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INTRODUCTION

Les léiomyosarcomes (LMS), développés a partirfibees musculaires lisses sont
des tumeurs malignes rares des tissus mous doaidéince est estimée entre 0,05 a 0,1%
(2). Il s’agit d’'une tumeur mésenchymateuse deult@dqui intéresse plus fréquemment
I'estomac, I'intestin et I'utérus. La localisati@u niveau des veines est rare et représentée
par l'atteinte de la veine cave inférieure (VCInd&®0% des cas (2). Les lIéiomyosarcomes
de la VCI représentent 4% des tumeurs rétropéidieséet surviennent chez la femme
dans plus de 80% des cas (3).

Nous rapportons deux observations de léiomyosagsaia la VCI vues et traitées au
Centre Hospitalier Universitaire d’Antananarivo Hap Joseph Ravoahangy
Andrianavalona (CHUA HUJRA) afin de pouvoir monttes difficultés diagnostiques et

thérapeutiques frequemment rencontrées, a la lerdiane revue de la littérature.

Notre travail va se diviser en trois parties. Lrarpiére partie sera consacrée aux
rappels anatomiques de la VCI, & sa structure lbgithue et a la chirurgie veineuse. La
deuxieme partie sera destinée a notre étude preptedite, contenant nos observations.

La troisieme partie sera réservée a la discussimesdes suggestions.

Une conclusion achévera ce travail.
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|. Rappels anatomiques

I-1. Classification des veines

Les veines se partagent en deux réseaux : laudsmerficiel qui est responsable
des 10% du retour veineux et le réseau profondsgure 90% du retour veineux vers

le coeur droit.

Les veines superficielles sont généralement wsibsous la peau et elles

cheminent dans des trajets indépendants de celwrtkres.

Les veines profondes accompagnent les artéresselymphatiques. Elles sont

souvent doubles mais parfois elles sont uniques.

La veine cave inférieure (VCI) constitue un cakéer de drainage avec la veine

cave supérieure avant I'arrivée du sang veineus tareillette droite.

I-2. Situation de la veine cave inferieure (figlje

La VCI est une veine large qui transporte legsdésoxygéené de la moitié
inférieure du corps, plus précisément de la paties-diaphragmatique (4). Elle se

trouve en situation retropéritonéale et chemirlerig du rachis droit et un peu en avant.

[-2-1. Origine

La VCI nait un peu au dessous du carrefour aatsur la partie droite de la
cinquieme vertébre lombaire (L5). Elle est forméela réunion des veines iliaques

communes droite et gauche.



Figure 1: schéma montrant l'origine et le trajelalgeine cave inférieure (Kamina) (4)

1. Veine jugulaire interne 1Zkinve lombaire ascendante gauche
2. Veine subclaviére A&ine ilio-lombaire

3. Veine brachiocéphalique 13. ¥éesacrale moyenne

4. Veine cave supérieure 1l4n¥diaque interne

5. Veines intercostales \I&ine incostale supérieure droite

6. Veine hémi-azygos accessoire 16. Veiygax

7. Veine hémi-azygos 17a8tomose azygo-cave

8. Anastomose azygo-rénale 18. Vea inférieure

9. Veine rénale gauche 18n¥ génitale droite

10. Veines lombaires ¥6ine lombaire ascendante droite

21. Veine iliaqgue commune



[-2-2. Trajet

La VCI suit la convexité ventrale du rachis lonneaElle se place sur sa droite,
immédiatement en contact avec l'aorte, jusqu’a repére vertebre lombaire (L1).
Ensuite elle se décolle du rachis et s’éloigne’derte, puis elle devient oblique en

haut, en avant et a droite.

I-2-3. Terminaison

La VCI se termine dans latrium droit aprés avtaversé l'orifice diaphra-

gmatique a la hauteur de la neuvieme vertebre ¢ivpra (T9).

I-2-4. Branches collatérales (veines affluentes)

La VCI recoit des branches provenant de la pagdiathdomen et des visceres.

a.Les collatérales pariétales

Ce sont des veines affluentes représentées par :
+ deux veines phréniques inférieures,
 huit veines lombaires sachant que les deux veioewddires qui naissent a la
hauteur de L5 peuvent se jeter soit dans la VQldsois la veine sacrée médiane,
+ la racine médiale de la veine azygos et de la Veémai-azygos.

b.Les collatérales viscérales

Ce sont les plus volumineuses et les plus imptasarktlles sont représentées de
bas en haut par :
“* une veine génitale droite qui s’abouche dans la&falhauteur de L5,
+ deux veines rénales a la hauteur de L1 (La veinaleégauche recoit la veine

génitale gauche et la veine surrénalienne gauche),

“* une veine surrénalienne moyenne droite a la hadiedisque intervertébral T12-
L1.



+ deux veines sus-hépatiques qui sont tres présodécké diaphragmatique de la
VCI (figure 2).

I-2-5. Anastomoses et voies de dérivation

Le systeme cave inférieur est richement anasténesec le systeme cave
Supérieur par :
+ le systeme des veines azygos,
+ les plexus vertébraux,
+ les veines de la paroi abdominale antérieure (ikagxterne et sous-claviére),
+¢ les veines du diaphragme.
Cette richesse en suppléance anastomotique expéquessibilité d’'une ligature de la

VCI en amont des veines rénales.

I-2-6. Dimension et forme

Chez I'adulte, la longueur totale de la VCI estzdem plus ou moins 1cm dont
18cm dans la portion abdominale et 3 a 4cm danms#on thoracique. Son diametre

est de 20mm a son origine et 30mm a sa terminaison.

