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1. INTRODUCTION     

Le lymphangiome kystique rétropéritonéal (LKR) est une tumeur kystique bénigne relativement rare, qui se voit généralement chez 
l’enfant [1,2]. Sa survenue chez l’adulte est exceptionnelle [1,3]. Les sites les plus fréquemment atteints sont la tête et le cou (75%), 
suivis du thorax et des aisselles (20 %) et de la cavité intra-abdominale (5%) [1,3-7]. Les organes intra-abdominaux les plus touchés 
sont : le mésentère, l’épiploon, la rate, le pancréas, le foie et le rétro péritoine, ce dernier étant le moins fréquent, représentant 1 % 
des cas [1,3,6,8]. Le LKR est habituellement asymptomatique, mais dans certains cas il est révélé par des douleurs abdominales, une 
distension abdominale, des nausées, des vomissements ou une obstruction intestinale lorsqu’il est volumineux [6]. La distinction entre 
les lymphangiomes kystiques et d'autres tumeurs kystiques par l’imagerie seule est souvent peu concluante [1], et la chirurgie avec 
un examen histologique de la pièce opératoire de résection est le plus souvent nécessaire pour le diagnostic de certitude [1,8]. Nous 
rapportons un cas d’un LKR qui a été traité dans notre service dont le but est d’échanger nos résultats, les comparer aux données 
actuelles en donnant un aperçu sur la littérature. 

 

2. OBSERVATION 

Il s’agit d’un homme âgé de 45 ans sans antécédents médico-chirurgicaux qui a consulté pour des douleurs abdominales apparues il y 
a un mois avec sensation de pesanteur. Ces douleurs étaient sans irradiation particulière, associées parfois à des vomissements 
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ABSTRACT  

Retroperitoneal lymphangiomas are rare benign cystic tumors of the 
lymphatic system, accounting for 1% of all lymphangiomas. To date, fewer 
than 200 cases have been reported in the literature. Approximately 95% of 
lymphangiomas occur in the head, neck, and axilla, where they are most 
frequently encountered. Cystic lymphangiomas present with polymorphic 
clinical manifestations. While imaging plays a key role in diagnosis, it cannot 
reliably differentiate retroperitoneal lymphangiomas from other retroperitoneal 
cystic masses, and histological confirmation is therefore required. Complete 
surgical excision remains the treatment of choice. We present the case of a 
45-year-old male with a symptomatic retroperitoneal cystic mass who 
presented with abdominal pain and a palpable abdominal mass. The patient 
was successfully treated with complete surgical excision. The final diagnosis 
was confirmed on pathological examination, and no recurrence or 
complications were noted during follow-up. 
_____________________________________________________________ 
Keywords: cystic mass, lymphatic malformation, retroperitoneal 
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postprandiaux tardifs, sans troubles du transit intestinal et évoluant dans un contexte apyrétique. L’examen clinique avait retrouvé 
un patient avec un état général conservé, apyrétique, avec une bonne coloration cutanéo-muqueuse, un indice de masse corporelle 
de 22 kg/m², un abdomen distendu surtout au niveau de l’hypochondre et du flanc gauche. La palpation avait retrouvé une masse 
rénitente, mal limitée, douloureuse, non fixée au plan profond, s’étendant de l’hypochondre gauche à la fosse iliaque gauche,  ne 
donnant pas de contact lombaire gauche. Une échographie abdomino-pelvienne a objectivé une volumineuse formation kystique 
ovalaire occupant le flanc et le pelvis gauches, bien limitée, mesurant 180 x 155 x 136 mm de grands axes à contenu liquidien échogène 
déclive surmontée d’une large composante hypoéchogène, partiellement cloisonnée. Une tomodensitométrie abdomino-pelvienne 
réalisée avait objectivé une volumineuse formation du flanc gauche présentant les caractéristiques suivantes : mesurant 
150 x 125 x 190 mm de grands axes avec une triple composante (liquidienne prédominante, graisseuse et calcique) bien circonscrite 
avec un contact intime avec le rein gauche. Le radiologue avait évoqué le diagnostic d’un tératome rétropéritonéal gauche d’a llure 
mature (figure 1a, 1b,1c).  

 

 

Figure 1. Images tomodensitométriques de la formation kystique rétropéritonéale (a : coupe axiale. B : coupe frontale. C : coupe sagittale). 

 

 

Les marqueurs tumoraux étaient aux valeurs normales, AFP : (alpha foeto protéine) : 1,19UI/ml, le taux B HCG <0,100 mIU, ACE : 1,93 
ng/ml et CA19-9 :1,00 U/l. Le bilan préopératoire était sans anomalie. Le patient a été opéré par laparotomie médiane, l’exploration 
peropératoire avait retrouvé une volumineuse masse kystique rétropéritonéale de 20 cm de diamètre, allant de l’angle colique gauche 
au pelvis et refoulant le colon gauche en avant. Il n’y avait pas d’ascite ni de métastase hépatique. Après décollement postérieur 
respectant le fascia de prérénal de Gerota et une dissection minutieuse libérant cette masse pas à pas de l’uretère et du pédicule 
spermatique gauches en arrière. L’exérèse de la masse a été réalisée en totalité sans effraction, cette masse mesurait 200 x 150 mm 
(figure 2A, 2B, 2C).  

