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Introduction

Les léiomyosarcomes (LMS) sont des tumeurs 
rares et comptent pour environ 7% des tumeurs 
des tissus mous. Il s’agit de tumeurs de l’adulte, 
survenant majoritairement chez les femmes. Ils 
surviennent rarement sur des léiomyomes. La 
plupart se développent dans la peau et les tissus 
mous profonds des extrémités ainsi que dans le 
rétro-péritoine.

Les tumeurs de la peau sont de petites dimen-
sion et de bon pronostic, à l’inverse des tumeurs 
profondes.

Nous décrivons le cas d’une femme de 56 ans 
qui connut une issue fatale des suites d’un leio-
myosarcome ayant induit une thrombose com-
plète de la veine cave inférieure (VCI). 

Observation clinique

Une patiente de 56 ans, aux antécédents vier-
ges, est admise dans un hôpital général pour 
mise au point de douleurs épigastriques et de 
pyrosis, accompagnés de majoration d’œdème 
des deux membres inférieurs. Elle présentait 
déjà des œdèmes des membres inférieurs depuis 
plusieurs années.

Cliniquement à son admission, le rythme car-
diaque est régulier à 95 battements/minute. La 
pression artérielle est de 12/7 cmHg. L’ausculta-
tion cardio-pulmonaire est banale. On remarque 
un œdème des membres inférieurs, important, 
bilatéral, suintant et prenant le godet.

La biologie sanguine révèle une cytolyse sans 
choléstase (bilirubine totale 0,8 mg%, TGO 
89 UI/l, TGP 92 UI/l, LDH à 811 UI/l, γGT à 
247 UI/l et phosphatases alcalines à 303 UI/l). 

L’INR est discrètement majoré à 1,2. Les mar-
queurs tumoraux dosés sont le CEA, le CA19-
9, le CA15-3 et le CA125. Seul ce dernier est 
franchement élevé à 1.848 UI/ml. La fonction 
thyroïdienne est normale.

L’analyse urinaire montre une protéinurie 
compatible avec un syndrome néphrotique (10,46 
gr/l) et une discrète hématurie (34 GR/µl).

A l’échocardiographie, la fonction systolo-
diastolique est normale avec une fraction d’éjec-
tion systolique (FEVG) égale à 67%. Il existe une 
insuffisance mitrale légère de grade I/IV. Une 
volumineuse masse est visible dans l’oreillette 
droite. Sa surface mesurée par planimétrie est 
égale à 7 cm2. Le diagnostic d’autopsie révèle 
un LMS modérément différencié (grade 2) déve-
loppé à partir de la paroi.

La présence d’une volumineuse tumeur est 
confirmée par l’échocardiographie  transoeso-
phagienne.

Le scanner abdominal révèle une ascite, des 
épanchements pleuraux bilatéraux. La VCI 
sus-rénale est quasi-complètement thrombosée 
jusqu’à l’oreillette droite. Hormis la gauche, les 
veines sus-hépatiques sont également throm-
bosées. Il y a une dilatation compensatoire de 
l’azygos et de l’hémi-azygos.

La résonance magnétique confirme la pré-
sence d’une tumeur de la veine cave s’étendant 
des veines rénales à l’oreillette droite.

L’évolution de cette patiente fut rapidement 
défavorable, caractérisée par un anasarque  puis 
une anurie conduisant au décès, trois semaines 
après l’admission.

Le diagnostic d’autopsie révèle un LMS de 
grade 2 développé à partir de la paroi de la VCI, 
avec obstruction des veines sus-hépatiques et de 
la VCI et extension dans l’oreillette droite. Il y a 
également une thrombose des veines sus-hépa-
tiques.
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Revue de la littérature

Décrits pour la première fois en 1871 par Perl, 
les LMS vasculaires sont des tumeurs rares. Leur 
prévalence est difficile à quantifier : on l’estime 
à 0,001%. L’âge moyen d’apparition est de 59,5 
± 13,2 ans. Les LMS touchent 3 fois plus les 
femmes que les hommes (73% versus 27%) (1). 

En 2008, on estime qu’environ 300 cas sont 
décrits dans la littérature médicale (2). Les 
localisations artérielles périphériques sont rares 
(3). Les LMS touchent les veines cinq fois plus 
souvent que les artères. Ces tumeurs peuvent se 
localiser dans la veine cave supérieure (4), les 
veines de la région brachio-céphalique (5) et, 
surtout, dans la veine cave inférieure (dans 50% 
des cas). De nombreux cas sont décrits dans les 
veines rénales, saphènes, iliaques, utérines et 
ovariennes. Les LMS peuvent aussi toucher les 
artères pulmonaires. De rares cas d’invasion de 
la veine azygos sont décrits (6).