La VCI se présente comme un tube cylindrigue glusmoins aplati puisqu'’il
s’agit d'un systéme a basse pression. Ainsi unenauggtion de la pression veineuse,
guelle que soit I'origine peut dilater la paroi meiise et la forme sera plus arrondie sur

une coupe transversale.
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Figure 2 : schéma montrant la VCI et ses veindgaffes (Kamina) (4)

. Oreillette droite

. Ostium de la VCI et sa valvule
. Veine phrénique inférieur droite
. Veines sus-hépatiques

. Veine surrénale droite

. Veine azygos

. Veine capsulaire

. Veine rénale droite

. Veine urétérique

10. Veine génitale droite
1%ti@m du sinus coronaire et sa valvule
12ine phrénique inférieure gauche

13. Veine surrénale gauche

14. Veine hémi-azygos

15. Veine rénale gauche

16. Veine lombaire ascendante

17. Veine génitale gauche

18. Veine lombaire



A: VCl a gauche

B: VCI double

Figure 3 : Images de reconstruction scannographtudrant les variations anatomiques de
la VCI (Benayoun) (5)



La VCI peut dans certains cas avoir des variat@matomiques par rapport a sa
morphologie, sa situation et ses réseaux anastquadti (figure 3). Ces variations
anatomigues peuvent se présenter sous formes de :

+ bifidité du tronc cave infra-rénal,

+ bifidité terminale du tronc de la VCI,

+ bifidité totale du tronc de la VCI,

+ transposition & gauche d’un tronc cave unique,

¢ veine rénale gauche anastomosée a la veine hégiszy
%+ absence d’anastomose azygos,

¢ présence d’anastomose gastro-rénale ou spléncerénal

[-2-7. Segmentation

Selon sa topographie, la VCI peut étre diviség@n niveaux (figure 4):
“ Niveau | : portion haute, s’étendant de I'aboucheinues veines sus-hepatiques
a l'oreillette droite ;
+ Niveau Il : portion moyenne, comprise entre lesumibements des veines renales
et sus-hepatiques ;
“ Niveau Il : portion basse, étendue entre la carfaie des veines iliaques

communes et 'abouchement des veines rénales.

I-3. Rapports anatomiques

Les rapports de la VCI peuvent étre : pariétawstrieurs), digestifs (antérieurs)

externes et internes.

[-3-1. Rapports du niveau |

Le niveau | qui contient la portion thoraciqueld&/Cl. Ce niveau est en rapport
avec:

+ Le foramen de la VCI (orifice quadrilatere) estiéitu niveau de T9,



Haut
Droit 4—T
Atrium droit

Veines sus-hépatique

Veines rénales

Carrefour iliaque

Niveau |

Niveau Il

Niveau Il

Figure 4: Schéma montrant la segmentation anatdmiopge de la VCI (Giblin) (6)
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% Le rideau vertical des piliers droits du diaphragres nerfs grand et petit
splanchniques, le pilier moyen du diaphragme, ¢&neade la veine azygos et le tronc
sympathique a sa droite ;

% Le mésocolon ascendant et le péritoine pariétalv&nes sus-hépatiques et les

veines phréniques inférieures en avant.

[-3-2. Rapports du niveau Il (figure 5)

Le niveau Il est en rapport avec:
« L’aorte qui flanque la VCI a gauche,
 Le pdle supérieur du rein droit et le mésocoloreadant a sa droite,
+ La racine du mésentere, la partie horizontale caddoum, la téte du pancréas, le
péritoine et le foie en avant,
« L’artére rénale droite, I'artere gonadique droitdes corps vertébraux L1-L2-L3

en arriere.

I-3-3. Rapports du niveau Il (figure 5)

Le niveau lll est en rapport avec:
¢ L’aorte qui est toujours a gauche de la VCI,
% L'uretére droit & sa droite,
“ Le péritoine pariétal postérieur en avant,
“ Les corps vertébraux L4-L5, le muscle psoas, |¢ génito-fémoral et le tronc

sympathique latéro-vertébral droit en arriere.

[l. Structure histologique

Contrairement aux veines de moyen et de petibieglia VCI ne contient pas des
valvules bicuspides (qui imposent le sens de lautdtion du sang et empéchent le

reflux).
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Figure 5 : Image d’une dissection sur cadavre naomtes rapports des niveaux Il et Il
de la VCI (Rohen) (7)

1. Diaphragme

2.Veines sus-hépatiques
3.Veine cave inférieure
4.Rein droit

5.Aorte

6. Uretére droit

7.Muscle grand psoas
8.Rein gauche
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Comme les arteres, la paroi veineuse est constdaérois couches, représentées
de I'extérieur vers la lumiére par :
“ l'adventice, la plus superficielle, composée dsussconjonctifs dont les faisceaux
musculaires lisses sont disposés longitudinalement
+ la média qui représente la couche centrale, conepmstout de tissus musculaires
lisses disposés de fagcon concentrique, mais sudeutollagéne que d’élastine. La
média n’est pas enveloppée par des limitantesigl@st interne et externe comme celle
des artéres.
+ I'intima qui est la couche la plus interne tapispée un endothélium. Elle assure
I'étanchéité des vaisseaux.
Comparée a la paroi artérielle, la paroi veineast moins épaisse et moins

résistante par rapport aux différentes contraimésaniques.

lll.  Chirurgie de la veine cave inferieure

l1I-1. Abords chirurgicaux (8)

[lI-1-1. Installation du malade

Quel que soit le niveau segmentaire de la VCI érap le malade est installé en
décubitus dorsal. La table opératoire doit étre \abke afin de permettre une
amélioration de I'exposition a tout moment.

[11-1-2. Les types d’abord

a. Chirurgie du niveau | :

Il s’agit de la portion haute, s’étendant de l'mableement des veines sus-

hY

hépatiques a loreillette droite. A ce niveau, l&LIVpeut étre abordée par une
sternolaparotomie. Ce type d’abord expose bierilaevcave retro-hépatique.
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b. Chirurgie du niveau Il :

Dans cette portion moyenne, comprise entre lesci@mnents des veines renales
et sus-hepatiques, I'abord de la VCI sera aisé éalisant une thoraco-phréno-
laparotomie. L’abord particulier du segment rétpdté&ue peut nécéssiter une
sternolaparotomie médiane mais une laparotomie anédsans sternotomie peut étre

suffisante pour le segment sus-hépatique.

c. Chirurgie du niveau Il :

Puisque ce niveau concerne le segment rétropéat@ous-rénal de la VCI, une

laparotomie médiane, le plus souvent xipho-pubierumstitue le choix idéal.

[11-2. Reconstruction de la veine cave inférieure

[1I-2-1. Protheses vasculaires et greffes (8)

De nombreux substituts vasculaires peuvent étiisést pour reconstruire la VCI.

Selon leur disponibilité, le chirurgien peut chaisi

» Des veines autologues, les plus utilisées sontvkees jugulaires et les greffons
saphenes spiralés.

» Une allogreffe aortique, veineuse, péricardiqueritgééale, trachéale ou
intestinale.

» Des prothéses synthétiques en polytétrafluoroéatieyle(PTFE®) ou en
polyéthyléne Térephtalate (PET ou Dacron®).

