide

du volume de la masse.

Dans les cas de LK sans signe de gravité, la naissance peut avoir lieu dans

un centre muni d’un service de réanimation néonatale.

Si le lymphangiome kystique est de petite taille et isolé, aucune
modification de la prise en charge obstétricale standard n’est nécessaire.
Lorsque la lésion est de grande taille, une césarienne est souhaitable afin

d’éviter une éventuelle dystocie ou morbidité néonatale.

Une régression spontanée est possible, elle se produit dans 6% des cas
[113].

Un conseil prénatal des parents sur la nécessite éventuelle d'un caryotype,

le choix de césarienne et 1’issue de la grossesse est obligatoire [114-115].

La prise en charge anténatale du lymphangiome kystique reposant sur
I’utilisation d’agents sclérosants est une modalite thérapeutique en cours

d’évaluation [116].
VII. EVOLUTION COMPLICATIONS :
L’évolution naturelle du lymphangiome est mal connue [41]. Cette

néoformation histologiquement bénigne est potentiellement grave. Elle peut se

faire :

e soit vers une mortalité, allant de 0 a 6% selon les séries, et survenant
presque exclusivement pour les lymphangiomes caverneux extensifs,
notamment chez le nouveau-né. Les causes principales de déces sont

I’obstruction des voies aériennes, y compris 1’obstruction
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accidentelle de la canule de trachéotomie, et les pertes sanguines et
lymphatiques engendrées par la chirurgie [41].

e Soit vers une régression spontanée, partielle ou totale, selon les
séries. Une involution spontanée complete a été rapportée dans 15 a
70%, surtout pour les LKC bien limités [41].

e soit vers les complications :

Aigués : survenant quel que soit le type du L en dehors de tout traitement:
[41]

1) L'INFECTIONET L’INFLAMMATION:

Elle est traitée par antibiotiques a large spectre et corticoides systémiques
[3].

2) L’HEMORRAGIE INTRAKYSTIQUE

Elle peut entrainer une symptomatologie dramatique respiratoire ou
digestive par compression, imposant un geste salvateur immédiat [16].
L’hémorragie du L lingual est a redouter, soit par son abondance, soit par sa

récidive fréquente.

3) LADYSPNEE :

Par compression laryngo-trachéale par des L monstrueux ou par
rétrécissement de la filiere pharyngo-laryngée secondaire a des poussées
inflammatoires des L.K.C [16].
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Chroniques :

1) COMPLICATIONS EN FONCTION DE_L’EXTENSION (SURTOUT POUR LE
L.K.C):

Les 3 principaux modes d’extension lymphangiomateuse exposent a

différentes complications :
a) Extension médiastinale:
La plus classique [41]. Expose a :

e Une déformation des voies respiratoire, '3] nécessitant parfois une
trachéotomie prolongée. L’apnée du sommeil peut provoquer une

somnolence diurne a I’origine de difficultés scolaires.

e Une complication nutritionnelle telle la dysphagie pouvant nécessiter

une alimentation entérale par sonde nasogastrique ou par gastrostomie
[4].
e D’autres complications moins fréquentes : chylothorax, chylopéricarde,

compression vasculaire, paralysie récurrentielle, infection avec

évolution vers une médiastinite mortelle [16].
b) Extension oro-pharyngeée:

Prend différents aspects: de prolapsus lingual, de macroglossie violette ou

angiomateuse. Elle expose a :

e Une complication respiratoire aigué, possible surtout en néonatal.
e Une perte dentaire et malocclusion par déformation mandibulaire,
pouvant contribuer a des difficultés d’alimentation et d’élocution.

L’ostéotomie et le traitement orthodontique sont a prévoir [3-
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41].L'entretien de la santé dentaire est important quand il y a une
extension buccale et linguale. Une mauvaise hygiéne buccale peut
contribuer de mani¢re significative a 1’cedéme du plancher buccal,
conduisant a un compromis des voies aériennes. Des visites frégquentes,
des soins dentaires de base, et parfois une extraction de dents génantes
s’avere nécessaires [3].

e Une salivation excessive [3].

e Des complications esthétiques : fréquentes par troubles de la croissance
faciale, avec des anomalies des bases osseuses engendrées par une
extension intraosseuse du L et/ou un refoulement osseux chronique [3-
41].

c) Extension axillaire :

Avec parfois compression du plexus brachial avec hyperesthésie ou
d’cedéme du bras [16].

2) COMPLICATIONS COMMUNES .

LA LYMPHOPENIE :

Des eétudes recentes ont montré que les grands L bilatéraux ou
microkystiques s’associent a une lymphopénie importante impliquant les
cellules T, B et NK, avec plus de complications au traitement. Elle ne semble
pas étre liée a la séquestration des lymphocytes dans les malformations, comme
I'examen histologique le démontre. Elle fait peut étre partie fondamentale du

processus de I’embryogénése du LK [3].
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LES COMPLICATIONS PSYCHOSOCIALES .

Ne sont pas a négliger. Les enfants atteints de L sont en tout point normal
par ailleurs. Ils ressentent la séparation précoce des parents que nécessitent les
hospitalisations longues et itératives. Ils souffrent souvent de troubles en rapport

avec des difficultés de communication et un préjudice esthétique.

COMPLICATION ESTHETIQUES COMMUNES :

Les cicatrices des interventions multiples, voire des séquelles

neurologiques péripheriques secondaires a la chirurgie.

TRANSFORMATION SCLEROLIPOMATEUSE TARDIVE ET LA

CANCERISATION rares [1].

VIII. TRAITEMENT :

A. L'objectif :

Dans I’immédiat : assurer la liberté des voies aériennes supérieures en cas
de L.K.C congeénital

A long terme :

e [’¢éradication de la Iésion avec une guérison totale.
e |’absence de récidive, I’absence de mortalité ou de morbidité.
e la restauration ou la préservation de l'intégrité fonctionnelle et

esthétique.
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B. Les moyens:

a) Abstention :

Le LK a petites dimensions, sans troubles fonctionnels ou défiguration
esthétique, ne necessite aucun traitement. Pour certains auteurs la régression
spontanée est decrite a des taux allant jusqu'a 15%, faisant préférer une

expectative pour les Iésions asymptomatiques jusqu'a 24 mois [5].

Dans une étude récente al Perkins et al. ont identifié des caractéristiques
radiologiques dont certaines indiquent une forte possibilité de régression
spontanée, quelle que soit la taille, en particulier quand le LK est situé dans la
région cervicale postérieure. Ces caractéristiques comprennent une
prédominance des tissus macrokystiques [4],moins de cing cloisons
intrakystiques et une localisation limitée. Ce sont cependant des lésions qui vont

généralement bien répondre a d'autres formes de traitement [5].

Cependant  méme modestes ils peuvent tout a coup faire une
impressionnante expansion dans le cadre d'une hémorragie intrakystique, une
infection ou un traumatisme [3].De plus, la compilation de plusieurs grandes
séries (plus de 300 patients) suggére que la régression spontanée est improbable
et rare’ et survient dans moins de 5% des cas. Bien qu’une période d'observation
puisse étre nécessaire pour optimiser le temps du traitement, la régression

spontanée ne doit pas étre le résultat attendu [4].

b) Moyens non chirurgicaux :

La réduction chirurgicale des LK entraine une cicatrice constante,

provoque des complications locales et genérales avec notamment un taux de
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récidive postopératoire assez important, justifiant la recherche d'alternatives

thérapeutiques.

