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Introduction

Le lymphangiome kystique (LK) est le résultat d’une anomalie du
développement du systeme lymphatique pendant la période embryonnaire. 11 s’agit
d’une malformation congénitale rare. L’incidence reportée est de 1/6000 naissances [31]
[33].

Il représente également 5 a 6% [11] des tumeurs bénignes de I’enfant sans

prédilection d’ethnie ou de sexe.

Le lymphangiome kystique, toujours d’origine congénitale, se manifeste tres tot
chez le nouveau né ou chez I’enfant, plus rarement chez 1’adolescent et a titre
exceptionnel chez I’adulte. Dans 50 a 60% des cas il est diagnostiqué des la naissance et

dans 80 a 90% des cas il se manifeste avant I’age de deux ans [40].

La lésion, de part sa taille et/ou sa localisation, peut envahir la langue, le
plancher buccal, les structures pharyngées, laryngées et la trachée. La localisation du
lymphangiome peut entrainer de séveres détresses respiratoires et anomalies de
déglutition. C’est pourquoi il est important de pouvoir anticiper I’issue périnatale de la

grossesse afin de mettre en place une prise en charge néonatale adaptée.

Dans un premier temps ’analyse de la bibliographie nous permettra d’aborder la
pathogeénie, la classification, le diagnostic anténatal, la naissance, la prise en charge post
natale et le devenir de ces enfants sur le long terme.

Dans un second temps, nous présenterons notre étude rétrospective réalisée au
CHU de Nantes du 1* janvier 1996 au 31 décembre 2007 portant sur 10 cas de LK.
Nous exposerons la diversité des tableaux cliniques rencontrés.

Puis au cours d’une discussion nous réaliserons une comparaison des données de
la littérature avec les résultats de notre étude.

Pour finir nous développerons le role de la sage-femme dans la prise en charge des
LK.




1° PARTIE : Généralités

1. Définition

Le lymphangiome est une tuméfaction de localisation variée, elle correspond a
une dysplasie régionale lymphaticoveineuse [16].

Il se présente sous la forme d’une masse liquidienne, plus ou moins
volumineuse, recouverte d’une peau normale. Cette l1€sion est aussi caractérisée comme
étant non compressible, ne changeant pas de volume a la toux, transilluminable, fixée au
plan profond et sans adénopathie satellite. Généralement polylobée elle est constituée de
cavités dont le diameétre varie de 1 a 50 mm ou plus. [8]. Elle siége dans 75% des cas
dans la région cervicale ou cervicofaciale [30].

2. Embryologie

Un lymphangiome est une masse constituée de vaisseaux lymphatiques dilates. Il
s’agit d’une anomalie de développement du systéme lymphatique [14]. Cette masse est
considérée comme un ensemble de cellules dysplasiques issues de la séquestration de
tissus lymphatiques, la communication avec le reste du réseau ayant échoué. Ces
cellules possédent une capacité de prolifération mais le plus souvent elles ne font

qu’augmenter en taille [18].

Afin de réaliser une meilleure approche de cette pathologie quelques notions
d’embryologie sont nécessaires. Nous allons développer briévement 1’embryologie du

systéeme lymphatique.

Le systeme lymphatique se développe a la fin de la cinquieme semaine de gestation.
Depuis toujours et encore aujourd’hui deux grandes théories s’affrontent & propos de

I’origine embryologique du systéme lymphatique. Certains estiment que les lymphatiques




se forment a partir du systéme veineux, d’autres pensent qu’ils se développent a partir de

sillons dans le mésenchyme pour ensuite s’unir au systéme veineux [40].

A partir de la sixieme semaine de gestation et jusqu’a la neuvieme, SiX sacs
lymphatiques primaires vont se former a partir de dilatations locales des canaux
lymphatiques : (Schémas 1 et 2)

- deux sacs lymphatiques jugulaires

- deux sacs lymphatiques iliaques

- un sac lymphatique rétropéritonéal

- une citerne lymphatique (au niveau des glandes surrénales) [29].

Tout d’abord les deux sacs lymphatiques jugulaires se mettent en place. Ils drainent
les liquides contenus dans les vaisseaux lymphatiques des membres supérieurs, de la partie
supérieure du tronc, de la téte et du cou. Puis quatre sacs lymphatiques supplémentaires
(les deux sacs lymphatiques iliaques, le sac retropéritonéal et la citerne lymphatique) se

constituent pour collecter la lymphe du tronc et des membres inférieurs [40] [29].

Ces formations transitoires vont donner naissance aux ganglions et aux canaux
lymphatiques périphériques par un processus d’extension et de ramification en perdant
progressivement leurs liaisons avec le réseau veineux ou elles ont pris naissance.

Puis, aux environs de la neuvieme semaine, les vaisseaux provenant des sacs lymphatiques

vont reprendre contact avec le systéeme veineux périphérique.

La persistance des sacs lymphatiques entraine la formation d’une zone séquestrée
mais fonctionnelle ainsi qu’un défaut de connection du systeme lymphatique au systéme

veineux. Ce phénomene est a ’origine de la formation des lymphangiomes kystiques [23].

La lymphe va s’accumuler dans les sacs lymphatiques qui vont s’agrandir et vont
entourer voire comprimer les structures avoisinantes. Le défaut de drainage lymphatique
pourra entrainer un lymphoedeme périphérique avec épanchements et insuffisance
cardiaque par hypervolémie [12]. Dans certains cas un réseau collatéral de vaisseaux
lymphatiques peut se former et se connecter au réseau veineux ; on observera alors une
régression du lymphangiome voire une disparition au cours de la grossesse [12]. Le

lymphangiome kystique n’est pas produit par la simple dilatation des espaces lymphatiques
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mais par la croissance active de 1’endothélium, processus invasif qui caractérise ces Iésions
[17].

Les lymphangiomes kystiques sont des malformations isolées sans anomalie du
reste du systéme lymphatique. [8] Aucune notion familiale ou héréditaire n’a pu étre
mise en évidence. Cette malformation touche de maniére égale le garcon ou la fille [1]
[21] [23].

V. cardinale ant.
Ganglion trigéminé

Pléxus veineux cérébral post.

Sac lymphatique jugulaire

V. céphalique
V. brachiale

V. cardinale commune

Pléxus cérébral antérieur

VC inf.
S5e SEMAINE 1/2 (d’aprés Sabin)

Schéma 1 : Le systeme lymphatique, emprunté a B. Pansky [29]



V. jugulaire interne

Sac lymphatique cervical superficiel

Sac lymphatique jugulaire

Sac lymphatique
sous clavier

Canal thoracique

Sac lymphatique

V. fémorale rétropéritonéal

Citerne lymphatique
Sac lymphatique iliaque
V. iliaque

7e SEMAINE (d’aprés Sabin)

Schéma 2 : Le systéeme lymphatique, emprunté a B. Pansky [29]

3. Classification

Les lymphangiomes sont des hamartomes vasculaires bénins [30]. Les
hamartomes sont des formations tissulaires pseudo tumorales définies comme un
mélange anormal de cellules normalement présentes dans 1’organe ou elles se
développent [41].

Le lymphangiome est une malformation du systéeme lymphatique. On en
distingue deux types : la malformation lymphatique macrokystique et la malformation
lymphatique microkystique tissulaire infiltrante. La forme microkystique réalise un
placard et est parsemée de vésicules claires ou hématiques sur le territoire cutané ou

mugueux envahi [10]. Les formes macro et microkystiques sont fréquemment associées,
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notamment dans la région faciale et buccale ou dans des localisations viscérales rares.
Les formes macrokystiques créent des masses élastiques, parfois bosselées, en général
translucides sous une peau normale [8].

Les malformations lymphatiques sont toujours plus étendues que ce que l'on
imagine & I'examen clinique, & I'échographie ou & I''RM®. En effet des kystes latents

peuvent se développer a tout moment [10].

Les malformations lymphatiques ne présentent pas de risque de transformation
maligne. [10]

Nous nous intéresserons ici uniquement a la forme macrokystique du
lymphangiome. On distingue histologiquement quatre formes de lymphangiome en
fonction de la taille des cavités kystiques et de leur localisation : le lymphangiome
kystique, le lymphangiome caverneux, le lymphangiome simple ou capillaire et
I’hémolymphangiome. Ces quatre formes sont constituées d’endothélium séparé par du
stroma [29]. Il faut savoir que ces quatre formes n’ont pas de distinction nette étant

souvent retrouvées au sein d’une méme Iésion [40] [8].

3.1. Le lymphangiome kystique

C’est la forme la plus fréquente de lymphangiome, composée de kystes de
quelques millimétres a plusieurs centimétres de diamétre. Le lymphangiome kystique
siege dans 75% des cas dans la région cervicale ou cervico-faciale, dans 15% au niveau
de la région axillaire et dans 10% des cas restants au niveau d’autres régions (médiastin,
colon, rate ou derriere le péritoine) [30].

La forme kystique est composée de kystes larges, aux parois fines, qui sont plus
ou moins bien délimités. Au niveau histologique I’endothélium est aplati avec un stroma

moins fibreux que dans les formes caverneuses.

! Imagerie par Résonance Magnétique



Trois criteres histologiques caractérisent les LK :
— une formation kystique
— une formation séparée par des cloisons a stroma conjonctif pourvus de
tissu lymphoide et de muscle lisse, élément capital pour le diagnostic
— un revétement endothélial tapissant ces formations kystiques et rattachant

la tumeur & une origine vasculaire [30].

3.2. Le lymphangiome caverneux

Le lymphangiome caverneux est une lésion sous cutanée composée d’espaces
lymphatiques caverneux dilatés, plus petits que pour le lymphangiome kystique. Il
apparait le plus souvent au niveau de la langue, du plancher buccal et des glandes
salivaires. Difficilement délimitable, cette forme se caractérise par sa tendance invasive
et sa frequente pénétration dans les structures avoisinantes (muscles, nerfs, glandes). Par
ailleurs, cette forme est plus solide que dans les formes kystiques et les kystes y sont
plus petits [40] [31].