[1I-2-2. Indications (9)

Pour une chirurgie d’exérése emportant le nivedei la VCI, la reconstruction est
indispensable afin de restaurer le flux sus-hépatiq

Pour le niveau I, cette reconstruction est neiéssuite a un probléme de retour
veineux rénal. La reconstruction est fréguente es de résection de la VCI

rétrohépatique.
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Par contre, la chirurgie ou la résection du nivédhune nécéssite pas une
reconstruction dans la plupart des temps car cenesgigest riche en anastomoses pour

suppléer le role de la VCI dans le retour veineeixadpartie inférieur du corps.

[1I-3. Indication (8)

La chirurgie de la veine cave inférieure peut &tdiquée en cas de:

« Pathologies néoplasiques. La tumeur peut étre fiwegni comme un
léiomyosarcome ou secondaire a un cancer du regsurrénales, des testicules ;

+ Maladies thrombo-emboliques veineuses. L’extenslenla thrombose vers la
VCI constitue un risque imminent d’embolie pulmaralAinsi, a part la thrombectomie
veineuse, une interruption de la VCI par une ligatsous rénale ou une pose de filtre
cave par voie endovasculaire peuvent étre propgsées

s Traumatisme. Dans le cadre d’'un traumatisme vaseulane plaie de la VCI est
a réparer d’'une facon impérative comme pour leest Une ligature de la VCI sous-
rénale peut étre réalisée si les suppléances mémant le sang veineux vers la veine

cave supérieure sont bien perméables.
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NOTRE ETUDE PROPREMENT DITE

|. Description des observations

I-1. Observation n°01

I-1-1. Etat civil

Il s'agissait de Mme RAZ... &gée de 55 ans, couteridomicilée a Antanetibe
lvato, Antananarivo (Capitale), référéee du Centreospitalier Universitaire
d’Antananarivo Hoépital Joseph Raseta Befelatan@tfiJA HUJRB)/ Pavillon spécial
B au service de chirurgie cardio-vasculaire du CHHBJRA pour une thrombose
veineuse profonde (TVP) associée a une ischiénfiaigué du membre inférieur droit.

I-1-2. Anamneése

a. Histoire de la maladie

La maladie aurait débuté en Septen®&0 par une sensation de pesanteur et de
fourmillements du membre inférieur droit. Ces sigfionctionnels s'associaient a une
claudication intermittente avec une réduction pesgive du périmetre de marche. En
début Janvier 2011, les fourmillements s’intensgfig la douleur du mollet devenait de
plus en plus invalidante et un cedéme du membreieafédroit se faisait découvrir.

Cette évolution justifiait son hospitalisation emdce de Médecine (CHUA HIRB).

b. Antécédents

b-1. Antécédents personnels

“+ Médicaux : elle navait aucun antécédent particudigoart une sciatalgie gauche

intermittente, découverte il y a 3 ans auparavant.

+ Chirurgicaux : la patiente n’avait aucun passéuwhical.
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% Gynéco-obstétricaux elle avait trois enfants vivants et n'avait ni ggesse
arrétée, ni avortement, une notion de prise deraogption hormonale orale pendant 10
ans était signalée et elle était ménopausée dépass.

« Toxique : elle était tabagique mais sevrée depliart.

b-2. Antécédents familiaux :

Il N’y avait pas de tares remarquées dans lallami

[-1-3. Examen clinique a I'admission
a. Signes généraux

A l'entrée, la patiente était en bon ét@mné@ral. La température corporelle était a
37°2 C, la tension artérielle a 120/80mmHg, la dieftce cardiaque a 65 bpm et la
respiration a 20/min. Elle pesait 60kg pour undletale 156cm, soit une IMC a
24,7kg/mz,

b. Signes fonctionnels

Elle présentait une douleur du membre infériewitden position allongéet une

douleur abdomino-pelvienne vague prédominant aelroi

c. Signes physiques

L’inspection permettait de découvrir un cedéme @wivre inférieur droit d’allure

inflammatoire.

La palpation révélait une diminution de la chaléur pied droit par rapport au
membre controlatéral. Les pouls fémoral et poplitgits étaient nettement diminués.
Ces données palpatoires se confirmaient au Doppgsulaire. Les aires ganglionnaires
étaient libres mais la présence d’une masse pelgitatéralisée a droite, sensible, de

consistance ferme et adhérente au plan profeadjuait la palpation.
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L’auscultation du trajet vasculaire ilio-fémora révélait aucune anomalie.

L’examen neurologique ne montrait aucun déficiigrla marche accentuait la

douleur du mollet avec un périmétre de marche asndé 50m.
I-1-4. Données paracliniques
a. Examens biologiques

L’hémogramme montrait un taux de globules blan&0@0/mni et un taux de
globules rouges & 4000000/rh@vec un taux d’hémoglobine & 12g/dl. Elle avag de
stigmates biologiques d’inflammation avec un taaXxaRP a 24mg/l et une accélération

de la VS a 98mm a la premiére heure.

La fonction rénale était également apge@cpar une créatininemie au@ol/l et

une absence de trouble ionique a I'ionogramme sangu
b. Examens d’imagerie

L’échographie abdomino-pelvienne montrait une fation tissulaire hypo-

echogéne pré-vertébrale droite prés de I'aorteiterie

L’Echo-Doppler veineux du membre inférieur droibmtrait une thrombose totale
de la veine iliaque commune droite, de la veinediéte superficielle, des veines
poplitée et tibiale antérieure, et une thrombostigie de la veine fémorale commune

droite.

La tomodensitométrie (TDM) abdomino-pelvienne augection de produit de
contraste iodé montrait une volumineuse massepéttonéale de 5,8cm de diamétre,
visible depuis la bifurcation de la VCI, occupdiespace rétrocrurale, comprimant et
englobant le paquet vasculaire iliaque commun eéreg droit. En aval de cette
compression, I'artere fémorale commune était reiséd mais de fagon tres modeste par

I'épigastrique et la circonflexe iliaque superflegfigures 6 et 7).
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hadel: Emation Duo

1]

Figure 6 : TDM abdominale : masse rétropéritonéale englobant I'origine de la VCI
(Service d’'Imagerie Médicale/CENHOSOA)

hiodel:Emation Cuo
43

(10.00

Figure 7 : TDM abdominale montrant 'image tumorale avec le début de compression

de l'artére iliaque commune droite (Service d’Imagerie Médicale/Cenhosoa)

Rapport- gra'?‘aff.com @

LE NUMERDO 1 MONDIAL DU MEMOIRES



19

Une radiographie pulmonaire était demandée afimedbercher une extension

tumorale éventuelle et fut revenue normale.

c. Electrocardiogramme

Cet examen, démandé pour un bilan pré-opératmrenontrait qu’un bloc de

branche droit isolé.

