LYMPHANGIOME KYSTIQUE
RETROPERITONEAL TRAITE PAR SILDENAFIL
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ResumE : Le lymphangiome kystique est une malformation
lymphatique rare et bénigne, découverte le plus souvent
durant les deux premiéres années de vie. Les manifesta-
tions cliniques sont diverses et dépendent de la taille et
de la localisation de la lésion. Les localisations les plus
fréquentes sont cervicofaciale et axillaire. La forme rétropé-
ritonéale est rare. Le diagnostic nécessite un bilan d'image-
rie, mais ne peut étre confirmé que sur base d’un examen
anatomopathologique. Le traitement de choix est I'exérese
chirurgicale complete. Toutefois, celle-ci n’est pas toujours
réalisable en raison de la proximité de structures vitales.
Certains traitements alternatifs comme la sclérothérapie ou
I'administration de traitements oraux tels qu'immunosup-
presseurs ou sildénafil sont décrits. Nous rapportons le cas
d’'un patient agé de 62 ans avec lymphangiome kystique
rétropéritonéal traité avec succes par sildénafil.
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INTRODUCTION

Les lymphangiomes kystiques sont des mal-
formations lymphatiques congénitales rares.
Celles-ci sont bénignes et le plus souvent
observées dés la naissance ou chez les enfants
durant les deux premiéres années de vie (1-3).
lls peuvent, cependant, étre découverts de
maniére fortuite a '4ge adulte.

CAS CLINIQUE

Nous rapportons le cas d’'un homme de 62
ans chez qui est diagnostiqué un lymphangiome
kystique rétropéritonéal interaorticocave. La
Iésion est découverte lors de la réalisation d’'un
angioscanner dans le décours d’'une hospitali-
sation pour embolie pulmonaire bilatérale. Il n’y
a pas de thrombose veineuse profonde conco-
mitante. Le scanner réalisé permet de démon-
trer une lésion kystique interaorticocave dont le
diameétre mesure est de 100 x 64 mm (Figure 1).
Cette lésion comprime la veine cave et entraine
un ralentissement du flux veineux. Un traitement
oral par Sildénafil a raison de 20 mg deux fois
par jour est prescrit durant une période de trois
mois. Un scanner intermédiaire démontre déja
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SummaRry : Cystic lymphangioma is a rare and benign lym-
phatic malformation found most often in the first two years
of life. Clinical manifestations are diverse and depend on
size and site of the lesion. The most frequently affected
sites are cervicofacial and axillary areas. The retroperi-
toneal form is rare. Diagnosis requires imaging but can
only be confirmed on the basis of an anatomopathological
examination. The treatment of choice is complete surgi-
cal removal. However, this is not always feasible due to
proximity of vital structures. Some alternative therapies like
sclerotic injection and oral drugs like immunosuppressive
treatment or sildenafil are described. We report the case of
a 62-year-old patient with retroperitoneal cystic lymphan-
gioma successfully treated with sildenafil.
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une régression partielle du volume du kyste
(Figure 2). Au terme des 3 mois de traitement,
un scanner de contréle permet de démontrer
une régression significative du diametre Iésion-
nel mesuré a 41 x 28 mm (Figure 3).

DiscussioN

L’étiologie des lymphangiomes kystiques
correspond a un défaut d’embryogeneése, avec
trouble de développement des canaux lympha-
tiques communicant entre les vaisseaux lym-
phatiques de petit et plus important calibres (1,
4, 5). La conséquence de ce développement
anormal est l'isolement d’'un bourgeon lympha-

Figure 1. Scanner abdominal avant traitement.
La fleche indique un volumineux lymphangiome
kystique.
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Figure 2. Scanner abdominal en cours
de traitement démontrant une régression partielle
du kyste.

Figure 3. Scanner abdominal aprés 3 mois de
traitement mettant en évidence une régression
importante du kyste.

tique et la formation d’un kyste isolé. Les sites
les plus fréquemment concernés sont la région
cervicofaciale, le creux axillaire et la région tho-
raco-abdominale (1, 5, 6).

