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Le lymphangiome kystique (LK) est une tumeur rare des voies lym-
phatiques caractérisée par son évolution bénigne. La fréquence de
la localisation rétropéritonéale est controversée. La découverte se
fait le plus souvent des I’enfance. L’évolution de la maladie peut
étre marquée par des complications graves, notamment compres-
sives. Nous faisons état de I'observation médicale d’une femme
de 30 ans chez qui I'on a découvert, a la suite de |’apparition
de coliques néphrétiques récidivantes, un LK énorme occupant
tout I"espace rétropéritonéal droit. Le diagnostic a été évoqué par
I"'urotomodensitométrie et confirmé par I’histologie. L’évolution
apres exérese chirurgicale de la masse a été favorable, avec la
disparition des coliques néphrétiques.

Introduction

Décrit pour la premiére fois par Satway en 1898 en sa
localisation rétropéritonéale, le LK est une pathologie rare
caractérisée par le développement d’une tumeur vasculaire
bénigne issue des voies lymphatiques. Caractérisé par son
polymorphisme clinique, le LK se manifeste fréquemment
par des complications compressives. A notre connaissance,
les coliques néphrétiques n’ont jamais été citées dans la
littérature comme mode de révélation du LK. Nous faisons
état de I'observation médicale d’une femme de 30 ans chez
qui le LK s’est manifesté par des coliques néphrétiques réci-
divantes et dont I’évolution apres traitement chirurgical s’est
avérée favorable.

Observation

aux urgences pour des coliques néphrétiques droites réci-
divantes. Mis a part une histoire de lombalgie chronique

calmée par les antalgiques habituels, I'interrogatoire n’a
révélé aucun autre antécédent pathologique. Aucune par-
ticularité n’a été mise en évidence par I'examen clinique.
L’urotomodensitométrie (fig. 1, 2), réalisée a distance d’un
épisode de colique néphrétique, a indiqué la présence d’une
large masse kystique rétropéritonéale occupant la quasi-tota-
lité de I'espace rétropéritonéal droit, jusqu’a l'espace rétro-
péritonéal gauche. Sur les coupes coronales, cette masse
s’étendait jusqu’au pelvis, refoulant vers I’avant le péritoine
et noyant les gros vaisseaux. On a noté également |’absence
de dilatation des voies excrétrices droites ou gauches.

Le traitement chirurgical a été retenu devant I'importance
de la masse et son caractére symptomatique. La voie d’abord
médiane a été choisie dans I'optique d’un meilleur jour sur
I'étendu de la masse retropéritoneale permettant une exérese
large des parois kystiques. L’exploration chirurgicale a per-
mis de découvrir une grande masse kystique débordant sur le
bord médial du foie gauche et I'estomac (fig. 3). L’ouverture
du sac a permis |'aspiration d’un liquide jaune citrin non
hématique (fig. 4).

L'exérése du kyste a été la plus large possible, mais
incomplete a cause de son adhérence aux gaines des gros
vaisseaux. La lymphostase a été obtenue par ligature. Les
suites opératoires ont été simples. L’'examen anatomopatho-
logique a confirmé le diagnostic de LK (fig. 5). Le controle
apres six mois et un an n’a pas révélé de récidive.

Discussion

Le LK touche le plus souvent la région cervicofaciale,
mais elle peut aussi toucher le médiastin, I'abdomen et les
membres. La localisation rétropéritonéale est tres rare', bien
que Bezolla et coll. aient conclu a une fréquence plus éle-
vée?. Dans une étude de cohorte portant sur 16 cas de LK,
la localisation était rétropéritonéale dans 8 cas.

Sur le plan étiopathologique, la théorie malformative est
la plus souvent évoquée, vu la fréquence de découverte des
I’enfance et au cours de la période anténatale. Il est admis que
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Fig. 1. Coupe transversale d’'une tomodensitométrie abdominale passant par L2
montrant une large masse kystique occupant I'espace rétropéritonéal droit et
étant en contact avec la face antérieure du rein droit.

le systeme lymphatique périphérique se développe a partir
de trois sacs primitifs issus du systeme veineux : cervical,
médiastinal et abdominal/rétropéritonéal. La déconnexion
d’un bourgeon lymphatique du reste des chaines lympha-
tiques entrainerait son isolement et son développement non
contrdlé en un kyste uni ou multiloculaire. D’autres théories
traumatique et inflammatoire ont été émises, notamment chez
I"adulte®. Soixante pour cent des cas de LK sont découverts
avant I'age de cing ans*. La découverte a |’age adulte est plus
rare. Jusqu’a présent, I’évolution cancéreuse des LK rétropé-
ritonéaux n’a jamais été mise en évidence’.