I-1-5. Traitement

a. Traitement médical

Durant son hospitalisation en service de Médedaepatiente avait recu des
anticoagulants composés d’enoxaparine sodique Ojéomt fois par jour en injection
sous-cutanée et du fluindione 20mg par jour eropehpres le transfert de la patiente
en milieu chirurgical, le fluindione a été arréiée traitement anticoagulant était
poursuivi uniquement par enoxaparine sodique cardétompression chirurgicale était
envisagée. Du paracetamol 1g fois quatre par joyoee os a été rajoutée pour calmer la

douleur.

b. Traitement chirurgical

Aprés une concertation multidisciplinaire entre ir@tgiens vasculaires,
radiologues et oncologues, une biopsie tumoraleapar-abord sans exérése tumorale

associée a une revascularisation artérielle du meemf#rieur droit était décidée.

L’intervention chirurgicale était réalisée le phvier 2011 sur une patiente en
décubitus dorsal, sous anesthésie générale avemtubation oro-trachéale. Ce geste
chirurgical était réalisé 4 mois apres le débutsiesptomes. Un mini-abord pararectal
droit débutait I'intervention afin d’accéder a ltersion tumorale vers les vaisseaux
iliaques. Apres avoir récliné le sac péritonéabu&vant, la tumeur se faisait découvrir.
La partie visible de la tumeur avait une coloratidanchatre, elle était de consistance

ferme. Le prélévement biopsique était effectué aiveau et la piece biopsique
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constituée de deux fragments était envoyée audadioce d’anatomie pathologique du
CHUA HUJRA apreés une fixation par du formol a 10%, péiwe examinée dans le plus
bref délai. Ce mini-abord était fermé en deux pkursun drainage aspiratif.

Par rapport a la compression vasculaire iliaquéelrl’équipe chirurgicale optait
pour un pontage prothétique fémoro-fémoral crofggue 8). Les arteres fémorales
communes étaient abordées successivement au rueiangle de scarpa et apres les
avoir chargé, hépariné et clampé, le montage ébaitmencé du codté gauche qui était
l'axe donneur. La tunnelisation sus-pubienne étdidlisée en sous-cutanée et
'anastomose prothéto-fémorale droite achevaiel@ascularisation du membre inférieur
droit. Cette intervention s’était bien dérouléessdiificulté particuliére et les abords du

scarpa étaient fermés en deux plans sur un drpiratischacun.

I-1-6. Evolution

Les suites opératoires immeédiates étaient favesakllles pouls distaux étaient
bien percus sur un membre inférieur droit biendoai et sans trouble trophique. La
patiente pouvait reprendre la marche suite a lantékation a partir du deuxieme jour
post-opératoire. Le fluindior0mg par jour pouvait étre repris au cinquieme jost-

opératoire en relais avec I'enoxaparine sodiquesa thérapeutique.

L’examen anatomie pathologique des trois fragmdmbpsiques de la masse
rétropéritonéale mesuraient respectivement 1,7 x®,5cm ; 0,8 x 0,8 x 0,2cm et 0,6
x 0,6 x 0,2cm. A l'examen histologique (figure @n observait une prolifération
tumorale maligne de cellules fusiformes aux atymg®nucléaires parfois marquees,
organisées en faisceaux longs s’entrecoupant la dngjt. L'activité mitotique était de
21 mitoses sur 10 champs au fort grossissemengpét histologique était celui d’'un
leiomyosarcome de la VCI de grade intermédiaireadgr Il) selon la Fédération
Nationale des Centres de Lutte Contre les Cané®NE€ICC), avec un score égal a 5
(différenciation tumorale = 2, index mitotiqgue =ri&crose = 0). Ce résultat n’avait pas
pu étre confirmé avec certitude par I'immunohistotgh qui n’était pas disponible dans

notre établissement.
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Figure 8 : pontage fémorofémoral croisé réalisé

(Service de chirurgie cardio-vasculaire/CHUA HUJRA)
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L’envoi des pieces a examiner dans un centre ptuspé pour une confirmation

immunohistochimique n’était pas a la portée dedl@epte.

Elle pouvait sortir de I'hdpital au septieme jquost-opératoire sous fluindione
20mg mais sans contention élastique dans le buitefain effet garrot artériel. Malgré
cette amélioration clinique, la douleur abdominbAesne persistait car la masse était

laissée en place.

Aucun traitement adjuvant n’avait été fait capktiente ne pouvait pas se payer
la chimiothérapie proposée par les oncologues,asdichue la radiothérapie faisait

défaut au sein de notre centre hospitalier.

Le contréle biologique par un dosage du TP et'lddR pour surveiller I'anti-
coagulation par anti-vitamine K, dés I'obtentionldemarge thérapeutique était réalisé
au bout de 15 jours et poursuivi tous les mois darcadre de la prise en charge de sa

thrombose veineuse profonde.

A un mois d’évolution, la masse augmentait deunw progressivement et la
douleur abdomino-pelvienne persistait. De plug pitEsentait des vomissements et des
constipations périodiques soulagés par des traitensymptomatiques (antiémétique et

laxatif).

Au troisieme mois de sa sortie de I'hdpital, eleccombait a domicile dans un

état dyspnéique sévere.



23

Figure 9: Image de cellules fusiformes organiséesisceaux
(Hématoxilline Eosine x 40) (Laboratoire d’Anatonpathologique /CHUA HUJRA)
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[-2. Observation medicale n°02

[-2-1. Etat Civil

Il s’agissait de Mme ELE... agée de 62 ans, insideiten retraite, domiciliée a
Tuléar (Sud de Madagascar), admise au service dergile viscérale A du CHUA
HUJRA pour une douleur lombaire avec une massepétitonéale latéro-aortique

droite.