Le sinus caverneux peut également être le 
siège de LMS, mais les seuls cas décrits concer-
naient des patients sidéens infectés par l’EBV 
(le virus d’Epstein-Barr peut infecter la muscu-
lature lisse).

La symptomatologie clinique dépend de l’en-
vahissement local de la veine. Le plus souvent, 
il s’agit de douleur dans le flanc droit (1). On 
constate régulièrement un œdème des mem-
bres inférieurs, sans pathologie cardiaque sous-
jacente. Des cas de symptomatologie évoquant 
une embolie pulmonaire sont décrits (8-11). On 
décrit également plusieurs cas de syndromes de 
Budd-Chiari (9). Enfin dans de rares cas, il peut 
s’agir de syndrome de veine cave supérieure 
(10).

Les LMS peuvent donner des métastases. Peu 
de séries sont décrites. Dans celle de Penel (11), 
sur 8 patients, 6 sont métastatiques. Tous avaient 
des métastases pulmonaires, deux avaient aussi 
des métastases osseuses, deux des métastases 
cérébrales et une patiente avait une métastase 
surrénalienne. Un rapport de cas fait état d’un 
patient atteint de métastase au scalp et au pou-
mon (12). 

La survie médiane n’est pas quantifiée. Elle 
peut être bonne en cas de traitement chirurgi-
cal radical. Une série de 22 patients publiée par 
Kieffer montre, chez des patients opérés, une 
moyenne de survie de 52% et de 34,8% respec-
tivement à 3 et 5 ans de follow-up (1).

La série de 14 cas publiée par Hines montre 
une survie de 53% à 5 ans chez des patients trai-
tés par chirurgie et radio-chimiothérapie combi-
née (13).

Néanmoins, elle est dramatique pour les néo-
plasies métastatiques : 8 mois de survie médiane 
avec des survies allant de 5 à 20 mois (11).

L’âge, le sexe, le grade histologique et la taille 
de la tumeur et le staging ganglionnaire ne sont 
pas des facteurs pronostiques (13).

Dans les tumeurs de la veine cave inférieure, 
les facteurs pronostiques défavorables sont : 
l’invasion du segment supérieur de la veine, la 
présence d’oedèmes des membres inférieurs, 
la présence d’un syndrome de Budd-Chiari, la 
croissance intraluminale de la tumeur et l’occlu-
sion de la veine (14).

Lorsque c’est possible, le diagnostic histo-
logique peut être obtenu par cyto-aspiration à 
l’aiguille fine (15), ou par biopsie lors d’une 
laparotomie exploratrice (1). Enfin, les LMS 
sont habituellement hyper-métaboliques et bien 
visibles au TEP-scanner avec injection de FDG 
(16).

 D’un point de vue thérapeutique, le trai-
tement le plus efficace reste la chirurgie avec 
résection complète «en bloc» chaque fois que 
possible. Souvent l’exérèse complète de ces 
tumeurs nécessite une reconstruction vasculaire 
(17). Les LMS ont tendance à récidiver, malgré 
la chirurgie (11).

La radiothérapie combinée à la chirurgie peut 
être utile, mais a été peu utilisée (18). Toutefois 
une étude de Hines et coll. a montré une réduc-
tion du taux de récidive locale après radiothéra-
pie (13).

Les chimiothérapies ont peu été étudiées. 
L’adriamycine seule semble inefficace (8). Plu-
sieurs patients ont été traités par l’association 
ifosfamide et adriamycine en traitement adju-
vant, sans qu’il ait été possible d’étudier l’im-
pact réel chez ces patients opérés (1). Dans cette 
série, d’ailleurs, 2 patients sur 16 (12,5%) sont 
morts de complications directement liées à la 
chimiothérapie.

Un cas d’embolisation d’adriamycine au niveau 
de métastases hépatiques a été efficace (19).

La mise en place de prothèse endo-aortique a 
également été utilisée dans un cas d’effraction  
aortique (20).

Conclusion

 Les LMS sont des tumeurs rares dont le 
pronostic est défavorable. La chirurgie avec 
résection en bloc reste le traitement de choix. 
La récidive est habituelle, mais son incidence 
pourrait être diminuée par la radiothérapie et la 
chimiothérapie.



Le cas clinique du mois. Leiomyosarcome de la veine cave

Rev Med Liège 2010; 65 : 4 : 177-179 179

La symptomatologie est souvent fruste et, 
surtout, très peu spécifique.

Nous avons décrit l’histoire clinique d’une 
patiente souffrant d’œdème des membres infé-
rieurs, sans pathologie cardiaque sous-jacente. 
L’évolution fut fatale à cause d’une insuffisance 
rénale et d’une décompensation cardiaque, liées 
à une thrombose complète de la veine cave infé-
rieure dont l’origine était un LMS.
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