Le LK est connu pour son polymorphisme clinique. Dans
sa localisation rétropéritonéale, beaucoup de cas de figure
ont été décrits, allant de la simple asthénie jusqu’a I'urgence
chirurgicale (péritonite, choc septique), en passant par la
douleur abdominale, les vomissements, |"ascite et I'cedeme
des membres inférieurs?. A notre connaissance, la manifesta-
tion clinique par des coliques néphrétiques récidivante n’a
jamais été signalée dans la littérature. L'imagerie apporte
beaucoup au diagnostic.

L’échographie permet d’objectiver une masse kystique
de contenu homogene et hypoéchogene a parois fines. La

Fig. 2. Coupe coronale d'une tomodensitométrie abdominopelvienne montrant
une masse kystique de contenu hypodense homogéne s’étendant du bord
inférieur du foie jusqu’a la région pelvienne et mesurant 21 cm de hauteur et
19 cm de largeur.

tomodensitométrie (TDM) permet de mieux étudier le pro-
cessus en visualisant une masse liquidienne uniloculaire
ou multiloculaire hypodense a parois fines non rehaussées
par I'injection de produit de contraste. Quand la tumeur
est volumineuse, elle peut exercer un effet de masse sur les
structures avoisinantes, ce qui explique certaines manifes-
tations cliniques (douleur, cedeme des MI, occlusion intes-
tinale, etc.). Chez notre patiente, I'uroTDM a été I’examen
clé de diagnostic. Elle a permis d’objectiver la masse kys-
tique rétropéritonéale a parois fines et de mieux étudier
ses rapports avec les structures avoisinantes. Dans ce cas,
la masse était intimement liée au rein droit. L’absence de
dilatation des voies excrétrices n’élimine pas I’éventualité
d’une compression intermittente.

L’IRM permet de mieux préciser la nature du contenu
kystique. Le diagnostic de certitude reste histologique. Les
Iésions de LK apparaissent blanchatres ou translucides. Elles
peuvent étre uniloculaires (25 %) ou polylobées multikys-
tiques : oligo-macrokystiques, micropolykystiques et mixtes,
avec des poches communicantes ou non.

Le contenu des kystes peut étre séreux ou chyleux®.
Au microscope, la paroi des kystes est constituée de cel-

CUAJ ® March-April 2015 o Volume 9, Issues 3-4 E133



El Anzaoui et al.

Fig. 4. Quverture du lymphangiome kystique : parois fines et contenu jaune
citrin.

Fig. 3. Masse kystique bombant entre le foie gauche et la petite courbure de
I'estomac. A : masse kystique, B : estomac avec sonde nasogastrique, C : foie.

lules endothéliales sans atypies, avec un tissu lymphoide
abondant et des cellules musculaires lisses. Le LK est une
tumeur bénigne qui peut rester longtemps asymptomatique.
Toutefois, I’augmentation progressive de son volume peut
exposer le sujet a de graves complications. Les moyens thé-
rapeutiques varient de |’abstention-surveillance a la sclé-
rothérapie, en passant par I'exérése chirurgicale, qui reste
le traitement couronné du plus grand taux de réussite. En
matiére de sclérothérapie, beaucoup de produits ont été mis
a I’essai : bléomycine, tissucol, EthiblocMP.

Conclusion

Le traitement chirurgical peut se faire par voie ccelioscopique
ou par chirurgie ouverte. L’aspiration du contenu et I'exérese
complete des parois kystiques est la régle. Néanmoins, vu
la nature bénigne de la maladie, le respect des structures
nobles avoisinantes auxquelles adhére le kyste est recom-
mandé. Malgré I'exérese complete des parois kystiques, des
taux de récidive allant jusqu’a 17 % ont été signalés’.
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Fig. 5. Cavités vasculaires tapissées de cellules endothéliales réguliéres, le
chorion sous-jacent comportant quelques fibres musculaires lisses et des
This paper has been peer-eviewed. lymphocytes (coloration hématéine-éosine, grossissement x400).
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