3.3. Le lymphangiome simple ou capillaire

Cette forme de lymphangiome est la moins fréquente, elle est composée de petits
canaux lymphatiques aux parois minces et de la taille de capillaires. Cette lésion
prédomine au niveau des masses musculaires du derme et de 1’épiderme et se présente

comme une verrue ou un ensemble de petites vésicules [40] [31].

3.4. L’hémolymphangiome

C’est une combinaison de canaux lymphatiques contenant du sang et de la lymphe.
Ces lésions sont similaires aux lymphangiomes caverneux, cependant certains espaces sont
remplis de globules rouges et sont probablement en communication directe avec le systeme
vasculaire [40] [31].



4. Le diagnostic anténatal

Le diagnostic anténatal de LK est principalement évoqué sur des criteres
échographiques, toutefois des examens complémentaires peuvent étre réalisés pour
orienter le diagnostic et caractériser plus précisément la Iésion.

Les premiers cas de diagnostic anténatal de LK furent décrits en 1976 [22].

4.1. Diagnostic échographique

Le lymphangiome kystique est généralement diagnostiqué au cours du deuxieme
trimestre. Le diagnostic se base sur la présence d’une masse anéchogéne (ou
transsonore, de contenu liquidien) contenant de multiples cloisons délimitant des
logettes [15]. La lésion est habituellement constituée de plusieurs kystes de différentes
tailles séparés par des cloisons plus ou moins fines. Les limites sont variables, soit les
contours sont bien limités sans prolongement viscéral ni modification anatomique, soit
les contours sont flous avec des prolongements pouvant s’étendre au niveau du thorax
ou de la cavité buccale. De ce fait, les limites de la tumeur sont alors peu discernables
[8] [23]. (Images 1, 2 et 3)

L’échographie va tenter de définir plusieurs caractéristiques de la Iésion :

sa localisation (cou, face, abdomen, médiastin)

— son volume

— ses limites exactes (contours flous/ limités, invasion des structures
voisines) [15]

— son retentissement fonctionnel sur le feetus (hydramnios, déformation

rachidienne, atteinte de la motilité en cas d’atteinte des membres) [15]

— saVvitesse de croissance [23].

La localisation du lymphangiome Kystique est variable, il peut étre trouvé dans
tout le corps a I’exception du cerveau [30] [15].

Nous allons détailler les différentes localisations échographiques rencontrées :



4.1.1. Au niveau du cou

La localisation cervicale ou latéro-cervicale représente la majorité des cas de LK,

I’incidence reportée est de 75%. La Iésion est unie ou bilatérale. Le si¢ge principal est situé

en antérieur ou antéro-latéral, deux fois sur trois du coté gauche [6] [15].

Trois types de LK cervicaux peuvent étre décrits : [6]

le LK cervical simple: forme la plus fréquente, elle n’envahit ni

I’oropharynx ni le médiastin.

le LK cervical avec envahissement oropharyngé : plus rare, il envahit les
parties molles, le plancher buccal, la joue, la langue et parfois le larynx. Il
s’agit de la forme la plus redoutable entrainant des détresses respiratoires

néonatales aigués pouvant conduire au déces de I’enfant.

le LK cervical avec prolongement mediastinal : cette forme n’entraine que
rarement des détresses respiratoires neéonatales et est souvent
asymptomatique. C’est généralement a I’occasion d’un examen radiographie

thoracique fortuit que le diagnostic est évoqué.

4.1.2. Au niveau de la face

L’extension a la face est également fréquente entrainant des troubles esthétiques et

délicats.

4.1.3. Au niveau de la région linguale

Ces lésions peuvent s’étendre parfois sur le plancher buccal, ce qui peut entrainer

des troubles respiratoires, de déglutition et de la parole. Cette localisation expose a des

difficultés majeures car ces lésions de la langue sont diffuses, infiltrantes, donnant une

macroglossie globale sans aucune limitation.



4.1.4. Au niveau médiastinal

Cette localisation est rare, elle peut étre isolée ou associée a une localisation
cervicale et peut siéger sur toutes les chaines ganglionnaires anatomiques du mediastin
[30]. La gravité de cette localisation tient essentiellement aux troubles compressifs, en
particulier, sur les voies aériennes qui peuvent constituer une menace respiratoire chez le
nouveau né. Les LK isolés au niveau médiastinal sont souvent diagnostiqués plus tard au
cours de la vie, de part ’absence de symptdome associ¢ [38]. Les auteurs décrivent une
grande variété sémiologique expliquant ’extréme difficulté & poser un diagnostic de
certitude [15].

4.1.5. Autres localisations rencontrées

Les extensions aux glandes salivaires, a la paroi latéro-thoracique, au creux
axillaire, a la muqueuse intestinale, au mésentére, a 1’espace rétropéritonéal, aux doigts,

aux membres, a la vulve ou au scrotum peuvent étre rencontrées [8].

Dans la majorité¢ des cas la découverte d’'un LK entrainera la réalisation d’une
échographie de seconde intention par un médecin référant. Celui-ci prendra le relais du
suivi obstétrical et échographique de la patiente.

En cas de découverte de masse suspecte au cours d’une échographie, une
¢valuation prudente de I’anatomie feoetale sera réalisée. Le dépistage d’éventuelles
anomalies associées pourrait témoigner d’une atteinte foetale congénitale. On recherchera
alors un cedéme généralisé, de I’ascite, un épanchement pleural ou intra-péricardique.

Les anomalies cardiaques, de la face, vertébrales et urogénitales seront aussi a rechercher
[20].
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Image 1 : LK axillaire (M= masse, H= humérus), empruntée a thefetus.net [44]

Image 2: LK axillaire chez un foetus a 26 SA (S=moelle épiniere, h=cceur, H= humérus,
M= masse multi kystique), empruntée a thefetus.net [44]

Image 3 : Masse kystique multiloculaire de la région axillaire, empruntée a thefetus.net
[42]
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4.2. Diagnostic différentiel échographique

L’établissement d’un diagnostic échographique de certitude est complexe du fait de

la grande diversité des formes échographiques.

La présence de kystes au niveau cervical pourra faire évoquer différentes éventualités

diagnostiques : [3]

un cedéme de la nuque (on observe alors une absence de cloisonnement)

un tératome (la distinction avec le lymphangiome est difficile, le tératome a
une apparence échographique plus complexe, des calcifications et des
composants tissulaires peuvent étre présents, on aura recours a 'IRM pour
faire le diagnostic)

une malformation du tube neural (encéphalocele)

un hygroma kystique

une tumeur bénigne des glandes salivaires [2]

un abces [7]

un goitre [7].

Concernant ’hygroma, on rencontre notamment dans la littérature anglo-saxonne un

amalgame avec le lymphangiome kystique [21]. Il est important de bien faire la distinction

entre les deux car le pronostic et la prise en charge au cours de la grossesse sont

completement différents. L’hygroma kystique est dans 80% des cas associ¢ a des

anomalies chromosomiques, il est de trés mauvais pronostic [3]. Il apparait comme une

formation anéchogene situé a la face postérieure du cou, disposeé symétriquement par

rapport a I’axe vertébral, sa taille est variable, il peut étre isolé ou associ¢ a d’autres

malformations [6].

Lorsque la localisation rencontrée est située au niveau abdominal les diagnostics

différentiels a évoquer sont nombreux : [23] [7]

I’atrésie intestinale
le kyste de I’ovaire
I’uropathie obstructive

le kyste mésentérique
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— le kyste rétropéritonéal

— le kyste du cholédoque

— le kyste biliaire congenital
— le kyste de I’ouraque

— la duplication digestive

—  les tératomes

—  les lymphomes

4.3. Les examens complémentaires

En fonction de la localisation de la Iésion, de sa taille, de son caractére infiltrant et
de son retentissement sur le feetus, différents examens complémentaires pourront étre
proposes et réalises. Ils vont permettre une orientation diagnostic en cas de doute et

pourront aussi renseigner sur une definition plus précise de la lésion.

4.3.1. Le caryotype

En cas de découverte échographique d’une masse suspecte, un caryotype pourra
étre réalisé afin de juger de I’atteinte chromosomique du feetus et de pouvoir établir un
pronostic quant a I’issue de la grossesse. Dans le cas de LK cervical le caryotype sera
systématiquement proposé¢ afin d’éliminer le diagnostic d’hygroma kystique qui est de

pronostic beaucoup plus sombre [8].
Par ailleurs la découverte d’une malformation associée a type d’hydrops,
d’anomalie cardiaque, d’cedéme, d’épanchements divers ou d’une malformation de tout

autre genre, orientera la prise en charge vers la réalisation d’un caryotype foetal [16].

Le lymphangiome kystique est considéré comme une malformation mineure,

isolée, rarement associée a d’autres malformations, le caryotype est toujours normal [8].
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4.3.2. ’IRM (Imagerie par Résonance Magnétique)

L’imagerie par résonance magnétique est utilisée en complément de 1’échographie
lors du diagnostic anténatal de masses anormales feetales. (Images 4 et 5)

Le lymphangiome kystique est une tumeur bénigne qui posséde un caractere
infiltrant qui peut envahir différents plans et aller jusqu’a comprimer les voies aériennes
lorsque la localisation est cervicale ou buccale. Il s’agit d’une malformation feetale rare
mais qui est associée a un taux de morbidité et de mortalité feetale élevé lorsque les voies
aériennes foetales sont envahies. A la naissance certains enfants vont nécessiter une prise
en charge néonatale lourde (intubation plus ou moins difficile, trachéotomie d’urgence) du
fait de leur détresse respiratoire. Il est donc important d’identifier en prénatal 1’étendue de
I’envahissement oro-pharyngé afin de permettre une prise en charge néonatale adaptée et
efficace [35].

L’échographie est un excellent outil diagnostic, permettant de faire le diagnostic
d’obstruction des voies aériennes feetales, mais uniquement avec des signes secondaires
(hydramnios, une protusion de la langue ou un défaut de déglutition). Cependant elle ne
permet pas de donner de détails anatomiques suffisamment précis quant a la relation de la
masse avec les structures avoisinantes [36]. Il a été démontre que les ultrasons éetaient trés
performants pour évaluer et caractériser les 1ésions superficielles mais qu’ils le sont moins

lorsqu’il s’agit d’extensions cervicales, thoraciques ou rétro-péritonéales [13].

