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PAR
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Neée le 01 janvier 1989 & Quazzane

De L Ecole Royale du Service de Santé Militaire - Rabat

Hour ['@btenfion du Boctorat en Midecine

MOTS CLES: Lymphangiome kystique — Abdomen — Adulte — Diagnostic — Traitement.
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17 JUIN 2013

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

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAJ

1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 - 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI
2003 — 2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI

ADMINISTRATION :
Doyen : Professeur Mohamed ADNAOUI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines

Professeur Mohammed AHALLAT

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération

Professeur Jamal TAOUFIK

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie

Professeur Jamal TAOUFIK

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT

PROFESSEURS :

Mai et Octobre 1981
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih
Pr. TAOBANE Hamid*

Mai et Novembre 1982

Pr. ABROUQ Ali*

Pr. BENSOUDA Mohamed
Pr. BENOSMAN Abdellatif
Pr. LAHBABI Naima

Novembre 1983
Pr. BELLAKHDAR Fouad
Pr. HAJJAIJ Najia ép. HASSOUNI

Décembre 1984

Pr. EL GUEDDARI Brahim El Khalil
Pr. MAAOUNI Abdelaziz

Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi

Pr. SETTAF Abdellatif

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Chirurgie Thoracique

Oto-Rhino-Laryngologie
Anatomie

Chirurgie Thoracique
Physiologie

Neurochirurgie
Rhumatologie

Radiothérapie

Médecine Interne
Anesthésie -Réanimation
Chirurgie



Novembre et Décembre 1985

Pr. BENJELLOUN Halima

Pr. BENSAID Younes

Pr. EL ALAOUI Faris Moulay EI Mostafa
Pr. IRAQI Ghali

Janvier, Février et Décembre 1987
Pr. AJANA Ali

Pr. CHAHED OUAZZANI Houria
Pr. EL YAACOUBI Moradh

Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah

Pr. LACHKAR Hassan

Pr. YAHYAOUI Mohamed

Décembre 1988

Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
Pr. DAFIRI Rachida

Pr. HERMAS Mohamed

Pr. TOLOUNE Farida*

Décembre 1989 Janvier et Novembre 1990

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali*
Pr. CHAD Bouziane

Pr. CHKOFF Rachid

Pr. HACHIM Mohammed*

Pr. KHARBACH Aicha

Pr. MANSOURI Fatima

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda
Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991
Pr. AL HAMANY Zaitounia

Pr. AZZOUZI Abderrahim

Pr. BAYAHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENABDELLAH Chahrazad

Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZZAD Rachid

Pr. CHABRAOUI Layachi

Pr. CHERRAH Yahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. JANATI Idrissi Mohamed*

Pr. KHATTAB Mohamed

Cardiologie

Pathologie Chirurgicale
Neurologie
Pneumo-phtisiologie

Radiologie
Gastro-Entérologie
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Meédecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie

Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne

Meédecine Interne
Cardiologie

Pathologie Chirurgicale
Pathologie Chirurgicale
Meédecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Neurologie

Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation
Néphrologie

Chirurgie Générale
Hématologie

Chirurgie Générale
Pharmacie galénique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Biochimie et Chimie
Pharmacologie
Histologie Embryologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie



Pr. SOULAYMANI Rachida
Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

Pr. AHALLAT Mohamed

Pr. BENSOUDA Adil

Pr. BOUJIDA Mohamed Najib
Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza
Pr. CHRAIBI Chafiq

Pr. DAOUDI Rajae

Pr. DEHAYNI Mohamed*

Pr. EL OUAHABI Abdessamad
Pr. FELLAT Rokaya

Pr. GHAFIR Driss*

Pr. IDDANE Mohamed

Pr. OUAZZANI TAIBI Med Charaf Eddine

Pr. TAGHY Ahmed
Pr. ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

Pr. AGNAOU Lahcen

Pr. BENCHERIFA Fatiha

Pr. BENJAAFAR Noureddine
Pr. BEN RAIS Nozha

Pr. CAOUI Malika

Pr. CHRAIBI Abdelmjid

Pr. EL AMRANI Sabah

Pr. EL AOUAD Rajae

Pr. EL BARDOUNI Ahmed
Pr. EL HASSANI My Rachid
Pr. EL IDRISSI Lamghari Abdennaceur
Pr. ERROUGANI Abdelkader
Pr. ESSAKALI Malika

Pr. ETTAYEBI Fouad

Pr. HADRI Larbi*

Pr. HASSAM Badredine

Pr. IFRINE Lahssan

Pr. JELTHI Ahmed

Pr. MAHFOUD Mustapha

Pr. MOUDENE Ahmed*

Pr. RHRAB Brahim

Pr. SENOUCI Karima

Mars 1994

Pr. ABBAR Mohamed*

Pr. ABDELHAK M’barek

Pharmacologie
Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Neurochirurgie
Cardiologie

Meédecine Interne
Anatomie

Gynécologie Obstétrique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Ophtalmologie
Ophtalmologie
Radiothérapie

Biophysique

Biophysique
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Gynécologie Obstétrique
Immunologie
Traumato-Orthopédie
Radiologie

Meédecine Interne
Chirurgie Générale
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Meédecine Interne
Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie
Traumatologie- Orthopédie
Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Urologie
Chirurgie — Pédiatrique



Pr. BELAIDI Halima

Pr. BRAHMI Rida Slimane

Pr. BENTAHILA Abdelali

Pr. BENYAHIA Mohammed Ali
Pr. BERRADA Mohamed Saleh
Pr. CHAMI Ilham

Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae
Pr. EL ABBADI Najia

Pr. HANINE Ahmed*

Pr. JALIL Abdelouahed

Pr. LAKHDAR Amina

Pr. MOUANE Nezha

Mars 1995

Pr. ABOUQUAL Redouane

Pr. AMRAOUI Mohamed

Pr. BAIDADA Abdelaziz

Pr. BARGACH Samir

Pr. BEDDOUCHE Amoqrane*

Pr. CHAARI Jilali*

Pr. DIMOU M’barek*

Pr. DRISSI KAMILI Med Nordine*
Pr. EL MESNAOUI Abbes

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila
Pr. FERHATI Driss

Pr. HASSOUNI Fadil

Pr. HDA Abdelhamid*

Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
Pr. IBRAHIMY Wafaa

Pr. MANSOURI Aziz

Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia
Pr. SEFIANI Abdelaziz

Pr. ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

Pr. AMIL Touriya*

Pr. BELKACEM Rachid

Pr. BOULANOUAR Abdelkrim
Pr. EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
Pr. GAOUZI Ahmed

Pr. MAHFOUDI M’barek*

Pr. MOHAMMADINE EL Hamid
Pr. MOHAMMADI Mohamed

Pr. MOULINE Soumaya

Pr. OUADGHIRI Mohamed

Neurologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie
Neurochirurgie

Radiologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Urologie

Meédecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Gynécologie Obstétrique
Meédecine Préventive, Santé Publique et Hygiene
Cardiologie

Urologie

Ophtalmologie
Radiothérapie
Ophtalmologie
Génétique

Réanimation Médicale

Radiologie

Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Générale
Médecine Interne
Pneumo-phtisiologie
Traumatologie-Orthopédie



Pr. OUZEDDOUN Naima
Pr. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Pr. ALAMI Mohamed Hassan
Pr. BEN AMAR Abdesselem
Pr. BEN SLIMANE Lounis
Pr. BIROUK Nazha

Pr. CHAOUIR Souad*

Pr. DERRAZ Said

Pr. ERREIMI Naima

Pr. FELLAT Nadia

Pr. GUEDDARI Fatima Zohra
Pr. HAIMEUR Charki*

Pr. KADDOURI Noureddine
Pr. KOUTANI Abdellatif

Pr. LAHLOU Mohamed Khalid
Pr. MAHRAOUI CHAFIQ

Pr. NAZI M’barek*

Pr. OUAHABI Hamid*

Pr. TAOUFIQ Jallal

Pr. YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr. AFIFI RAJAA

Pr. BENOMAR ALI

Pr. BOUGTAB Abdesslam
Pr. ER RIHANI Hassan

Pr. EZZAITOUNI Fatima
Pr. LAZRAK Khalid *

Pr. BENKIRANE Majid*
Pr. KHATOURI ALI*
Pr. LABRAIMI Ahmed*

Janvier 2000

Pr. ABID Ahmed*

Pr. AIT OUMAR Hassan

Pr. BENCHERIF My Zahid

Pr. BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd
Pr. BOURKADI Jamal-Eddine

Pr. CHAOUI Zineb

Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
Pr. ECHARRAB EI Mahjoub

Pr. EL FTOUH Mustapha

Pr. EL MOSTARCHID Brahim*

Néphrologie
Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Chirurgie Générale
Urologie

Neurologie

Radiologie
Neurochirurgie

Pédiatrie

Cardiologie

Radiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Cardiologie

Neurologie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Neurologie

Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Néphrologie
Traumatologie Orthopédie

Hématologie
Cardiologie
Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie
Ophtalmologie
Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie



Pr. EL OTMANY Azzedine
Pr. HAMMANI Lahcen

Pr. ISMAILI Mohamed Hatim
Pr. ISMAILI Hassane*

Pr. KRAMI Hayat Ennoufouss
Pr. MAHMOUDI Abdelkrim*
Pr. TACHINANTE Rajae

Pr. TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

Pr. AIDI Saadia

Pr. AIT OURHROUI Mohamed
Pr. AJANA Fatima Zohra

Pr. BENAMR Said

Pr. BENCHEKROUN Nabiha
Pr. CHERTI Mohammed

Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Selma

Pr. EL HASSANI Amine

Pr. EL IDGHIRI Hassan

Pr. EL KHADER Khalid

Pr. EL MAGHRAOUI Abdellah*
Pr. GHARBI Mohamed EIl Hassan
Pr. HSSAIDA Rachid*

Pr. LAHLOU Abdou

Pr. MAFTAH Mohamed*

Pr. MAHASSINI Najat

Pr. MDAGHRI ALAOUI Asmae
Pr. NASSIH Mohamed*

Pr. ROUIMI Abdelhadi

Décembre 2001

Pr. ABABOU Adil

Pr. BALKHI Hicham*

Pr. BELMEKKI Mohammed
Pr. BENABDELIJLIL Maria

Pr. BENAMAR Loubna

Pr. BENAMOR Jouda

Pr. BENELBARHDADI Imane
Pr. BENNANI Rajae

Pr. BENOUACHANE Thami
Pr. BENYOUSSEF Khalil

Pr. BERRADA Rachid

Pr. BEZZA Ahmed*

Pr. BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
Pr. BOUHOUCH Rachida

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

Neurologie

Dermatologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie

Oto-Rhino-Laryngologie

Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anesthésie-Réanimation

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale
Neurologie

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Ophtalmologie
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Rhumatologie

Anatomie

Cardiologie



Pr. BOUMDIN EIl Hassane*
Pr. CHAT Latifa

Pr. CHELLAOUI Mounia

Pr. DAALI Mustapha*

Pr. DRISSI Sidi Mourad*

Pr. EL HIJRI Ahmed

Pr. EL MAAQILI Moulay Rachid
Pr. EL MADHI Tarik

Pr. EL MOUSSAIF Hamid
Pr. EL OUNANI Mohamed
Pr. ETTAIR Said

Pr. GAZZAZ Miloudi*

Pr. GOURINDA Hassan

Pr. HRORA Abdelmalek

Pr. KABBAJ Saad

Pr. KABIRI EL Hassane*

Pr. LAMRANI Moulay Omar
Pr. LEKEHAL Brahim

Pr. MAHASSIN Fattouma*
Pr. MEDARHRI Jalil

Pr. MIKDAME Mohammed*
Pr. MOHSINE Raouf

Pr. NOUINI Yassine

Pr. SABBAH Farid

Pr. SEFTIANI Yasser

Pr. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

Pr. AL BOUZIDI Abderrahmane*
Pr. AMEUR Ahmed *

Pr. AMRI Rachida

Pr. AOURARH Aziz*

Pr. BAMOU Youssef *

Pr. BELMEJDOUB Ghizlene*

Pr. BENZEKRI Laila

Pr. BENZZOUBEIR Nadia*

Pr. BERNOUSSI Zakiya

Pr. BICHRA Mohamed Zakariya
Pr. CHOHO Abdelkrim *

Pr. CHKIRATE Bouchra

Pr. EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
Pr. EL BARNOUSSI Leila

Pr. EL HAOURI Mohamed *

Pr. EL MANSARI Omar*

Pr. ES-SADEL Abdelhamid

Radiologie

Radiologie

Radiologie

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

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Meédecine Interne
Chirurgie Générale
Hématologie Clinique
Chirurgie Générale
Urologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Urologie

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

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Gynécologie Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Générale



Pr. FILALI ADIB Abdelhai

Pr. HADDOUR Leila

Pr. HAJJI Zakia

Pr. IKEN Ali

Pr. ISMAEL Farid

Pr. JAAFAR Abdeloihab*

Pr. KRIOUILE Yamina

Pr. LAGHMARI Mina

Pr. MABROUK Hfid*

Pr. MOUSSAOUI RAHALI Driss*
Pr. MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
Pr. NAITLHO Abdelhamid*

Pr. OUJILAL Abdelilah

Pr. RACHID Khalid *

Pr. RAISS Mohamed

Pr. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
Pr. RHOU Hakima

Pr. SIAH Samir *

Pr. THIMOU Amal

Pr. ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

Pr. ABDELLAH FEIl Hassan

Pr. AMRANI Mariam

Pr. BENBOUZID Mohammed Anas
Pr. BENKIRANE Ahmed*

Pr. BOUGHALEM Mohamed*
Pr. BOULAADAS Malik

Pr. BOURAZZA Ahmed*

Pr. CHAGAR Belkacem*

Pr. CHERRADI Nadia

Pr. EL FENNI Jamal*

Pr. EL HANCHI ZAKI

Pr. EL KHORASSANI Mohamed
Pr. EL YOUNASSI Badreddine*
Pr. HACHI Hafid

Pr. JABOUIRIK Fatima

Pr. KARMANE Abdelouahed
Pr. KHABOUZE Samira

Pr. KHARMAZ Mohamed

Pr. LEZREK Mohammed*

Pr. MOUGHIL Said

Pr. SASSENOU ISMAIL*

Pr. TARIB Abdelilah*

Pr. TDAMI Fouad

Pr. ZARZUR Jamila

Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie
Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie Réanimation

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale

Neurologie

Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Traumatologie Orthopédie
Urologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Gastro-Entérologie
Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie



Janvier 2005

Pr. ABBASSI Abdellah

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

Pr. AMAZOUZI Abdellah
Pr. AZIZ Noureddine*

Pr. BAHIRI Rachid

Pr. BARKAT Amina

Pr. BENHALIMA Hanane
Pr. BENHARBIT Mohamed
Pr. BENYASS Aatif

Pr. BERNOUSSI Abdelghani

Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Mohamed

Pr. DOUDOUH Abderrahim*
Pr. EL HAMZAOQOUI Sakina
Pr. HAJJI Leila

Pr. HESSISSEN Leila

Pr. JIDAL Mohamed*

Pr. KARIM Abdelouahed

Pr. KENDOUSSI Mohamed*
Pr. LAAROUSSI Mohamed
Pr. LYAGOUBI Mohammed
Pr. NIAMANE Radouane*
Pr. RAGALA Abdelhak