[-2-2. Anamneése

a. Histoire de la maladie

La maladie aurait débuté vers Juillet 2011yver douleur lombaire intermittente.
Cette douleur était survenue surtout au reposméis de Septembre 2011, il y avait
une accentuation rapidement progressive de laedowdt elle était devenue quasi-
permanente. Elle décidait de voir un médecin quesgrivait une échographie
abdomino-pelvienne. Cette derniere montrait I'eeise d’'une masse retropéritonéale
avec une hydronéphrose droite et une masse petvieétérogene, d’ou sa consultation
en service d'Urologie du CHUA HUJRA. Les urologuagres avoir découvert une
masse du flanc droit, Iégérement sensible a laagialp de consistance ferme et mobile,
associée a une masse pelvienne droite, demandaiestanner abdominal. Cet examen
tomodensitométrique permettait de découvrir unesmaslylobée hétérogene, avec des
nécroses par endroit, englobant le segment soas-dn la veine cave inférieure
(figures 10 et 11). L’hydronéphrose droite étainfoonée avec une compression
urétérale droite. Le méme examen permettait deudgicda présence d’'une deuxieme
VCI en latéro-aortique gauche dont la dimensiorit ataisine de celle de l'aorte

abdominale, d’ou son hospitalisation en chirurgseérale A en janvier 2012.
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Figure 10 : TDM abdominale en coupe coronale :tuneeur de la VCI polylobée avec

des zones de nécroses (Service d'Imagerie Médiealgtlinique d’llafy)
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Figure 11: Image scannographique en coupe trarseersontrant la tumeur de la VCI
et la deuxieme VCI (Service d’'Imagerie Médicalelylinique d’'llafy)
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b. Antécéedents
b-1. Antécédents personnels
% Médicaux : elle n’avait pas d’antécédents médigaarticulier
¢+ Chirurgicaux : Aucun antécédent n’avait éte retéouv
% Gynéco-obstétricaux : elle avait trois grossessess enfants vivants et aucune
notion d’avortement. Il n'y avait pas de notion @mtraception hormonale et elle était
ménopausée depuis 15 ans.
+« Toxique : Aucune habitude toxique n’avait été sigaa
b-2. Antécédents familiaux
L’interrogatoire ne trouvait aucune tare familiale
[-2-3. Examen clinique a I'admission
a. Signes généraux
A l'entrée, la patiente était en bon état géhét apyrétique. La tension artérielle
mesurait 110/80mmHg, la fréquence cardiaque étaiR dpm et la respiration était
réguliere avec une fréquence respiratoire a 20/tendiurese était entre 1000cc a
1500cc par 24h. Elle pesait 58kg pour une taill&@@cm, soit une IMC a 22,7kg/mz2.

b. Signes fonctionnels

Elle se plaignait d'une douleur abdominale partigy® accompagnée de

vomissements a répétition.

c. Signes physiques

A l'inspection, I'abdomen était Iégérement augndéede volume mais aucune

voussure n’'avait été constatée.
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A la palpation, la masse du flanc droit était palp et sensible. Il s’agissait d’une
masse de consistance ferme, bilobée, mobilisabéteatue du flanc droit a la région

pelvienne.

A l'auscultation, aucune anomalie n’avait été gauee et particulierement, nous

n’avions apercu aucun souffle suspect.

En résumé, I'examen physique permettait de coefirhexistence d’'une masse
abdomino-pelvienne latéralisée a droite compriminietére et a l'origine d'une
hydronéphrose droite. Ces données cliniques éta@npatibles au résultat du scanner

abdomino-pelvien.

I-2-4. Examens paracliniques

a. Biologie

Les examens biologiques demandés permettaienévaeation pré-opératoire.
L’hémogramme était normal avec un taux d’hémogletanll1g/dl. Nous avons trouvé
un léger signe inflammatoire avec un taux de CRESrag/l. La fonction rénale était
discrétement perturbée avec une créatininémie pribt8l (la clairance de la créatinine

était a 40,9ml/mn) et une hypokaliémie a 2,8mmol/l.

Le bilan de coagulation était normal avec un T82% et un TCA a 22s. Nous
avions également demandé un groupage sanguin AB&uRhdans le cadre de la
préparation pré-opératoire et son groupe sangainds I'O Rhésus négatif.

b. Autres examens

Un électrocardiogramme et une échocardiograpiéiepgratoire étaient demandeés

pour un bilan d’opérabilité et tous les deux étar@rmaux.

Une radiographie du thorax était également deéapdur détecter une extension

tumorale éventuelle mais le résultat était normal.
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I-2-4. Traitement

Devant cette masse compressive et mobile, englddbaegment sous-rénal de la
VCI, pouvant étre attribuée a une tumeur primitiee la VCI, et en présence d'une
double VCI, I'équipe de chirurgie vasculaire avdéicidé de réaliser une intervention
chirurgicale dans le but de réaliser une exéreseoriale afin de décomprimer et

d’envoyer une piéce opératoire au laboratoire d@néa pathologique.

a. Traitement médical

Avant l'intervention chirurgicale, la patiente @veecu des antalgiques a type de
paracétamol 1g toutes les 6 heures, des antispagmsd a type de
triméthylphloroglucinol a raison de 6 ampoules emnfysion continue pendant 24h et

des antiémétiques du genre métoclopramide a rdismie ampoule toutes les 8 heures.

b. Traitement chirurgical

Apres une consultation pré-anesthésique, unervemigon chirurgicale était
décidée dans le but de réaliser une exérése tumdtakz une patiente en décubitus
dorsal, sous anesthésie générale avec une intobatmtrachéale, une laparotomie
meédiane xipho-pubienne était réalisée. L'ouvertiugéritoine permettait de découvrir
une masse polylobée rétropéritonéale qui faisaitliesadepuis la région sous
mésocolique, entre les anses gréles, jusqu’a larrdglvienne droite. Cette masse était
mobile par rapport au plan postérieur. Ensuite déeollement du bloc duodéno-
pancréatique par la manceuvre de Koglegmettait de réaliser une exérese incomplete
de la tumeur emportant une partie de la VCI sonaieé Le bout distal de la VCI avait
été ligaturé et aucune reconstruction n’a étégéealiLa dissection et le geste d’exérése
occasionnaient des saignements en nappe difficiemmaitrisables, mais la patiente

pouvait sortir du bloc opératoire au prix d’unetpezanguine assez considérable.
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Figure 12: Image de la piece opératoire
(Service de chirurgie viscérale A/ CHUA HUJRA)
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La piece opératoire ressemblait macroscopiqueraart fiboromyomes utérins
avec des zones de nécrose liquéfiées et des zdresues de couleur blanchéatre
(figurel2). Cette piece a été envoyée au labomtbanatomie pathologique du CHUA
HUJRA aprés avoir été fixée par du formol a 10%rgiite examinée.

I-2-5. Evolution

La patiente était décédée au premier jour (J1t-gyodratoire suite a une
déglobulisation mal compensée. L'absence de stasgodible en culot globulaire
compatible avec son groupe sanguin était en majane, a l'origine de cette absence

de compensation.

