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Introduction:-

Les lymphangiomes kystiques sont des tumeurs bénignes, rares, et qui résultent d’une obstruction de la
circulation lymphatique par une malformation congénitale du systéme lymphatique, une atteinte inflammatoire
ou cancer [1]. Elles sont fréquentes chez les enfants que les adultes, elles touchent essentiellement le cou (75%),
le creux axillaire (20%) [2,3].

Le lymphangiome kystiqgue du pancréas représente une entité rare, moins de 0.2% de toutes les lésions
kystiques du pancréas, il est plus fréquent chez la femme que I’homme [4,5]. Son diagnostic est basé
essentiellement sur les données radiologiques et endoscopiques mais le diagnostic de certitude repose sur 1’étude
histologique de la lésion. L’exérése chirurgicale reste la seule option ayant une survie prolongée avec un bon
pronostic [6].

Observation:-

Patiente de 60 ans, mariée, mére d’un enfant, opérée le mois 6, 2014 pour un carcinome canalaire infiltrant du sein
bilatéral ayant subi une mastectomie bilatérale avec curage ganglionnaire + 6 séances de chimiothérapie et 26
séances de radiothérapie adjuvante, hospitalisée pour prise en charge d’une 1ésion kystique du pancréas de découvert
fortuite lors d’un bilan de surveillance de son carcinome canalaire infiltrant par une échographie abdominale qui a
objectivé la présence d’un processus lésionnel kystique du corps et la queue du pancréas, d’échostructure
anéchogéne, renfermant des cloisons fines et réalisant un aspect multiloculé de forme ovalaire, bien limité,
mesurant 71x35mm, avec un examen clinique qui trouve une sensibilité épigastrique et des épigastralgies
intermittentes a type de pesanteur sans ictére ni altération de 1’état général

Une IRM pancréatique a été demandée a montré la présence d’un processus lésionnel kystique pure mesurant
79mm x 65mm X 58mm, occupant la portion corporéale du pancréas, présentant un développement
supérieur, comblant I’arriére cavité des épiploons dont le comportement IRM plaide en faveur d’un cystadénome
séreux.
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ACE : 3,97 ng/ml  CA19/9 : 7,68Ul/ml Triglycérides : 38,48 g/l Cholestérol : 1,24 g/l HDL: 0,09¢/I
LDL: 0,18 ¢/l Cholestérol total : 13,78

Alors que 1’écho-endoscopie nous a permis de confirmer la présence au niveau du corps du pancréas d’une
formation polykystique a contenu anéchogéne siege de cloisons, ne prenant pas le doppler, il n’est pas visualisé de
nodules ni de végétations, la plus grosse mesure: 4 cm de diamétre, cette formation arrive en contact de la VMS qui
reste perméable, la ponction du kyste rameéne un liquide lactescent/chyleux avec un taux de triglycérides élevé et CA
19-9, ACE, Amylase normaux.

La patiente a subi une pancréatectomie corporéo-caudale par voie ccelioscopique vu la taille tumorale >7cm et
I’augmentation rapide de la taille tumorale (8cm en une année) qui pourra rendre la résection tumorale trés
difficile voire impossible. Les suites opératoires étaient simples et sans complications.

L’étude histologique de la piece opératoire a confirmé que la nature de la 1ésion kystique était un lymphangiome
kystique d’origine pancréatique.

Discussion:-

Le lymphangiome kystique est une tumeur bénigne extrémement rare du systéme lymphatique avec moins de 90 cas
rapportés dans la littérature [7-9], dont on distingue 3 types: capillaire, caverneux, et kystique [10-12]. Selon la
société internationale de 1’étude des anomalies vasculaires 2018, le lymphangiome kystique est classé en
lymphangiome microcytaire (< 1 cm de diamétre), macrocytaire (>1cm de diamétre), et mixte. [13].

Etant donné que le lymphangiome kystique résulte dans la majorité des cas d’une malformation congénitale du
systtme lymphatique, plusieurs maladies génétiques ont été rapportées dans la littérature présentant un
lymphangiome kystique associé notamment: les trisomies 13, 18 et 21, syndrome de Noonan, et syndrome de Turner.
[14].

Le lymphangiome kystique du pancréas a été décrit en 1913 par Koch pour la premiére fois [15], il est généralement
de grande taille avec un diamétre moyen de 12.3cm [16], et souvent situé au niveau du corps et de la queue du
pancréas [17-19], avec une prédominance féminine qui peut étre expliquée par ’utilisation des contraceptifs oraux,
I’hyperprogesteronémie, et la grossesse qui ont des effets positifs favorisant la croissance des lymphangiomes
[20,21].

Les lymphangiomes kystiques du pancréas sont généralement asymptomatiques [5]. Cependant, certains patients
peuvent présenter comme signes cliniques: des douleurs abdominales, une distension abdominale, ou une masse
abdominale compressive [22].

Le diagnostic d’un lymphangiome kystique repose sur 1’analyse des données de I’imagerie et de 1’écho-endoscopie,
pour la TDM, le lymphangiome kystique se présente comme une masse kystique intra pancréatique ou adjacente au
pancréas avec une paroi mince, et des cloisons fines. S’il est suffisamment grand, il peut y avoir un effet de masse sur
les organes de voisinage. [23-25]. Alors que I’IRM montre une lésion ou masse kystique en hypersignal T2 et en
hyposignal T1 avec une présence d’un léger rehaussement septal aprés injection du gadolinium [25,26]. Cependant,
1I’écho-endoscopie permet de suspecter le diagnostic d’un lymphangiome kystique grace a 1’aspect chyleux du liquide
et le taux élevé de triglyceride supérieur a S000mg/dl [26].

Les lymphangiomes ont une gamme large de diagnostic différentiel: les pseudo kystes, les kystes simples, les
cystadénomes séreux, les cystadénomes mucineux, et les TIPMP. Par conséquent, le diagnostic définitif ne peut étre
posé que par 1’étude anatomopathologique qui trouve des fibres musculaires lisses et des cellules endothéliales
tapissant la surface des parois qui sont dédoublées par le tissue conjonctif [27]. L’étude immunohistochimique n’est
indiquée qu’en cas de doute sur le diagnostic, elle permet d’objectiver I’expression de CD34, CD31, et le facteur
VIII-RA par les cellules endothéliales [27,28]

La chirurgie représente 1’option la plus préférée pour le lymphangiome kystique du pancréas [29]. Plusieurs
alternatives chirurgicales sont envisageables tells qu’une simple résection de la masse, énucléation, ou une
pancréatectomie (la duodénopancréatectomie céphalique selon Whipple, pancréatectomie centrale ou distale) en
fonction de la taille et la localisation du lymphangiome.[30].
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Malgré que le lymphangiome kystique du pancréas est une tumeur rare et bénigne, la surveillance prolongée a
la recherche des récidives locales est obligatoire [31].

Conclusion:-

Le lymphangiome kystique du pancréas est une tumeur bénigne de bon pronostic, rarement diagnostiquée en
préopératoire, mais il faut y penser devant toute masse kystique du pancréas afin de proposer une prise en charge
thérapeutique optimale.
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Figures :

Figure I:- Image de I'IRM montrant une lesion kystique en nid d’abeilles, sans communication entre la Iésion
kystique et le wirsung.
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Figure Il et 111:- montre I’aspect en peropératoire de la Iésion kystique.
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Figure IV:- Iésion de nature vasculaire faite de structure vasculaire avec des cloisons intraluminales et des
cellules endothéliales aplaties.
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