L’IRM est Poutil de prédilection pour faire ce diagnostic car elle permet de
visualiser directement 1I’étendue de la masse, le larynx, la trachée et ainsi d’avoir une
estimation plus précise de la sévérité de 1’envahissement des voies respiratoires et du
refoulement des structures vitales [36] [1].

Cette imagerie permet de bien faire la différence entre les plans anatomiques, elle possede
un excellent contraste en ce qui concerne les tissus mous et permet d’éviter le faisceau
d’artéfact des épaules présent avec les ultrasons. Elle permet également une visualisation
optimale de ’anatomie vasculaire et du plexus brachial [5]. Les images obtenues par IRM
permettent aussi de visualiser une probable extension de la masse a la cavité thoracique ou

aux vaisseaux ainsi que les éventuelles associations a des anomalies veineuses [5].
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Siegel et al. [13] ont été les premiers a avoir reporté I'utilit¢ de I’IRM dans
I’évaluation des lymphangiomes kystiques chez les enfants. Plus tard Yuh et al. [13] ont
décrit en détails les caractéristiques IRM des LK chez les enfants. Puis au cours de leur
étude concernant onze cas de lymphangiomes cervicaux thoraciques Borecky et al. [13] ont
démontré que I'IRM était supérieure aux ultrasons pour caractériser les tissus et les

extensions des tumeurs.

Cette technique d’imagerie n’est pas utilisée dans tous les cas de diagnostic de
lymphangiome kystique mais seulement lorsque la masse est de taille importante et que la
localisation est proche des structures oro-pharyngés. Ainsi elle permet de planifier le mode
d’accouchement et d’anticiper la capacité d’adaptation de I’enfant sur le plan respiratoire
[35]. L’IRM n’est pas seulement utilisée en prénatal mais aussi en postnatal pour avoir une

meilleure approche chirurgicale [13].

4.3.3. Examen cytologique du liquide intrakystique

Une ponction de kystes in utéro peut étre réalisée, elle permet une analyse
cytologique du liquide de ponction. L’obtention d’un liquide séreux contenant des cellules

lymphoides confirmera le diagnostic de LK [30].

Le diagnostic anténatal ne pourra étre confirme en post natal que par la réalisation

d’un examen anatomopathologique suite a une exérese chirurgicale [39].
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Image 4 : IRM a 32 SA chez un feetus présentant un LK axillaire avec extension
intrathoracique, empruntée a thefetus.net [43]

Image 5 : IRM chez le méme feoetus, empruntée a thefetus.net [43]

5. Prise en charge anténatale

L’établissement du diagnostic anténatal de LK va conduire a la mise en place d’une
prise en charge spécialisée. Cette derniere va permettre de planifier le suivi de la grossesse

jusqu’a la naissance de I’enfant et d’anticiper la prise en charge postnatale.
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La découverte d’un LK en anténatal induit une prise en charge multidisciplinaire d’ordre
obstétricale, pédiatrique et chirurgicale. Cette approche multidisciplinaire pourra proposer
différentes options de planification : 1’aspiration des kystes in utéro, la réalisation d’un
caryotype feetal, la réalisation d’une IRM feetale, le choix du mode d’accouchement. La
réalisation d’une césarienne itérative pourra étre proposée pour prévenir le risque
d’hémorragie ou de dystocie et pour éviter les dommages feetaux souvent causés par une

obstruction des voies respiratoires aprés la naissance [34].

Cette grossesse a risque induira la mise en place d’un suivi d’ordre obstétrical et
feetal rapproché. Une surveillance clinique évaluera réguliérement le bien-étre maternel et
feetal, la croissance feetale (mesure de la hauteur utérine), le risque d’accouchement
prématuré et de rupture prématuré des membranes lors d’un volume Iésionnel important ou
d’un hydramnios. Une surveillance échographique rigoureuse sera couplée a cette
surveillance clinique. Une évaluation réguliére de la croissance de la masse sera effectuée
ainsi qu’une mesure de la quantité de liquide a la recherche d’un hydramnios pouvant
traduire une obstruction des voies aéro-digestives de I’enfant. Une recherche d’anomalies

associées d’apparition plus tardive sera également effectuce.

En cas d’hydramnios une ponction de liquide amniotique pourra étre réalisée.

Chen et al. [3] ont reporté en 1996 deux cas de ponctions de kystes guidés par
échographie. Dans ces cas, le caryotype feetal peut étre réalisé sur le liquide d’aspiration.
Cette technique est utilisée en prévention d’un hydramnios, de déformations faciales
irréversibles ou d’évolution 1étale vers un hydrops feetal. L’examen cytologique du fluide
aspiré retrouvait d’abondants lymphocytes et quelques monocytes confirmant le diagnostic
de LK [7]. L’absence de bénéfice obtenu fait de cet examen une intervention difficile a
justifier car les conséquences feetales dues a de multiples aspirations sont inconnues. Mais
une décompression de la masse par aspiration écho guidée peut se justifier avant la

naissance afin de minimiser le risque de dystocie de la masse et d’asphyxie néonatale [3].

Au Japon Watari et al. [3] en 1996 utilisent des injections in utéro intra kystiques
d’agent sclérosant OK-432 qui correspond a une solution de virus atténué de Streptococcus
pyogene d’origine humaine incubé avec de la pénicilline. Cela permet une involution de la
masse (cette technique est utilisée plus fréquemment en post natal et sera décrite plus

précisément page 25) [3].
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Une IRM pourra étre proposée au cours du troisiéme trimestre en cas de suspicion
d’atteinte des voies respiratoires afin d’obtenir un bilan plus précis quant au caractére
invasif de la masse.

Le couple se verra aussi proposer une consultation avec un chirurgien pédiatre qui
pourra étre amené a intervenir a plus ou moins long terme sur cet enfant. Le chirurgien va
les informer sur I’aspect de la malformation a la naissance, sur son évolution en postnatal,
sur les interventions qui pourraient étre nécessaires et sur les éventuelles complications qui

pourraient survenir.

En cas de decouvertes d’anomalies associées majeures ou de caryotype anormal
(trisomies, monosomies, syndrome de Noonan,) I’interruption médicale de grossesse sera
systématiquement proposée [23]. Le lymphangiome kystique n’est pas une indication en
lui-méme d’interruption médicale de grossesse. Cependant dans les formes trés étendues
pouvant mettre en jeu le pronostic vital de I’enfant ou entrainant un préjudice fonctionnel
et esthétique important celle-ci peu étre proposée.

En cas de caryotype normal associé a une échographie ne retrouvant pas
d’anomalies associées, le pronostic évoqué aux parents reste incertain [40]. Il existe quand
méme des élements de gravité qui peuvent orienter la décision vers une interruption
médicale de grossesse : le volume important de la masse avec retentissement fonctionnel
sur le foetus, une localisation au niveau du plancher buccal, une extension médiastinale,
I’age de la grossesse (moins I’dge gestationnel est avancé plus le pronostic est mauvais) et

une croissance rapide du volume de la masse [8].
Dans les cas de LK sans signe de gravité (sans envahissement oro-pharyngé et peu
volumineux) la naissance peut avoir lieu dans une maternité au choix des parents mais lors

du moindre signe de gravité une prise en charge en maternité de niveau 3 est préférable.

Il faut préciser qu’une régression spontanée est possible, elle se produit dans

environ 6% des cas [5].
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6. La naissance

Une équipe multidisciplinaire constituée de médecins neonatologues, de
chirurgiens pédiatres et d’obstétriciens a la responsabilité du choix du mode
d’accouchement [36].

En fonction de I’évolution de la masse, appréciée par de multiples échographies en
fin de grossesse, une décision sera prise quant a 1’issue de I’accouchement. Il n’existe pas
de critéres définis dans la littérature. Il en revient a I’équipe pluridisciplinaire de prendre la
décision : naissance par voie basse avec les risques de dystocie de la masse qu’inclut cette
solution, ou césarienne prophylactique dans le cas de volumineux LK et de suspicion
d’obstruction des voies respiratoires. La suspicion d’obstruction des voies aériennes in
utéro conduira systématiquement a réaliser une césarienne prophylactique. Il a été reporté
des cas d’asphyxies néonatales qui ont nécessités des intubations trachéales et des
trachéotomies avec des impossibilités de ventiler, entrainant des déces néonataux [7].

Il a été démontré qu’une planification de la prise en charge dans les cas de
suspicion d’obstruction des voies aériennes diminue significativement la mortalité

néonatale [36].

Le désir du couple vis-a-vis de la voie d’accouchement sera également recueilli.
Dans chacun des cas une prise en charge anténatale immédiate sera programmee avec

anticipation du risque de détresse respiratoire aigué [23].

Pour éviter ces déces, la technique EXIT? aussi nommée OOPS Procédure® a été
développée. Cette technique requiert la coordination d’obstétriciens, de chirurgiens
pédiatres, d’anesthésistes, d’échographistes et de néonatologues.

Cette technique fut décrite pour la premiere fois par Harrisson et al. [36] sur des primates
puis fut adaptée aux humains. Une surveillance et un monitorage intensif sont nécessaires
au bon déroulement de la procédure.

Il s’agit de maintenir la circulation foeto-placentaire apres hystérotomie afin d’évaluer la
disponibilité des voies aériennes de I’enfant et de pouvoir réaliser une intubation, voir
trachéotomie efficace. Aprés hystérotomie, la téte et la partie supérieure du tronc de

I’enfant sont extraites. Un capteur d’oxymétrie est placé sur la main de I’enfant afin de

2 EX utero Intra-partum Treatment
® Operation On Placental Support
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surveiller son rythme cardiaque et son oxygenation ; un électrocardiogramme peut étre
réalisé. Les voies aériennes sont alors examinées a I’aide d’un bronchoscope, du surfactant
peut étre administré.