Lors de I'examen anatomo-pathologique, I'aspectroscopique était représenté
par deux gros nodules de 21 x 22 x 13cm et 16 x @em d’aspect identique. Ils étaient
finement et partiellement encapsulés avec uneidaterne traversée par des réseaux
vasculaires. lls étaient multilobulés, d’aspectsolide et mi-kystiqgue a la coupe. La
partie solide était hétérogene, faite d’'une alteceade zones blanchéatre fasciculées et
de plages nécrotico-hémorragiques. La partie kystigtait pluriloculaire, a surface

interne lisse, contenant du liquide verdatre.

L’examen histologique des deux nodules était ideet Ils étaient constitués par
une prolifération tumorale maligne faite de celuleusculaires lisses groupées en
faisceaux entrecroisés. Ces cellules étaient mopwaTEatypiques. L'activité mitotique
était faible (4 mitoses pour 10 champs au fort gjssement). Il s’y associait des
remaniements fibro-hyalins et cedémateux ainsi qgepliages de nécrose évaluées a
10% du volume tumoral. L’aspect histologique étaitui d’'un Iéiomyosarcome de la
VCI bien différencié de grade 1 selon la FNCLCCofsc1+1+1=3) (figure 13). La

confirmation par un examen immunohistochimiqueaitgias réalisée.
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Figure 13: cellules fusiformes en faisceaux évaoani'un Iéiomyosarcome
(Hématoxilline Eosine x 40) (Laboratoire d’Anatonpiathologique/ CHUAJUJRA)



TROISIEME PARTIE : Discussion et Suggestions
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DISCUSSION ET SUGGESTIONS

|. Discussion

I-1. Epidémiologie

I-1-1. Fréquence

Les léiomyosarcomes (LMS) sont des tumeurs rdresreptent pour environ 7%
des tumeurs des tissus mous (6). L’atteinte vemeus représente 2% des cas peut se
localiser au niveau de la veine cave supérieurs, \a@nes de la région brachio-
céphalique ; mais elle se localise au niveau d&hdans plus de 50% des cas (10-12).
Depuis la premiere description de Perl en 1871, (d&3 cas cliniques sporadiques ont
été publiés. En 1996, Mingoli pouvait analyser ZH$ enregistrés dans le registre
international des Iéiomyosarcomes de la VCI et @62 Kieffer faisait le point sur des
séries étendues a propos de 22 cas (14, 15). slaonnées de la littérature, les LMS

de la VCI sont des tumeurs malignes rares de magvanostic (16, 17).

Notre travail rapporte les premiers cas de LM3ad€Cl observés a Madagascar
sur une période de un an. Le colt des investigatimeracliniques notamment la
tomodensitométrie hors de la portée des malgaahasait Etre la cause de la rareté du

diagnostic de la maladie.

[-1-2. Sexe

La plupart des publications concernant les LMSlad&/CI montrait que cette
affection maligne prédomine chez les femmes (15,198 Les différents cas cliniques

rapportés permettaient de constater un sex-raiinés a 4/30 (20-22).

Cette prédominance féminine était vérifiee dangsenétude car nos deux cas

concernant tous des femmes.
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-1-3. Age

L’age moyen au moment du diagnostic était4l® ans avec des extrémes de 46
et 72 ans. Cet age de prédilection est observéldahgpart des cas publiés (20, 21, 23,
24).

Nos observations confirmaient cet intervalle ¢a’agissait de deux femmes de
55 et 62 ans.

I-2. Etiopathogénie et terrain

Aucun facteur prédisposant n'a été mis en évidemegs certains auteurs ont
montré une incidence plus élevée de cette affectiea les sujets immunodéprimeés, ou
elle était associée aux virus Epstein-Barr (EB\§)(D’autres auteurs ont également
constaté que parmi les sujets porteurs d’'un LMSad¥Cl, la présence de maladie
systémique, représentée dans la majorité des cadapmaladie de Behcet, était
retrouvée dans les antécédents ou dans I'histerdadmaladie. Néanmoins cette
hypothése n’a pas pu étre vérifiee jusqu’a I'heaceuelle du fait de la rareté de la

maladie.

Pour nos observations, nous n’avons recueilluaamotion d'immunodépression.

Cette absence de facteur étiopathogénique regdagi-impossible le dépistage
précoce de cette maladie. Ainsi, cette situati@it €n grande partie responsable des

difficultés diagnostiques et thérapeutiques des ldd$a VCI.

[-3. Anatomie pathologique

I-3-1. Topographie (14, 25, 26, 27)

L’'expression clinique, les difficultés thérapepuites et le pronostic du LMS de la
VCI sont influencés par la topographie du segmenad/Cl intéressé par la tumeur.
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La topographique du LMS de la VCI peut étre déieée a partir de la
segmentation anatomique et chirurgicale de la M@I. localisation tumorale peut
correspondre en trois niveaux :

¢ Niveau | : de I'abouchement des veines sus-hépegiqua terminaison de la VCI
dans l'oreillette droite. Il s’agit de la topographa moins frequente car les LMS de la
VCI siegent a ce niveau dans seulement 19% des cas.

“ Niveau Il : de 'abouchement des veines rénaléak®lichement des veines sus-
hépatiques. C’est le segment le plus fréquemmedressé, notamment la portion
juxtarénale et rétrohépatique de la VCI qui repntmd les 44% de la topographie
tumorale.

¢ Niveau lll : qui est le segment sous-rénal de ld.\Rar rapport a la topographie
tumorale, ce segment occupe la seconde place damleur siege a ce niveau dans
37,7% des cas.

Dans nos observations, il s’agissait d’'un LMSlal&Cl qui se développait dans
le segment sous-rénal. Les expressions cliniquaengétdifféerentes mais les rapports
anatomiques et le volume tumoral constituaient desmsleux cas une source commune

de difficulté thérapeutique importante.

[-3-2. Développement par rapport a la paroi de@ V

Le LMS peut avoir le long de I'axe veineux un déppement extraluminal qui
représente 75,3 % des cas ou un développemenumtral dans 24,7 % des cas. Le

développement mixte, a la fois intra et extralurhpeut s’observer dans certains cas.

En cas de développement extraluminal, la tumeut @e assez volumineuse et
associé a une rupture de l'adventice. Ce développemxtraluminal se rencontre le

plus souvent dans la topographie sus-hépatiqueM8&sde la VCI (26, 27).

Par contre en cas de développement intralumirest I'intima et I'endothélium
qui sont rompus et I'extension en intraluminaletpéaliser un pseudo thrombus flottant

dans le lit vasculaire, tandis que la paroi duseas impose sa forme a la tumeur. Ce
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type de développement est le moins obstructiféend surtout dans le sens du courant

sanguin. Il peut aussi atteindre I'oreillette decgét méme le ventricule droit (28).