- moyens abandonnes :

L'infection provoquée : Elle a été proposée en pensant que l'infection
provoque un processus inflammatoire et de la une destruction de la
membrane des kystes [16].

La cautérisation : Elle est utilisée a la périphérie d'exérese
incompléte [16].

La radiothérapie : abandonnée vu les risques cancérigenes [1].

- _L'électrocoagulation _endoscopigue des lésions de la margelle

laryngée [16].

-Le drainage:

C'est une intervention palliative permettant une certaine décompression.
Elle comporte un risque de surinfection pour cela il doit étre effectuée dans une

stricte asepsie [16].

- Les antibiotiques et les corticoides systémiques :

Certaines poussées lymphangiomateuses peuvent étre jugulées par un
traitement médical associant antibiotiques et corticoides pendant quelques mois.
Mais la corticothérapie au long cours n’a pas d’effet sur I’évolution des
lymphangiomes cervico-faciaux. Son utilisation est limitée au traitement des
poussées inflammatoires, en cure courte [41]. Les directives actuelles sur la
gestion de ces €épisodes préconisent l'utilisation d’antibiotiques qui couvrent les

bactéries Gram positif par voie parentérale jusqu'a 3 semaines, suivie par un
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traitement antibiotique prolongé par voie orale en alternative a la trachéotomie
[5].

- la radiofréquence (somnoplasty):

C’est la réduction du volume a la chaleur contrdlée par Radiofréquence,
jugée efficace pour la réduction de la taille des LK au niveau cervical et lingual
[41].

Elle accélere la désobstruction des VAS chez les patients avec de grands
LK ou pharyngés [41].Sous anesthésie locale, la sonde de radiofréquence est
placée dans la lésion au point maximal de déformation, puis une énergie de
radiofréquence a 300 J est appliquée. D’autres points d’abord peuvent étre
utilisés séparés au minimum avec 1 cm. Apres l'opération, un cedéme léger a
modéré peut étre observé. Des procédures similaires sont faites entre 8 a 12
semaines d’intervalle jusqu'a ce que la masse disparaisse. Une moyenne de
3sceances est suffisante. Les récidives sont rares a lannée de suivi, pas
complications lors du traitement. Le recul est encore insuffisant pour juger de

son efficacite [41].

- | 'aspiration :

Préconisée comme moyen efficace et le moins invasif, avec ou sans
compression, La ponction sous asepsie stricte peut soulager la tension de la peau
ou diminuer temporairement une compression laryngo-trachéale. Elle a été
abandonnée en raison de la récurrence, les lésions n'étant que partiellement
vidées [4-6] , de l'infection et de I’hémorragie [1] , elle a néanmoins trouve sa
place au pres de patients candidats a la chirurgie, particulierement susceptibles

de développer un collapsus cardiorespiratoire fatal [5], qu’ils soient
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symptomatiques rapportant une orthopnée, une dyspnée progressive, et un
syndrome de la veine cave supérieure, ou asymptomatiques a grande masse chez
qui ce risque est li¢ a ’anesthésie générale, ou un syndrome restrictif associé a
la relaxation musculaire et a la ventilation a pression positive s’averent
menagants. Une ponction aspiration est préconisée sous anesthésie locale pour

éviter ce risque [117].
- Le laser :

Utilisé sous anesthésie générale avec grossissement microscopique, par un
opérateur oto-rhino-laryngologue expérimenté. Le rayon laser permet de traiter
les localisations endobuccales ou pharyngées ou laryngées inaccessibles aux
autres thérapeutiques, par une technique d'excision exacte, compléte et peu
invasive. La grande prudence est de rigueur en raison de la proximité des axes

vasculaires [16].

Le laser CO 2 (10.600 jante) est préferentiellement absorbé par I'eau,
contrairement a d’autres a longueur d'onde plus courtes (YAG, KTP, et Argon
lasers). Le Laser CO 2 est utile pour traiter les LK des muqueuses. Les lésions
intrabuccales sont traitées avec un appareillage manuel du laser CO 2 alors que

les Iésions de I'nypopharynx et du larynx sont traitées par laryngomicroscopie.

Le laser CO 2 n'est pas utilisé comme adjuvent a une exérese chirurgicale,
mais plut6t pour réduire la taille de la Iésion, et donc accélérer la désobstruction
des VAS en cas de LK de [I'hypopharynx ou du larynx.
L'utilisation de thermothérapie interstitielle induite par laser, a été rapportée
récemment. Elle cause des Iésions de nécrose et de coagulation, en surveillant la

température des tissus avec des sequences thermosensibles [4].
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-L 'interféron alfa-2a, et le cyclophosphamide (Endoxan Astat)

Ont été employés dans certains LK étendus, symptomatiques et
inopérables. lls semblent avoir un effet de stabilisation des Iésions, dans certains
cas extrémes, mais la tolérance est médiocre et les effets secondaires a long
terme chez D’enfant sont actuellement inconnus [41].La toxicité de ces
immunomodulateurs liée a une administration prolongée, incluant I'élévation des
enzymes hépatiques, la fatigue, les effets neurologiques et la neutropénie, limite

leur utilisation [4].

- L 'injection de produits sclérosants :

Bien que la sclérothérapie dans le traitement du LK soit de plus en plus
populaire, il n'y a pas de consensus sur le type de produit sclérosant. Ceci est
largement dd, en partie, a un manque de compréhension sur le mécanisme
d'action sclérosant (tableau 3). Plusieurs aspects techniques de 1’application du
sclérosant sont importants a considérer. Avant toute injection sclérosante, le

liquide aspire doit étre examiné pour confirmer le diagnostic.

Afin de renforcer I'effet sclérosant, il est utile pour maximiser l'interaction
entre les sclérosant et les cellules endothéliales. Le plus important est la
suppression de tous les fluides au sein de la malformation avant d’introduire le
produit sclérosant. L’utilisation d'un volume appropri¢ de sclérosant peut
également étre importante. Dans une petite lésion, un grand volume de
sclérosant peut distendre la 1ésion, prévenant la provocation d’une inflammation
oblitérant la cavité. Méme si ces dernieres décennies ont vu une évolution
rapide, d'autres améliorations dans la technique et matériaux peuvent améliorer

la capacité de traiter les LK [3].
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Tableau 3

bléomycine

Alcool (éthanol)
Picinabil (OK-432)
Doxycycline

L'acide acetique

sérum salé hypertonique,
Colle de fibrine

o La bléomycine :

La bléomycine a été initialement concue en 1966 comme agent anti-
tumoral employé dans le traitement des lymphomes, tumeurs testiculaires et
certains carcinomes. En plus de son inhibition de la synthese de I'ADN, la
bléomycine engendre un léger effet inflammatoire sur les cellules endothéliales.
Cependant, la préoccupation majeure a l'utilisation de bléomycine est le risque
potentiel de pneumopathie interstitielle et la fibrose pulmonaire, qui a été
associé a l'administration par voie veineuse de bléomycine dont la dose totale
cumulée dépasse 400 mg. Les doses de bléomycine utilisées en injections
sclérosantes intrakystiques sont plus faibles, généralement 1-5% de la dose la
plus faible causant la fibrose pulmonaire. L'insuffisance rénale avec une
clairance de créatinine inférieure a 25 a 35 ml/min peut augmenter la charge en

bléomycine et donc augmenter le risque de complications [3].
o Produit a base d'Ethanol (Ethibloc* ou Aétoxisclérol*).