Pr. SBIHI Souad

Pr. TNACHERI OUAZZANI Btissam
Pr. ZERAIDI Najia

Décembre 2005
Pr. CHANI Mohamed

Avril 2006

Pr. ACHEMLAL Lahsen*

Pr. AKJOUJ Said*

Pr. BELMEKKI Abdelkader*

Pr. BENCHEIKH Razika

Pr. BIYI Abdelhamid*

Pr. BOUHAFS Mohamed El Amine
Pr. BOULAHYA Abdellatif*

Pr. CHENGUETI ANSARI Anas
Pr. DOGHMI Nawal

Pr. ESSAMRI Wafaa

Pr. FELLAT Ibtissam

Pr. FAROUDY Mamoun

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Rhumatologie

Ophtalmologie

Radiologie

Rhumatologie

Pédiatrie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo Faciale

Ophtalmologie

Cardiologie

Ophtalmologie
Ophtalmologie
Biophysique

Microbiologie

Cardiologie

Pédiatrie

Radiologie

Ophtalmologie

Cardiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Rhumatologie

Gynécologie Obstétrique
Histo-Embryologie Cytogénétique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie
Radiologie

Hématologie

O.R.L

Biophysique

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

Anesthésie Réanimation



Pr. GHADOUANE Mohammed*
Pr. HARMOUCHE Hicham
Pr. HANAFI Sidi Mohamed*
Pr. IDRISS LAHLOU Amin
Pr. JROUNDI Laila

Pr. KARMOUNI Tariq

Pr. KILI Amina

Pr. KISRA Hassan

Pr. KISRA Mounir

Pr. LAATIRIS Abdelkader*
Pr. LMIMOUNI Badreddine*
Pr. MANSOURI Hamid*

Pr. OUANASS Abderrazzak
Pr. SAFI Soumaya*

Pr. SEKKAT Fatima Zahra
Pr. SOUALHI Mouna

Pr. TELLAL Saida*

Pr. ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007

Pr. ABIDI Khalid

Pr. ACHACHI Leila

Pr. ACHOUR Abdessamad*
Pr. AIT HOUSSA Mahdi*

Pr. AMHAIJJI Larbi*

Pr. AMMAR Haddou

Pr. AOUFI Sarra

Pr. BAITE Abdelouahed*

Pr. BALOUCH Lhousaine*
Pr. BENZIANE Hamid*

Pr. BOUTIMZIANE Nourdine
Pr. CHARKAOUI Naoual*
Pr. EHIRCHIOU Abdelkader*
Pr. ELABSI Mohamed

Pr. EL BEKKALI Youssef*
Pr. EL MOUSSAOUI Rachid
Pr. EL OMARI Fatima

Pr. GANA Rachid

Pr. GHARIB Noureddine

Pr. HADADI Khalid*

Pr. ICHOU Mohamed*

Pr. ISMAILI Nadia

Pr. KEBDANI Tayeb

Pr. LALAOUI SALIM Jaafar*
Pr. LOUZI Lhoussain*

Urologie

Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Microbiologie
Radiologie

Urologie

Pédiatrie

Psychiatrie

Chirurgie — Pédiatrique
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie
Psychiatrie
Endocrinologie
Psychiatrie

Pneumo — Phtisiologie
Biochimie

Pneumo — Phtisiologie

Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie
Chirurgie générale
Chirurgie cardio vasculaire
Traumatologie orthopédie
ORL

Parasitologie

Anesthésie réanimation
Biochimie-chimie
Pharmacie clinique
Ophtalmologie

Pharmacie galénique
Chirurgie générale
Chirurgie générale
Chirurgie cardio vasculaire
Anesthésie réanimation
Psychiatrie

Neuro chirurgie

Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale
Dermatologie
Radiothérapie

Anesthésie réanimation
Microbiologie



Pr. MADANI Naoufel

Pr. MAHI Mohamed*

Pr. MARC Karima

Pr. MASRAR Azlarab

Pr. MOUSSAOUI Abdelmajid
Pr. MOUTAIJ Redouane *

Pr. MRABET Mustapha*

Pr. MRANI Saad*

Pr. OUZZIF Ez zohra*

Pr. RABHI Monsef*

Pr. RADOUANE Bouchaib*
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Le lymphangiome kystique est une tumeur bénigne qui se développe aux
dépens des vaisseaux lymphatiques. Rencontré aussi bien chez 1'adulte que chez

I'enfant.

Le lymphangiome a ¢été décrit, pour la premiere fois, par
REDENBACHER(1) en 1828 mais sa relation avec le systéme lymphatique a
¢été rétablie un demi-siécle plus tard par KOESTER(2).

Son origine reste un sujet de débat, cependant, la théorie congénitale

malformative est actuellement la plus admise.

Souvent la localisation est unique. Quand l'atteinte est plurifocale, on parle

de lymphangiomatose.

Il siege habituellement au niveau des régions cervicale et axillaire et

découvert habituellement dans 1’enfance.

La localisation abdominale reste extrémement rare et sa présentation
clinique est trés polymorphe dominée par une symptomatologie digestive. Il

pose le probléme de diagnostic différentiel avec les autres formations kystiques.

Ces Iésions, bien que toujours bénignes, se manifestent par des

complications spécifiques et souvent trompeuses.

Malgré le progres de l'imagerie (TDM et IRM), le diagnostic de

lymphangiome kystique reste histologique apres exérese chirurgicale.
Le but de notre travail est :

e d’analyser les aspects cliniques et radiologiques des lymphangiomes

kystiques de 1’abdomen.



e Déterminer les ¢€léments cliniques et paracliniques utiles pour le

diagnostic positif du lymphangiome kystique.

e Préciser les particularités de certaines localisations: mésentere,

rétropéritoine, rate et surrénale.
e Evaluer les résultats du traitement chirurgical.

Pour atteindre ces objectifs, nous avons réalisé une étude rétrospective a
partir de 7cas de lymphangiomes kystiques intra-abdominaux, traités dans le

service de Chirurgie viscérale I de I’hdpital militaire d’instruction Mohammed V

de Rabat entre 2002 et 2013.

Nous en étudierons et discuterons dans ce travail les données de
I’épidémiologie, les aspects cliniques, le diagnostic et les particularités du

traitement en comparaison avec les données de la littérature.






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 lymphatiques.
I- Groupes ganglionnaires de I'abdomen

Les ganglions lymphatiques de I’abdomen peuvent se diviser en ganglions

pariétaux et ganglions viscéraux (3-4).
I-1 Ganglions pariétaux de ’abdomen

On distingue les ganglions de la paroi abdominale antéro-latérale et les

ganglions abdomino-aortiques.
A-Ganglions de la paroi abdominale antérolatérale
Ils sont situés dans la profondeur de la paroi, ce sont :

e Les ganglions de la chaine épigastrique.

Les ganglions ombilicaux et sus-ombilicaux.

Les ganglions de la chaine circonflexe iliaque.

Les ganglions pré-aortiques.

Les ganglions rétro-aortiques.

Les ganglions latéro-aortiques droits.

Les ganglions latéro-aortiques gauches.
B- Ganglions abdomino-aortiques

Ils sont placés dans 1’abdomen autour de l’aorte, et de la veine cave

inférieure, ils se répartissent en quatre groupes principaux :



I-2 Ganglions viscéraux

Les vaisseaux lymphatiques qui drainent la plupart des visceres de
I’abdomen se déversent dans les ganglions placés a proximité de l’organe
correspondant. Ces ganglions sont nommés selon 1’organe qu’ils drainent ou du

vaisseau artériel le long duquel ils sont placés.
A-Ganglions de la chaine coronaire stomachique

Ils sont situés le long de I’artére coronaire stomachique et de la petite

courbure de 1’estomac.
B-Ganglions de la chaine splénique
Ils se répartissent en 3 groupes :

Les ganglions gastro-€piploiques gauches, les ganglions du hile de la rate et

les ganglions sus—pancréatiques.
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Figure 1 : la chaine splénique, vue antérieure et postérieure(5).



C-Ganglions de la chaine hépatique

Ils sont disposés le long de I’artére hépatique et de ses branches, on

distingue cinq groupes principaux :

e Les ganglions gastro-épiploiques droits, sous pyloriques et

rétropyloriques.
e Les ganglions duodéno-pancréatiques.
e Les ganglions pylorique ou sus pylorique.
e Les ganglions de I’artére hépatique.
D-Ganglions des chaines mésentériques supérieures et inférieures

Ils sont placés le long de I’artére mésentérique supérieure et inférieure et de

leurs branches de distribution.

a-Ganglions du mésentére :

Ils se répartissent en 3 groupes a l'intérieur du mésentére : un groupe
périphérique juxta-intestinal, un groupe intermédiaire et un groupe central situé

dans la racine du mésentere.
b-Ganglions satellites des artéres du colon:
Ils sont divisés en 3 groupes :
- Les ganglions satellites des arteres du caecum, et de 1’appendice.
- Les ganglions satellites des artéres coliques :

Groupe épicolique, Groupe paracolique, Groupe intermédiaire, Groupe

principal et Groupe central.

- Les ganglions satellites des artéres du rectum, ce sont des petits

nodules appelés ganglions ano-rectaux ou para-rectaux.



II- Tronc collecteur des lymphatiques abdominaux: le

canal thoracique

Tous les lymphatiques du tronc aboutissent a un seul tronc collecteur : le
canal thoracique, le plus volumineux des troncs lymphatiques du corps, a
I’exception d’une partie des vaisseaux lymphatiques profonds du foie qui
accompagnent les veines sus-hépatiques et se terminent dans les ganglions sus-

diaphragmatiques, et de la partie sus ombilicale de la paroi abdominale.
II-1 Origine

Le canal thoracique résulte des deux troncs lombaires, qui font suite, en

haut, aux ganglions latéro-aortiques droits et gauches.
II-2 Trajet
v' Retro-aortique.
v' Passe par I’orifice aortique, en T12.

v" Traverse tout le thorax, dans le médiastin postérieur, en se situant sur

le flanc gauche de la colonne vertébrale.

v 1l franchit D’orifice supérieur du thorax et s’enroule en crosse,

d’arriere en avant, sur le dome pleural.
lI-3 Terminaison

Le canal thoracique s’abouche soit dans la veine sous-claviére gauche ou
dans le confluent veineux formé par la veine sous-claviere gauche et la veine

jugulaire interne gauche.



Tronc jugulaire droit-

_=Tronc jugulaire gauche
Conduit lymphatique g

astinal gauche

Tronc lymphatque
intestinal

Condun hngnatgug &0,
Candhal thesacgue &rod

Ranmeesy [F A Wi,

Figure2 : Le canal thoracique(6).
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Le systtme lymphatique se développe au moment du stade de

différenciation entre artéres et veines.

Il existe deux théories sur le développement du systeme lymphatique : les

théories centrifuge et centripete.

Selon la théorie centrifuge de SABIN(7) et LEWIS(8), les lymphatiques

jugulaires et postérieurs sont issus du bourgeonnement des veines.

HUNTINGTON et MCCLURE(9,10), quant a eux, pensent que les
lymphatiques sont le résultat de la coalescence d’espaces mésenchymateux qui
s’endothélialisent en canalicules et qui peuvent rejoindre les veines, c’est la

théorie centripéte.

Le systéme lymphatique se développe a partir de la sixiéme semaine de la
vie intra-utérine. De la 6™ a la 9°™ semaine, des dilatations locales des canaux
lymphatiques vont former six lymphatiques primaires :

‘0

% 2 sacs lymphatiques jugulaires, situés prés de la jonction des veines
sous-clavieres et des veines cardinales antérieures (futures veines

jugulaires internes).

% 2 sacs lymphatiques iliaques, situés prés de la jonction des veines

iliaques avec les veines cardinales postérieures.
¢ 1 sac lymphatique rétro-péritonéal, situé a la racine du mésentére.

*» lciterne lymphatique, en arriere du sac lymphatique rétro-péritonéal,

au niveau des glandes surrénales.
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La citerne lymphatique est unie aux sacs lymphatiques jugulaires par deux
canaux thoraciques droit et gauche qui vont s’anastomoser et rejoindre le
systéme veineux, a la base du cou. A I’exception de la partie supérieure de la
citerne lymphatique, les sacs lymphatiques se transforment en groupes de
ganglions, vers le troisitme mois de la vie feetale. Les cellules
mésenchymateuses envahissent chaque sac et le transforment en canaux

lymphatiques ou sinus. Puis, la trame conjonctive et la capsule du ganglion se

constituent.

Lymphaticueas
e imerizialy

Soc lymphatiques

wgloire % ..-'- )
__sac ymphaliques 1r 1(1t|] \; 11 A
subclovier b __
Lyreohaliguas C-i s G A $az lympha'ique
refon = - v «ﬁ[ Vénl
parcaforads d. Cyle = b,
_,I[}-— Conduif theraciaue | ‘,-,'._1?‘ ;
! ,ri 18
,r' _ e lymphaticues ;f
',-f‘ refroperilandal A &
J:fI (-_,
—= Ci'arne du chyle 'Mj"‘*—
o,
=y S5
Lymphalicues iFeme gé‘(
superficiels I Chyle i

A 42 jours (48) <08 Jonrs |9)

Figure3 : le développement embryonnaire du systéme lymphatique(11).
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Plusieurs théories ont été énoncées dans le but de contribuer a la
connaissance de 1’éthiopathogénie des lymphangiomes kystiques, mais aucune
de ces théories n’en semble étre plus satisfaisante dans cet égard, cependant,
I’origine congénitale est considérée actuellement, comme la plus probable par la

plupart des auteurs.
I- Théorie mécanique

Elle est basée sur I’obstruction des canalicules lymphatiques par un

obstacle exogene ou un facteur inflammatoire et formation kystique en

amont(12).

Il a ét¢ admis que ces malformations peuvent apparaitre suite a une
chirurgie, un traumatisme(13), une infection, une néoplasie ou une inflammation

chronique.

Cette théorie de LK acquis trouve actuellement peu de défenseurs (14, 15).
LATTERI(14) a expérimentalement démontré que la pression dans un vaisseau

lymphatique obstrué n’est pas capable de provoquer une dilatation kystique.

HERRIZIER BEAHRS et BLALOCR(16) sont arrivés a la méme

conclusion en obturant ou en ligaturant le canal thoracique.

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

I’enfant.
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II- Théorie congénitale
C'est la plus défendue parmi les nombreuses hypothéses pathogéniques(13).

La découverte de LK a la premiere décade de vie, avec une fréquence
importante chez les nourrissons, 90% avant la fin de la 2éme année, et méme les
observations de diagnostic anténatal(16) ont été considérées comme une

évidence a son origine dysembryoplasique congénitale.
Cependant le mécanisme exact reste discuté.

