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RESUME : Lalocalisation rétropéritonéale des lym-
phangiomeskystiqueschez I’adulte est rare. Leur pré-
sentation clinique n’ est pas spécifique et I'examen de
référence pour le diagnostic est actuellement I'l RM.
Cestumeursdoivent étre distinguées essentiellement
des kystes mésentériques qui sont plusfréquentset qui
peuvent dégénérer. Lesauteursrapportent quatre cas
de lymphangiomeskystiques rétropéritonéaux et les
analysent alalumiéredesdonnéesdelalittérature.

INTRODUCTION

Les lymphangiomes kystiques (LK) sont des tumeurs
bénignes rares. Leur incidence est estimée a 1/200000
hospitalisations[1-2]. Lesdeux localisations les plus fré-
quentes sont le cou et larégion axillaire[3]. Le rétropéri-
toine n’est le siege de LK que dans 1% des cas[3]. Nous
rapportons quatre cas de LK rétropéritoneaux (LKR)
chez I’ adulte ainsi qu’ une revue de la littérature concer-
nant cette entité.

MATERIELS ET METHODES

Patient # 1

Une femme de 35 ans est hospitalisée pour douleur
du flanc gauche. L’interrogatoire était sans particulari-
tés. L' examen clinique montrait un empétement du flanc
gauche. Le bilan sanguin était normal, notamment le bilan
hépatique et pancréatique. La sérologie de I’ hydatidose
était négative. L’ échographie abdominae (Figure 1) mon-
trait une [ésion rétropéritonéale en regard du pdle inférieur
du rein gauche, de 8 cm de diamétre, anéchogéne, sans
parois identifiables avec des septainternes et un renforce-
ment postérieur. Latomodensitométrie (TDM) (Figure 2)
et I'imagerie par résonance magnétique (IRM) (Figure 3)
abdominales confirmaient les données de I’ échographie
sans signes d’ envahissement des organes de voisinage ni
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ABSTRACT : Retroperitoneal location of cystic lym-
phangiomasin adult patientsisrare.

Their clinical presentation is not specific. Mag-
netic resonanceimaging isthe best radiological exam
for the diagnosis.

These tumors must be distinguished from mesen-
teric cystswhich are more frequent and can degener-
ate. The authorsreport four cases of retroperitoneal
cystic lymphangioma with a literature review.

adénopathies et sans stigmates d’ hémorragie intrakystique.
Une laparotomie exploratrice par voie médiane a éé
effectuée. Une exérése totale delalésion, facilement dis-
sécable du rein gauche et du mésocolon gauche, a été
réalisée. Macroscopiquement, il s agissait d' un kyste de

FIGURE 1
Echographie abdominale chez une femme de 35 ans
avec un lymphangiome kystique du rétropéritoine.
Formation anéchogéne de 8 cm de diamétre, arrondie,
sans paroisvisibles. On note la présence de septa internes
et un renforcement postérieur sans véritables végétations.



FIGURE 2
Tomodensitométrie abdominale chez une femme de 35 ans
avec un lymphangiome kystique du rétropéritoine.
Image |égerement hypodense, arrondie, & parois bien
délimitées se rehaussant apreés injection intraveineuse
de produit de contraste se développant en avant du pole
inférieur du rein gauche et refoulant en avant et a droite
les vaisseaux mésentériques inférieurs.
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FIGURE 3
Imagerie par résonance magnétique abdominale
chez une femme de 35 ans avec un lymphangiome kystique
du rétropéritoine (séquence T2 coupe sagittale).
Le contenu liquidien est spontanément hyper intense
sans nodul es pariétaux visibles.

8 cm de diamétre, de 4 mm de parois, & contenu séreux.
L’ examen microscopique mettait en évidence un épithé-
lium pavimenteux, endothélial (Figure 4) avec une paroi
fibreuse parsemée de quelques amas lymphoides en
faveur d'un lymphangiome kystique (Figure 5). L’ évo-
lution fut favorable et |a patiente est sortie de |’ hdpital au
5° jour postopératoire.
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FIGURE 4
Lymphangiome kystique du rétropéritoine.
Cellules endothéliales montrant une immunoréactivité
au facteur VIII.

FIGURE 5
Lymphangiome kystique du rétropéritoine.
Kyste tapissé par un endothélium, contenant des follicules
lymphoides dans leur paroi.