L'éthanol, bien qu'utilisé pour d'autres malformations vasculaires, est

rarement utilisé aujourd'hui pour LK vu ses effets secondaires [3].

C'est un produit fibrosant dérivé du mais présenté dans une seringue préte a

I'usage de 7.5 ml. Il contient principalement de 1’alcool et de la z€ine, et d’autres
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produits radio opaques [16].La zéine, dérivée du mais, insoluble dans I'eau,
précipite progressivement apres dissolution de I'éthanol en milieu aqueux. Cette
précipitation intrakystique, qui se fait en 5min en donnent un embole semi-
liquide, est a I'origine de la réaction sclérosante. Celle-ci se double d'une nécrose
provoqueée par I'éthanol absolu [16]. L'injection percutanée est réalisée en salle
de radiologie interventionnelle sous controle d'un amplificateur de brillance avec
respect des regles d'asepsie. Apres 1’évacuation d’un maximum de liquide, une
faible quantité d'un produit de contraste hydrosoluble est injectée afin de
visualiser d'éventuelles communications entre des lésions multikystiques. Enfin
I'Ethibloc* est injecté a une dose égale a 1/10 de la quantité de liquide aspiré.
Quand la malformation est volumineuse, I'Ethibloc* est injecté en plusieurs
endroits par ponctions itératives. Un massage en fin d'injection assure une bonne

diffusion du produit. Enfin un pansement compressif est appliqué [16].

Les indications actuelles de 1’éthanol absolu sont limitées a des cas tres
particuliers. Des complications comme la dépression respiratoire, I’arythmie

cardiaque, la rhabdomyolyse, et I'nypoglycémie sont bien documentées.

Certains auteurs ont utilisé I’éthanol en combinaison avec Sotradecol. Dans
cette méthode, les lésions macrokystiques sont drainées par un ou deux drains
percutanés. Le produit de contraste est draine, la moitié de son volume est
remplacée par 3% de Sotradecol et laissé dans le kyste pendant trois minutes.
Apres avoir draine le Sotradecol, le méme volume d'éthanol absolu est placé
dans le kyste pour 15 minutes, puis le kyste est drainé par voie percutanee

pendant 3 a5 jours [3].
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L'Ethibloc est responsable d'une réaction inflammatoire giganto-cellulaire,
justifiant la mise des patients sous des anti-inflammatoires et des antalgiques

simples pendant 3 a 4jours [3].
o L’OK-432:

C’est 1’agent sclérosant le plus couramment utilis€¢ pour le traitement des
lymphangiomes. Popularisé par Ogita et al en 1987, ’OK-432 est un mélange
lyophilisé d'une souche a faible virulence du streptocoque du groupe A, incubé
avec de la benzylpénicilline. Son utilisation est contre-indiquée chez les patients
allergiques a la peénicilline. Aprés l'injection, 1’OK-432 reste confiné dans la
malformation, ce qui entraine I'oblitération des canaux lymphatiques, et avec un
minimum de fibrose locale. On pense que la lésion endothéliale se produit
secondairement a l'activation du systéme immunitaire de I'héte. Il est prouve que
I’OK-432 active les neutrophiles, les macrophages, les cellules tueuses
naturelles NK, et les cellules T cytotoxiques CD8, et éleve les niveaux de
nombreux médiateurs immuns solubles telles que facteur de nécrose tumorale
(TNF), l'interleukine 1 ,2 et 6 et Natural killer-activation factor [3-5].Son effet
immunomodulateur a eu son premier essai clinique pour le traitement des

tumeurs malignes, sans avoir prouvé une propriété anti tumorale [3].

L'OK-432 est injecté en intralésionnel. La procédure est effectuée sous
anesthésie générale; 1’anesthésie locale est laissée pour les grands enfants,
coopérants. Un flacon de 0,1 mg est dissous dans 10 ml de serum physiologique
a 9%o0. Dans des conditions stériles, le contenu du kyste est aspiré a travers un
angiocathéter de calibre 20. Cette méme quantité est injectée a travers ce
cathéter contenant de I'OK- 432. Jusqu'a 20 ml peut étre injectée en un seul

coup. S’il est impossible d'aspirer le contenu du kyste, 'OK-432 peut étre injecté
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directement dans le L a plusieurs sites. Bien que la plus importante réponse est
obtenue avec l’injection intralésionnelle, 1’injection par voie intraveineuse et
intradermique n'ont pas induit des complications importantes. Les lésions
persistantes sont réinjectés en 6 a 8 semaines plus tard [4].Plusieurs séries
publiées ont rapporté une moyenne de séances de traitement entre 2 a 4,3, avec

une durée totale de traitement allant de un a 10 mois [3].
o Ladoxycycline :

Antibiotique a large spectre, c’est également un inhibiteur de
métalloprotéinase. Partant de ce constat, elle a éte utilisee comme sclérosant,
seul ou en combinaison avec de I'éthanol. Il est efficace et sans danger pour L
macro-kystiques. La doxycycline est utilisée par certains comme un traitement
de premiére ligne pour les lymphangiomes macrokystiques et combinée a la

chirurgie du L microkystique.

Cet agent crée un effet inflammatoire et produit une fibrose similaire a
d'autres agents. Administré a une concentration de 5 a 20 mg/ml, la technique

typique d'infusion est basée sur la taille des Iésions :

e taille < 3 cm de diamétre, la doxycycline est administree par
fluoroscopie et laissée au sein de la Iésion pour des durées variables.
o taille > 3 cm, le L est généralement sclérosé par un catheter pigtail

temporaire, avec ou sans drain.

Six heures aprés l'injection de doxycycline, tout le sclérosant est éliminé.
Ce processus est généralement répété une fois par jour pendant trois jours avec

des périodes variables de drainage percutané.
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Les complications potentielles comprennent la décoloration des dents pour
les patients de moins de huit ans, les troubles électrolytiques (acidose et

I'hypoglycémie), I’infection locale, et l'inflammation locale importante et la

douleur [3].
o Acide acétique :

La sclérose du L avec 40 a 50% d'acide acétique en général ne nécessite
qu'une seule séance de traitement et ses effets sont rapidement visibles. On
pense que l'action desséchante de l'acide acétique est due a la production d’une
proteine qui induit une nécrose dans le canal lymphatique. Bien qu'efficace, des
effets secondaires graves tels que la perte de tissu, les cicatrices, et

potentiellement une insuffisance rénale aigué, sont redoutés [3].
o Colle de fibrine :

Des cas d'hypersensibilité induite par cette colle biologique utilisée de

facon répetee a visée hémostatique incitent a la prudence [16].

Il a été rapporté que la colle de fibrine a été utilisée dans la gestion d'un cas
de grand LK médiastinal antérieur causant 1’obstruction d’une bronche souche et

un sd cave superieur. De bons résultats ont été rapportés [118].