Comme nous l'avons rappelé, deux mécanismes congénitaux sont mis en

causc .

- La théorie centrifuge : le systéme lymphatique se développe a partir des
fentes mésenchymateuses tapissées de cellules endothéliales qui proliférent
ensuite pour former des canaux lymphatiques. Lors de la sixiéme semaine, des
dilatations localisées constituent les sacs lymphatiques dont les trois principaux
sont jugulaire, iliaque et rétropéritonéal. C’est a ce moment qu’un bourgeon de
ce sac rétropéritonéal peut étre isolé par défect dans le mésenchyme qui établit
les connexions entre les différents canaux lymphatiques en voie de

développement.

Ce bourgeon séquestré va continuer d’évoluer pour son propre compte,
s’insinuant entre les fascias et les visceres pour aboutir a sa forme définitive qui
dépend essentiellement des tissus qui I’entourent: la présence des fibres
musculaires limitant son extension, le lymphangiome prend la forme
caverneuse, alors que dans les tissus plus mous, la Iésion est plus volontiers

kystique.
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- A D’inverse dans la théorie centripéte, plus moderne et plus documentée,
les lymphatiques qui se forment a partir du systétme veineux se connectent
secondairement avec les sacs lymphatiques primitifs. Une anomalie de ces

connexions détermine un lymphangiome.

Cette théorie centripéte a le mérite d’unifier la pathogénie de ’affection

quelle que soit sa localisation.

Ainsi, on peut dire de tout ce qui précede, 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 congénitales et malformatives ce qui permet d’expliquer d’une fagon
trés nette, la plus grande fréquence de cette affection chez 1’enfant et sa
topographie préférentielle au niveau de la région de la formation des sacs

lymphatiques primordiaux.
III- Causes angiogénétiques

La pathogenese des MLK n’est pas encore parfaitement appréhendée. Une
avancée considérable, dans sa compréhension, a été faite grace a la découverte
d’un récepteur du facteur de croissance du tissu lymphatique. Le Vascular
Endothelial Growth Factor-C (VEGF-C) est le ligand des récepteurs VEGFR-3
et VEGFR-2, qui chez les souris transgénique induisent la croissance des
vaisseaux lymphatiques, dans la peau, sans influencer sur le développement des
vaisseaux sanguins. Etant donné que cette hyperplasie est sélective, le VEGF-C
pourrait jouer un rdle dans les affections du syst¢eme lymphatique et, par

conséquent, étre la cible de nouvelles alternatives thérapeutiques (17,18).
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D’autres constatations ont ¢été rapportées : les cellules des hygromas
kystiques possedent un niveau élevé de bFGF, qui est un inducteur de
I’angiogeneése, et un taux bas d’un inhibiteur de 1’angiogenése, la
thrombospondine-1. Ceci pourrait signifier que les lymphangiomes seraient la
résultante d’un emballement de 1’angiogenése et, qu’a 1’avenir, les traitements
anti-angiogénétiques pourraient étre une nouvelle stratégie thérapeutique, dans

cette pathologie(19).

18



19



I1 existe plusieurs classifications des MLK :

I- Classification actuelle

Elle divise les MLK en Iésions microkystiques, macrokystiques et

mixtes(20) :
A) Les 1ésions macrokystiques sont des espaces kystiques de volume
supérieur a 2cm3,
B) les lésions microkystiques sont composé€es d’éléments inférieurs a

2cm3.

C) les Iésions mixtes contiennent les deux types de malformations a

Icm3(21).
II- Classification de Wegner 1877

C’est une classification simple utilisée surtout par les chirurgiens, elle
divise les malformations lymphatiques en lymphangiomes capillaires, caverneux

et kystiques.
A) LK capillaires

Ils se manifestent par des petites papules translucides ou par des plaques
roses infiltrées. Ils se situent, le plus souvent, sur les membres, les zones

génitales et sur les muqueuses.

Leur histologie correspond a des dilatations lymphatiques dermiques ou
épidermiques. Les cellules endothéliales sont régulieres sans atypies. La
régularit¢ des cellules, la localisation non céphalique, 1’age du patient et

I’évolution permettent d’éliminer un diagnostic de malignité.
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Une forme particuliecre de lymphangiomes capillaires, appelée

lymphangiome circonscrit, peut toucher le derme profond.

Pour certains auteurs, cette forme de lymphangiome serait constituée,
plutot, de structures veineuses lymphatiques, équivalentes aux malformations
veineuses sanguines(22). Ces structures se différencient des malformations
veineuses par la composante musculaire plus marquée (média) et par la forme
des vaisseaux, plus arrondie. La présence d’hématies et de thrombus est
fréquente et ne permet pas d’affirmer I’existence d’une composante vasculaire

sanguine.
B) L.K caverneux

Ils sont des masses indolores situées, le plus souvent, dans les régions
cervicale et faciale. Toutefois, ils peuvent toucher, aussi, d’autres parties du
corps. Ils sont composés de cavités régulicrement arrondies ou polyédriques,
séparées par des cloisons fibreuses, d’épaisseur réguliére, sans interposition des
tissus hotes. Ces dilatations lymphatiques envahissent le tissu conjonctif et
s’étendent, parfois, jusqu’aux muscles sous-jacents. Les cellules musculaires
lisses peuvent étre présentes dans les parois des vaisseaux. Ces cavités

contiennent, régulierement, de nombreux lymphocytes.
C) Les hygromas Kystiques

Ils sont des masses rondes ou lobulées, facilement compressibles. Ils
correspondent a de larges kystes uni ou multiloculaires, bordés par une couche
d’endothélium et entourés par des fibroblastes ainsi que par de nombreuses

fibres musculaires lisses.

L’hygroma kystique est le plus fréquent des lymphangiomes.
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Elle constitue en raison du polymorphisme clinique ou radiologique,
I’examen clé pour affirmer le diagnostic et pour faire la différence avec les

autres tumeurs kystiques de 1’abdomen.
I- Etude macroscopique

A) Taille: varie de quelques millimétres a plusieurs dizaines de

centimetres.

B) Volume: peut atteindre plusieurs litres, ces volumes sont autant

surprenant qu'ils surviennent chez des enfants jeunes.

C) Aspect: il est possible de distinguer les kystes uniloculaires et les
kystes multiloculaires. En général, ces tumeurs kystiques présentent les
caractéres d'une tumeur vasculaire. Ce sont des masses arrondies ou ovalaires,
bosselées, de surface lisse et réguliere, de coloration blanchatre, jaunatre ou gris-

rose€.

La paroi du kyste, d'épaisseur variable, peut étre soit fine translucide
laissant voir le contenu du kyste qui parait clair, séreux, bleudtre ou méme
parfois noiratre, ou alors €paisse avec de nombreuses cloisons de refonds,
réalisant une structure fibreuse dans laquelle sont incorporées de multiples

logettes kystiques.

Elle peut étre aussi le siege de microcalcifications expliquant les opacités

radiologiques.

La consistance du kyste est fluctuante ou ¢lastique, parfois méme dure.

23



D) Contenu: il est classique de différencier selon la nature du liquide

deux types(23) :

- Le kyste chyleux: a contenu blanchatre lactescent, est tout a fait
évocateur de [Daffection. Le kyste chyleux est la forme
habituellement rencontrée au niveau du mésenteére et de la région

rétropéritonéale.

- Le kyste séreux : plus rare, électivement situ¢ au niveau des
mésocOlons et des épiploons, est souvent uniloculaire. 11 est
caractérisé par ses parois minces parcourues de vaisseaux et par son

contenu clair.

- Parfois 1l existe des formes mixtes, certaines poches des kystes
multiloculaires peuvent étre séreuses, alors que d'autres sont

chyleuses.

- Outre les formes chyleuses et séreuses, le contenu du kyste peut étre
modifié par l'infection ou I'hémorragie intra kystique donnant dans ce

dernier cas un kyste hématique(24).

E) Chimie : Ce liquide est riche en protéines. Il est séreux en 1’absence de
communication avec la circulation, sa composition est proche du liquide

extracellulaire avec seulement une haute concentration en cholestérol.

Il est souvent chyleux en cas de communications avec la circulation
lymphatique. Cet aspect n’est pratiquement jamais en rapport avec I’infection
car le liquide est habituellement stérile en culture. Le liquide présente une haute

concentration en graisses et chylomicrons(24).
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La présence de sang dans les cavités kystiques pourrait étre due a une
hémorragie traumatique ou a des communications veino-lymphatiques qui

pourraient résulter de 1'érosion du plexus veineux(25).

F) Cytologie : La cytologie du produit de ponction, en l'absence de
complications et de remaniements, retrouve principalement des lymphocytes
jusqu'a 90%, matures de petite taille. Une telle formule doit faire discuter le
diagnostic du lymphangiome kystique. On retrouve ¢galement des macrophages,
des polynucléaires, des éosinophiles et quelques hématies, mais jamais de

cellules tumorales.
Le liquide peut étre acellulaire, ce qui n'écarte pas le diagnostic.
II- Microscope optique

A la diversité des aspects macroscopique s'oppose une formule histologique

assez univoque indispensable a 1'établissement d'un diagnostic formel.

En effet, cette tumeur est constituée par de nombreuses cavités vasculaires
dilatées, a contenu fluide, ¢osinophile, amorphe ou mélé a quelques hématies,
elles sont bordées par une couche externe conjonctive, doublée d'un endothélium

interne trés mince (26,27,28).
A- Couche externe ou couche conjonctive

Elle est constituée par un tissu conjonctif fibro-€lastique abondant, tres
vascularis€é quand le kyste est jeune, lorsque le kyste a vieillit, il subit une

transformation hyaline avec épaississement des parois.

Le stroma contient un infiltrat lymphocytaire, ainsi que des foyers
d'hémorragie, des graisses, des macrophages, et un dépdt d'hémosidérine et de

calcium.
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Cette couche conjonctive s'organise en septas d'épaisseur variable qui
constituent les mailles d'un réseau au travers lequel s'anastomosent les espaces
lymphatiques par ailleurs, 1'hémorragie intra-kystique et les phénomenes
d'étranglement entrainent des transformations nécrotiques hémorragiques,
parfois des micro calcifications et des capillaires dilatés faisant parler d'hémo-

lymphangiome.
B- Couche endothéliale

Elle est formée d'une seule couche de cellules aplaties, cet aspect est en
principe nécessaire au diagnostic. Mais il peut cependant manquer en raison de
sa grande fragilité et de sa sensibilité aux variations de pression intra kystique,
I'inflammation, I'hémorragie intra-kystique ou encore la torsion du kyste vont
altérer les cellules bordantes et les détruire en partie ou en totalité et rendre ainsi

l'interprétation difficile.
III- Microscope électronique

Dans certains cas, on peut étre amené a pratiquer une €tude ultra structurale
grace au microscope ¢€lectronique. Les cellules bordant les cavités vasculaires
contiennent chacune un noyau de forme allongé. Le cytoplasme contient de
nombreuses micro vésicules de pinocytose, qui sont retrouvées également en
extra luminale, quelques ribosomes libres et un petit nombre de réticulum
endoplasmique rugueux par endroit, quelques jonctions inter cellulaires ont été

observées mais il n'y a pas de jonction myoendothéliale.

Par ailleurs, 'aspect de la membrane basale est caractéristique. Elle parait
mince est discontinue. Souvent remplacée par un matériel filamenteux entre le

stroma et 1'endothélium.
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IV- Etude immuno-histochimique

En immuno-histochimie les cellules endothéliales sont positives pour le
facteur VII-RA, CD 31 et CD34 permettant ainsi d’affirmer le diagnostic(12),
par contre elles ne sont pas réactives a I’acide périodique, ni a la mucicarmine,

ni au bleu Alcian, le marquage a la cyto-kératine est constamment négatif(16).

Récemment I’AC D2-40 est décrit comme étant un marqueur sélectif de
I’endothélium lymphatique, cependant le sarcome de kaposi et un sous-type

d’angiosarcome sont également réactifs a ce marqueur.

Dans une étude menée par HORNICK(29) tous les cas de lymphangiome
kystique étaient positifs au D2-40, et au CD31, tandis que le CD34 n’était positif
que dans certains cas. Ces résultats illustrent I’hétérogénéité de 1’apport de ces
antigénes dans le cas des 1ésions vasculaires et la nécessité de I’utilisation de

plus d’un seul marqueur.

Ils ont leur place dans certains cas d’hémorragie intra-kystique ou de forme

combinée.

Les kystes mésentériques d’origine mésothéliale représentent le principal
diagnostic différentiel en histologie. L’origine de la prolifération tumorale est
souvent évoqué en microscopie optique avec 1’absence de cellules musculaires
dans la paroi du kyste et la présence d’un revétement cubique a sa surface pour
les kystes d’origine mésothéliale. Dans le diagnostic difficile des cas,
I'immunohistochimie ~ peut facilement séparer ces deux entités,
Parce que le kyste mésothélial est positif pour les kératines et le lymphangiome

est réactif pour les marqueurs endothéliaux.
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Le LK est une tumeur bénigne qui atteint habituellement la région cervicale

et axillaire, la localisation intra-abdominale est rare et représente moins de

5%(30).
I- localisation cervicale

Peut étre divisée en trois formes :

‘0

% La forme haute, sous maxillaire, souvent multikystique bien limitée

et respectant la glande.

* La forme moyenne, jugulo-carotidienne, contractant des rapports

étroits avec des éléments vasculo-nerveux profonds.

s La forme basse ou sus claviculaire avec fréquentes adhérences au
plexus brachial, au dome pleural et méme a prolongement axillaire

ou médiastinal(31). C’est la plus fréquente des localisations(1,31).

Pour FRANCOIS et AL(1), 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. 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.
II- localisation axillaire

Les lymphangiomes sont localisés au cou dans 75% des cas et aux creux
axillaires dans 20% des cas, avec des possibilités de communication entre ces 2

localisations par des ponts passant sous la clavicule(32).

29



III- localisation abdominale

Dans 1’abdomen, les 1ésions atteignent préférentiellement le mésentere et
I’épiploon. La localisation rétropéritonéale est la deuxiéme localisation la plus
fréquente, en raison d’une grande richesse du réseau lymphatique (14). 11 peut
toucher également d’autres organes intra-abdominaux (le foie, la rate, le

pancréas, le rein et la surrénale...).

- La localisation mésentérique : c’est la plus fréquente dans la littérature.
Elle est atteinte dans 69% des cas surtout au niveau de la région iléale. Le kyste
peut étre juxta-intestinal ce qui est I’éventualité la plus fréquente englobant la
vascularisation a destinée viscérale et nécessitant une résection conjointe de la
masse kystique et de I’intestin adjacent, avec rétablissement immédiat de la

continuité digestive.

Le kyste peut étre central, au niveau de la racine du mésentere, cette
localisation, qui pose de difficiles problemes de dissection vasculaire est

heureusement plus rare.

-La localisation épiploique : la majorit¢ des kystes omentaux sont
découverts seulement au cours de 1’enfance(33), ils peuvent €tre retrouvés au
niveau du petit épiploon mais surtout au niveau du grand épiploon. Un cas de
LK localisé aux deux épiploons a été décrit par ABOULOLA(34).