L’intubation endotrachéale peut étre effectuée avec vérification d’absence d’obstacle par
fibroscopie des bronches. En cas d’échec de I’intubation une trachéotomie sera effectuée.
Une fois les voies aériennes sécurisées, on réalise I’extraction compléte de ’enfant et le
cordon est clampé [32] [24]. Le feetus peut tolérer cette procédure 60 minutes sans aucune
altération hémodynamique, ni modification des gaz du sang au cordon [24].

Cette technique d’intubation in utéro expose la mere et le feetus a de faibles risques qui
sont principalement ceux de I’anesthésie (utilisation de doses importantes d’halogénés) et
de I’hémorragie utérine suite a I’hystérotomie. Le risque hémorragique se trouve majoré
par I'utilisation d’utéro-relaxant au cours de la procédure afin d’éviter la chute du débit

placentaire et le décollement placentaire.

L’EXIT procédure est une méthode efficace et stire dans la prévention des complications
respiratoires des enfants dont les voies aériennes sont obstruées, que ce soit par un LK, un
tératome, un goitre thyroidien ou que 1’on soit en présence d’une atrésie du larynx [24].

Le recours a utilisation de cette technique reste extrémement rare, la majorité des formes
cliniques de LK étant des formes simples. Néanmoins la naissance d’un enfant atteint de
LK avec les risques de complications graves qui peuvent survenir induira
systématiquement la présence d’une équipe médicale pédiatrique sur place en collaboration

avec 1’équipe obstétricale.

7. Prise en charge postnatale

Apreés avoir évalué 1’adaptation de I’enfant a la vie extra utérine, un examen
clinigue minutieux a la recherche de complications sera réalisé. Une détresse
respiratoire peut se produire a distance de la naissance, une surveillance rigoureuse du
nouveau né est nécessaire [7]. L’enfant pourra rester en maternité auprés de sa mére en
cas de LK simple ou bien il sera transféré en fonction de son adaptation et de son age

gestationnel.
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Une description minutieuse de la malformation avec schémas dateés,
mensurations et photographies de la masse kystique sera réalisée. (Photographie 1 et 2)
L’enfant bénéficiera au cours de son séjour en maternité d’une consultation avec un
chirurgien pédiatre qui jugera de I’'importance de I’atteinte (en général celui qui aura vu
le couple en anténatal). A la fin du séjour en maternité, un rendez vous avec un
chirurgien pédiatre sera fixé afin de juger de I’évolution de la masse a distance de la
naissance. Les modalités du suivi postnatal seront évoquées a [I’issue de cette

consultation.

Des examens complémentaires seront réalisés plus ou moins a distance de la
naissance en fonction de 1’'urgence, afin de définir la localisation précise et I’extension

du LK. Ces examens sont:

la radiographie conventionnelle

- I’échographie

- T'IRM

- le scanner : dans les cas de LK intra-thoraciques le scanner est tres utilisé
pour planifier une approche chirurgicale [38]. En cas de complication le
scanner s’aveére plus performant que I'[RM, il donne également plus
d’information sur le contenu du kyste [25].

- DI’endoscopie oro-pharyngée (recherche de 1’envahissement de la langue,

du palais mou, du pharynx, du larynx ou du plancher de la bouche) [6].

Les extensions médiastinales, du plancher buccal ou de la langue sont de moins

bons pronostics. [8] [3]

Suite a ces différents examens les traitements pourront étre envisagés par le
chirurgien pédiatre.
Les régressions spontanées de LK sans aucune forme de traitement sont

occasionnelles et reportées a une fréquence de 1.6 a 16% [11] [9].
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Photographie 1 : Volumineux LK cervico-facial chez un nourrisson de 1 mois. (Pr. Y.

Héloury)

Photographie 2 : Volumineux LK cervical chez un nourrisson de 2 mois. (Pr. Y. Héloury)

8. Thérapeutiques

A distance de la naissance le chirurgien pédiatre statuera quant a la nécessité de
débuter une thérapeutique suite a un examen minutieux de I’enfant et a la réalisation
d’examens complémentaires.

Le traitement des LK n’est pas standardisé. Il existe plusieurs types de

traitements décrits dans la littérature.

8.1. Le traitement chirurgical
L’exérése chirurgicale est reconnue comme traitement de choix des LK par de

nombreux auteurs, seule une exérése complete de la 1ésion permettra d’obtenir une

guérison compléte [30]. La plupart du temps la lésion peut étre réséquée, cependant
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lorsqu’elle envahit les voies aériennes ou d’autres structures vitales la chirurgie devient
plus délicate [34]. (Photographies 3 et 4)

C’est le caractére non encapsulé du LK qui lui confére un pouvoir invasif
pouvant envelopper nerfs, structures vasculaires ou tissus qui rendent la chirurgie
difficile. Cette technique radicale entraine alors d’importants dommages sur ces
structures vitales et est a I’origine de sérieuses complications notamment sur les jeunes
enfants [19].

Les probléemes de récurrences sont fréquemment reportés (10 a 15%), dus a des
difficultés techniques, notamment au caractére infiltrant des lésions empéchant une
exérese totale. Ainsi des affections nerveuses iatrogénes (12 a 33%) et des déces (2 a
6%) sont décrits a des frequences non négligeables [28].

Le taux de complications rencontrées est de ’ordre de 19 a 33 % [11]. Chez les
jeunes enfants I’hémorragie importante créée lors de cette intervention majeure associée
au danger des complications inflammatoires (sepsis) peut aboutir a de sérieux incidents.
Les séquelles peuvent étre nombreuses dans des cas compliqués entrainant des
infections, des difficultés respiratoires, des séquelles dues a des trachéotomie de longues
durées, des troubles du language ou de I’alimentation ; c¢’est pourquoi des techniques
alternatives ont été mises en place [19].

Dans le cas de résection totale de la lésion (75%) le pronostic est excellent [38]
[3].

Pour les LK diagnostiqués en anténatal, la chirurgie est préférable aprés les six
mois de I’enfant afin qu’il tolére mieux I’anesthésie. Pour certains auteurs les
traitements effectués la premieére année de vie de I’enfant sont uniquement

conservateurs en attendant que I’enfant supporte au mieux la chirurgie [2].

8.2. Les injections de stéroides

Les stéroides possédent une action vasoconstrictrice qui va permettre une
sclérose des kystes et ainsi diminuer leur volume.

Sous anesthésie, une aspiration du contenu du kyste est d’abord effectuée et sera
envoyée en analyse cytologique. Ensuite, un drain est mis en place dans la cavité afin de
réaliser I’injection intrakystique de stéroides (triamcinolone 10mg/kg) pendant le temps

opératoire ou dans la semaine suivant la chirurgie. Le drain va laisser écouler la solution
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sclérosante pendant plusieurs jours, puis une autre dose sera injectée. Aprés une période
de « suintement », la lésion va diminuer de taille et peut méme disparaitre entierement.

Les injections peuvent étre renouvelées si besoin, et une chirurgie peut étre
nécessaire afin d’améliorer I’esthétisme de la cicatrice. Les stéroides ont démontré leur
capacité de rapide diminution de taille des lésions en 2 a 3 semaines avec peu de
complications. Les complications a long terme de la cortico-sclérothérapie peuvent
induire une suppression de la croissance ou une suppression immunitaire. Celles-ci sont
peu présentes lors de 1’utilisation isolée des doses prescrites pour le traitement des LK.

Cette technique est une bonne alternative a la chirurgie de premiére intention
[11].

8.3. Les injections de bléomycine

La technique utilisée est la méme que pour les stéroides, 1’agent injecté est
seulement différent. La mise en place de drain n’est pas obligatoire, le plus souvent
I’agent sclérosant est injecté directement pendant le temps opératoire. Une régression
compléte et partielle supérieure a 50% du volume lésionnel initial est retrouvée dans
88% des cas. Les effets indésirables associés sont peu nombreux et sont principalement
la fievre, les vomissements, des réactions inflammatoires, des décolorations de la peau
recouvrant la Iésion, des suintements et des indurations [21] [28]. La douleur associée
au traitement est peu intense.

La bléomycine utilisée en oncologie est bien connue pour sa toxicité pulmonaire
créant des fibroses graves qui sont doses dépendantes .L’étude clinique menée au Japon
sur 92 patients n’a révélé aucune complication a type de fibrose pulmonaire. Ogita et al
[28] ont reporté des résultats favorables sans récurrence et sans effet indésirable
significatif. Les doses utilisées pour le traitement des LK restent minimes.

La réussite de cette méthode repose sur la sélection des patients, les LK intra
abdominaux ou d’extension médiastinale sont exclus de cette technique car les résultats
sont médiocres, la chirurgie reste le traitement de premiére intention. Cette technique
peut étre utilisée comme alternative a la chirurgie de premiére intention pour les LK

simples [28].
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8.4. L’OK-432 thérapie

L’agent injecté est également modifié mais la technique reste la méme. L’OK-
432 se présente sous forme lyophilisé, il correspond a une culture de Streptoccocus
pyogenes du groupe A d’origine humaine incubé en présence de pénicilline et de sérum
bovin. Seules les patients non allergiques a la pénicilline pourront recevoir ce
traitement. OK-432 est un agent qui modifie la réponse biologique avec un effet anti
tumoral, activant les cellules natural killers, les macrophages et les cytokines.
Il s’agit de provoquer une réaction inflammatoire au niveau des tissus grace a une
stimulation chimique qui induit des échanges inflammatoires, une sclérose et une
cicatrisation du lymphangiome [37]. L’injection de la solution dans la cavit¢ du LK
entraine une infiltration des cellules de I’inflammation dans les espaces du kyste. La
réaction inflammatoire se trouve étre d’une grande utilité dans la diminution de volume
de la lésion sans former de cicatrice [27].
Les dommages créés a I’endothélium sont a I'origine de ’oblitération de la cavité,
empéchant I’accumulation de liquide [4]. Des résultats favorables et trés favorables sont
obtenus a I’aide de cette méthode qui ne présente pas d’effets indésirables notoires
(hématome et suintement). Une réponse pauvre au traitement est observée dans les cas

de LK caverneux, infiltrants ou de large étendue [26].