 

 

Figure 2. (A) image peropératoire et (B, C) macroscopique du spécimen. 
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Les suites opératoires étaient simples et le patient est sorti au 5ᵉ jour postopératoire. L’ouverture de la pièce a trouvé un aspect 
uniloculaire à contenu liquide épais, blanc, jaunâtre et laiteux. L'examen microscopique a trouvé une paroi kystique fibro-
inflammatoire richement vascularisée, tapissée d’un épithélium aplati, avec remaniements calciques. En immunohistochimie, les 
cellules endothéliales exprimant D2-40. L’aspect histopathologique corrélé à l’immunohistochimie était en faveur du diagnostic d’un 
lymphangiome kystique. 

Le malade a été revu régulièrement en consultation, son dernier contrôle remontait à un mois, il était asymptomatique, avec un bon 
état général et son examen était sans particularité, une imagerie à type d’échographie n’a décelé aucun signe de récidive.  

 

3. DISCUSSION 

Décrit pour la première fois en 1913 par Koch [3,4,6]. Le lymphangiome kystique est une tumeur bénigne rare du système lymphatique 
qui représente 1 % de l'ensemble des lymphangiomes [1,2,10]. Il est le plus souvent pédiatrique [3], environ 90 % des cas sont 
diagnostiqués avant l’âge de 2 ans [2,4,5,13,14]. Le LKR est très rare chez l’adulte, moins de 200 cas ont été rapportés dans la littérature 
jusqu’à ce jour [7,8,15]. Bien que son étiologie précise demeure incertaine, mais les malformations lymphatiques congénitales 
entrainant une séquestration du tissu lymphatique semblent en être la cause principale [7]. Plusieurs facteurs étiologiques ou 
déclenchants ont été rapportés comme responsables du développement du lymphangiome, en particulier chez l'adulte, tels que les 
traumatismes, les lésions peropératoires iatrogènes, les néoplasmes, la fibrose, l'inflammation, la dégénérescence des ganglions 
lymphatiques et les troubles des sécrétions vasculaires lymphatiques endothéliales [4]. 

Les lymphangiomes peuvent être classés comme capillaires, kystiques ou caverneux en fonction de leurs caractéristiques histologiques 
[3,15]. Les manifestations cliniques du LKR sont polymorphes et non spécifiques, cela dépend de la taille et de la localisation tumorale. 
Initialement, la tumeur est petite et asymptomatique. Avec sa croissance, des douleurs abdominales, des nausées, des vomissements 
et une distension abdominale peuvent survenir [9]. Comme le cas de notre patient avec lequel la taille augmentée de cette masse 
kystique provoquant des douleurs abdominales récurrentes, posant ainsi l’indication opératoire. Généralement, le LKR n’atteignant 
pas une taille de 20 cm, la description de la littérature a révélé un volumineux LKR d’environ 24 cm en Corée du Sud publié en 2010 
par Park et al. [3]. Dans les cas les plus graves, l’évolution du LKR peut être émaillée par des complications à type de rupture, 
d’infection, de compression ou d’occlusion intestinale [4,9,10]. Dans 20 % des cas, les malades sont asymptomatiques et le diagnostic 
de LKR a été révélé fortuitement chez eux [5]. L’imagerie telle que la tomodensitométrie (TDM) et l’imagerie par résonance 
magnétique (IRM) sont utiles pour une meilleure caractérisation tumorale [9]. À noter qu’il existe des caractéristiques d’imagerie 
atypiques telles que des calcifications septales, un aspect uniloculaire ou un contenu hétérogène qui peuvent compliquer le diagnostic 
[11].  

Outre sa rareté, le LKR constitue également un dilemme diagnostique créant une confusion avec différents diagnostics différentiels 
tels que le  mésothéliome kystique, le tératome, le sarcomes indifférenciés comme le liposarcome et le léiomyosarcome, les 
métastases kystiques (en particulier de primitifs ovariens ou  gastriques), l'adénome, les abcès, les kystes de duplication, les kystes 
ovariens et les pseudo-kystes pancréatiques [1], c’est le cas de notre patient où le diagnostic de tératome mature a été évoqué en 
pré-opératoire et redressé par l’étude immuno-histochimique exprimant le D2-40 (podoplanin) et concluant à un LKR. L’excision 
chirurgicale complète et radicale du kyste par laparotomie comme chez notre patient ou par approche laparoscopique constitue le 
pilier thérapeutique [4,6,12,16,17], la chirurgie ouverte a été privilégiée pour LKR volumineux en raison de la complexité et de 
l’incertitude du diagnostic [17], un risque de récidive peut être significatif après un traitement conservateur incluant l'aspiration, le 
drainage et la sclérose [1,18,19], ce  risque est estimé à 10 - 15 % en cas de résection incomplète [3]. 

 

4. CONCLUSION 

Le LKR est une entité rare chez l’adulte, constituant un défi diagnostique car l’imagerie préopératoire seule ne permet pas de poser le 
diagnostic. L’exérèse chirurgicale complète est la meilleure option pour limiter le risque de récidive. Le diagnostic définitif est posé 
par l’examen histopathologique notamment complété par l’immunohistochimie.  
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