- La localisation rétropéritonéale : est la plus rare (5% des cas de la
littérature). La proximité des vaisseaux et du bloc duodéno-pancréatique limite
les possibilités d’exérése. C’est dans la localisation rétropéritonéale qu’on peut
observer les migrations dans la région inguinale simulant une hernie(35).

- La localisation mésocolique : représente 10,3% des cas de la littérature.

Ce site inhabituel d’une affection rare est souvent une surprise opératoire.
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- La localisation splénique : c’est une localisation exceptionnelle et dont le
diagnostic est rarement porté en préopératoire surtout en pays d’endémie du
kyste hydatique.

- La localisation surrénalienne: LKS sont des formations tumorales
bénignes rares, elles sont connues depuis la fin de XVIIleme siecle. Ils forment
45% des tumeurs kystiques de la surrénale selon selon GhANDUR-
MNAYMNEY (36).

- La localisation grélique : certaines localisations au niveau de ’intestin
gréle ont ét¢ décrites. La tumeur peut étre intramuqueuse, intraluminale, sessile
ou sous forme de lésions pédiculées. Elle peut siéger au niveau de n’importe
quel segment du tractus intestinal(37).

- La localisation colique : est la plus rare des lymphangiomes kystiques
abdominaux avec toutefois une progression réguliere des cas rapportés au cours
des vingt derniéres années(38). Le premier cas de LK colique a été décrit en
1930 par KAUFMAN(38). Selon le relevé de KURAMOTO, le LK si¢ge surtout
au niveau du colon droit.

- La localisation pancréatique : les tumeurs kystiques du pancréas sont
rares. Elles représentent 5 a 10% des 1ésions kystiques du pancréas et 5% de
toutes les tumeurs pancréatiques(39). 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 pancréas(40).
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I- Etude clinique

Les lymphangiomes kystiques sont des tumeurs d’une expression clinique
trés polymorphe ; ils peuvent faire penser a un grand nombre d’affections

abdominales : mais elle est surtout marquée par les manifestations digestives.

Leur mode de révélation est habituellement en rapport avec le volume et la

topographie de la tumeur et n’a généralement aucun caractere spécifique.

Les LK peuvent soit rester longtemps asymptomatiques, soit se manifester
plus précocement par des symptomes initiant les investigations diagnostiques,
soit &tre émaillés 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.
I-1 Douleurs abdominales

Elles constituent le mode de révélation le plus fréquent. Dans une série
publié¢e par BERNETT(41) comportant 71cas, la douleur abdominale était

présente dans 81,5% des cas.

La douleur se localise le plus souvent au niveau de la fosse iliaque droite,
que I’on doit a la présence de plusieurs Iésions au voisinage de la valve iléo-
caecale, plusieurs malades sont explorés pour appendicite ou torsion

ovarienne(41).

Elle peut étre aigue ou chronique.
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Selon LEHN(42) elle peut avoir trois origines principales :
v" Une hémorragie intra-kystique(43).

v Une compression des organes de voisinages responsable de coliques

digestives ou urinaires par compression de la vessie et des uretéres.

v La mise sous tension brutale du kyste. Selon d’autres, elle peut étre
expliquée par la traction sur la racine du mésentére ou a des
phénomeénes infectieux ou inflammatoires ou encore causée par
I’irritation du péritoine par une petite quantit¢ du liquide filtré a

travers la paroi du kyste(44).
Elle est spontanée ou provoquée par un changement de position.

La douleur est variable dans son expression clinique depuis la sensation de
pesanteur, de crampe, d’inconfort ou gene, de douleur latente avec poussées

paroxystiques jusqu’aux crises violentes qui réalisent un tableau chirurgical

parfois révélateur de 1’affection.
I-2 Masse abdominale

Dans certains cas, la découverte d’une tumeur représente le signe de

découverte majeur.

Lorsque son volume est important, le lymphangiome kystique est a
I’origine soit d’une distension abdominale progressive, soit a 1’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
LUKAY A(45) sur 91 cas colligés, une masse abdominale était palpée chez 36

malades.
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Cependant, elle pose de difficiles problemes diagnostiques avec les autres
tumeurs abdominales étant donné ses caractéres trés variables. La rareté¢ de
I’affection fait que le lymphangiome n’est retenu, par ordre de fréquence,
qu’exceptionnellement, ce sont les investigations paracliniques qui évoqueront

le diagnostic(46).

La tumeur est généralement médiane ou paramédiane. Son développement

peut se faire vers I’hypochondre gauche ou vers la fosse iliaque droite(47).

Elle est arrondie, généralement bien limitée avec une surface qui est plus
souvent lisse et réguliére ou parfois bosselée, 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 plutdt 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)(47). Dans certains cas,
la tumeur peut apparaitre fixée lorsqu’elle a contract¢é des adhérences
inflammatoires avec des organes de voisinages ou si elle est enclavée dans le

petit bassin, auquel cas, elle peut étre accessible aux touchers pelviens.

Enfin la tumeur peut apparaitre différente a des examens successifs, d’ou le

qualificatif de tumeur « fantdme » ou de tumeurs a I’éclipse.
I-3 Troubles digestifs

Les troubles digestifs ne sont pas spécifiques : dyspepsie, ballonnement,
nausée, sténose haute avec vomissement, troubles de transit, rarement un

syndrome de Koenig.
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En effet les nausées et les vomissements sont observés dans environ 45% a

52% selon BRUNET, GAUFER et MANENT(45).

La symptomatologie digestive est marquée par des €pisodes de diarrhée et
de constipation. Parfois la symptomatologie s’accentue par 1’apparition de
syndrome de Koenig traduisant une subocclusion (40). La survenue d’une

invagination intestinale aigue est retrouvée ¢galement dans la littérature.

L’association d’un lymphangiome a une diarrhée chronique par
entéropathie associant des douleurs abdominales, diarrhées glairo-sanglantes,
amaigrissement et déperdition protidique ou par lymphangiectasie intestinale est
rapporté(48).

Enfin, quelques cas de lymphangiomes kystiques avec méléna ou

réctorragie ont ét¢ également décrits(49).

La fievre peut étre notée et elle est en rapport avec une infection locale du
lymphangiome qui est souvent associée a une douleur abdominale aigue. Chez
certains malades, I’anorexie et 1’altération de 1’état général peuvent exister en
dehors de toute complication et étre le mode de révélation du lymphangiome

kystique (40).
I-4 Complications

Les lymphangiomes kystiques sont dans certains cas ¢émaillés précocement

par des complications.
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A- Occlusion intestinale

30% des lymphangiomes mésentériques se compliquent d’une occlusion

intestinale(45).
Elle reléve :

-Soit d’un iléus fonctionnel secondaire a une hémorragie ou a une
infection intra-kystique avec un risque de perforation annoncée par une

fébricule et une leucocytose.
-Soit d’une occlusion mécanique par :
e compression intestinale.
e volvulus du gréle.
e invagination intestinale.
B- Hémorragie
L’hémorragie est une évolution possible de toute formation kystique(43).

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.

Un lymphangiome kystique peut étre révélé par une anémie ferriprive
secondaire a une hémorragie intrakystique. L’anémie pourrait s’expliquer par
une érosion vasculaire au niveau du kyste ou une séquestration vasculaire avec

une hémolyse et hyperalbuminémie(45).
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C- Infection

Les complications infectieuses sont : soit 1atrogenes lors d’une
cytoponction soit par contigiiité. Aucune infection par voie hématogene n’a été

décrite dans la littérature(50).

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

une fievre et parfois des signes péritonéaux(45).
D- Torsion

La torsion du pédicule du kyste avec hémorragie intra-kystique est une
complication rare. Elle est le fait des tumeurs pédiculées. Il faut en rapprocher le
possible enclavement des tumeurs kystiques dans le petit bassin, ou la tumeur
douloureuse est percue par le toucher rectal, qui donne un tableau clinique

ressemblant a celui d’une torsion annexielle(51).
I-5 Autres modes de révélation

Le lymphangiome kystique peut prendre d’autres modes de révélations
comme ; Ascite, hernie inguino-scrotale(40), ocedéme des membres

inférieurs(52).

L’anémie pourrait étre expliquée par une érosion vasculaire au niveau du
kyste ou une séquestration vasculaire avec hémolyse qui entraine un subictére et

hyperbilirubinémie. Elle est exceptionnelle et peu évocatrice.

Il peut étre découvert dans un cadre d’abdomen aigu : obstruction
intestinal, appendicite ou hémopéritoine, ou d’irritation péritonéale provoquée

par la fuite du contenu du kyste (29).
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II- Etude paraclinique
ll-1 Radiologie
A- Abdomen sans préparation
L’ ASP est en général peu contributif. Il peut montrer :

> de face et profil : une grisaille diffuse avec une diminution de
I’aération digestive. Il peut y avoir un refoulement des clartés
digestives, des signes d’occlusion avec des niveaux hydroaériques,
parfois 1l peut y avoir des calcifications en projection des organes
pleins, reflet de la rupture partielle du LK avec écoulement de
liquide.

> De profil : 1a topographie postérieure peut étre précisée.
Par ailleurs la radiographie peut étre normale.
Pour FERRAN(53) trois signes peuvent orienter le diagnostic :

* Limite supérieure convexe en haut, ¢loignée des coupoles
diaphragmatiques et refoulant les clartés digestives de fagon

centrifuge en déplacant les clartés coliques latéralement.
¢ Images de compressions extrinseques des clartés digestives.
s Déplacement en masse de I’opacité en fonction de la gravité.
B- Echographie

C’est I'examen majeur, souvent de premicre intention pour le diagnostic de

LK. II est simple, peu couteux, non invasif, et trés bien supporté par le malade.
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Elle permet de :

o Préciser le siege et la nature de la masse, les limites et les rapports

avec les organes de voisinage.

o Préciser la taille, le nombre des poches kystiques et leur caractére

multicloisonné(1).

o étudier 1’échostructure de la masse, rechercher la présence de
calcifications ou d’air intra-lésionnel(54). Dans la forme non
compliquée la lésion est bien limitée, anéchogéne, formée de

multiples logettes séparées par des septas fibreux treés fins.

Cependant, en cas de formes de diagnostic plus difficile, correspondant soit
a des formes micro kystiques soit a des formes compliquées par des phénomenes
inflammatoires, infectieux ou hémorragiques, les aspects peuvent Etre
franchement pseudo-tumoraux hétérogénes, mal limités, réalisant un syndrome
de masse isoéchogeéne aux structures adjacentes(55).Voire contenir quelques

calcifications.
Au doppler couleur :

v Une vascularisation périphérique peut étre visualisée en rapport avec

le tissu environnant tasse.
v Au niveau des septas, un faible flux vasculaire peut étre retrouvé.

L’ échographie est aussi utile pour la surveillance des LK non opérés et
pour leur surveillance postopératoire et permet également de dépister une

récidive.
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L’ échographie est incapable de déterminer ses limites, qui seraient donc

mieux précisées par le scanner, et actuellement I’IRM.
C- Tomodensitométrie

C’est un excellent moyen diagnostique chez I’adulte. C’est dans les aspects
échographiques atypiques qu’il trouve ses meilleures indications, permettant
d’étudier la densité de la tumeur et d’évaluer plus précisément que 1’échographie
les rapports avec les organes de voisinages et permet de différencier entre le LK

rétropéritonéal du LK intra-péritonéal.

La TDM reste, le meilleur examen radiologique pour l’exploration des

lymphangiomes kystiques. Elle est réalisée sans et avec produit de contraste.

Le LK se présente au scanner comme une lésion liquidienne homogene
hypodense traversée par de fines cloisons ne prenant pas le contraste. La
présence d’une paroi €paisse qui se rehausse aprés injection de produit de
contraste est plus en faveur d’un pseudokyste ou d’une duplication digestive.

Cependant le LK infecté peut avoir un aspect similaire.

La densité peut étre négative en cas de contenu chyleux ou plus dense en
cas d’hémorragie intrakystique. Une densité forme allongée et I’implication de

plus d’un compartiment rétropéritonéal sont caractéristiques du LK(56).

La bénignité est confirmée par [’absence des adénopathies et

d’envahissement des organes de voisinages(15).
D- Imagerie par résonnance magnétique IRM

L’IRM, en seconde intention, permet de mieux préciser les rapports et la

nature du contenu du kyste.

41



En cas de contenu liquidien, il existe un hyposignal en T1, un hypersignal
en T2. Un signal graisseux dans le kyste est caractéristique et se traduit par un

un iso ou hypersignal en T1, un hypersignal en T2 diminuant en T2 tardif.

Les cloisons et les parois sont en général en hyposignal aux deux séquences

T1 et T2.

Une prise de Gadolinium par la paroi et les cloisons peut cependant étre

observée(57).

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

et de prévenir, ainsi les gestes incomplets(58).

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

surcout économique.
E- Lymphographie
La lymphographie peut é&tre utile dans le diagnostic des LK
rétropéritonéaux, en montrant une communication avec le systeme
lymphatique(59).
Cette communication existerait toujours mais rarement mise en évidence

par la lymphographie(60), ce qui limite son intérét.
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lI-2 Cytoponction

La cytoponction ou la ponction a ’aiguille fine du contenu kystique, sous
repérage échographique, scanographique ou lors d’une laparoscopie, est un
examen simple et sans danger. Elle garde un intérét majeur dans les 1ésions du

pancréas(46).

Elle comporte des risques hémorragiques majeurs et infectieux certains,
alors qu’une dissémination éventuelle du trajet de la ponction en cas de 1ésions
malignes n’a été qu’exceptionnellement rapportée(46). L’éventualité d’un kyste
parasitaire est toujours possible malgré une sérologie négative. D’autre part, un
volume trop important du kyste rendait son évacuation par simple drainage

illusoire.

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

contenu kystique afin d'étudier 'aspect, la chimie et la cytologie.
ystiq p g

Le contenu du kyste est habituellement chyleux ou séreux. La découverte
d'un tel liquide a la ponction est trés évocatrice du diagnostic mais ne suffit pas a
'affirmer. La présence de sang dans les cavités kystiques pourrait étre due a une
hémorragie traumatique ou a des communications veino-lymphatiques qui

pourraient résulter de 1'érosion du plexus veineux(61).

La cytologie du produit de ponction, en 1'absence de complications et de
remaniements, retrouve principalement des lymphocytes jusqu'a 90%, matures
de petite taille. Une telle formule doit faire discuter le diagnostic du
lymphangiome kystique. On retrouve ¢également des macrophages, des
polynucléaires, des €¢osinophiles et quelques hématies, mais jamais de cellules

tumorales. Le liquide peut étre acellulaire, ce qui n'écarte pas le diagnostic.
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La biochimie révele en cas de kyste séreux une concentration électrolytique
identique a celle des espaces extra cellulaires. Lorsqu'il s'agit d'un kyste chyleux,
on note une forte proportion de graisses (triglycérides et cholestérol) et des

protides.