Il existe un cas de traitement in utéro par ’agent OK-432 décrit par H. Watari et
al [37] en 1996, il s’agit d’un cas de deux kystes cervicaux découvert a 16 SA (semaine
d’aménorrhée) sans anomalie de caryotype ni morphologiques associées. Plusieurs
injections écho guidées furent réalisées, une a 21 SA et une seconde a 28 SA sans
anomalies. Une nette diminution des kystes fut observée et une naissance par voie basse
eu lieu. A I’examen clinique persistait uniquement un excés de peau au niveau du Cou
de I’enfant marquant la présence in utéro des kystes. Aucun effet tératogéne ne fut
reporté. Cette technique permet de prévenir une quelconque obstruction des voies
aériennes ou dystocie au moment de la naissance qui aurait pu étre causée par
I’augmentation de volume des kystes. Cette méthode est préconisée uniquement devant
des cas de LK de petite taille, sans anomalie de caryotype, sans hydrops ou autre

anomalie congeénitale [37].
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8.5. La sclérothérapie par Ethibloc

L’Ethibloc est un agent biodégradable et thrombogene, il s’agit d’une solution
alcoolique [9]. C’est I'utilisation de sérum bovin pour obtenir I’agent OK-432 qui a
induit le développement de la technique de sclérothérapie par Ethibloc.

La technique reste cependant la méme : il s’agit de ponctionner la lésion aprés
anesthésie et de remplacer son contenu par la solution d’Ethibloc. Les complications
sont d’ordre inflammatoires pendant 2 a 4 jours, avec des fievres. Une inflammation
secondaire a été retrouvée chez 60% des patients dans le mois suivant
I’intervention régressant sous anti-inflammatoires. Par ailleurs les résultats sont
excellents ou satisfaisant dans 84 % des cas lorsqu’il s’agit de lésions macrokystiques.
En ce qui concerne les lésions microkystiques les résultats sont moindres, de ’ordre de
77%.

Cette technique comporte un taux faible de complication (13%) faisant d’elle

une bonne alternative a I’intervention chirurgicale [9].

Les raisons de I’absence d’efficacité¢ des traitements par sclérothérapie dans
certains cas sont encore inconnues mais il est possible que la constitution de la
membrane basale des vaisseaux soit en cause. La membrane basale des vaisseaux
lymphatiques est discontinue ce qui peu expliquer I’efficacité partielle des traitements
par injections. Probablement lors de I’injection d’agents sclérosants la membrane basale
laisse échapper une partie du produit dans les tissus voisins entrainant une dilution de

I’agent et donc diminuant son efficacité [4].

8.6. Le traitement laser

Quelques auteurs ont mentionné I’utilisation de la photo-coagulation laser dans
le but de contréler la croissance des lésions au niveau de la langue lors de LK
superficiels et dans certaines formes complexes. Les résultats obtenus sont mixtes et les
avis partagés. Nous n’avons retrouvé aucun détail sur cette technique, ’absence de

bénéfice obtenu a peut étre abouti a la suppression de cette thérapeutique [3] [4] [1].
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Dans les cas d’échec des différentes méthodes par injection une chirurgie peut
étre proposée afin de réaliser la résection de la lésion avec les risques que comporte la

meéthode chirurgicale.

Dans les cas de régression de la Iésion aprés sclérothérapie, il est fréquent
d’avoir recourt a une chirurgie de seconde intention afin de supprimer 1’exces de peau

qui peu persister. 11 s’agit dans ce cas d’une chirurgie a visée esthétique.

Photographie 4 : Piece anatomopathologique suite a [’exérése dun LK
volumineux. (Pr. Y. Héloury)

-27-



9. Devenir

Le suivi des enfants aprés leur retour & domicile sera rigoureux et fonction de
I’évolution de la Iésion, le chirurgien décidera au cas par cas de la fréquence des
consultations de I’enfant. Cette pathologie peut induire une prise en charge postnatale
lourde.

Le mode d’évolution de la 1ésion n’est pas prévisible. La croissance de la masse va
étre proportionnelle a la croissance de I’enfant. Mais la lésion pourra aussi s’étendre
rapidement aprés un traumatisme, une hémorragie, une infection ou une poussée

inflammatoire [30]. Une incidence d’infection spontanée de 7 a 30% est décrite [14].

L’évolution a long terme dépend surtout de la possibilité de résection compléte de
la lésion. Suite a la chirurgie, des complications de type neurologiques peuvent étre
observées surtout au niveau des nerfs craniens et plus précisément des nerfs de la face. Le
syndrome de Horner est rare, il apparait suite a une blessure de la chaine sympathique

associée a une paralysie du diaphragme induit par de chirurgie de résection de LK [3].
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2°™ PARTIE : Présentation de I’étude

1. Objectifs

Le but de cette étude est de décrire la prise en charge des lymphangiomes
kystiques de diagnostic prénatal, pathologie rare et mal connue.
Nous avons étudié le diagnostic anténatal ainsi que la prise en charge anté et postnatale.
Une comparaison avec la littérature a été également effectuée.

2. Matériel et méthode

Il s’agit d’une étude rétrospective réalisée au CHU de Nantes entre le 1% janvier
1996 et le 31 décembre 2007. Nous avons sélectionné dix dossiers de lymphangiomes
kystiques de diagnostic anténatal.

Nous avons introduit dans notre etude un cas d’interruption médicale de
grossesse afin de comprendre quels étaient les éléments pris en compte dans
I’établissement du pronostic de cette pathologie. Les 9 autres cas sont des grossesses

menées a terme.

La sélection des dossiers a eté réalisée par consultation des registres
d’accouchements des années 1996 a 2007, donnant alors accés aux identifiants maman

et bébé qui ont permis une consultation des dossiers.

Pour le recueil des données une grille d’étude a été réalisée. Elle comprend tout
d’abord un recueil des données générales concernant la mere et ’enfant puis elle décrit
le déroulement global de la grossesse, le diagnostic et la prise en charge anténatale, la
naissance, la prise en charge post natale, les thérapeutiques utilisées, les complications

rencontrées et le devenir de ’enfant.
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Nous avons choisi de réaliser une étude descriptive de nos cas, une analyse

statistique avec dix dossiers n’étant pas significative, les résultats auraient été biaisés.
Nous avons rencontré peu de difficultés pour réaliser notre étude, mis a part en

ce qui concerne la disponibilité des dossiers des enfants qui étaient en cours de prise en

charge.

3. Résultats

3.1. La fréquence

Nous avons rencontré dix cas de lymphangiome kystique entre le 1% janvier
1996 et le 31 décembre 2007.

3.2. Les pathologies associées a la grossesse
Pour réaliser notre étude nous avons relevé les eéventuelles pathologies associées
aux différentes grossesses afin d’évaluer leur influence sur la pathologie étudice.
- une grossesse a éte marquee par des métrorragies récidivantes
- Uune grossesse a été marquee par une néphropathie lupique préexistante.

3.3. Le diagnostic anténatal

3.3.1. Terme du diagnostic

Pour chaque grossesse le terme du diagnostic a été relevé :
- 1 cas a été diagnostiqué au cours du premier trimestre soit a 14 SA
- 6 cas au deuxieme trimestre (20 SA+1 j, 21 SA, 21 SA + 5, 23 SA, 24 SA
+5jet 29 SA)
- 3 cas au troisiéme trimestre : 2 grossesses ont étés découvertes au 7'°™
mois, la premiére échographie a donc été réalisé au troisieme trimestre,
permettant alors le diagnostic de LK. Pour le troisieme cas il n’y a pas eu

d’échographie de 22 SA.
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3.3.2. Localisations

Les différentes localisations de LK rencontrées au cours de notre étude sont :

1 au niveau du creux axillaire

1 thoraco-axillaire avec implantation sur la face inférieure du bras

2 au niveau scapulaire

2 intra-abdominaux

3 latéro-cervicales dont un cas présentant une infiltration thoracique et un
autre une extension au plancher buccal, a I’espace infratemporal et situé a
proximite de la région pharyngo-laryngee

1 cervico-facial sous mandibulaire.

3.3.3. Diagnostics différentiels évoqués

Nous avons relevé les différentes hypothéses diagnostiques émises lors de la

découverte des LK.

mésentere commun
masse abdominale, tumeur
tératome cervical

kyste salivaire ou lingual.

3.3.4. Signes associés

Nous nous sommes intéressés aux signes echographiques présents au moment du

diagnostic afin de mettre en évidence d’éventuels signes associés.

Des anses hyperéchogeénes on été visualisées pour un cas, une pylectasie bilatérale pour

un autre cas.

Deux autres grossesses ont ¢té marquées par la présence d’un hydramnios, il s’agit de 2

localisations latéro-cervicales. Les découvertes ont été faites respectivement a 27 SA et

a 30 SA. Un cas a régressé spontanément, pour le deuxieme la grossesse a été

interrompue.
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3.3.5. Evolution

Pour chaque cas de LK nous avons étudi¢ 1’évolution afin d’apprécier la croissance et

la progression de la lésion in utéro.

- pour 4 cas I’évolution de la masse a été proportionnelle a la croissance fcetale

- pour 3 cas I’évolution n’est pas connue. Pour le premier il n’y a pas eu
d’autre échographie apreés celle de 32 SA, pour le deuxiéme la naissance de
I’enfant a eu lieu aprés le diagnostic et pour le troisieme 1’étude du dossier
obstétrical n’a pas retrouvé de notion de croissance. La I€sion a été mesurée
une seule fois (56x51x40 mm).

- pour 2 cas on note une augmentation rapide de taille de la masse passant d’un
volume estimé de 13 ml (18 SA) a 100 ml (21 SA) pour ’'un et d’un volume
de 66x51x29 mm (30 SA) a 90x60x35 mm (35 SA) pour I’autre.