Est également occasionnellement utilisé pour les LK. On pense qu’il
scléerose les cellules endothéliales par déshydratation et lésions
hyperosmotiques. Les effets secondaires de l'utilisation sérum salé hypertonique
comprennent les risques d'une hypernatrémie. Une attention particuliere est
requise lors de la planification sclérothérapie pour les LK des zones sensibles

telles que l'orbite ou autre ou les voies aériennes pourraient étre compromises

[3].
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c) La Chirurgie :

» LKC:

v" Technigue chirurgicale :

v" La trachéotomie :

Doit étre faite pour tous les patients avec une potentielle obstruction des
voies respiratoires, quel que soit le temps et les modalités definitives du
traitement étiologique [4]. Elle a été réalisee par EMRY dans 60% des cas de sa
série [1-16].

v’ L’excision :

Elle a été longtemps le seul moyen thérapeutique. L’exérése chirurgicale
obéit aux regles de la chirurgie lympho-ganglionnaire du cou, toujours longue et
minutieuse, d'autant plus difficile qu'il s'agit d'une chirurgie néonatale. Elle doit
s'inscrire dans le cadre d'une lymphadénectomie conservatrice ou curage
ganglionnaire cervical fonctionnel -conserve le muscle sterno-cléido-mastoidien,
la veine jugulaire interne et les racines nerveuses, et enléve les aires
ganglionnaires cervicales- uni ou bilatéral. Le LKC présente un contact intime
avec les gros vaisseaux qui sont quelques fois englués dans la tumeur, et il
n'existe véritablement pas d'environnement conjonctif clivable. Cet évidement
ganglionnaire sélectif peut devenir radical modifié en cas de LK étendu [41].
Les muscles souvent minces et atrophiques perdent leur réle de balise dans la
chirurgie cervicale. Aprés l'opération, un systeme de drainage fermé et un
pansement compressif sont nécessaires mais ne semblent pas réduire le risque de

récidive [4].
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Elle se fait selon deux types d'incision :

o Une incision en L renversé de Paul-André dans le cas de tumeur
volumineuse permettant un abord plus large et le contrble des
éléments vasculonerveux du cou et de la face et la résection de
I'excés de peau enfin d'intervention.’

o Une incision horizontale de Sebileau-Carrega dissimulée dans les
plis du cou qu'est la plus esthétiqgue, complétée ou non par

I’incision de Redon de parotidectomie.

De nombreux auteurs recommandent I’exérése chirurgicale compléte pour
le traitement des LKC. Elle est tributaire de la compétence du chirurgien et des
caractéristiques du lymphangiome, tels que sa localisation son étendue et son

type histologique.

La plupart des grands LK particulierement sus hyoidiens se faufilent entre
les nerfs et les structures vasculaires. L’excision de ces lésions est comme une
dissection sélective du cou, et peut s’avérer fastidieuse. Une chirurgie mutilante
est difficilement acceptable pour cette lésion histologiquement bénigne [4-16].
Ce qui suppose une connaissance anatomique compléte pour eviter les séquelles

vasculo-nerveuses postopératoires qui grévent toutes les séries [16].

En cas d’extension parotidienne, le rapport avec le nerf facial est complexe,
et il convient de bien rappeler ses particularités anatomiques chez le nourrisson.
Il est superficiel, trés proche des plans sous cutanés, du fait du développement
plus tardif de la mastoide [41]. La parotidectomie totale (avec dissection du nerf
facial) est nécessaire, facile quand le L est macrokystique, mais souvent difficile
car ces L sont généralement microkystiques ou mixtes. La chirurgie doit traiter

simultanément la région du cou et de la parotide [3].
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La macroglossie lymphangiomateuse reléve essentiellement de la
glossectomie partielle de réduction, le but étant de permettre une fermeture
buccale, une occlusion dentaire, et une alimentation et une élocution normales.
Plusieurs techniques ont été décrites : glossectomie latérale, cunéiforme centrale
Ou sous-mugqueuse antérieure. Elle est réalisée au bistouri électrique ou au laser,
du fait de son caractére tres hémorragique. La réduction linguale peut étre
réalisée plus progressivement par vaporisation répétée en surface au laser (CO2,
KTP, Yag ou argon). Dans tous les cas, une prise en charge odontologique, voire
orthodontique, est nécessaire du fait des caries dentaires précoces et fréquentes,

de I’hygiéne buccale difficile et des malpositions dentaires acquises [41].

» Classification et indications:

Les LK sont des Iésions bénignes, les bienfaits du traitement doivent alors
toujours I'emporter sur les risques. Le traitement de petits LK, asymptomatiques

ou sans déformation visible doit toujours étre justifie [4].

= | 'age d'intervention :

Tous les traitements sont basés sur une évaluation initiale rigoureuse pour

détecter le degré d'atteinte fonctionnelle et / ou esthétique.

Certains auteurs estiment qu’il faut attendre I’age de six a neuf mois pour
que D’anesthésie générale comporte moins de risques. D’autres pensent en
revanche qu’une chirurgie précoce est préférable, avant que les poussées
inflammatoires ou hémorragiques rendent la dissection difficile [1]. Quand il
n'ya pas de deficit fonctionnel important, le traitement peut étre retardé apres la
petite enfance et peut consister en une chirurgie, une sclérothérapie, ou simple

observation [3].

181



Le lymphangiome kystique chez I’enfant

Dans les formes a point de départ parotidien, une certaine retenue

chirurgicale s'impose attendant I'age de 3-5 ans [1-16].

= | a classification de Serres:

Dans I’effort de prédire le pronostic du LK, plusieurs systémes ont été
proposés. Orvidas et Kasperbauer ont utilisé les variables de I’insuffisance
fonctionnelle, aspect esthétique, le nombre de 1ésions, I’emplacement et 1'dge au
moment du diagnostic afin de formuler une stadification. Ils ont démontré une
augmentation du taux de persistance et de complications pour les stades

« avances ».

La classification la plus couramment utilisée a été développée par de Serres
et al. et publiée en 1995. Elle est basée sur I’emplacement anatomique du LK :
la latéralité du LKC (unilatéral ou bilatéral) et sa relation a I'os hyoide (sous-
hyoidien ou sushyoidien) et se compose de cing stades (tableau 4). lls ont décrit
une corrélation claire entre le stade de la maladie et le pronostic ainsi que le taux

de complications associees [6].

Tableau4

Stade I: LK sous-hyoidien unilatéral

Stade Il: LK sus-hyoidien unilatéral

Stage I11: LK sus et sous-hyoidien unilatéral
Stade IV: LK sus hyoidiens bilatéral

Une stadification de Serre modifiée proposant 6stades a été avancée par

certains auteurs (figure suivante) [4]
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Staging system for lymphatic malformations of heac and neck relative to hyoid bone reflecting greater difficulty in
managing progressively higher stages of disease, Modified from da Serres et al.”

Des auteurs comme Hamoir et al.,Oosthuizen et al., rapportent dans leurs
études des résultats qui refletent les conclusions de Serres. Les patients du stade
| avaient un taux de complications de 17% comparativement a 67% dans le stade
III et 100% dans le stade V. C’est une confirmation évidente de I’augmentation

progressive du taux de complications aux stades « avancés ».