En conclusion, la gamme des examens complémentaires possibles en cas de
lymphangiome kystique est étendue, cependant I’examen de choix reste
I’échographie qui permet une meilleure analyse des masses kystiques. Elle doit
étre couplée a la TDM, celle-ci confirme, aprés injection du produit de contraste,
la nature non vasculaire de la tumeur(45). Ces deux techniques sont
complémentaires, elles permettent de mieux préciser les rapports anatomiques

avec les organes de voisinage(62).
II-3 Biologie

En général elle n'est pas spécifique et elle a peu d'intérét diagnostique. Elle
peut étre utile pour éliminer d'autres diagnostics, comme elle peut indiquer une

complication du lymphangiome kystique :

» L'hémogramme peut montrer une hyperleucocytose en cas d'infection

intrakystique et une anémie en cas d'hémorragie.

» Un discret syndrome inflammatoire peut se voir lors des poussées

douloureuses.

= La vitesse de sédimentation est généralement normale sauf si poussée

inflammatoire.

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

un but d'¢liminer un kyste hydatique.
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III- Diagnostic de certitude

La preuve définitive du diagnostic du lymphangiome kystique est apportée

par ’examen anatomopathologique d’une biopsie ou d’une pi¢ce opératoire.
A- Aspect macroscopique

Macroscopiquement, les Iésions de LK apparaissent blanchatres ou
translucides. Elles peuvent é&tre uniloculaires (25%) ou polylobées
multikystiques (75%) avec des poches communicantes ou non. Le contenu des
kystes peut étre séreux ou chyleux. Les vieux kystes sont séparés par un tissu
fibreux ¢épais alors que les jeunes kystes ont une fine paroi endothéliale

nacrée(60).
B- Aspect microscopique
Trois critéres sont nécessaires au diagnostic :
- Il s’agit d’une formation kystique.

- les cloisons sont constituées d’un stroma conjonctif, dont 1’épaisseur
varie en fonction de 1’age du kyste, pourvu de tissu lymphoide et de

muscle lisse.

- Le kyste est bordé d’un revétement endothélial a type lymphatique
(positivité du facteur D2-40) démontrant 1’origine vasculaire de la

tumeur.

Les marqueurs histoenzymologiques n’apportent pas de solution miracle au
diagnostic. Ils ont leur place dans certains cas d’hémorragie intrakystique ou de
formes combinée. Il n’existe pas de marqueur complétement spécifique de LK
mais certains semblent de bons identifiants de la nature lymphatique d’une

malformation(60).
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I- A I'étape clinique

A- Devant une augmentation du volume abdominal, il faut

éliminer les autres tumeurs abdominales :

= Les lésions kystiques : le kyste entéroide ou séreux solitaire, les
pseudo-tumeurs : kyste hydatique, kyste post-traumatique, nécrose

centrale d’une tumeur maligne solide, ainsi que le kyste ovarien.
= Les tumeurs solides bénignes ou malignes : lipomes, fibromes...

B- Devant un syndrome abdominal aigu : il faut penser en

premier lieu a :

e une appendicite aigue

e une péritonite aigue d’autres étiologies
e Une lymphangite mésentérique

e Un étranglement herniaire

e Une complication d’une tumeur (occlusion, perforation ou

hémorragie)
e Une torsion du kyste de ’ovaire ...
II- A I'étape morphologique

L’échographie et la TDM ne permettent pas toujours de différencier avec
certitude le lymphangiome kystique abdominal des autres tumeurs. Ainsi ils

peuvent porter a tort le diagnostic de :

A- le kyste hydatique : Hépatique, splénique ou méme €chinococcose
péritonéale(40). La sérologie hydatique n'a de valeur que lorsqu'elle est

positive, négative elle n'¢limine pas le diagnostic de kyste hydatique,
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cependant, dans un pays d'endémie hydatique, I'association du LK et de
kyste hydatique est possible (un cas est rapport¢ dans le CHU de

Casablanca).

L'échographie et le scanner rechercheront des signes permettant d'affirmer

la nature hydatique :
- Les calcifications pariétales.
- Laprésence de vésicules filles. Le décollement de membrane.

De véritables problemes diagnostiques se posent entre le kyste hydatique
stade III de la classification de GHARBI et le LK, cependant, I'absence de prise

de contraste de cloisons au scanner est caractéristique du kyste hydatique.
B- les pseudokystes non-pancréatiques.

C- les tumeurs solides : le neuroblastome, le nephroblastome dans le

cas des tumeurs rétropéritonéales.

D-le kyste de I’ovaire : pose probléme de diagnostic différentiel chez la
femme, mais une fois les ovaires sont visualisés ce diagnostic est éliminé

ce qui n'est pas toujours facile.
E-La duplication digestive.
F-Le kyste mésothélial.
G- le kyste du mésentére.

H- Les lymphoceéles postopératoires : peuvent également avoir un
aspect radiologique superposable, mais le diagnostic doit étre envisagé

en fonction du siége et du contexte étiologique particulier(63).
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I- les tumeurs kystiques du pancréas : Au niveau du pancréas le
diagnostic différentiel se pose avec toutes les masses kystiques
pancréatiques, les tumeurs mucineuses, les cystadénomes séreux

macrokystiques, les pseudokystes, les cystadénocarcinomes ou les kystes

hydatiques(64).

L’IRM étant plus performante pour déterminer la limite de la Iésion et pour
caractériser ses composantes et permet de différencier le LK des autres

diagnostics différentiels.
III- A I'étape histologique

Dans certains cas, la confirmation histologique du lymphangiome kystique
est délicate. Elle pose le probléeme de diagnostic différentiel avec certaines

tumeurs
A- les mésothéliomes kystiques

Dans le lymphangiome, la présence des cavités kystiques bordées par un
revétement endothélial plan, de nombreux amas lymphoides a centre germinatif
et des fibres musculaires lisses au sein de leurs parois permet habituellement de
le différencier des mésothéliomes kystiques qui se caractérisent en microscopie
optique par une bordure cellulaire uni-stratifiée plus volontiers cubiques ou
cylindriques. 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 des microvillosités, des désmosomes et des

tonifilaments qui sont absents dans les lymphangiomes kystiques(40).
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Le marquage immunohistochimique a la kératine est positif dans les
mésothéliomes  multikystiques mais constamment négatif dans le
lymphangiome. En plus, les cellules n’expriment pas le facteur VIII qui est

positif en cas de lymphangiome(40).
B- les duplications digestives

Elles contiennent les ¢léments de la paroi intestinale normale : des glandes
de lieberkuhn plus au moins développées et sécrétantes avec une couche

musculaire double et des ¢léments nerveux(40,45).

Lorsque, dans le lymphangiome kystique, la couche fibroélastique est tres
riche en fibres musculaires, un probléeme de diagnostic différentiel peut se poser

avec une duplication digestive(46).
C- Les hémangiomes

Ils sont constitués de plusieurs cavités vasculaires séparées par des travées
conjonctives(40). Leur paroi ne contient pas des amas lymphoides. L’étude en

microscopie électronique Et ’'immunohistochimie sont nécessaires.

L’hémangiome se caractérise par la présence des corps de Weibel-Pallade,
une membrane basale continue, souvent polystartifiée avec une présence de
péricytes. Lesquelles font défaut dans le lymphangiome kystique qui se
caractérise par la présence de cellules endothéliales aplaties, sans corps de

Weibel-Pallade, entourées par une fine membrane basale discontinue.

Un cas associant le lymphangiome kystique et I’hémangiome a été rapporté

dans la littérature(29).
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Devant I’incertitude diagnostique préopératoire, la laparotomie s’impose

avec examen histologique extemporané pour confirmer la nature bénigne de la

1ésion(65).

Le traitement de LK est essentiellement chirurgical, et l'exérése complcte

reste la méthode de choix.

Ce traitement s'impose du fait du risque de I'évolution vers des
complications hémorragiques ou infectieuses imprévisibles, de la croissance du

volume kystique avec possibilité d'accidents mécaniques.
I- Traitement chirurgical
I-1 Préparation du malade

Avant tout acte chirurgical, la préparation du malade est obligatoire. Pour
cela, un bilan préopératoire standard est nécessaire (NFS, ionogramme, bilan de
la crasse sanguine - radiographie thoracique- ECG), afin de corriger une anémie,
une dénutrition, une infection, éventuels troubles hydro-€lectrolytiques et tares
associées (cardio-vasculaire - pulmonaire- métabolique) et faire un bilan a la

recherche d'autres localisations.
I-2 Voies d’abord
A- laparotomie

La voie d'abord souvent utilisée est la laparotomie avec incision sus et sous

ombilical. D'autres voies ont été rapportées dans certains cas:

L’incision inguinale a été utilisée dans un cas ou le LK s'est présenté sous

forme d’une hernie inguinale (62).
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L’incision de PFANNENSTIEL avec apponevrotomie verticale utilisé en

cas de suspicion de kyste ovarien.
B- laparoscopie

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 1’avénement de cette voie et la maitrise croissante de ses
techniques, plusieurs publications ont rapporté la possibilité de résection des

lymphangiomes kystiques abdominaux par cette voie (66,67,68,69,70).

Elle a été utilisée par VARATHORBECK(71) dans la résection d’un LK du
mésentere et par BECHEUR(63) dans la résection d’un LK de ’arriere cavité

des épiploons.

Elle est indiquée en cas d’indépendance de la tumeur par rapport aux

organes de voisinage.

Cette technique offre divers avantages. L’approche laparoscopique est
associée de minimes cicatrices abdominales, réduit 1’iléus postopératoire, et
diminue le risque d’adhérences et d’occlusions. Elle réduit également la douleur

postopératoire et raccourcit la durée de 1’hospitalisation et de I’immobilisation.
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I-3 Méthodes chirurgicales
A- Enucléation simple du Kkyste :

La résection complete du lymphangiome kystique représente le traitement
idéal lorsqu’elle est réalisable : lymphangiome uniloculaire, de petite taille, loin
de la racine du mésentere et sans connexions intestinales. Elle s’adresse surtout
aux kystes pédiculés, a certains kystes du grand épiploon, du mésocolon, de la
région rétropéritonéale et a quelques rares kystes du mésenteére. L’intrication

avec les vaisseaux rend plus aléatoire les possibilités d’exérese(46).
B- La résection partielle du kyste :

La bénignité¢ de la Iésion interdit tout sacrifice nerveux ou vasculaire qui
risquerait d’étre a 1’origine de séquelles irréversibles. Il est ainsi fréquent de
devoir laisser en place des résidus qui seront surveillés par échographie et
pourront é&tre 1’objet d’une résection ultérieure s’ils redeviennent
évolutifs(65,59). En fait certains auteurs ont rapporté un taux de récidive de 10%
a 15% en cas de résection incompléte du kyste. D’autres auteurs rapporte un
taux de récidive de 40% si la résection est incomplete est de 17% si ’exérése est
compléte (72,73), ce qui impose une surveillance échographique chez ces

patients.

C- La résection complete du lymphangiome associée a une résection

d’organes :

L’exérese complete doit Etre tentée, en veillant a rester le plus conservateur

pour les autres organes, en raison du caractére bénin du lymphangiome.

La résection complete du lymphangiome peut étre associée a la résection

d’un segment intestinal rendue nécessaire par la proximité de la vascularisation
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et intimité des rapports entre 1’intestin et la masse kystique. Le rétablissement
immédiat de I’extrémité intestinale est de régle. La résection intestinale ne doit

jamais étre excessive.

Le LK développé dans les organes abdominaux pleins, nécessite une

résection parenchymateuse plus au moins étendue de 1’organe hote(59).

Dans le cas de LK du mésentére on réalise une résection totale associée ou

non a une résection intestinale.
D- Autres méthodes chirurgicales

- Aspiration simple du kyste :

C’est une méthode utilisée dans le cas des formes compressives ou en
attente d’une intervention, mais son efficacité est temporaire car le liquide aspiré
se reconstitue rapidement. Elle est souvent suivie de récidive et expose au risque

de dissémination péritonéale per-opératoire.

La méme remarque s’applique aux tentatives de ponction sous contrdle
échographique. L’aspiration et la ponction ne peuvent constituer que des
méthodes de nécessité imposées par des rapports viscéraux dangereux, rendant

toute possibilité de clivage impossible(46).

- Marsupialisation :

En cas de lésions multiloculaires, souvent la résection compete est
impossible 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 Iésion pour une analyse

anatomopathologique et se garder de tout retirer .Le drainage postopératoire
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prend tout son importance, évitant ainsi la reformation secondaire des kystes par

organisation de 1’épanchement.

Actuellement, la marsupialisation est abandonnée, elle était pratiquée
seulement dans les cas ou la chirurgie était contre indiquée par l'extréme gravité

de 1'état général du patient.
I-4 Résultats du traitement chirurgical

Les complications liées a la chirurgie sont d’autant plus importantes a noter

que le lymphangiome kystique est une tumeur totalement bénigne.
A-Complications de toute chirurgie
- complications respiratoires : infection pulmonaire.
- Surinfection pariétale.
- Hématome.
- Décompensation d’une tare.
B-Complications spécifiques du kyste
- Désunion des cicatrices avec péritonite postopératoire.
- Hémorragie par lachage d’un vaisseau.

- L’occlusion postopératoire et les diarrhées chroniques ne sont vues

qu’en cas de résections étendues.

- La dégénérescence étant exceptionnelle.
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C-Récidive
Au long terme, c’est surtout la récidive aprés une chirurgie partielle.

Certains auteurs ont rapportés un taux de récidive de 10 a 15% en cas de

résection incomplete.
II- Traitement non chirurgical
lI-1 Endoscopie

La résection perendoscopique (partielle ou totale) a été utilisée pour les
lymphangiomes kystiques coliques. Cette attitude est préconisée par les auteurs
japonais qui y ont recours dans plus de 70% des cas depuis 1980(75), elle n’est

pas dénuée de risques hémorragiques.
lI-2 La sclérothérapie

La sclérothérapie est, actuellement, 1’une des principales thérapeutiques des
malformations lymphatiques macrokystiques. Plusieurs agents sclérosants ont
¢té essayés: sérum salé hypertonique, OK-432, Ethibloc*, Bléomycine,

doxycycline, Lipiodol, morrhuate de sodium et méme... I’eau bouillante.
+Sclérothérapie a I’OK-432

Il s’agit d’un lyophilisat de culture de streptocoques du groupe A, type III,
peu virulent, traité par la benzylpenicilline (pénicilline G) qui permet une
compléte disparition de la capacité a produire de la streptolysine S. Au Japon ce
produit est utilis€é comme i1mmunothérapie dans certaines ascites

carcinomateuses.
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L’action est celle d’une réaction immunitaire déclenchée par un agent
pathogéne contre la 1ésion kystique. Apres injection, il existe dans le liquide
intrakystique un changement de la population cellulaire, en effet, ’activité de
I’OK-432 passe par D’activation des neutrophiles, des macrophages et des
cellules tueuses naturelles NK. I1 y a une réaction inflammatoire plus ou moins

importante, maximale au 3me jour apres injection(73).