Le développement mixte, intra et extraluminal giw® I'aspect d’un haltere. Ce

dernier est appelé développement en « dumbbelt lepanglosaxons (6).

Du point de vue évolutif, les trois types de déppement tumoral sont péjoratifs
mais les tumeurs a développement extraluminal ettemsont plus expressives
cliniguement de part leurs volumes. Ainsi, la prese d'un espace anatomique
permettant 'augmentation progressive du volumednainfavorise une latence clinique,

a l'origine des difficultés de prise en charge, amendans nos observations.

[-3-3. Extension

Ces tumeurs sont en général encapsulées et nissgah pas les structures de
voisinage. Ces derniéres peuvent étre simplemetidakou comprimées par la tumeur.
Mais I'adhérence a ces structures peut représantezone d'effraction capsulaire lors
d’'une dissection chirurgicale. Néanmoins, selorvdletivité de la tumeur, cette
extension est variable et I'évolution peut se feindrois stades :

%+ Un stade non occlusif ou la tumeur se développes $otme d’'un bourgeon
endoluminal & surface fibrinicruorique.

% Un stade occlusif durant lequel, la tumeur est sati\peu symptomatique en
raison du développement progressif d’'une circutatiollatérale.

% Un stade tumoral, pendant lequel, la Iésion ergraime dilatation de la VCI, un
refoulement des organes de voisinage voir un essahient locorégional. Cette
expansion est longtemps contenue dans une psewsddeagivable dont la périphérie
peut étre le siége d'une réaction inflammatoire d® micro-invasions tumorales
expliquant I'apparition de récidives locales apegsision dite « macroscopiquement
compléte ».

L’envahissement métastatique prédomine dans lestoiees hépatiques et

pulmonaires. Ces métastases sont présentes iméatedans 10% des cas.
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Dans notre étude, les deux patientes présentaienétade tumoral avec une
compression des structures avoisinantes mais satastase décelable. Arrivée a ce
stade, le traitement était déja difficile car I'emsion tumorale exposait au risque de
récidives.

[-3-4. Macroscopie

D’une facon générale, le LMS de la VCI se préseaimme une masse de grande
taille, souvent multilobée. Cette masse a un aspétatineux et de consistance
élastique. Elle apparait généralement encapsus&idpcapsule, d’'une couleur blanche
jaunatre). A la coupe, la masse est brune ou btancée, avec des plages de necrose

d’aspect jaunatre, et parfois il y a des zones meagmues (6).

Concernant notre étude, la piece opératoire delxieme patiente était vraiment
multilobée, elle ressemblait macroscopiguementfdummes utérins avec des zones de
nécroses liquéfiées. Pour la premiere patientgiglee biopsique avait une couleur blanc
nacrée et sa consistance était élastique. Lestesraanacroscopiques ressemblaient a
ceux des cas décrits dans la littérature mais g)@scés macroscopiques ne permettaient

pas a eux seuls de confirmer le diagnostic.

[-3-5. Microscopie

a. Etude histologique

Les cellules observées sont allongées, fusiforetede grande taille. Elles sont
organisées en faisceaux entrelaces. Le noyaudsllde est vésiculaire, présentant des

terminaisons émoussées classiquement appeléesoutde cigare » (6, 29).

La vascularisation apparait en faisceaux. Elle agsistituée de vaisseaux a
bordure endothéliale individualisée, et a paroi colgre lisse tumorale, dont les
cellules fusiformes s’orientent préférentiellemesitour des lumieres tortueuses.

L’aspect en « tourbillon fibreux » est évocatewrdléiomyosarcome (6, 29).
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Ces caractéristiques microscopiques étaient nedesi lors de I'examen
histologique des pieces opératoires chez nos datigngs. La confrontation avec les
données cliniques et radiologiques constituaiglianent qui faisait retenir le diagnostic
d’'un LMS de la VCI

b. Etude immunohistochimique

Elle permet de confirmer le diagnostic de facofinitéze. C’est pour cela qu’elle
est importante. Elle est souvent privilégiée papoat a I'étude ultrastructurale, plus

longue a réaliser.

Cette méthode utilise la réactivité du tissu tumhaux différents types d’anticorps

(30, 31). Ainsi, la confirmation diagnostique ebtemue devant:

++ Une réaction positive vis-a-vis des anticorps &imtientine (marqueur général des
tumeurs conjonctives, ou mésothéliales)

¢+ Une réaction positive vis-a-vis des anticorps detmine (dans la plupart des
cas)

+«+ Une réaction positive vis-a-vis des anticorps aotine lisse (a-smooth actine)

% Une réaction négative vis-a-vis des anticorps mmytbglobine (spécifique du

muscle strié).

Dans nos observations, I'examen anatomopatholeggait retrouvé les aspects
macroscopiques et microscopiques décrits précédammais la confirmation par
I'étude immunohistochimique n’a pas pu étre obteduefait de son colt hors de la
portée financiére des patientes. Par conséquediag¢mostic de LMS de la VCI était

retenu a partir de la confrontation clinico-radgitpue et histologique.
c. Le grade histologique
Ce grade permet d’objectiver I'agressivité deumeur et de définir la stratégie

thérapeutique. Il combine trois parametres micrpspees : la différenciation de la
tumeur, la présence et I'importance de la nécrdskBaetivité mitotique. Ces trois
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parametres permettent de distinguer trois grades R grade est élevé, plus le

pronostic est péjoratif avec une évolution métagiatfréquente et rapide.

Le résultat anatomopathologique de la premiergemat évoquait un LMS de la
VCI de grade intermédiaire (grade 1) de la FNCLG@ec un score égal a 5
(differenciation = 2, index mitotique = 3, necrosd) et celui de notre deuxiéme cas
évoquait un LMS de la VCI bien différencié de gradselon la FNCLCC. Dans tous les
cas, les difficultés thérapeutiques rencontréesbkeemt étre plus liées au volume

tumoral et aux rapports anatomiques qu’au gradelbgique.

d. Critére de malignité

L’index mitotique et la taille de la tumeur somtciiminés comme facteurs
fondamentaux de classement du critére de malighit€ MS de la VCI (32, 33). La
présence de volumineux noyaux hyperchromatiqueke atombreuses mitoses rend le

diagnostic de malignité habituellement évident 883-

I-4. Diagnostic

I-4-1. Clinique

a. Circonstance de découverte

La découverte de cette tumeur est souvent tardieelLMS de la VCI est
diagnostiqué en per-opératoire dans 63% des cas pbst-mortem dans 27% des cas.
Le diagnostic clinique n’est évoqué que dans 10%wcds (19). Cette découverte tardive
peut s’expliquer par une latence clinique fréquesttd’absence de symptomatologie

spécifique.