= | e choix du traitement :

Pour le choix de la modalité thérapeutique, il est admis qu’il existe deux
formes de L.K.C [119]:

- Celles avec localisation sus-hyoidienne souvent de type microkystique :
I'excision est le meilleur traitement, souvent partielle en raison des modifications
fibreuses infiltrantes du tissu modifiant 1’anatomie normale [3]. une reprise
chirurgicale reste toujours possible dans un but esthétique ou pour I'exérése d'un
reliquat tissulaire facilement accessible [16]. La sclérothérapie isolée ou

associée n'a conduit qu'a une seule amelioration sur 5 cas.
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- Celles avec une extension sous-hyoidienne souvent de type
macrokystique : Une excision compléte peut souvent étre réalisée, mais la
sclérothérapie est plus efficace dans cette localisation (excellent résultat 4 fois
sur 6). L’utilisation de 1’OK-432 offre un excellent taux de réussite [3-5]. La
doxycycline a forte dose pourrait étre considérée comme complément a I’OK-
432 dans l'avenir. Avant la sclérothérapie, le degré de déficience esthétique et
fonctionnel devrait étre soigneusement évalué et pesé contre les risques
potentiels de la chirurgie. Il est cependant de la plus haute importance que
chaque cas soit evaluée sur une base individuelle car parfois un écart de ces

lignes directrices est nécessaire [5].

Les lympangiomes
* Macrokystiques - Microkystiques

+ Masse molle + Masse ferme
* loupeudepoches - Micro vésicules
+ Sous hyoidien » +/- hypertrophie
+ Sclérose » Sus hyoidien

» chirurgical

En 2010, des auteurs ont mis au point un algorithme de gestion pour les
LKC de I’enfant. L'objectif de cet algorithme est de fournir une gestion

définitive dans la majorité des cas avant I'age scolaire. (Schémas 2-33-4°)
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Stage 1 ll or il
Mo funclional Compromise Functional Compromise
Observalion Single Stage Elective Single or Mulli Stage Treatment with Surgery or
Surgical Excision Elective Sclerotherapy Sclerotherapy

Schéma 2 : prise en charge des stades de | a 111

Pour les stades | a 111, le traitement, habituellement curatif, peut étre initié.
Pour des lésions plus grandes, une PEC a long terme doit étre discutée.
L’Exérese chirurgicale complete peut étre difficile dans les stades IV et V. la

sclérothérapie fournit une option de traitement chez ces patients, méme a L

microkystique [3].
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Stage IVorV
| \
Functional Compromise I No functional Compromise
e / l \
Measures Multi Stage Elective Multi Stage Elective .
Airway, Feeding Surgical Excision Sclerotherapy and Surgery Obsesvation
Multi Stage Multi Stage
Surgery Sclerotherapy

o 4 Long Term Managment —

Schéma 3 : Prise en charge des stades IV et V

Les stades IV et V connaissent souvent une extension au plancher buccal et
a la langue, entrainant une macroglossie et un cedéme facial. Il n'ya pas de
consensus concernant le traitement. L’aspiration, 1’association antibiotiques-
corticoides ou la sclérothérapie a la doxycycline peuvent étre utilisées. Les
saignements eux peuvent étre arrétés par cautérisation ou laser [1-5].Au cas
echéant, une trachéotomie salvatrice est indiquée. Il s’agit 1la de solutions
d’attente pour un acte chirurgical curatif [1].Une divergence d’opinion existe
quant au timing du traitement. Certains préconisent le traitement précoce de la
cavité buccale pour agrandir le tractus aérodigestif supérieur avant d’entamer
I’étage cervical. D'autres préferent traiter cou et plancher buccal et réduire la
macroglossie, vu le risque d’cedéme buccal en post opératoire. Il est préférable

dans ces stades, de faire une dissection unilatérale du cou et du plancher buccal,

186



Le lymphangiome kystique chez I'’enfant

suivie d’une période d’au moins un an pour la repousse du drainage

lymphatique, avant d'opérer le coté opposé [4].

Enfin le laser CO2 est utilisé dans les atteintes laryngées, valléculaires et
basilinguales [1-16].

( Diagnosis of LM ]
- 4
[ Microcystic disease of oral cavity? |
)
Tracheostomy % Observation - 24 months ]
4 y Symptomatic 8 t with KTP laser
[ Regression? ] or radiofrequency ablation.
- Y

—— ——
[ Continued observation, ] [ Cm"d“ﬁ‘?’z Injection ]

 —
[ Possible alrway compromise? ]
»F * —

—— R E——

[ Prophylactic tracheostomy  Jp{ US guided Ok-432 injection |

Y
[ Response? (Allow 2-3 months) jrmmeep{ No ]
‘ h 4

( Yes ) [ Repeat :'iection ]

( Response ]

[ omatore—i Yes ]' ( No )

[ Assess degree of cosmetic and functional impairment. ]
1

I Wil W - N S ]
[ Considersurgery | | Surgery ]

Schéma 4 de prise en charge d’un LKC

Grace a ces connaissances et a la compréhension de 1’histoire naturelle du
LK, la planification du traitement est principalement déterminée par la
caractérisation, la stadification du LK, ainsi que la présence ou le risque de

compromis fonctionnel.
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» L.K.Axillaires (figure25):

o Voies d’abord -

Le creux axillaire est une région d’abord chirurgical délicat vu les contacts

intimes avec le paquet VN, les voies d’abords les plus utilisées sont:

< Voie antérieure : par le sillon delto pectoral pour les lésions du plexus

brachial.
< Voie postérieure : pour la transplantation musculaire.
<~ Basse : avec le membre supérieur en abduction a 90°.

L’intervention se déroule sous anesthésie générale au cours d’une
hospitalisation dans le service de chirurgie pédiatrique. Une consultation avec
I’anesthésiste est nécessaire au moins 15 jours avant I’intervention et une prise
de sang sera demandée pour rechercher des anomalies de la coagulation

sanguine.

L’intervention se déroule au bloc opératoire.la durée de I’intervention et de
I’hospitalisation dépend de la taille de la 1ésion et de la nécessité d’un geste de

reconstruction.

Dans les suites postopératoires, le patient aura des soins de pansement
pendant 15 jours a un mois avant de retirer les fils de suture.une attelle sera, si

nécessaire, mise en place le temps de la cicatrisation. [132]
e Principes :

La plupart des auteurs s’accordent a dire que les ML vont nécessiter des
temps chirurgicaux différents en fonction de leur taille. Cela améne deux notions

fondamentales. La premiére est celle de I’importance du bilan d’extension d’une
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ML, surtout lorsqu’elle est de grande taille. L’IRM est actuellement I’examen de
référence pour I’exploration de ces lésions. Elle permet d’objectiver I’infiltration
des tissus environnants et I’implication d’éléments anatomiques qui devront étre
préservés lors du traitement. La deuxieme est celle de la qualité de I’exérese. La
résection de I’intégralité de la ML est bien souvent difficile. L’infiltration de la
Iésion dans les muscles ou tissus avoisinants ne permet pas une résection in sano

sauf au prix de séquelles fonctionnelles parfois lourdes.[133]

Pour les ML profondes (type caverneux ou cystique), la nécessité de
I’exérése de la peau en regard qui n’est pas toujours atteinte du point de vue
macroscopique est source de controverse. Algahtani, sur une série de 191 ML,
retrouve 17% de récidives pour les ML dont I’exérése était macroscopiquement
compléte, contre 40% de récidives pour les ML dont I’exérése était
macroscopiquement incomplete[134] Browse, dans sa série de 29 ML traitées
par exerese maximale des citernes sous-cutanées et préservation maximale de la
peau en regard, conclue que seules des Iésions de moins de 7 cm de diamétre

peuvent étre réséquées intégralement sans récidive[135].