Pour SAMUEL(74), I’action de ’OK-432 passe par une augmentation de la
perméabilité des cellules endothéliales de la 1ésion ce qui favorise la résorption

du liquide intra-kystique a travers la paroi et donc la disparition de celle-ci.
+Autres produits utilisés

- Produit a base d’Ethanol (Ethibloc*) :

Solution alcoolique contenant un extrait de mais, un marqueur radio-
opaque (amidotrizoate de sodium), du propyléne glycole et de I’oslum
papaveris, une substance qui assure la viscosit¢ du mélange. L’Ethibloc
polymérise, rapidement, au contact du sang et est a l’origine d’embols
biodégradables, qui se résorbent en 4 a 6 semaines apres I’injection. Il entraine

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

- Bléomycine :

C’est un agent anti-tumoral découvert en 1966 par UMEZAWA(77). A
coté de son effet antinéoplasique en inhibant la synthése de I’ADN, il a un effet
irritant des cellules endothéliales de la paroi des lymphangiomes. Méme si le
mécanisme est inconnu, il apparait que le Bléomycine cause une réaction

inflammatoire non spécifique conduisant a une fibrose du kyste.
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- Tissucol :

Il a des propriétés adhésives et hémostatiques. Son utilisation favorise la
synthése du collagéne et la régénération tissulaire parce que ces propriétés

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

L’utilisation du Tissucol, dans le traitement des lymphangiomes kystiques,
a été rapportée, pour la premiere fois, par 1’équipe de CASTANAN et par
GUTERIEZ SAN ROMAN(78) en 1993.

- Doxvceycline :

C’est un dérivé de la tétracycline qui a un large spectre antibiotique. Son
utilit¢ dans le lymphangiome a été évaluée par MOLTICH et COL qui ont révélé
pour la premiére fois son efficacite. BURROWS et COL ont montré des
résultats encourageants sur 1’utilisation de la Doxycycline, chez 41 patients la
réduction de taille minimale était de 83%. La Doxycycline a montré également
une efficacité supérieure a 1’OK-432 dans le traitement des Iésions
microkystiques. Ce qui a été prouvé par SHIELS et COL qui ont rapporté 17

patients ayant des 1ésions microkystiques et qui ont eu une réponse compléte.

En théorie, le choix de la substance sclérosante, dans les lymphangiomes
macrokystiques, devrait se porter, de préférence, sur I’OK-432, ainsi que sur le
Tissucol. Chez les patients allergiques a la pénicilline (dont les traces sont
présentes dans 1’OK-432) ou dans les cas de Iésions réfractaires aux autres
techniques, il faut s’orienter vers I’utilisation de produits ayant un plus grand
potentiel sclérosant comme I’Ethibloc*, seul ou associ¢ a I’alcool absolu.
L’emploi de la doxycycline ou de la bléomycine ne comporte pas d’avantages
par rapport aux autres, il peut étre discuté en cas d’inaccessibilité d’autres

produits.
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1I-3 Abstention thérapeutique

Des publications font état de la disparition des 1ésions lymphangiomateuses

abdominales apres une poussée inflammatoire (79).
Cependant, une surveillance clinique et échographique s'impose.

Al PERKINS et AL.(80) Ont identifi¢ des caractéristiques radiologiques
dont certaines indiquent une forte possibilité de régression spontanée, quelle que
soit la taille. Ces caractéristiques comprennent une prédominance des tissus
macrokystiques, moins de cinq cloisons intrakystiques et une localisation
limitée. Ce sont cependant des lésions qui vont généralement bien répondre a

d’autres formes de traitement(81).

En conclusion, il faut retenir qu’en matiére de lymphangiome kystique,
I’exérése chirurgicale est ’attitude classique. Elle doit étre aussi compléte que
possible car I’exéreése complete est la seule garantie d’une guérison définitive de
ces tumeurs toujours bénignes (82). Mais la bénignité de la 1ésion interdit tout
sacrifice nerveux ou vasculaire qui risquerait d’étre a I’origine de séquelles
irréversibles au niveau du pelvis et des membres inférieurs. Les autres méthodes

thérapeutiques doivent étre abandonnées.
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Le pronostic est favorable étant donné qu’il s’agit d’une tumeur bénigne.
LEVINE affirme que la taille du lymphangiome kystique et son si¢ge a un

impact sur le tableau clinique et sur 1’évolution de 1’atteinte.
I- Evolution spontanée
L’évolution spontanée se fait vers la survenue de complications :
e [’augmentation du volume
e [’occlusion
e [’hémorragie intrakystique.

La régression spontanée est décrite seulement pour les petites tumeurs ce

qui justifie un traitement conservateur avec des controles réguliers stricts(83).
La dégénérescence maligne est exceptionnelle(59).

Les cas non compliqués ont meilleur pronostic. Pour cette raison, tout kyste

doit étre enlevé des sa découverte le plus rapidement possible.

L’évolution naturelle des LK est extrémement variable. Le devenir et la

réponse au traitement, au long cours, de chaque 1€sion sont difficiles a prévoir.

Environ un tiers des lésions demeurent asymptomatiques et deux tiers
d’entre elles subiront des poussées inflammatoires. L’involution spontanée est

rarc.

La localisation et les rapports anatomiques présentent un facteur prédictif

important de 1I’évolution naturelle des lymphangiomes.
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II- Evolution apreés traitement

Le pronostic des lymphangiomes kystiques de 1’abdomen est excellent
lorsque la résection est complete. La récidive est la complication principale si la
résection est partielle. Certains auteurs ont rapporté un taux de récidive qui varie
de 10 a 15% (9.5% dans la série de STEYAERT) en cas de résection incomplete
du kyste ce qui impose une surveillance échographique réguliére chez ces
patients. C’est le cas, surtout des lésions rétropéritonéales et quand 1’atteinte est

multiviscérale (85).

III- Facteurs pronostiques de la réponse au traitement

chirurgical

Plusieurs facteurs pronostiques de réponse au traitement chirurgical

peuvent étre retrouvés dans la littérature :

- La taille : les lésions supérieurs a Scm de diamétre peuvent étre,

rarement, extirpées en totalité (86,87,84).

- L’exéreése incomplete (macroscopiquement) : le taux de récurrence
aprés une exérese incomplete varie, selon les auteurs, entre 50 et

100% alors qu’apres une exéreése macroscopiquement compléte, il est
b

inférieur a 27% (88, 87, 89).
- L’absence de capsule et I’infiltration massive des tissus (90,91).

- Les localisations multiples : les patients, ayant des localisations
multiples, récidivent plus facilement que ceux qui ont des

localisations simples(92).

- Les I¢ésions ayant été traitées par la sclérothérapie.
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- Les caractéres histologiques : I’importance des caracteres
histologiques, pour le pronostic, n’est pas établie(93,94). Selon
SERMON et COL(95), il n’y a pas de relation entre le type
histologique et le risque de récurrence mais cette constatation est

basée sur les observations d’un petit nombre de patients.

IV- Facteurs pronostiques de la réponse aux différentes

techniques de la sclérothérapie

La sclérothérapie a fait 1’objet de nombreuses études rétrospectives et,
seulement, d’un seul essai prospectif, comparant deux modalités de
sclérothérapie (96). L analyse des échecs, rapportés dans la littérature, permet de

retrouver quelques facteurs pronostiques, potentiellement péjoratifs, qui sont :

- Un traitement chirurgical, préalable : une chirurgie premiere serait
responsable de fibrose détruisant les communications entre les kystes et

diminuant ainsi la diffusion du produit sclérosant(96).
- Un diamétre supérieur a Scm : en cas de traitement par OK-432(97).
- L’existence d’une composante veineuse(98).

- Le caracteére microkystique des 1ésions(99).
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Observation 1

Monsieur B. A., 49 ans, sans antécédent notable, était admis aux urgences
le mois de juillet 2006 pour douleurs abdominales et arrét des maticres et des
gaz ¢évoluant depuis quatre jours. L’examen clinique notait une distension
abdominale diffuse avec matité des flancs. Le bilan biologique était sans
anomalie. La radiographie de 1’abdomen sans préparation montrait une opacité
centrale refoulant les clartés digestives en périphérie (Fig.4). L’échographie
abdominale montrait une volumineuse masse kystique hypoéchogene, a paroi
fine, cloisonnée, latéralisée a gauche et débordant sur la ligne médiane. Le
scanner abdominal objectivait une formation kystique oblongue a grand axe
vertical mesurant 47 cm par 29 cm par 23 cm. Cette masse se développait depuis
I’arriere cavité des épiploons en haut, refoulait le pancréas et les vaisseaux
spléniques en haut et en arriére, 1’estomac en haut, le colon en avant, le rein
gauche en arriere et en dehors et les anses digestives en périphérie. Elle
débordait sur la ligne médiane, atteignant I’hypochondre droit et descendait en
bas jusqu’au pelvis (Fig.5). Le premier diagnostic évoqué était 1’échinococcose
péritonéale, particuliérement fréquente dans notre contexte, mais la sérologie
hydatique réalisée était négative et 1’aspect scanographique n’était pas en faveur
du diagnostic. Les diagnostics de kyste mésentérique, de cystadénome et de

pseudokyste du pancréas ont ¢galement ét€ ¢voqueés.
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Figure 4 : Radiographie de I’abdomen sans préparation montrant une énorme opacité

liquidienne centrale refoulant les anses digestives en périphérie.

- Hopital Mil. M 5y Philips
PR Brillia daad 20
4 Jul 200615

Figure 5 : TDM abdominale en coupe coronale et transversale ; les structures

digestives sont complétement écrasées au niveau de I’hypochondre

et du flanc droits par la masse kystique.
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Une laparotomie était décidée et mettait en évidence une volumineuse
masse kystique cloisonnée, a contenu liquidien jaune citrin et prenant naissance
a partir du mésentére (Fig.6). Il n’y avait pas d’adhérences avec les visceres

abdominaux et une résection complete de la masse était pratiquée.

Figure 6 : Vue opératoire montrant une volumineuse masse kystique multicloisonnée.

L’examen histologique montrait une formation kystique multiloculaire a
paroi irrégulierement épaissie fibreuse comportant des fibres musculaires lisses.
Cette paroi €tait tapissée par une assise discontinue endothéliforme et comportait
des lumiéres remplies de lymphe avec parfois inondation hémorragique. Cet
aspect ¢était en faveur d’un lymphangiome kystique (Fig.7). Les suites
opératoires étaient simples et aucune récidive n’était notée avec un recul de six

ans.

68



Figure7 : Coupe histologique montrant une formation kystique a paroi endothéliforme

remplie de lymphe avec inondation hémorragique
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Observation N 2

Mme G.N, est une dame agée de 39 ans, sans antécédents pathologiques
notables admise dans le service en 2004 pour des douleurs abdominales. Le
début de la symptomatologie était marqué par des douleurs de la fosse iliaque
droite et du flanc droit avec apparition au méme endroit d’une masse
augmentant progressivement de volume, sans signes digestifs. L’examen
clinique a montré une masse palpable de la fosse iliaque et du flanc droit bien
limitée rénitente et 1égerement sensible. L’échographie abdominale a mis en
évidence une masse liquidienne rétropéritonéale droite refoulant le rein droit
vers I’avant sans ascite ni adénopathies décelables. La TDM abdominale a
montré une masse kystique refoulant le cadre colique et les anses gréliques en
avant, et les axes vasculaires (aorte et veine cave inférieure) en arriére, si¢ge de
quelques cloisons, non rehaussée apres injection de produit de contraste et sans

bourgeon endokystique visible. La Sérologie hydatique était négative.

La patiente a ¢été opérée par laparotomie médiane. L’exploration
chirurgicale a retrouvé une masse kystique polylobée rétropéritonéale contenant
un liquide citrin (fig.8). Le geste chirurgicale a consisté en une exérése compléte
du kyste. L’examen histologique a conclu a un lymphangiome kystique

rétropéritonéal.

L’évolution a ét¢ marquée, quatre années apres, par la découverte d’une
masse de 3 cm de diametre dans la fosse iliaque droite lors d’une échographie de
contrdle. La masse €tait kystique univésiculaire et bien limitée. Ces données ont
¢té confirmées par le scanner. La patiente a €té opérée avec résection compléte

de la masse. Le diagnostic de récidive du lymphangiome kystique a été confirmé
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par I’étude histologique de la piece opératoire. L’€volution était favorable sans

signes de récidive aprés un recul de cinq ans.

Figure8 : piéce opératoire : masse Kystique a contenu liquidien

jaune citrin a la ponction.

71



Observation N 3

Mr A.H, est un malade ag¢ de 46 ans admis dans le service en 2006. 1 a été
opéré a 1’age de 41 ans pour péritonite par perforation d’ulcere. Son histoire
clinique a commencé quelques mois auparavant par des douleurs épigastriques
et de 1’hypochondre gauche associées a un amaigrissement chiffré a 10kg.

L’examen clinique ne trouvait rien de particulier en dehors de 1’amaigrissement.

La fibroscopie oeso-gastrique était normale. L’échographie abdominale a
montré une splénomégalie contenant une masse kystique hétérogene, il n’y avait
pas d’adénopathies profondes. La TDM abdominale a montré une Iésion
splénique mesurant 5 cm, d’allure kystique, rehaussée en périphérie apres
injection du produit de contraste, associée a un épaississement anormal de la
paroi gastrique (fig.9). La Sérologie hydatique était négative et la numération
formule sanguine n’a pas montré d’anomalie. Le contexte clinique et les
données du scanner ont fait suspecter une pathologie maligne en premier, tel un
lymphome ou une métastase splénique. Le malade a été opéré par une
laparotomie médiane itérative. L’exploration abdominale a trouvé une
splénomégalie homogene. La paroi de 1’estomac était normale et il n’avait pas
de syndrome tumoral abdominal. Le malade a bénéfici¢é d’une splénectomie
(Fig.10) et le diagnostic de lymphangiome splénique a ¢été posé en

postopératoire sur I’examen histologique de la piéce opératoire.

L’évolution était marquée par la survenue, six mois plus tard, d’une

éventration médiane traitée par cure chirurgicale prothétique.
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Figure9 : Scanner abdominal montrant une lésion splénique kystique,
rehaussée en périphérie aprés injection du PC, associée a un épaississement

anormal de la paroi gastrique.