- pour 1 cas le LK était volumineux dés le diagnostic (150x38x110 mm) avec
apparition d’un épanchement pleural droit (25x15x42 mm) associ¢ a un
oedéme du front et du dos a 34 SA. A 38 SA ses dimensions augmentaient
(épanchement 35x7x20 mm, cedéme latéral 139x119x40 mm, cedéme dos

126x78 mm), avec un envahissement intrathoracique certain.

3.4. Prise en charge anténatale

3.4.1. Examens complémentaires

Au cours du suivi de grossesse de nos différents cas plusieurs types d’examens

complémentaires ont été réalisés (autres que I’échographie):

- 5 caryotypes : les résultats étaient tous normaux

- 1recherche de mucoviscidose, réalisée pour le cas des anses hyperéchogeénes.
Le résultat est revenu négatif

- 1 ponction de kyste, réalisée a 21 SA pour une des formes intra abdominale
d’évolution rapide, évacuant 90 ml. Suite a la ponction une régression du
kyste a été observée, ses dimensions passant de 67x65x45 mm a 43x37x32

mm. Aucune complication post ponction n’a été relevée. Néanmoins dix
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jours aprés la ponction, le kyste avait de nouveau évolué atteignant des
dimensions de 60x57x41 mm. L’analyse anatomopathologique du liquide de
ponction n’évoquait aucun argument cytologique en faveur d’un LK.

- 51RM ont été pratiquées (a 28, 28 SA + 2j, 31, 33 et 36 SA) avec découverte
pour le cas du LK volumineux et invasif, a 36 SA, d’une extension vers le

cavum.

3.4.2. Consultation prénatale avec un chirurgien pédiatre

Nous nous sommes intéressés également a la prise en charge pédiatrique du
couple avant la naissance. Huit couples ont bénéficié d’un entretien prénatal avec un

chirurgien pédiatre.

3.4.3. Interruption médicale de grossesse

Au cours de notre étude deux interruptions médicales de grossesses ont été
proposées suite au bilan prénatal établi, devant la gravité de I’extension et I’importance
du volume lésionnel.

- une a 36 SA pour le LK invasif et volumineux localisé sur toute la partie
gauche du cou et latéro-postérieure du thorax, avec envahissement intra
thoracique et du cavum, épanchement pleural, cedéme latéral et du dos.

- la deuxieme a 33 SA pour le LK latéro-cervical droit s’insinuant sous le
plancher buccal, envahissant I’espace infratemporal et situ¢ a proximité de la

région pharyngo-laryngée.

Pour le premier cas les parents ont pris la décision de mener la grossesse a son terme.
Pour le deuxiéme I’interruption médicale de grossesse a été réalisée a 33 SA + 3j avec

foeticide préalable.

3.5. Naissance

Nous avons mis a part I’expulsion du feetus suite a I’interruption médicale de grossesse.
Pour regrouper le déroulement des naissances nous avons réalisé un tableau récapitulatif

afin de pouvoir effectuer une comparaison plus aisée. (Tableau 1)
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Tableau 1 : Déroulement de la naissance

Terme du | Naissance Poids - PECala Clinique a la
diagnostic Apgar naissance naissance

Casl 33 SA 38 SA+3j 41909 Aucune, refus LK cervico -
AVB / spatules dystocie | 10/10 parental de PEC | thoracique G
de la masse +++ 1jenUN invasif

Cas 2 |21SA 38 SA 32309 Aucune Non renseigne
AVB / forceps 10/10 1jenUN

Cas 3 |32SA 39 SA 2830g Ventilation au Masse omoplate
AVB bradycardie 2/8 masque 2cm@
d’expulsion

Cas 4 | 21+4SA | 37SA 3390¢g Aucune Dome kystique
Césarienne 10/10 cervical
prophylactique 8cm@d

Cas 5 |23SA 39 SA Césarienne 32609 RP faite : LK épaule D
prophylactique + 10/10 normale
présentation transverse polypnéique

Cas 6 | 37+1SA | 41+]j 41009 Aucune Tumefaction de la
Déclenchement (terme 10/10 face
dépassé) LK non compliqué
AVB 4cm@

Cas 7 |14SA 38+4j AVB 3700g Désobstruction | Non renseigné
Déclenchement 10/10 + o0xygeénation
(hyperthermie+
tachycardie fcetale) UN

Cas 8 | 24+5SA | 36+6j 3610g Aucune LK axillaire D non
AVB 10/10 visible

Cas9 20SA +1 | 38 SA 3440 g Aucune LK creux axillaire
Césarienne 10/10 D + main D
prophylactique

SA : Semaine d’aménorrhée

AVB : Accouchement voie basse

UN : Unité de néonatalogie

RP : Radio pulmonaire

-34-

PEC : Prise en charge




Au total : 6 enfants sont nés par voie basse et 3 par voie haute.
Pour les naissances par voie basse, une dystocie séveére de la masse a été décrite pour le cas
du LK volumineux et infiltrant pour lequel une IMG avait été proposée.

Les autres naissances n’ont pas posé de probléme de dystocie de la masse.

8 enfants sur 9 avaient un apgar a 10 a 5 minutes de vie et a 10 a 10 minutes de vie. Un
enfant avait un apgar a 2 a 5 minutes et 8 & 10 minutes, la cause était indépendante de la
pathologie foetale (bradycardie d’expulsion). Un cas a ¢été ventilé au ballon sans aucune
difficulté, un autre était polypnéique quelques heures aprés la naissance. Une détresse
respiratoire secondaire a été observée chez un enfant chez qui le LK était de localisation
intra abdominale, il a été placé 1 journée sous CPAP* permettant ainsi de résoudre la

détresse respiratoire.

Pour 8 naissances le pédiatre €tait present, il a eu a intervenir une fois pour désobstruer

I’enfant.

Pour tous les enfants excepté un, le diagnostic anténatal a été confirmé a la naissance.
Pour le cas n°2 le diagnostic établi était imprécis avec une hésitation entre une masse

abdominale a type de tumeur ou un LK intra abdominal.

3.6. Prise en charge postnatale

L’¢étude du feetus de I'IMG en anatomopathologie a rejoint le diagnostic fait en
anténatal. L’étude microscopique du feetus a conclu a un LK cervical droit avec
extension pharyngée.

Au cours de notre étude 3 enfants ont été transférés en unité de néonatalogie, le cas de
volumineux LK, un cas de localisation intra-abdominale sans particularité et un cas de
détresse respiratoire secondaire. Les séjours en néonatalogie ont été d’une durée de 1

jour pour 2 enfants et de 6 jours pour le cas de détresse respiratoire secondaire.

* Continuous Positive Airway Pressure
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Des examens complémentaires ont été effectués au cours de la période du post partum
immediat :
- 8 enfants ont bénéficié¢ d’une échographie dans les cinq jours qui ont suivi la
naissance
- 1 radiographie pulmonaire pour ’enfant polypneique
- 2 ASP® ont été réalisés, un & J1 pour enfant faisant une détresse respiratoire
secondaire et l’autre pour le cas du LK intra-abdominal de diagnostic
incertain
- 1IRM aété réalisee a J1 pour le cas du LK invasif et volumineux
- 1 TDM aJ0 pour le LK du creux axillaire s’étendant sur la main, le scanner

montre une masse solide de 9 cm de long.

7 enfants ont été revus en consultation pédiatrique dans un délai de 15 jours a 2 mois
apres la naissance. Un a été revu a 3 mois pour la premiére fois depuis la naissance et un
autre a 7 mois.
Au moment de cette premiere consultation des examens complémentaires ont été
réalises :

- 5 échographies

- 1IRM

- une étude des marqueurs tumoraux pour le cas de LK atypique.

3.7. Thérapeutiques
Un enfant n’a pas eu de traitement car le LK était de faible volume.

Des injections d’alcool absolu (Ethibloc) ont été nécessaires dans 3 cas :
- pour un cas de LK latéro-cervical 2 injections ont été pratiquées, une a 8
mois et 'autre a 11 mois
- uncas de localisation axillaire a bénéfici¢ d’une injection a 2 mois de vie

- un cas thoraco-axillaire a 3 mois.

® Abdomen Sans Préparation
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Pour 5 cas la chirurgie a été nécessaire :

- pour I cas une coelioscopie exploratrice a été effectuée a ’age de trois mois
avec exérese et résection intestinale majeur (LK atypique)

- 1 casd’exérése d’emblé a 3 mois sans traitement préalable

- 2 cas de chirurgie d’exérése suite a 1I’échec du traitement par injection
d’alcool

- 1 cas opéré a 20 mois, apres traitement par injection sclérosantes efficaces.
Cet enfant a bénéficié de la pose d’une prothese d’expansion a 2 ans et demi,
afin de permettre I’exérese compléte de la principale 1€sion 3 mois plus tard.
Cet enfant sera réopéré a 4 ans et demi d’une seconde localisation apparue au

niveau mammaire.

Pour les 5 cas 1’anatomopathologie a été réalisée confirmant le diagnostic de
lymphangiome, 4 lymphangiomes kystiques ont ¢été retrouvés ainsi qu’un

hémolymphangiome.

Pour le cas du LK infiltrant aucune prise en charge meédicale ou chirurgicale
raisonnable n’a pu étre proposé. L’IRM mesurant la tumeur a 140x110x110 mm

correspondant a un volume de 847 ml.

Pour deux enfants, le port d’un vétement compressif confectionné sur mesure a été

utilisé apres le traitement par injection sclérosante et apres la chirurgie.

3.8. Complications

A trois reprises des réactions inflammatoires ont été décrites suite a 1’injection
d’alcool absolu, dont deux pour le méme enfant & 6 semaines d’intervalles. Des
traitements par corticoides et antibiotiques ont suffit a résoudre I’inflammation.

Un cas d’hémorragie intra kystique a été noté a ’age de 3 ans.

Un cas de récidive post chirurgicale a été mentionné avec régression spontanée

partielle 2 mois aprés la chirurgie.
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Un cas d’épanchement lymphatique, dans la loge d’exérése, a aussi été décrit suite a

la chirurgie.