L’excision complete est rarement possible en raison de la forte infiltration
tissulaire et de la présence de structures nobles (nerfs, tendons, axes
vasculaires). L’excision doit donc é€tre maximale mais forcément incomplete,
entrainant donc un risque de récidive. Upton préconise des excisions itératives
pour eviter les risques de nécrose cutanée [136].Cependant, la reprise
chirurgicale est délicate car la dissection devient difficile dans la fibrose
cicatricielle. Mulliken préfére ainsi 1’excision en un temps des tissus cutanes et
sous-cutanes envahis [18]. Les «stripexcisions» selon la procedure de Homans

¢tendent la résection jusqu’aux tissus aponévrotiques et musculaires [137].
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Figure 25: Malformation lymphatique monokystique axillaire [47].

> L.K.Abdominales:

o Voies d'abord :

a. La laparotomie

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

et de la taille du lymphangiome [55].
< Chez I'enfant, c'est I'incision transversale qui est la plus utilisée.

< L'incision médiane, sus ou sous ombilicale, reste la plus satisfaisante
surtout en cas de complications (péritonite, occlusion ...). Elle permet

un abord facile et une exploration de toute la cavité abdominale.

< L'incision de MAC BURNEY est pratiquée en cas de Suspicion
d'appendicite ou de torsion d'un kyste ovarien. Si au cours de cette
intervention, un kyste infecté a été decouvert, cette incision peut étre

élargie médialement.
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<> L'incision sous costale permet d'aborder les hypochondres.

< L'incision inguinale a été utilisée dans les formes simulant une hernie

inguinale.

b. La voie laparoscopique

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

lithiases vésiculaires.

Au cours de ces dernieres années, elle est introduite dans plusieurs
pathologies chirurgicales notamment les lymphangiomes kystiques abdominaux.
Ainsi et avec I'avenement de cette voie et la maitrise de ses techniques, plusieurs
publications ont rapporté la resection des lymphangiomes kystiques abdominaux
par cette voie [120-121-122-60-61].

Elle a été utilisée par VARATHORBECK [123] dans la résection d'un
lymphangiome kystique du mesentere et par BECHEUR [86] dans la résection
d'un lymphangiome kystique de l'arriére cavité des épiploons.

Elle est indiquée en cas d'indépendance de la tumeur par rapport aux

organes de voisinage.

En maticre de lymphangiome kystique, la ccelioscopie offre certains
avantages par rapport a la laparotomie classique: elle est moins douloureuse, elle
évite l'iléus postopératoire, le séjour a I'hopital est plus court et le patient

retrouve ses activités normales dans des délais plus précoces.

c. La voie endoscopique

La résection perendoscopique (partielle ou totale) a été utilisée pour les
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lymphangiomes kystiques coliques. Cette attitude est préconisee par les auteurs
japonais qui y ont recours dans plus de 70% des cas depuis 1980 [60], elle n'est

pas dénuée de risques hémorragiques.
o Méthodes chirurgicales

a. Enucléation simple du kyste

La résection compléte du lymphangiome représente le traitement idéal
lorsqu'elle est réalisable: lymphangiome uniloculaire, petit, loin de la racine du
mésentére et sans connexion intestinale. Elle s'adresse surtout aux kystes
pédiculés, a certains kystes du grand épiploon, du mésocélon, de la région rétro
péritonéale et a quelques rares kystes du meésentére. L'intrication avec les

vaisseaux rend plus aléatoires les possibilités d'exérese [28].

b. Résection partielle du kyste

Dans le cas des kystes multiples et disséminés ou des kystes ayant un
rapport intime avec les gros vaisseaux intestinaux, les vaisseaux et les organes
rétropéritonéaux, le caractére bénin des lymphangiomes kystiques contre-
indique les résections viscérales étendues et impose une exérese partielle du
lymphangiome ne laissant en place que le fond du kyste. Mais ce traitement
expose parfois a la récidive et a la formation d'ascite chyleuse [58]. En fait,
certains auteurs ont rapporté un taux de récidive de 10 a 15% en cas de résection
incompléte du kyste ce qui impose une surveillance échographique chez ces
patients [55] et les résidus laissées en place pourront étre I'objet d'une résection

ultérieure s’ils deviennent évolutifs.
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c. Résection compléte du lymphangiome associée a une résection

d'organes

La résection complete du lymphangiome peut étre associée a la résection
d'un segment intestinal rendue nécessaire par la proximité de la vascularisation

et I'intimite des rapports entre I'intestin et la masse kystique.

Le rétablissement immédiat de I'extrémité intestinale est de regle. La résection
intestinale ne doit jamais étre excessive. L'envahissement, par les kystes, des
mésos d'organes tels que le pancréas et la rate, exige parfois leur sacrifice devant

des lesions étendues.
o Autres méthodes chirurgicales

a. Aspiration simple du kyste

Elle peut étre utile dans les formes compressives ou en attente d'une
intervention mais son efficacité est illusoire car le liquide aspiré se reconstitue
rapidement. Elle est souvent suivie de récidives et expose au risque
d'ensemencement péritonéal per-opératoire. La méme remarque s'applique aux
tentatives de ponction sous contrble échographique. L'aspiration et la ponction
ne peuvent constituer que des méthodes de necessité imposées par des rapports

viscéraux dangereux, rendant toute possibilité de clivage illusoire [28].

b. Anastamose kysto-jéjunale

Cette intervention transforme une malformation en une autre, tout aussi
dangereuse car le kyste peut se remplir de matiéres, s'infecter ou se perforer.
Dans certains cas de kystes gigantesques, un drainage externe de sauvetage est

préconisé avant I'excision du kyste.
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c. Marsupialisation

En cas de lésions multiloculaires, souvent la résection compléte est
impossible [124] sans sacrifice digestif étendu et sans risque pour les vaisseaux
et la vascularisation des organes de voisinage. On doit se contenter d’une
exérese d’une plus ou moins grande partie de la lésion pour une analyse
anatomopathologique et se garder de tout retirer. Le drainage post-opératoire
prend toute son importance, évitant ainsi la reformation secondaire des kystes
par organisation de 1’épanchement. Cette technique est a réserve aux lésions
inextirpables et en aucun cas ne doit étre appliquée au kyste unique si son
volume est important. Les récidives postopératoires sont plus nombreuses avec

cette technique probablement du fait, en partie, d’un drainage insuffisant.
C. Les résultats :

a) Résultats de la chirurgie :

La chirurgie d’exérése, 1’approche thérapeutique la plus recommandée
aujourd’hui, permet une guérison en une seule intervention dans plus de 90%
des lymphangiomes kystiques limités a une ou deux régions cervicales. Les
reprises chirurgicales multiples pour récidive, les lymphangiomes résiduels et
les lésions résiduelles symptomatiques surviennent en cas de lymphangiomes
extensifs a prédominance microkystique, infiltrant les VAS. Le taux de
guérison, avec éradication clinique du L, varie entre 20% et 50% °pour ces
lésions. Pour cette raison, les résultats doivent étre définis non en termes

d’absence de tumeur mais en termes de résultat fonctionnel (respiration,

alimentation, élocution, voix) et esthétique [41].