Les manifestations cliniques dépendent de
la taille de la lésion ainsi que de sa localisa-
tion qui peut occasionner des troubles d’ordre
esthétique (face, cou), mais également d’ordre
fonctionnel (compression respiratoire, ouverture
de l'oeil,...). Pour la région thoraco-abdominale,
la clinique est assez polymorphe. Cela peut
varier de I'absence compléete de symptdémes a
des manifestations cliniques telles que douleur,
compression veineuse ou cedeéme de membre
1,5, 7).

Les complications possibles de ces lymphan-
giomes kystiques sont une hémorragie kys-

tique, l'infection, la rupture et le volvulus (7).
Le diagnostic n’est pas simple. Les examens
complémentaires utilisés sont I'’échographie, le
CT-scanner et I'IRM (1-3, 5, 7). L’échographie
démontre une lésion kystique a parois fines, au
contenu hypoéchogéne avec mise en évidence
de septas en son sein. Cet examen est simple a
réaliser, non irradiant et peut parfois permettre
un diagnostic avant la naissance (4, 5). Toute-
fois, la limite de I'échographie est I'incapacité
a décrire, avec exactitude, les limites lésion-
nelles par rapport aux structures avoisinantes.
Le scanner ainsi que I'IRM permettent, quant a
eux, de mieux préciser et analyser la proximité
de ces structures ainsi que mieux caractériser
le contenu du kyste. Le diagnostic final ne peut,
toutefois, étre affirmé avec certitude que par
une analyse anatomopathologique (5).

Une régression spontanée de ces lésions
kystiques est rare. La prise en charge thérapeu-
tique peut étre de deux types : chirurgicale ou
médicale (1, 7). Le traitement de choix est 'exé-
rése chirurgicale compléte, particulierement en
cas de lésion volumineuse et symptomatique
(2, 5). Néanmoins, la fragilité de la paroi kys-
tique ainsi que la proximité de structures vitales
rendent parfois I'exérése compléte de ces
Iésions impossible. Le rapport aux structures
avoisinantes doit étre étudié avec attention pré-
alablement a un geste d’exérése chirurgicale.
En effet, une résection chirurgicale n’est pas
dénuée de risques : des complications d’ordre
nerveux, hémorragique ou cicatriciel sont
décrites. Une résection chirurgicale incompléte
entraine, quant a elle, une récidive (5).

Les traitements alternatifs a la chirurgie
proposés dans la littérature, avec un taux de
récidive variable, comprennent l'injection de
sclérosants ainsi que I'administration de théra-
peutiques orales telles qu'immunosuppresseurs
ou sildénafil (8, 9).

Le mécanisme du sildénafil n’est pas tout a
fait clair. Initialement, celui-ci était utilisé dans
le cadre de I’hypertension pulmonaire chez I'en-
fant afin de réduire les résistances vasculaires
pulmonaires. Il agit en inhibant une phospho-
diestérase 5 (PDE-5) qui hydrolyse la guanosine
monophosphate; il en résulte un relachement
des cellules musculaires lisses et une vasodi-
latation des vaisseaux lymphatiques (8, 9). Ce
phénoméne entraine une diminution de pres-
sion au sein de la paroi du kyste lymphatique
par amélioration du drainage lymphatique (4, 9)
et, secondairement, une régression du volume
du kyste, comme observé dans le cas rapportée.
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CONCLUSION

Il est aisé de comprendre qu’'une avancée
en termes de traitement aura un impact a la
fois au niveau fonctionnel mais également en
termes de qualité de vie du patient. L'utilisation
du sildénafil pourrait étre une alternative thé-
rapeutique intéressante pour le traitement des
lymphangiomes kystiques. Néanmoins, la durée
optimale de traitement ainsi que le type de mal-
formation lymphatique répondant le mieux au
traitement restent a définir.
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Les demandes de tirés a part doivent étre adressées au
Dr C. Holemans, Service de Chirurgie cardiovasculaire, CHU
Liege, Belgique.

Email : Charlotte.Holemans@chuliege.be
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