Figurel0 : piéce opératoire montrant la rate et une coupe du lymphangiome kystique
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Observation N 4

Mlle O.F, agée de 33 ans, admise au service au mois d’avril 2006. Elle
accuse depuis 4 mois une pesanteur au niveau du flanc droit avec
engourdissement, fourmillement et cedéme des membres inférieurs sans signes
urinaires associés. L’examen confirme les cedémes des membres inférieurs et
met en évidence une masse bien limitée de 1’hypochondre droit, sensible avec un
contact lombaire positif et une tension artérielle normale et il n’y avait pas de
syndrome endocrinien. L’échographie abdominale a montré une image kystique
hépatique postérieure avec compression de la veine cave inférieure. Le scanner
abdominal a objectivé une I€sion kystique de 6 cm de grand axe de la surrénale
droite, au contact de la veine cave inférieure (Fig.11). L’intervention
chirurgicale a ét¢ menée par une incision sous costale droite et découverte d’une
grosse masse kystique au dépend de la surrénale droite qui refoule le foie vers
I’avant et en haut et comprime la veine cave inférieure en dedans. L’intervention
a consisté en une surrénalectomie totale droite emportant la Iésion kystique. Les
suites opératoires immédiates étaient simples et 1’évolution était favorable avec
un recul de 6 ans. L’examen anatomopathologique était en faveur d’un

lymphangiome kystique de la surrénale droite.
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Figure 11 : TDM abdominale montrant une lésion kystique

de la surrénale droite au contact de la VCI
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Observation N 5

Mr M.S, est un patient ag¢ de 32 ans admis au service en 2002 pour masse
palpable du flanc droit. Cette masse évoluant depuis plusieurs mois est devenue
douloureuse récemment sans signes urinaires ni digestifs. L’examen clinique a
trouvé une masse bien limitée, rénitente mobile, Iégerement sensible qui occupe
la fosse iliaque droite (Fig.12). L échographie et la TDM ont trouvé une tumeur
kystique bien limitée de la fosse iliaque droite sans pouvoir déterminer 1’organe
d’origine. Plusieurs diagnostics ont été¢ avancés : kyste hydatique, abces ou
mucocéle appendiculaire...La sérologie hydatique était négative. A la
laparotomie, la masse prenait naissance dans 1’espace rétropéritoine, adhérait au
pédicule spermatique et refoulait le carrefour iléo-caeco-appendiculaire sans les
envahir (Fig.13). L’exérése compleéte de la masse a été réalisée. Elle était
kystique univésiculaire avec un contenu liquidien jaune citrin. Les suites
opératoires €taient simples et I’examen histologique a montré un lymphangiome

kystique.
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Figure 13 : Vue opératoire montrant la masse rétropéritonéale refoulant le carrefour

iléo- caeco-appendiculaire.
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Observation N 6

Mme B.F est une patiente agée de 56 admise au service de gynécologie en
2009 pour utérus polymyomateux. Elle n’avait pas de signes urinaires ni

digestifs.

Elle a été abordée par une incision de Pfannensteil. Lors de I’exploration
pelvienne, a coté de l'utérus myomateux, il y avait une masse blanchatre
polylobée encéphaloide mesurant environ 10 cm localisée sur le bord
antimésentérique de I’iléon et se développait dans le mésentere (Fig.14). La
masse €tait encapsulée et macroscopiquement bénigne. Sa résection compléte ne
pouvait se faire sans sacrifice intestinal. Une résection monobloc a été effectuée,
emportant aussi bien la tumeur que le segment intestinal et mésentérique
(Fig.15) qui lui donne naissance avec rétablissement immédiat de la continuité
digestive. L’utérus myomateux a été reséqué. L’étude anatomopathologique était
en faveur d’un lymphangiome kystique. Ce Ilymphangiome était donc
asymptomatique et de découverte fortuite. L’évolution a court et a long terme

était favorable.
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Figure 15 : piece opératoire de la résection emportant en bloc la tumeur et I’anse

intestinale avec son mésentére.
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Observation N 7

Mlle K.O, est une jeune patiente de 20 ans, sans antécédents pathologiques
notables, admise dans le service en 2013 pour des douleurs pelviennes et
lombaires évoluant depuis 4ans, associées a des signes urinaires (pollakiurie,
brulures mictionnelles). L’examen clinique a trouvé une patiente en bon état
général avec une hypertrichose et une distension abdominale au niveau

pelvienne sans masse palpable évidente.

Le dosage de la PBHCG était négatif, de méme que celui de I’alpha

foetoprotéine. La testostérone €tait normale ainsi que le CA125.

L’échographie sus-pubienne a montre un utérus de taille normale, un
endometre fin, I’ovaire droit est le si¢ge d’un kyste de 40mm et I’ovaire gauche
n’a pas €ét¢ vu. Mais surtout il y avait une énorme masse kystique, finement
échogeéne, multicloisonnée, a paroi postérieure fine, sans végétations faisant
121,Imm x 105,4mm refoulant la vessie et 1'utérus sans épanchement
péritonéal.

L’IRM pelvienne a confirmé la présence de cette volumineuse masse
intrapéritonéale kystique mesurant 87x13x17cm en hyposignal T1 et hypersignal
T2, parcourue de fines cloisons sans végétations endokystiques. Cette masse

extra-ovarienne refoule 1’utérus et la vessie vers le bas (Fig.16).

L’exploration chirurgicale menée par laparotomie a montré une masse
mésentérique au contact de la 1°° anse jéjunale sans 1’envahir. Cette masse était
bosselée mesurant environ 20cm de diametre, de contours irréguliers, de

consistance molle, encapsulée, avec un plan de clivage facilement décollable.
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Une ouverture du péritoine mésentérique a été faite pour la ligature et la section

des pédicules nourriciers dont la vascularisation est mésentérique.

L’examen anatomopathologique a montré un aspect histologique
compatible avec un lymphangiome kystique avec réaction granulomateuse. La
cytologie du liquide d’ascitea montré une cellularité faite de cellules
mésothéliales groupées en petits amas réguliers. Elles sont mélées a des

histiocytes et quelques lymphocytes.

L’évolution a court et & moyen terme €tait sans anomalies apres un recul de

& mois.

xt 1,97 GEHCGEHGEES S 153 HOP MILTTA

OURIZE HAJAR
20y 5562/12

Figure 16 : IRM montrant une volumineuse masse abdominopelvienne parcourue de

fines cloisons et refoulant vers le bas la vessie et I’utérus.

81



Tableau n°l : Tableau récapulatif des observations.

. n . Taill . . .
patient | Sexe Age symptomes Examen siege atre traitement évolution
(ans) (cm)

1 H 49 Occlusion Intestinale Distension abdominale mésentore 45 résection simple
+Douleurs abdominales | +Ascite

2 F 39 Douleurs abdominales Masse abdominale o résection récidive a
+Voussure rétropéritoine 15 4ans

3 H 46 Douleurs abdominales normal splénectomie éventration

rate 5 a 6mois

4 F 33 Douleurs abdominales Masse abdominale Surrénaléctomie | simple
+Masse abdominale Surrénale 6.5 droite
+@Edeémes des membres droite ’
inférieurs

5 H 32 Douleurs abdominales Masse abdominale o résection simple
+Voussure rétropéritoine 12

6 F 56 fortuite normal . . Résection simple

mésentere 10 .
Segment gréle
7 F 20 Douleurs pelviennes Distension abdominale . . résection simple
mésentere 12

+Hypertrichose

82




&3



Ce travail rapporte sept cas de Lymphangiomes Kystiques de 1’abdomen
traités dans le service de Chirurgie Viscérale 1 de I’Hopital Militaire

d’Instruction Mohammed V de Rabat entre 2002 et 2013.
I- L'age de survenue et le sexe

L’age au moment du diagnostic chez nos patients varie de 20 ans a 56 ans,

avec un age moyen de 38 ans.

Il y’avait 3 hommes pour 4 femmes, soit un sexe ratio de 0,75.

répartition selon le sexe

B fermmes

W hommes

Figurel7 : Répartition du LK selon le sexe.
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II- Les circonstances de découverte

Au moment du diagnostic, les malades présentaient des symptomes
cliniques variables et non spécifiques. Cinq malades (71%) ont consulté pour
des douleurs abdominales d’intensité variable et une patiente pour des douleurs
pelviennes. Deux malades (28%) ont consulté pour voussure abdominale. Un
malade a été vu aux urgences pour occlusion intestinale aigue, et une patiente a

consulté pour une masse du flanc droit avec cedémes des membres inférieurs.

Circonstances de découverte

80%
70%
60%
50%
40% B Voussure abdominale
30%
20%

B Douleurs abdominales

H Occlusionintestinale aigue

10% 14%
0%
- i + €
& & & & & @ B Masse abdom!na!e. oedémes
& 6"\0 % 8&0 & & des membres inférieurs
& 9 N & N\ <0 )
\060 ,gob (_,)-&\0% \Q}° L)Qé é@ Douleurs pelviennes
G & NG L N S
& & N & 3° oS
N ) o © . .
000 © \&\O ,506 Q Q m Découverte fortuite
O @
< o
© @fb{o

Figurel8 : Les circonstances de découverte du LK.
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III- Localisations

Les localisations des LK abdominaux trouvés dans notre série étaient les

suivantes : le mésentere, le rétropéritoine, la rate et la surrénale droite.

- Le mésentere: Trois cas (42%), ou elle a provoqué un syndrome
occlusif chez un cas (cas n° 1), une distension abdominale associée a un
hypertrichose chez un cas (cas n°7), tandis que la découverte était
fortuite lors d’une laparotomie pour fibrome utérin chez le troisi¢me

cas (cas n®6).
- Le rétropéritoine : deux cas (28%).

- Notre série comprend €galement une localisation splénique découverte
chez un malade qui avait des antécédents d’ulcére duodénal opéré et
qui a présenté, cinq ans apres, des douleurs épigastriques et de

I’hypochondre gauche avec un amaigrissement de 10kg.

- Une localisation surrénalienne droite €tait objectivée dans un cas et
découverte a ’occasion d’cedémes des membres inférieurs en rapport

avec la compression de la veine cave inférieure par la masse.

Répartition des différentes localisations

B Le mésenteére
M Le rétropéritoine
Larate

M Lasurrénale droite

Figurel9 : Répartition du LK selon la localisation
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IV- L'examen clinique
L’examen clinique avait objectivé :

Une masse palpable avec des caracteres variables dans trois cas soit 42%

des malades (cas n°2, 4, 5).

Une distension abdominale dans deux cas (28%), avec matit¢ a la
percussion simulant une ascite dans un cas (cas n°l), et associée a une

hypertrichose dans un cas (cas n°7).

L’examen était normal dans deux cas (cas n°3,6)

I'examen clinique

W masse abdominale
M distension abdominale

® normal

Figure2( : Résultats de I’examen clinique.
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V- Le bilan paraclinique
» Le bilan radiologique comprenait :

- La radiographie de 1’abdomen sans préparation était demandée dans
I’observation n°1 objectivant une opacité liquidienne centrale refoulant

les anses digestives.
- L’échographie abdominale était faite chez tous nos patients.

- La TDM ¢était réalis€ée chez cinq patients soit (71%) (obs n°1, 2, 3, 4,

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

- Une IRM pelvienne était réalisée chez un cas (obs n°7) mettant en
évidence une masse kystique en hyposignal T1 et hypersignal T2

parcourue de fines cloisons.

On peut conclure que 1’échographie et la TDM abdominale constituent les
deux principaux examens complémentaires utilisés pour tenter de caractériser
les masses abdominales suspectées sur les données de 1’anamnése et de

I’examen physique.

= Le bilan biologique était basé surtout sur la sérologie hydatique
demandée chez quatre malades (obs n° 1, 2, 3, 5) vu les similitudes

radiologiques qui existent entre les LK et le kyste hydatique.
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VI- Traitement
Le traitement était chirurgical dans tous les cas.

Tous les malades ont eu une exérése tumorale compléte, imposant une
résection intestinale du gréle une fois, une splénectomie une fois et la

surrénalectomie droite une fois.

L’évolution postopératoire immédiate était simple. Un malade a été réopéré

a distance pour éventration médiane.

Le suivi moyen était de six ans (8 mois a 11 ans). Une patiente a présenté
une récidive quatre ans apreés une exérése jugée macroscopiquement compléte
d’un LK rétropéritonéal droit. La réintervention a consist¢ en une résection

compléte de la masse qui siégeait dans la fosse iliaque droite.

L’étude histologique était faite chez tous les patients et a montré un aspect

morphologique d’un lymphangiome kystique.
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La localisation des Lymphangiomes kystiques abdominaux est essentielle a
noter, ainsi, bien qu’ils puissent se situer a tous les niveaux du tractus digestif -
de I’cesophage jusqu’au rectum-au niveau du mésocolon, du rétropéritoine et au

sein de certains organes pleins intra-abdominaux, il existe des sites préférentiels.
I- La localisation mésentérique

Elle correspond a une fréquence de 1/100000 chez 1’adulte et de 1/20000
chez I’enfant(100,101). 11 s’agit de la lésion tumorale kystique du mésentére la
plus fréquente chez 1’adulte (30%) (102), ce qui a été¢ confirmé par notre étude,
surtout au niveau de la région iléale (iléon distal prés de la valve iléo-caecale) et

c’est probablement en raison de la richesse du réseau lymphatique a ce niveau.

Le sexe ratio est de un chez 1’adulte, chez I’enfant, il atteint les garcons

trois fois sur quatre.
Ainsi le kyste peut étre :

o Juxta-intestinal: ce qui est I’éventualité la plus 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 I’intestin adjacent, avec rétablissement immédiat de la

continuité digestive.
o Central, entre I’intestin et la racine du mésentére.

o Au niveau de la racine du mésentere, cette localisation qui pose des

problémes de dissection vasculaire, est plus rare.

L’association de deux kystes séparés par une anse intestinale réalise le

classique aspect en aile de papillon(48).

91



Parfois, on peut voir de trés nombreux kystes, échelonnés sur toute la
longueur du mésentere. C’est ce que GROSS(21) appelle 1a maladie kystique du

mésentere.

Concernant I’expression clinique des lymphangiomes kystiques
mésentériques, leur mode de révélation(64) est habituellement en rapport avec le
volume et la localisation de la tumeur ainsi lorsque son volume est important le
lymphangiome kystique est a 1’origine soit d’une masse palpable soit d’une
distension abdominale progressive(103) et n’a en général aucune spécificité.
Parfois une complication peut étre révélatrice comme la rupture traumatique,
I’hémorragie intrakystique ou intra-abdominale et 1’occlusion intestinale
secondaire le plus souvent a un volvulus et exceptionnellement a une

compression directe comme dans notre cas(104).

Parfois la masse est difficile a percevoir a la palpation vu sa largeur sa

consistance molle et sa mobilité, elle peut parfois simuler une ascite(105).

La douleur abdominale constitue en général, un signe d’alerte. Celle-ci peut
étre fugace, variable ou aspécifique, parfois située au niveau de la fosse iliaque
droite (12.2%), elle conduit au diagnostic d’appendicite et c’est lors de

I’intervention que sera identifi¢ le lymphangiome.

Dans la genése de ces douleurs ont ¢été incriminées la traction
mésentérique, 1’irritation péritonéale ou les variations de pression du liquide
intra-kystique. Parfois, la symptomatologie s’acutise avec apparition d’un

syndrome de Koenig traduisant une subocclusion(46).
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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-caeccal donnent souvent un

syndrome pseudo-appendiculaire.