194



Le lymphangiome kystique chez I’enfant

L'exérése « macroscopiquement totale » n'est possible que dans 30 a 80%
des cas [125].L’exérése compléte comporte un faible risque de récidive (0% a
25%), alors que l'excision incomplete comporte un risque éelevé de récidive
(50% a 100%). Les récidives prennent généralement peu de temps aprés une
exérese incomplete, mais dans certains cas elles peuvent n’apparaitre qu’aprés
plusieurs années. Une exerese incompléte ne signifie pas absolument un besoin

de récidive thérapeutique supplémentaire [1-4].

Les facteurs de risque de récidive incluent I’emplacement (sus ou sous

hyoidien), le caractére macro et microkystique et I’étendue [41-125-126].

Parmi les localisations sus-hyoidiennes, EMERY note 18% seulement
d'exérese complete et 52% de récidives, et RECCIARDELLI retrouve 81% de

récidives et 40% de complications nerveuses [1].

A T'oppose, pour les formes sous-hyoidiennes, RECCIARDELLI retient

15% de recidives et une absence de complications nerveuses [16].

b) Les résultats de I'embolisation :

La qualité des résultats pour les formes macrokystiques est bonne

(régression de 80% du volume) dans 57 a 80% des cas [1].

Certains auteurs ont utilisé les produits sclérosants en premiére intention
dans le traitement des LK. Martinot et al. rapportent 16 bons résultats chez 20
malades traités par injection percutanée d’Ethibloc®. Fermand et kuttenberger
rapportent trois bons résultats chez quatre malades traités par injection
intratumorale de triamcinolone. Orford et al. rapportent sept guerisons

completes chez 16 malades traités par injection intratumorale de bléomycine [1].
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De nombreuses équipes ont rapporté leurs expériences sur 1’OK-432 avec
des taux de succes trés variables. Les autres agents sclérosants manquent
d'efficacité ou de sécurité en comparaison avec 1’OK-432 [4].Leur potentiel de
provoquer des cicatrices et la contraction des les tissus environnants est

important, ce qui rend la chirurgie ultérieure plus difficile [5-127].

Une réponse presque compléte (96%) est obtenue pour les lésions
macrokystiques aprés 1’injection de 1'OK-432 [4-5-127-128], méme en cas
d’extension médiastinale [4].Les résultats quant aux L microkystiques varient
entre 0%et 50%, ceux des L mixtes tournent autour d’un taux de réponse a 70%.
[4-127].Pour certains, ce traitement ne doit pas étre utilisé pour une lésion
microkystique [5-128].D’autres le proposent seul pour les L macrokystiques, et

suivi de I'exérese chirurgicale pour les L microkystiques [129].

Les stades | a Il ont montré un meilleur taux de réponse que les stades
avancés; il n’y a pas de corrélation entre volume lésionnel et taux de réponse
[4].

Le principal inconvénient de I’OK-432 est un risque théorique d’un état de
choc anaphylactique a la pénicilline [3]. Les complications et les récurrences

graves sont rares [128] ou absentes [127].Les effets secondaires précoces sont

rares et minimes [130].
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D. Indications : (Figure 26)

Le choix du traitement des malformations lymphatiques kystiques dépend

de sa forme clinique et de sa localisation :
< Les formes macrokystiques relévent de la sclérothérapie percutanée

<- Les formes microkystiques sont traitées essentiellement par la

chirurgie.

< Les formes mixtes peuvent nécessiter a la fois un traitement

chirurgical et une sclérothérapie percutanee.

Les localisations ou la dissection chirurgicale est a risque de lésions

nerveuses, sont traitées préférentiellement par la sclérothérapie.

Des ponctions évacuatrices sont indiquées uniquement dans les situations

d’urgence.
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Figure 26 : Prise en charge des malformations lymphatiques [131].
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E. Les complications :
» De la chirurgie :

Cette modalité thérapeutique peut étre facile quand il s'agit d'une forme

kystique, limitée et n'ayant pas eu de poussée inflammatoire ou hémorragique.

= LE TAUX DE MORTALITE

La mortalité a actuellement nettement diminué qu'autrefois: elle est estimée
a 50% en 1945 pour FEURE [77], 25% en 1948 pour VAUGHN, pratiguement
nulle d'apres BAUMEL en 1978 et de 0% en 1980 d'apres LESTACHE grace

aux progres des techniques d'anestheésie et de la chirurgie.

En ce qui concerne les lymphangiomes kystiques abdominaux apres
résection chirurgicale, La mortalité va de 0 a 7% selon les séries. Ce taux est
d'autant plus important que le nombre d'intervention se multiplie et qu'il s'agit
d'un enfant trés jeune. Dans la majorité des cas, il s'agit d'une chirurgie

néonatale [1].

= COMPLICATIONS LOCALES .

— Infection (médiastinite, chylothorax), hématome [1-4-5-41].

— Lymphoedeme considérable assez fréquent [41] ou des ponctions
itératives avec pansement compressif suffisent en général pour le
traiter [1-3-41].

— Lymphorrhée prolongée, rare, [41] peut exiger un traitement médical
qui s’apparente a celui utilisé pour traumatisme iatrogéne du canal
thoracique [1-3-16].

— Désunion des cicatrices avec peritonite post opératoire ou fistule,

— Hémorragie par lachage d'un vaisseau,
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— Occlusion postopératoire,

= COMPLICATIONS NERVEUSES

Qui concernent surtout les gros L.K.C : Les structures nerveuses ont
relativement un haut risque de Iésion s’ils sont engloutis par un L sus hyoidien

ou étendu.

Il existe un risque potentiel d’atteinte des nerfs craniens VII, 1X, X et XIlI,
ainsi que le nerf sympathique (syndrome de CLAUDE BERNARD-HORNER).
Les rapports des branches du nerf facial sont particulierement sensibles a une

paralysie temporaire ou permanente [1-3-41].

Une atteinte a été notée dans 10 a 33% des séries rapportées, avec un taux

de récupération spontanée allant de 50 a 100%[41].

D’autres lésions nerveuses potentielles sont possibles tel le syndrome

d'Homere et le syndrome de Frey [4].

Le moment de I'exérese chirurgicale devrait étre optimisé tout en
minimisant le risque de blessures a de petites branches nerveuses ou a des
structures non nerveuses. Pour cette raison, nous retardons souvent 1’excision
des LK asymptomatiques et des LK parotidiens microkystiques. Pour les cas
traités uniqguement a but esthétique, les avantages de la chirurgie doivent majorer

sur le risque potentiel de lésion des structures adjacentes [3].

= COMPLICATIONS RESPIRATOIRES

Par dissection trop rapprochée de la trachée s'observent essentiellement

chez les nouveau-nes [4-16].
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" DESBLESSURES A L'ESOPHAGE CERVICAL [5].

= ENFIN, A LA NECESSITE DES DECOLLEMENTS CUTANES

Sont liés les risques de nécrose cutanée des bords de l'incision de la voie
d'abord, notamment dans la région mastoidienne et péri auriculaire avec risque

de cicatrice inesthétique [16].