3.9. Mortalité

L’enfant hospitalisé a 11 jours de vie atteint du LK massif infiltrant est décédé a
15 jours de vie suite au choc septique et a la dyspnée laryngée, par refoulement de la
trachée en avant avec infiltration de la gerbe aortique et du cavum.

3.10. Devenir

Pour I’ensemble de nos cas la premicre visite avec le chirurgien apres la naissance a

révélé que les kystes étaient toujours presents sans signes de diminution de volume.

A 1 an, un cas a regresse spontanément et dans sa totalité. Pour 2 cas I’évolution
¢tait stable, ils n’avaient pas débuté de traitement. Pour cinq cas la prise en charge

thérapeutique avait debuté.

A 2 ans, on note 5 cas de persistance de kystes et un cas de regression totale post
chirurgicale. Pour un enfant I’étude du dossier n’a pas retrouvé de suivi pédiatrique

apres ses 1 an, I’évolution du LK était alors stable.

A I’age de 5 ans, un enfant présente des douleurs paroxystiques péri ombilicales avec

un épanchement intra-abdominal retrouve, ce méme enfant sera revu a 7 ans avec des

douleurs mictionnelles matinales dues a la présence du LK sur la vessie. A 10 ans les

douleurs avaient disparues.

Par la suite, pour les cas n’ayant pas régressé au préalable, on remarque une persistance

des kystes.
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3°M PARTIE : Discussion

1. La fréquence

D’aprées Song et al. [33] I’incidence du LK est de 1 pour 6000 naissances ce qui
correspond pour la maternité du CHU de Nantes a 1 cas de LK tout les ans et demi (soit
tous les 19 mois).

Au cours de notre étude nous avons obtenu une fréquence de moins de 1 cas par an (1
cas tous les 13 mois), ce qui semble étre un peu supérieur vis-a-vis des données de la
littérature. 1l faut tenir compte du fait que le CHU de Nantes est une maternité de niveau
3 et donc que I’ensemble des pathologies de diagnostic anténatal du departement lui

sont adressées. Il parait donc évident d’y retrouver une fréquence plus élevée.

2. Les pathologies associées a la grossesse

Au cours de notre étude une grossesse a été marquée par un syndrome lupique
sans retentissement sur la pathologie fcetale.
Pour le cas des métrorragies récidivantes révélées au cours de notre étude on peut
admettre qu’il s’agisse d’une complication indépendante de la nature de Iatteinte
feetale. Aucune référence bibliographique n’en fait état.
Aucune pathologie d’origine maternelle ne semble influencer 1’apparition de cette

malformation.

3. Diagnostic anténatal

3.1. Terme du diagnostic échographique

Dans notre étude la majorité des cas ont été diagnostiqués au cours du deuxiéme
trimestre. Les 3 cas découverts au troisieme trimestre, n’ont jamais bénéficié
d’échographies de 22 SA. Ce qui nous améne a nous questionner sur la présence du LK a

22 SA et sur la possibilité de réaliser le diagnostic au deuxiéme trimestre.

-39 -




D’aprés F. Monot [23] le diagnostic du LK est habituellement réalisé au cours du
deuxieme trimestre de la grossesse, les résultats obtenus au cours de notre étude sont donc
en accord avec les données bibliographiques, mis a part pour le cas diagnostiqué au
premier trimestre.

3.2. Localisations

D’apres Rakotosamimanana et al. [30] les localisations au niveau de la région
cervicale sont retrouvées dans 75% des cas, les localisations axillaires dans 15% des cas et
les localisations cervico-médiastinale, rétro-péritonéale, splénique et colique dans 10% des
cas.

Notre étude dénombre 40% de localisations cervicales et 20% de localisations axillaires,
nos données semblent un peu éloignées de celles retrouvées dans la littérature mais le

faible effectif de notre étude explique cet écart.

3.3. Diagnostic différentiel échographique

Au cours de notre étude plusieurs hypothéses diagnostiques ont été émises avant de
faire le diagnostic de LK.
Pour les localisations cervicales I’hypothése d’un tératome a été évoquée, celle-ci se
retrouve tres fréeqguemment citée dans la littérature [3] [8] [23].
Par contre I’hypothése du kyste salivaire ou lingual n’a été évoquée qu’a une seule reprise
[2].
La notion de mésentére commun apparu au cours de notre étude n’a pas été abordée dans la

littérature.

Cependant la notion de tumeur rencontrée pour les localisations abdominales et intra-

thoraciques est fréquemment décrite [38].
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3.4. Signes associés

Lors du diagnostic des différentes formes de LK, plusieurs signes associés sont
ressortis.
Les anses hyperéchogénes ainsi que la pyélectasie découvertes au moment du diagnostic
ne semblent pas étre liées a la pathogénie lymphatique du LK, la littérature n’évoque
pas ces signes comme étant associés aux LK.
Dans la littérature [6] la présence d’un excés de liquide associé aux formes cervicales
peut traduire une obstruction des voies aérodigestives ; c’est donc un facteur de mauvais
pronostic. Effectivement sur nos deux cas d’hydramnios une grossesse a ¢été

interrompue. Nous rejoignons donc les données de la littérature.

3.5. Evolution du LK

L’évolution du LK in utéro semble étre inconnue, la littérature convient d’une
surveillance échographique rapprochée afin d’apprécier la croissance de la masse [23].

Nous retrouvons cette incertitude face a la croissance du LK dans notre étude.

Les données bibliographiques tendent a caractériser comme étant de mauvais pronostic
une lésion étendue ou dont la cinétique de croissance est importante [3]. Nous rejoignons
la littérature devant notre cas de LK volumineux. Pour ce méme cas des oedémes et un
épanchement pleural se sont rapidement développés, d’aprés Malone et al. [20] cette
évolution peut étre le témoin d’une atteinte congénitale feetale ; 1’anatomopathologie

réalisée suite au deces de cet enfant n’a rien retrouvé.
Castellote et al. [5] admettent qu’une régression spontanée est observée dans 6% des

cas, notre étude n’en a pas mis en €évidence. Nous pouvons mettre cette différence sur le

compte de notre effectif restreint.
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3.6. Prise en charge anténatale

3.6.1. Examens complémentaires

Au sein de notre population les caryotypes réalisés concernaient la moitié des
formes localisées au niveau du cou bien que dans la littérature le caryotype soit fortement
conseillé pour toutes les formes cervicales [8].

Cependant comme recommandé dans les données bibliographiques [16], la majorité des
cas présentant des signes ¢chographiques associés ont bénéficié d’un caryotype.
Néanmoins le cas retrouvant un épanchement pleural et des oedémes importants n’a pas
respecté cette recommandation, aucune notion de refus parental de prise en charge
anténatale n’a été retrouvée dans le dossier obstétrical.

Les caryotypes réalisés étaient tous normaux, aucun des enfants nés n’est porteur
d’anomalie chromosomique. Nos données coincident donc avec celles de C. Dupont [9]

qui affirme que le caryotype est toujours normal chez les enfants porteurs de LK.

Par ailleurs dans notre etude plusieurs IRM ont été réalisées en prénatal notamment
pour nos deux cas complexes. Nous recoupons la littérature [1] [35] [36] pour attester que
cette technique d’imagerie est indispensable dans les cas de LK cervicaux, invasifs ou
volumineux afin d’apprécier plus précisément I’envahissement des structures avoisinantes

et de prendre une décision quant a la prise en charge a la naissance.

Pour finir une ponction de kyste a éte réalisée. En 1996, Chen et al. [3] [7]
décrivaient I’absence de bénéfice obtenu suite a la ponction de kystes in utéro. Nous les
rejoignons face aux résultats obtenus aprés ponction, la taille du kyste étant seulement

légérement inférieure a celle d’avant ponction.

3.6.2. Consultation prénatale avec un chirurgien pédiatre

La plupart de nos cas ont bénéfici¢ d’un entretien prénatal avec un pédiatre. La
littérature n’aborde pas cette consultation on ne peut donc faire de comparaison quant a

la prise ne charge au CHU de Nantes.
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3.6.3. Interruption médicale de grossesse

Au cours de notre étude I’interruption médicale de grossesse a été proposée.

D’apres C. Dupont [8] le LK n’est pas une indication en lui-méme d’interruption
médicale de grossesse mis a part lors d’un envahissement avancé des structures
fonctionnelles ou d’un volume Iésionnel trés important. Pour nos deux cas les

indications se conforment a celles retrouvées dans la littérature.

4. La naissance

Au sein de notre population, tous les enfants sont nés a terme.
Les naissances par césarienne ont été réalisées dans le but de minimiser le risque de
dystocie induit par le LK comme décrit par C.P. Chen [7]. On peut se poser la question de
I’indication de la voie basse dans le cas du volumineux LK cervico-thoracique, n’aurait-il
pas ¢€té plus prudent de réaliser une césarienne ? L’étude du dossier obstétrical a retrouvé

un accord pour la voie basse mais aucune trace de proposition ou de refus de césarienne.

Aucun des problémes d’adaptation a la vie extra utérine ou de détresse respiratoire n’a été

imputé a la présence de LK chez ces enfants.

Aucun de ces enfants n’a bénéficié de PEXIT procédure qui reste encore une procédure

rare, les LK invasif de la région oro-pharyngée restent des cas exceptionnels.
Pour un enfant, le diagnostic était incertain a la naissance, la réalisation d’examens
complémentaires a permis de faire un diagnostic plus précis.
5. Prise en charge postnatale
Pour tous les enfants nés, des examens complémentaires ont étés réalisés.

Il faut prendre en compte que les examens complémentaires réalisés n’étaient pas tous

des compléments d’explorations de LK, 1 ASP a été réalis€ pour compléter le bilan
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d’une détresse respiratoire secondaire et une radiographie pulmonaire pour explorer une
polypneée.

Dans la grande majorité des cas une échographie est réalisée a la naissance et seulement
dans les cas de LK atypiques, volumineux et invasif les examens complémentaires
seront plus poussés. Nous nous accordons a Ward et al. [36] pour affirmer que
I’échographie est un excellent outil diagnostic, qui posséde ses limites lors de la

réalisation de bilan d’extension de plus grande précision. L’IRM est alors utilisée.