Patient # 2

Un homme de 55 ans, tabagique, a consulté pour une
douleur épigastrique avec dyspepsie. L’ examen clinique
et le bilan biologique étaient sans particularités. Une
fibroscopie digestive haute avait montré un refoulement
extrinséque de la paroi fundique postérieure. La TDM
abdominale avec injection de produit de contraste révée-
lait une formation kystique, acheval entrele rein gauche
et laface postérieure du corps et de laqueue du pancréas,
oblongue, de 12 cm de grand diametre, hypodense, a
parois non visualisées et ne prenant pas le contraste. La
cholangio-pancréatographie rétrograde par voie endo-
scopique (CPRE) montrait un cana de Wirsung refoulé
sans autres anomalies associ €es.

L’ exérese d’'une masse kystique fluctuante, a parois
translucides et a contenu séreux fut effectuée par une
voie sous-costale gauche élargie a droite. Les suites
opératoires étaient favorables. L’examen histologique a
confirmé le diagnostic de lymphangiome kystique.
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Patient # 3

Une femme de 43 ans, sans antécédents particuliers,
est hospitalisée pour une douleur abdominale diffuse
avec une aternance de diarrhée et de constipation.
L’ examen physique était sans particularités.

Le bilan biologique, notamment hépatique et pan-
créatique, était normal. Une colonoscopie totale était
normale. L’ échographie abdominale montrait une forma-
tion kystique dans la région du corps du pancréas, de
5 cm de diamétre, confirmée par la TDM abdominale qui
mettait en évidence une lésion kystique non cloisonnée
et a contenu homogeéne. Le pancréas, par ailleurs, était
normal. La CPRE ne montrait pas de dilatation du canal
de Wirsung ni de communication avec laformation kys-
tique.

Une exérése totale de la masse fut effectuée par une
laparotomie médiane. L es données macroscopiques puis
histologiques ont confirmé le diagnostic de lymphan-
giome kystique. L’ évolution fut favorable.

Patient # 4

Il s'agit d’une femme de 46 ans qui S est présentée
pour une douleur abdominale diffuse avec nausée, vomis-
sements et diarrhée. L’ interrogatoire n’ a pasrévelé d’ an-
técédents notables. L’ examen clinique était sans particu-
larités. L’ échographie abdominale avait montré une masse
kystique homogéne de 6 cm de grand diamétre au niveau
de la queue du pancréas.

Le bilan biologique, hépatique et pancréatique, était
sans particularités. La sérologie hydatique était néga-
tive. La TDM abdominale avec injection de produit de
contraste avait montré une formation kystique de 6 cm
de diamétre, au niveau de la queue du pancréas, sans
rehaussement de la paroi, refoulant la paroi gastrique
postérieure et le rein gauche. La glande pancréatique était
de morphologie normale et notamment sans calcifica
tions. L' IRM, avec des ségquences angio- et cholangio-
graphique, confirmait les données de laTDM et n’a pas
montré de végétations intrakystiques ou des signes
d hémorragie.

Une laparotomie exploratrice fut effectuée par une
incision sous-costal e gauche. La masse kystique a parois
translucides, laissant deviner un contenu clair, était
située dans le rétropéritoine derriére I’angle de Treitz,
devant la queue du pancréas, macroscopiquement nor-
male et de laguelle elle était facilement clivable. Une
exérése compléte sans effraction pariétale fut pratiquée.
Les suites opératoires étaient smples et |I’examen his-
tologique a mis en évidence un LK typique tapissé par
un endothélium régulier et entouré d' un stroma fibro-
adipeux.

DISCUSSION
Les LK sont des tumeurs bénignes rares qui se déve-
loppent aux dépens du systéme lymphatique [4]. Lestrois-

quarts des LK se développent dans la région cervico-
faciale et sont appelés hygromas kystiques tandis que
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20% sont localisés dans la région axillaire. Les 5%
restants peuvent se situer dans diverses localisations y
compris le rétropéritoine [3]. Les LK du rétropéritoine
(LKR), apparaissant surtout dans I’ enfance, sont diag-
nostiqués dans 60% des cas avant I'age de 5 ans [1]. Il
n'y a pas plus de 200 LKR rapportés dans la littérature
internationale.

L’ origine du LK peut étre congénitale selon laquelleil
résulterait d’un développement anarchique du sac lym-
phatique fogal (rétropéritonéal et jugulaire) lors de ses
connections avec le systéme veineux [5]. Une origine
mécani que acquise a été également décrite, due a une
compression inflammatoire ou traumatique des vai sseaux
lymphatiques aboutissant a une dilatation d’ amont [5].