A long terme, c'est surtout la récidive apres une chirurgie partielle. Certains
auteurs ont rapporté un taux de récidive de 10 a 15% en cas de résection
incompléte du kyste ce qui impose une surveillance échographique chez les
patients presentant une localisation abdominale. L'occlusion sur brides et les
diarrhées chroniques ne sont vues qu'en cas de résections intestinales étendues,

la degénerescence étant exceptionnelle.
» De I'embolisation :

L'embolisation est une méthode simple qui entraine une involution de la tumeur
et qui met a I'abri des complications de la chirurgie surtout les atteintes

neurologiques. Quelques risques peuvent survenir comportant :
e Lafievre de 38 a 40°c avec ou sans surinfection est fréquente [4].

e L'inconfort est généralement bénin et est bien traité avec des analgésiques

oraux [4].

e La réaction inflammatoire locale survient quelques heures apres

I’injection et disparait généralement en 5 jours [4].
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Le risque de passage du produit dans la circulation générale et
d'insuffisance rénale dans le cas de L. multikystiques® d'autant plus
qu'elle rend plus difficile un éventuel geste chirurgical ultérieur avec

parfois un préjudice esthétique [16].

La prise en masse du matériel d'embolisation qui donne une tuméfaction
dure qui requiert un geste chirurgical secondaire d'exérese, la résorption,

quoique lente est cependant possible [16].

Le risque de surinfection qui nécessite des soins locaux tres prolonges ;

La formation de nodules inflammatoires et ou I'évacuation par un pertuis
cutané du produit sclérosant sous forme d'un liquide jaunatre a ne pas
confondre avec du pus. Cette réaction retardée survient dans 30% des
procédures. De simples soins locaux vont suffire pendant une quinzaine
de jours, une evacuation apres une petite incision chirurgicale facilite la
guérison [16].Afin de diminuer cette réaction inflammatoire et le risque
d'extériorisation qui en découle, il serait préférable d’injecter de petites
quantités par s€ances et de renouveler les séances. L’ inconvénient
principal des extériorisations est la survenue d'une cicatrice cutanée de

qualité variable : rétractee ou dyschromique [16].

e D’autres complications sont rares : la névrite, la cellulite, la scarlatine et

urticaire [4].
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CONCLUSION
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Les lymphangiomes kystiques sont des tumeurs vasculaires bénignes rares.
Leur origine congénitale malformative est actuellement la plus admise. lls
peuvent se voir a tout age mais 90% des cas sont découverts au cours des deux

premiéres années de la vie.

IIs sont le plus souvent de localisation cervico-faciale. La localisation:

abdominale reste une éventualité trés rare.

Ils se manifestent par une symptomatologie clinique tres polymorphe et peu
spécifique. Elle varie en fonction de la topographie de la tumeur et de son
volume. lls peuvent étre asymptomatiques et la découverte du kyste se fait soit

fortuitement soit a I'occasion d'une complication.

Leur diagnostic se base sur les données cliniques et le bilan paraclinique
dont I'écho-TDM constituesnt les examens de choix qui ont considérablement
contribués a la découverte des lymphangiomes kystiques a I'étape pré-opératoire.
Cependant, le diagnostic de certitude n'est posé qu'a ventre ouvert et c'est I'étude

histologique qui apporte la confirmation de la bénignité de ces tumeurs.

L'exéerése chirurgicale représente le traitement idéal des lymphangiomes

kystiques lorsqu'qui est réalisable. Elle doit étre aussi compléte que possible.

Grace a la stadification clinico-radiologique récente, leur prise en charge
peut avoir recours a la chirurgie, ou a la sclérothérapie, en fonction de

I’indication.
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Leur pronostic est excellent, cependant des récidives peuvent se voir en cas
de résection incompléte du kyste. Ce qui impose une surveillance réguliere chez

ces patients.

Sans étre une urgence néonatale, en général, I’intervention doit étre précoce
et complete, tant la tumeur est évolutive, pour garantir une guérison compléte et

I’absence de récidive.
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RESUME
Titre: Lymphangiome kystique de ’enfant
Auteurs : IBRAHIMI Yassin

Mots clés: Lymphangiome kystique —enfant — Traitement.

Objectifs : Rappeler les aspects étiopathogéniques et diagnostiques et la place de

la chirurgie dans le traitement des lymphangiomes kystiques de 1’enfant.

Matériel et méthodes : Notre étude rétrospective a concerné 20 cas de
lymphangiomes kystiques (07 Cervicaux ,07 Axillaires Et 06 Abdominaux), d’enfants
traités entre 2000 et 2010 a ’unité de chirurgie infantile « A » de I’Hdpital des Enfants
de Rabat.

Résultats : 11 s’agissait de huit filles et de douze gargons dont 1’age moyen était
de 18,43 mois. Le lymphangiome kystique cervical était visible a la naissance dans six

cas. Il était découvert avant 1’age de deux ans dans huit cas et au-dela dans huit cas.

La symptomatologie cliniqgue du lymphangiome Kkystique abdominal était
dominée par la présence d'une distension ou une masse abdominale, I’examen clinique
etait pauvre et le diagnostic a été évoqué sur les données de I'échographie et les

données de la tomodensitométrie

Aucun cas n’a nécessité de mesures de réanimation. L’exérese chirurgicale a été
décidée dans 19 cas, (04 de LKC, 06 de LK axilaires et tous les cas de LKabdominals)
trois cas ont bénéficié d’une sclérothérapie, et un seul cas a bénéficié d’une

corticothérapie. L'évolution est favorable chez presque tous les malades

Conclusion : Le lymphangiome kystique constitue un aspect particulier de la
pathologie chirurgicale de I’enfant. La stadification clinicoradiologique récente
constitue actuellement une référence dans le choix du traitement chirurgical,

sclérothérapique ou par expectative.
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ABSTRACT
Title: childhood cystic lymphangioma
Author: IBRAHIMI Yassin
Keywords: Cystic hygroma- Children -treatment

Objectives : To review the etiopathogenesis, diagnosis, and the role of
surgery in the management of childhood cystic cervical lymphangioma.

Material and methods : Our retrospective study concerned 20 cases of
childhood cystic (seven cases of cervical lymphangioma, seven cases of axillary
cystic lymphangiomas and six cases of cystic intra-abdominal lymphangiomas)
treated between 2000 and 2010 at the pediatric surgery unit « A » in Children’s
Hospital of Rabat.

Results : There were eight girls and twelve boys whose average age was 18,
months. The cystic lymphangioma was seen at birth in six cases. It was discovered
before 2 years in eight cases and after 2 years in six cases.

The clinical symptoms of Cystic lymphangioma of the abdomen are
dominated by the presence of distention or abdominal mass.

The clinical examination is poor and the diagnosis was made on data from the
ultrasound and CT data

No patient required resuscitation measures. No cases need intensive care.
Surgical excision was decided in 19 cases (04 of cervical lymphangioma, 06
axillary cystic lymphangiomas and all cases cystic intra-abdominal
lymphangiomas) three cases have received sclerotherapy, and one case had
received steroids. Evolution is favorable in almost all patients

Conclusion : Cystic lymphangioma is a particular aspect of surgical
pathology in children. The recent clinicoradiological staging is currently a
reference in choosing between surgical, sclerosing or expectant treatment.
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