Le traitement des LK du mésentére est essentiellement chirurgical(106).
L’exérese chirurgicale complete, a ciel ouvert ou laparoscopique, représente le
traitement de choix de cette tumeur bénigne en assurant une guérison
définitive(105). Cependant, le caractére complet de 1’exérese peut étre difficile a
réaliser pour les lésions de la racine des mésos ou aucune marge de sécurité
n’est possible, exposant le patient a un risque de récidive(105). Parfois une
résection intestinale peut s’avérer nécessaire. Une résection partielle laissant en
place le fond du kyste peut s’imposer en présence de rapports intimes avec les
vaisseaux mésentériques, afin d’éviter une résection intestinale étendue non
justifiée pour une tumeur bénigne(13,14,106). Des injections sclérosantes
peuvent étre proposées dans ce cas a base de bléomycine, d’OK-432 (picibanil),
de doxycycline, de Tissucol® et d’Ethibloc®. Cependant les résultats de ces
injections intrakystiques n’ont pas été évalués a long terme(13,15). La tendance
a I’augmentation progressive de taille et le risque de complications plaident pour
une attitude chirurgicale radicale vis-a-vis de tout lymphangiome kystique

mésentérique(105).
II- La localisation rétropéritonéale

C’est une localisation plus rare (elle représente 7% des kystes abdominaux
chez I’adulte) (106), souvent rapportée chez le nouveau -né et 1’adulte. Elle est

décrite pour la premiere fois par SARAWAY en 1898. Certains auteurs
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regroupent  D’ensemble les lymphangiomes kystiques abdominaux,
rétropéritonéaux, mésentériques et €piploiques et pensent qu’il ne s’agit dans %
des cas que du lymphangiome kystique rétropéritonéal ; les Kkystes
mésentériques et €piploiques ne sont que de simples extensions antérieurs du

lymphangiome kystique rétropéritonéal(107).

Dans une étude effectuée par ALAN(108) sur 19 cas de lymphangiomes
rétropéritoné¢aux, 63% des lymphangiomes prédominent au niveau gauche, 37%
prédominent sur le coté droit, et uniquement, un cas avait ses composants qui

croisaient la ligne médiane.

La majorité des LK du rétropéritoine sont rapportés chez l'enfant, il va de
soi que la symptomatologie est plus riche et plus variée dans la série infantile.

Chez I'adulte, le LK est souvent asymptomatique de découverte tardive.

Les signes révélateurs sont multiples sans aucun caractére spécifique, et le

véritable probléme est d'y penser au cours de la démarche du diagnostic.

La symptomatologie est trés variable et souvent trompeuse, ce
polymorphisme clinique dépend directement de la situation, du volume et de
'age du LK, ainsi que les rapports qu'il a avec les organes de voisinage.

Dans un tiers des cas le LK rétropéritonéal est révélé par une douleur

eme et Séme

souvent quasi-constante et isolée, c’est le cas dans notre 2 observation

ou la douleur était le motif de consultation.

La topographie de cette douleur est variable, tantot diffuse, tantot elle
prédomine en un point précis, elle peut étre ressentie de

facon permanente ou intermittente ou avec le changement de position.

Elle peut revétir l'aspect de lombalgies.
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Elle est d'expression variable, il peut s'agir d'une géne permanente, a type
de pesanteur, de brhlures, de coliques digestives ou urinaires, voir de
déchirement parfois de crises violentes ce qui pose le difficile probléme de

ventre chirurgical (39).
En fait ces douleurs peuvent avoir comme origine :
- L'hémorragie intrakystique
- La mise en tension brutale d'un kyste

- La compression des organes de voisinage responsable de colique

digestive et urinaire(39)

La découverte d’'un LK par la palpation d’une masse abdominale a été
fréquemment rapportée dans la littérature. Une masse molle fluctuante qui se
caractérise par sa croissance lente et son caractére insidieux d’ou sa découverte
fortuite lors d’un examen radiologique ou chez I’adulte aprés avoir atteint un
certain volume. Quand elle augmente de taille, elle peut étre responsable de

signe de compression intestinale et urinaire(109).

Elle peut se compliquer d’infection, d’hémorragie, ou de torsion, le
traumatisme peut provoquer une hémorragie chez une tumeur jusque la non

diagnostiquée(110).

L’extériorisation de la tumeur rétropéritonéale par 1’orifice inguinal,

simulant une hernie inguinale a été publiée pour la premicre fois par

GAUDIER(111).

La révélation par une anémie aigue néonatale a été décrite pour la premiere

fois par RAVASSE(111).
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Des symptomes moins fréquents étaient rapportés : douleurs du flanc apres
une pyélonéphrite par compression urétérale, une fievre par infection locale du
lymphangiome qui permet d’évoquer chez I’enfant le diagnostic d’appendicite
aigue. Ces symptomes seraient occasionnés par 1’hémorragie et I’inflammation

du kyste.

Rarement, le lymphangiome se manifeste par une complication
thromboembolique. DESOTTER(45) avait rapporté un cas de lymphangiome
kystique rétropéritonéal révélé par des phlébites a répétitions des membres
inférieurs. Ceci serait expliqué par la proximit¢ du kyste des vaisseaux

notamment la veine cave inférieure.

Les diagnostics différentiels sont nombreux, car les LK rétro péritonéaux
sont dénués de toute expression clinique, ou radiologique spécifique. Il en
résulte que le diagnostic pré opératoire est rarement fait et on intervient sur des
diagnostics douteux. Ceux-ci comprennent les tumeurs malignes et bénignes.
Les causes malignes comprennent les tumeurs nécrosées, les tumeurs des
cellules germinales (tératome), le sarcome non différencié, les métastases
kystiques (gastrique / ovaire), le cystadénome biliaire et le kyste mésothélial.
Les causes bénignes comportent adénome pancréatique microkystique,

cystadénome urothélial...

L’indication thérapeutique doit tenir compte du caractére bénin de la
tumeur, mais aussi et surtout des complications souvent révélatrices du
lymphangiome. L exérese chirurgicale est 1’attitude classique; elle doit étre aussi
complete que possible évitant ainsi les récidives. Cependant La proximité des

vaisseaux et du bloc duodéno-pancréatique limite la possibilité d’exérése(46).
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III-La localisation splénique

C’est une localisation exceptionnelle diagnostiqué dans 90% avant 1’age de
2ans(59) avec une prédominance féminine(112). 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.

Les lymphangiomes spléniques sont bénins, méme si un cas avec

transformation maligne a été rapporté(113).

Sur le plan clinique, le kyste est le plus souvent asymptomatique.
Toutefois, certains signes peuvent étre le mode de révélation de 1’affection:

Splénomégalie, douleurs épigastriques ou de 1’hypochondre gauche.

Des signes de compression des structures avoisinantes : vomissements,
troubles de transit, hoquet, pleurésie, protéinurie (lors d’une compression de la

veine rénale gauche) peuvent se voir(114).

L’imagerie montre généralement une Iésion kystique uni ou multi-
vésiculaire avec des cloisons internes. La particularité de notre patiente est que
le scanner a montré une image kystique avec prise de contraste périphérique, ce
qui peut étre expliqué par la coexistence de lymphangiome et d’angiome dans la
méme tumeur(59), cette hypothése n’a pas été confirmé confirmée a I’examen

histologique de notre cas.

Le diagnostic du lymphangiome est rarement porté en préopératoire en
pays d’endémie hydatique comme le notre, ou aussi bien I’aspect échographique
que tomodensitométrique font porter a tort le diagnostic de kyste hydatique. Et
c’est d’autant plus que le siege splénique du LK demeure tout a fait

exceptionnel. Seule I’histologie permet d’affirmer le diagnostic(115).
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Le diagnostic différentiel comprend généralement des kystes parasitaires,
des kystes non parasitaires, et d’autres proliférations vasculaires bénignes et

malignes spléniques(116).

La survenue d’un infarctus splénique ou une thrombose de la veine

splénique avec hypertension portale segmentaire ont été décrits(117).

L’atteinte peut étre soit focale ou diffuse (lymphangiomatose splénique)
dont le développement débute en sous-capsulaire, se rencontre essentiellement
en cas d’atteinte multiviscérale. L’atteinte focale est plus fréquente que 1’atteinte

multiviscérale.

Bien que la majorité des lymphangiomes spléniques sont bénignes, la
splénectomie semble étre le traitement préféré avec son bon pronostic global,

afin d’éviter la rupture de la rate et la dégénérescence en tumeur maligne.
IV- La localisation surrénalienne

Les lymphangiomes kystiques surrénaliens sont des formations tumorales
bénignes et rares. Elles sont connues depuis la fin du XVlIle siecle.
GREISELIUS(27) en avait fait la premiére description au cours d’une autopsie
pour hémorragie kystique massive. La plus grande série a ét¢ publiée par
ABESHOUSE et AL.(118) en 1959 (155 cas dont 57 % découverts au décours

des autopsies).

L’age moyen de découverte de ces tumeurs est de 1’ordre de 45 ans. Il
existe une nette prédominance féminine et une égalit¢ de co6té quant a la

répartition anatomique(27).

Les LKS forment 45% des tumeurs kystiques bénignes de la surrénale

selon GHANDUR-MNAYMNEY (36).
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D’apres ABESHOUSE(118), cette formation tumorale aurait pour origine
une ectasie des vaisseaux lymphatiques, présents normalement dans la capsule et

la médulla et absents dans le cortex.
Il n’y a pas de symptomatologie clinique spécifique du kyste surrénalien.

Classiquement, il est asymptomatique et découvert de facon fortuite en

per-opératoire ou par I’imagerie sous forme d’un incidentalome surrénalien(59).

Les signes fonctionnels observés fréquemment sont de vagues douleurs
abdominales peu ou mal systématisées dans les hypochondres et les flancs,
associées a des nausées ou a des troubles du transit. Dans notre cas, le LK a été
révelé par des cedémes des membres inférieurs en rapport avec une grosse Iésion
de 65 mm de la surrénale droite qui comprimait la veine cave inférieure. Nous
n’avons pas trouvé dans la littérature de localisation surrénalienne révélée par un

tableau clinique pareil(59).

L’apparition d’une masse abdominale douloureuse, voire de crises
hypertensives(43), ont ét¢ décrites dans les récentes publications mais aucune
explication physiopathologique précise n’est avancée. YANG et AL.(119)
suggerent que I’hyperproduction de catécholamines sécrétées par le biais d’une
formation lymphangiomateuse kystique de la médulla, serait en partie
responsable de ces acces d’hypertension artérielle. Elle serait donc une tumeur

sécrétante par « stimulation mécanique », des zones endocrines de la surrénale.

Les circonstances de découverte peuvent se faire également au décours d’une
complication aigué : accident hémorragique, septique. Une symptomatologie
d’emprunt, par le biais d’un syndrome de masse, syndrome endocrinien

(syndrome de Cushing ou virilisme) peut étre le mode de révélation(27).

99



100



Les lymphangiomes kystiques sont des tumeurs vasculaires bénignes rares.

Leur origine congénitale malformative est actuellement la plus admise.

La localisation intra-abdominale reste une éventualité trés rare qui se

caractérise par un grand polymorphisme clinique et radiologique.

Le diagnostic préopératoire et méme per-opératoire n’est pas toujours aisé
chez 1’adulte. La confirmation diagnostique est assurée par 1’examen

histologique de la piece opératoire.

Des complications peuvent survenir notamment 1’hémorragie intra-
kystique, I’infection et la rupture du kyste tandis que la transformation maligne

est exceptionnelle.

Le traitement de choix est la résection chirurgicale complete de la tumeur,
méme si elle est asymptomatique, au prix parfois d’une résection intestinale

segmentaire ou parenchymateuse de 1’organe hote.

Leur pronostic est excellent, cependant des récidives peuvent se voir en cas
de résection incompléte du kyste. Ce qui impose une surveillance réguliére chez

ces patients.
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RESUME

Titre : Lymphangiome kystique de ’abdomen chez I’adulte
Auteur : El Ouardi Najlae

Mots clés : Lymphangiome kystique- abdomen- adulte- diagnostic- traitement

Le lymphangiome kystique est une tumeur malformative bénigne du systeme
lymphatique, touchant le plus souvent la région cranio-faciale, cervicale ou thoracique.

La localisation abdominale est tres rare et représente moins de5% chez ’adulte.

Rappeler les aspects éthiopathogéniques et diagnostiques et la place de la
chirurgie dans le traitement des lymphangiomes kystiques abdominaux de 1’adulte et

préciser les caractéristiques de certaines localisations.

Notre travail porte sur 1’étude rétrospective d’une série de sept cas de
lymphangiomes kystiques abdominaux de 1’adultes traités entre 2002 et 2013 dans le
service de chirurgie viscérale 1 de I’hopital militaire d’instruction Mohammed V-
Rabat.

L’age moyen était de trente huit ans avec une prédominance féminine. Les signes
cliniques étaient dominés par les douleurs abdominales dans six cas, une masse
abdominale palpable dans trois cas, une occlusion intestinale dans un cas, des cedémes
des membres inférieurs dans un cas et une découverte fortuite dans un cas. Les lésions
siégeaient essentiellement dans le mésentere (trois cas), le rétropéritoine (deux cas), la
rate (un cas) et la surrénale (un cas). La résection tumorale était complete chez tous les
malades, au prix d’une résection intestinale segmentaire dans un cas, d’une
splénectomie dans un cas et d’une surrénalectomie dans un cas. Apres un suivi moyen

de six ans, une patiente a présenté une récidive rétropéritonéale.

Le lymphangiome kystique de I’abdomen se traduit chez 1’adulte par des aspects
cliniques et radiologiques trés variables faisant 1’objet de nombreuses incertitudes
diagnostiques. La résection chirurgicale compléte, traitement de choix, ne permet pas

toujours de prévenir une récidive locale.
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ABSTRACT

Title : Abdominal cystic lymphangioma in the adult
Author : El Ouardi Najlae

Keywords : Cystic lymphangioma- abdomen- adult- diagnosis- treatment

Cystic lymphangioma is a malformative benign tumor of the lymphatic system,
most often affects craniofacial, cervical or thoracic aerea. Retroperitoneal local is very

rare, represents less than 5% in adults.

To review the etiopathogenis, diagnosis and the role of surgery in the
management of abdominal cystic lymphangioma in the adult and to specify the

characteristics of some localizations.

Our retrospective study concerns a serie of abdominal cystic lymphangioma in
seven adults treated between 2002 and 2013 at the service of visceral surgeryl in

instruction military hospital Mohammed V- Rabat.

The mean age was thirty-eight with a female predominance. Symptoms were
dominated by abdominal pain in six cases, abdominal mass in three cases, intestinal
obstruction in one case, one case of inferior member oedema and a chance discovery
in one case. Tumors were essentially mesenteric (three cases), retroperitoneum (two
cases), spleen (one case), right adrenal gland (one case). Complete resection was
performed in all cases, requiring segmental resection of the intestine in one case, one
splenectomy and one right adrenalectomy. After an average follow-up of six years, one

retroperitoneal recurrence was noted.

Abdominal lymphangioma in the adult present a very difficult diagnostic
challenge and the correct diagnosis often remains elusive until tissue is obtained. The
treatement of choice is complete surgical resection, although it does not always

prevent local recurrence.
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m'engage solennellement a consacrer ma vie au service de I'humanité.

>
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sont dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de

mes malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir I'honneur et les

nobles traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes fréres.

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

mon patient.
Je maintiendrai le respect de la vie humaine dés la conception.
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