La présentation clinique n’ est pas spécifique. Les cir-
constances de diagnostic peuvent étre fortuites (au cours
d’un examen radiologique) ou al’ occasion de complica-
tions de ce kyste. Fréguemment une distension abdomi-
nale isolée mene ala détection d’ une masse abdominale
palpable al’ examen clinique. Parfois les circonstances de
découverte sont liées aux complications propres aux
kystes : péritonite signant I’ infection du kyste avec rup-
ture de sa paroi en péritoine libre, hémorragie intra-
kystique ou un tableau occlusif. L’ évolution clinique dif-
fére selon I’ &ge. Elle est peu ou pas symptomatique chez
I’ adulte, alors que la symptomatologie est criante et évo-
lutive chez I’ enfant [6], pouvant méme mimer une patho-
logie appendiculaire.

Lapalpation d’ une masse molle fluctuante est le signe
clinique le plus fréquent. D'autres signes peuvent se
manifester comme |’ ascite ou des signes de compression
de voisinage par effet de masse : obstruction intestinale
ou urétérale[3].

La radiographie abdominale sans préparation peut
montrer un déplacement latéral des clartés digestives,
mais le diagnostic radiol ogique repose sur I’ échographie
[7]. Leslymphangiomes se présentent comme des masses
hypo- ou anéchogénes uni- ou multiloculaires encapsu-
lées, a paroi fine et bien nette. Le contenu des kystes,
souvent transonore, peut cependant devenir échogene a
I’ occasion d'une hémorragie intrakystique, voire conte-
nir quelques calcifications. La TDM abdominale a
I’avantage de mieux préciser la talle, |'extension, la
composition de la Iésion et les rapports anatomiques
avec les organes de voisinage [8-9]. L'IRM est actuel-
lement I’examen de référence. Elle permet de mieux
délimiter I’ extension cranio-caudale de la Iésion et de
diagnostiquer certaines complications notamment |’ hé-
morragie intrakystique [10-11]. La lymphangiographie,
qui pouvait jouer un réle dans le diagnostic préopéra-
toire, n'est plus utilisée actuellement [4].

L’urographie intraveineuse et la CPRE permettent
d'éiminer toute communication rénale ou pancréatique
avec le kyste. La cytoponction a I'aiguille n'a pas de
valeur diagnostique ni thérapeutique puisque la récidive
est rapide aprés évacuation al’aiguille [12].

Le diagnostic différentiel des LKR se pose avec les
kystes mésentériques qui sont plus fréquents chez I’ adulte
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et qui peuvent dégénérer [13]. Il est rarement fait en pré-
opératoire, et ¢’ est I’ examen histologique de la piéce qui
permettra de faire le diagnostic. Les LK sont constitués
de multiples cavités kystiques tapissées par un revéte-
ment endothélial contenant des cellules spumeuses et
leurs parois contiennent de petits espaces lymphatiques,
de nombreux amas lymphoides et des fibres musculaires
lisses, ce qui n'est pas le cas dans les kystes mésenté-
riques [14]. Dans les localisations rétropéritonéales
proches du pancréas, comme dans les observations 2, 3
et 4, I'imagerie peut faire évoquer un pseudokyste ou
une tumeur kystique du pancréas. Si le diagnostic diffé-
rentiel avec un pseudokyste est parfois aisé du fait du
contexte clinique et des signes radiologiques en faveur
d’'une pancréatite, celui d une néoplasie kystique pan-
créatique pourrait étre plus difficile, et ne serafait qu'au
cours de la chirurgie. Enfin, dans nos régions le diag-
nostic d’ un kyste hydatique doit ére évoqué mémesi la
sérologie est négative.

Letraitement est exclusivement chirurgical. Les pro-
cédés historiques conservateurs par simple drainage ont
donné des résultats décevants. L’ exérése compléte des
LKR peut parfois nécessiter une résection intestinale,
pancréatique ou une splénectomie associées dans 50-70%
des cas vu I’ adhérence fréquente aux organes de voisi-
nage [1-2, 15-16]. La bénignité de lalésion interdit tout
sacrifice nerveux ou vasculaire. Les récidives semblent
étre exceptionnelles aprés une exérése compl éte de la
tumeur [15-16].
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