Tous les enfants ont étés revus par la suite par un chirurgien pédiatre. Un examen
complémentaire réalis¢ au cours de cette consultation n’a pas été décrit dans la
littérature : il s’agit de 1’étude des marqueurs tumoraux pour le cas du LK atypique de

diagnostic incertain réalisé afin d’¢liminer le diagnostic de tératome.

6. Thérapeutiques et complications rencontrées

Les traitements utilisés pour le LK sont varies.

Au CHU de Nantes la technique par injection d’alcool absolu en intra kystique est
utilisée. Les cas de réactions inflammatoires que nous avons observés suite aux

injections sclérosantes sont retrouvés chez 60% des patients dans la littérature [9].

Les deux enfants opérés en premiére intention avaient des formes intra abdominales de
LK. Pour I’un la position a proximité du foie entrainait des vomissements génants, pour
le second le diagnostic incertain avait conduit a une laparoscopie exploratrice entrainant
I’exérése de la Iésion au méme moment. Pour ces deux cas nous ne sommes pas €n
accord avec les données bibliographiques [2] qui préconisent d’attendre les 6 mois voir
les 1 an de I’enfant avant toute chirurgie. Au regard de la situation d’incertitude
diagnostic et de la présence de signes fonctionnels génants nous pouvons considérer que

la chirurgie ne pouvait attendre.

Pour nos cas chirurgicaux les kystes ont régressé mais sont toujours présents a 1’age de

2 ans, 2 ans et demi, 4 ans et 10 ans. Ces données s’accordent avec celles de la
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littérature qui évoquent une résection totale des lésions difficiles et donc des taux de

récurrence elevés [28].

J. Rakotosamimanana et al [30] décrivent des hémorragies intrakystiques et des
phénomeénes de croissance rapide pouvant survenir suite a un traumatisme, nous avons

observé ces complications au sein de notre étude.
Au CHU de Nantes, le port d’un vétement compressif fait sur mesure, pour les LK

cervicaux, permet de limiter I’augmentation de taille des kystes et la récidive. La

littérature ne fait aucune référence a cette technique.

7. Devenir

L’évolution des enfants atteint de LK n’est pas prévisible c’est pourquoi ces

enfants bénéficient d’un suivi régulier.

Au cours de notre étude pour un enfant le LK a régressé spontanément et totalement a
I’age de 1 an sans aucune nécessité thérapeutique. Dans la littérature les régressions
spontanées de LK sans aucune forme de traitement sont occasionnelles et reportées a

une fréquence de 1.6 a 16%. [11] [9]

Aucun enfant n’a présenté d’atteinte neurologique grave.
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4°™ PARTIE : Role de la sage-femme

Une grossesse compliquée d’un LK induit une prise en charge multidisciplinaire et
la sage-femme y participe. La sage-femme se trouve aux premiéres loges lors du suivi de
grossesses de déroulements physiologiques mais elle est également habilitée a participer au
suivi des grossesses a caracteres pathologiques.

Certaines d’entre elles sont 8 méme de réaliser des échographies obstétricales lors d’un
suivi de grossesse, dans ce cas la sage-femme se trouve en tout point concernée par le
diagnostic et la prise en charge décrite ci-dessus. Les sages-femmes du diagnostic anténatal
sont aussi concernées. Ces sages-femmes ne représentent qu’une faible proportion de la
profession, nous nous intéresserons aux autres modes d’exercice de la profession.

La sage-femme interviendra aussi bien au cours de la prise en charge anténatale qu’au

moment de la naissance et de la surveillance du post partum.

1. En anténatal

La sage-femme est habilitée a réaliser le suivi de grossesse. Elle sera a méme de
dépister cliniquement une anomalie de liquide ou une macrosomie feetale (si masse
volumineuse) au cours d’une consultation classique ; anomalie pouvant étre retrouvée dans
les cas de LK. Elle orientera alors la femme vers un médecin afin qu’il juge de I’anomalie
décelée.

Dans le cas d’instauration de suivi a domicile, elle se retrouvera également au premier plan

et elle représentera un intermédiaire de confiance entre I’équipe médicale et le couple.

2. La naissance

La sage-femme accueillera le couple lors de leur arrivée et veillera a établir un
climat rassurant autour de cette naissance attendue et source d’angoisse. La sage-femme
participe de facon active a la naissance en générale. Dans le cas d’accouchement par voie
basse d’un enfant avec un LK, elle sera amenée a suivre le bon déroulement du travail et de

la naissance sous la direction d’un obstétricien. Elle interviendra également dans le cas de
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césarienne. Elle accueillera ’enfant a la naissance et participera activement a sa prise en

charge en cas de dystocie ou de détresse respiratoire en collaboration avec un pédiatre.

3. En postnatal

La sage-femme est également un intervenant important lors des suites de couches et
sera donc un interlocuteur privilégié avec 1’enfant et sa famille.
En cas de complication secondaire du LK chez un enfant sans particularité en postpartum
immédiat, elle réalisera les premiers gestes d’urgences nécessaires et alertera 1’équipe
pédiatrique.
Elle apportera un soutien psychologique important aux parents dans les cas de transfert
d’enfant en unité de néonatalogie et aidera au maintien du lien entre la mere et son enfant.
Avec I’appui de I’équipe pédiatrique, elle pourra renseigner les parents sur la prise en

charge de leur enfant et participera a la planification de son suivi.
Ainsi les sages-femmes peuvent tenir une place importante dans le suivi de grossesse mais

aussi dans la prise en charge maternelle et néonatale d’enfant atteint de LK, notamment en

ce qui concerne 1’écoute et le soutien qu’elle apportera aux familles.
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Conclusion

Au terme de notre travail nous pouvons constater que le lymphangiome kystique est

une pathologie rare sans étre exceptionnelle.

Nous avons retrouvé une corrélation avec certaines données de la littérature bien que le
nombre de cas de notre population soit trop faible pour effectuer une comparaison
rigoureuse. La prise en charge decrite dans la littérature rejoint celle effectué au CHU de
Nantes aussi bien dans la réalisation des examens complémentaires que dans les

thérapeutiques.

Suite a notre étude nous pouvons donc conclure quant a la prise en charge du LK au CHU
de Nantes. Nous avons distingué deux situations différentes. Pour les formes simples, la
prise en charge anténatale ne nécessite aucun traitement, une attitude conservatrice est
décrite. En postnatal le traitement dépendra du retentissement fonctionnel de la lésion avec
possibilité d’envisager des injections sclérosantes et une chirurgie des résidus a distance.
Majoritairement 1’issue périnatale est trés favorable.

Des formes plus séveres, dont le pronostic néonatal est sombre, conduisent a une
proposition d’interruption médicale de grossesse. La présence d’un caryotype anormal, de
Iésions associées, d’un LK cervical extensif (avec présence d’cedéme, d’obstruction des
voies aero-digestives, envahissant le plancher buccal) ou d’un LK axillaire envahissant le

membre supérieur, sont en effet des élements de graviteé.

La collaboration d’une équipe multidisciplinaire au cours du suivi des patientes favorise la
communication entre les différentes équipes médicales et chirurgicales, aboutissant a une
prise en charge de meilleure qualité. La sage-femme, professionnelle de la périnatalité, fait

partie intégrante de cette équipe dans le cadre du respect de ses compétences.
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Annexe 1 : Recueil des données

Meére

Nom

Prénom

Date de naissance
IPP

Gestité/parité

Déroulement de la grossesse

- pathologies associees

Diagnostic anténatal

- terme

- signes d’appel échographiques (localisation)

- diagnostics difféerenciels
- malformations associées
- signes cliniques maternels

Evolution au cours de la grossesse

Prise en charge anténatale (préciser le terme)

- consultation avec un chirurgien pédiatre

- caryotype

- traitement anténatal

- examens complémentaires

Naissance

Enfant

Nom

Prénom

Date de naissance
IPP

oui/non
type

oui/non
résultat

ponction de kyste
résultats anatomopathologie

IRM



- terme

- mode d’entrée en travail

- mode d’accouchement

- poids
- apgar
- aspect LK a la naissance

Prise en charge a la naissance

- présence du pédiatre

- abstention

- médicale

- chirurgicale

- transfert

Examens complémentaires post natals

- échographie
- IRM

- ponction

- scanner

- autre

Prise en charge post natale

- premiere consultation apres la naissance

déclenchement
spontané
césarienne programmée

spontané
extraction instrumentale

manceuvres
césarienne

oui/non

délai

ventilation (durée) / intubation
trachéotomie

délai

drainage

excérese

résultat
résultat
résultat

résultat

age de I’enfant
examens complémentaires réalisés
aspect du LK



Thérapeutigues

- injection sclérosante

-chirurgie

- autre

Complications

- infectieuse
- respiratoire
- hémorragique

- récurrence

Mortalité

Devenir

- premiers mois de vie
-lan

-2ans

- aujourd’hui

nombre
age de I’enfant

age de I’enfant
anatomopathologie

traitement
traitement

traitement



Résumé

Le lymphangiome kystique est défini comme une pathologie bénigne sans
risque de dégénérescence maligne, évoluant majoritairement vers une issue
périnatale trés favorable dans le cas de formes simples qui sont les plus
fréquemment rencontrées. Certaines formes dramatiques peuvent toutefois étre
identifiées entrainant de graves détresses respiratoires neonatales pouvant
conduire au déces de I'enfant.

Nous avons réalisé une étude descriptive au CHU de Nantes, entre 1996
et 2007 a partir de 10 dossiers de LK de diagnostic prénatal. Nous nous sommes
intéressés a la prise en charge ante et postnatale de ces enfants. La diversité
des cas cliniques rencontrés et l'analyse de la littérature nous ont permis de
mieux appréhender la pathologie.

La qualité de la prise en charge résulte de la création d'une équipe
multidisciplinaire, dans laquelle la sage-femme se trouve intégrée.

Mots-clés :

Lymphangiome kystique, pathologie congénitale, malformation lymphatique,
diagnostic antenatal, prise en charge, nouveaux nés, thérapeutiques.
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