Pour nos deux observations, le diagnostic étaitjeg devant des manifestations
clinigues de compression dorgane sur des tumewseza volumineuses. Ces
expressions cliniques n'étaient pas spécifiguesugigéraient déja une découverte
tardive.
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b. Symptomatologie

La symptomatologie est souvent peu évocatricee &t frequemment précédée
d'une latence clinique de plusieurs années avardélzouverte de la tumeur. Ceci
explique le retard de diagnostic souvent constté.dépend surtout de la localisation
tumorale par rapport aux différents segments angtes de la VCI et de I'importance
du développement local de la tumeur (volume, dépmEment endo ou extraluminal)
(29).

b-1. En cas d’atteinte du niveau |

L’atteinte du segment auriculo-sus-hépatigeut se manifester par des troubles
cardiaques. L’extension fréquente aux cavités agudis droites peut s’exprimer par
des épisodes syncopaux, un passage en fibrill@ioitulaire paroxystigue avec un
risque d’embolie pulmonaire, voire un arrét cardmgDans ce cas, les manifestations
cardiaques peuvent inaugurer la maladie (37-4B\téinte de ce segment est également
responsable dans la quasi-totalité des cas d’'udrsgre de Budd-Chiari d’installation
aigué ou chronique qui associe un cedeme des memfi#asurs, une ascite abondante
pauvre en albumine, une hépatomégalie, une cironlatollatérale et une douleur
abdominale (20, 42, 43).

b-2. En cas d’atteinte du niveau Il et Ill

Les tumeurs a ce niveau peuvent se manifestegreiffment. Le plus souvent,
elles entrainent une douleur abdominale localisé®ypochondre droit (67% des cas),
mais la topographie de cette douleur varie selmidge de la compression des organes
de voisinage (15). Ainsi une masse sensible ebdsistance ferme ou dure, polylobée
est frequemment palpable. Elle se trouve dansdmmésus-hépatique dans 42% des
cas. Les troubles digestifs associés avec uneatttdrde I'état général au stade avance

peuvent égarer le diagnostic (35, 44, 45).

Par rapport aux reins et leurs pédicules, I'extansers les veines rénales et/ou la

compression vasculaire rénale peuvent donner ungertension artérielle, une
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insuffisance rénale, une fievre isolée prolongéenet pollakiurie (46-49). Les cedémes
des membres inférieurs avec ou sans thrombose usginprofonde peuvent aussi

inaugurer la maladie (50).

Ces signes cliniques sont non spécifigues maiomae de fréquence, la douleur
abdominale est présente dans 70% des cas, une ssgsalpable dans 55% des cas,
une ascite s'observe dans 30% et ',edeme des menifézieurs se constate dans
20%. La présence d'un cedéme du membre inférieustito® un facteur de mauvais

pronostic de cette maladie (51).

Dans notre étude, la douleur abdomino-pelvienmecpmpression associée a un
cedeme du membre inférieur sur une compression le@rgciliaque droit inaugurait la
maladie pour la premiére patiente. Le second caseaévoqué devant une douleur
abdominale avec une masse palpable associée @odétes digestifs intermittents a
type de vomissement et de constipation. Le stad#edeuverte était assez avancé pour
nos deux patients car la tumeur avait eu le temgpsed développer en volume. La
présence d’'un cedeme du membre inférieur droit &saagne cyanose des orteils droits
pour la premiéere patiente a été due a une thrombeiseuse étendue associée a une

compression artérielle.

[-4-2. Paraclinique

Les examens paraclinigues sont souvent demardéfonction des données
cliniues. Dans la plupart des cas, les examenkdimes ne montrent que des
stigmates d’inflammation. Ainsi, les examens d’ir@ag sont indispensables pour
évoquer le diagnostic et la confirmation ne peué &btenue qu’aprés un examen

histologique (52).

a.lmagerie

Les examens radiologiques représentent une agbéepse au diagnostic mais ne

permettent pas toujours de faire un diagnosticgaresdoire définitif (37). Actuellement,
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le diagnostic repose essentiellement sur 4 inwesbigs . I'échographie, tomo-

densitométrie, la cavographie et I'imagerie paoné@mce magnétique.

¢+ L’échographie

C’est un examen qu’on peut faire en premiereniita. En aire rétropéritoneale,
elle montre la présence d’'une masse polylobée Ipkrah I'aorte, d’échogénicité
irréguliere, englobant ou comprimant une veine cdilatée en amont et en aval.
L’extension intraluminale est marquée par des eclerses, hétérogenes au sein de la
lumiere vasculaire (53). Mais ces échos densesingérieur de la VCI peuvent

également traduire la présence d’une thromboseuse(54).

En effet, cet examen permet de précisetlatson de la tumeur dans un segment
de la VCI et par rapport aux organes de voisinagelon I'expérience de
I'échographiste, cet examen ultrasonographique pe&diser les rapports étroits avec la

VCI, voire les extensions intra et extraluminalee Plus un Doppler couplé a cet

examen renseigne sur la perméabilité de la VCéated veines affluentes (25, 55).

Pour nos deux cas, I'échographie évoquait la gm@s d'une tumeur rétro-
péritonéale sans pouvoir bien la situer par rappold VCI. L’échodoppler veineux
n'était réalisé que pour la premiére patiente al@ confirmer la complication

thrombotique du membre inférieure droit.

+ La tomodensitométrie

La tomodensitométrie (TDM) avec injection de pribdde contraste est un
examen clé. Elle permet un diagnostic topographpygeis. La tumeur apparait comme
une masse polylobée prenant le contraste de faptwmiogéne. L’extension
intraluminale d’'une tumeur ainsi que l'atteinte desnes rénales ou sus-hépatiques
peuvent étre appréciées par cet examen qui pedergagalement la biopsie (56-59).
Les coupes axiales permettent d’apprécier la Isatdin, les rapports avec les organes
de voisinage définissant les possibilités d’exéréseegré d’'obstruction de la VCI, et
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des veines de voisinage (25). Par ailleurs, elentifliera des lésions métastatiques

hépatiques et pulmonaires.

L’'aspect de la tumeur est variable suivant soreldgpement :

» Dans les formes a développement mixte, 'obstraat@ve est rarement compléte.
L’existence d’'un fin liséré de contraste correspand lumiere laminée. Il est difficile
de reconnaitre I'existence d’'un bourgeon intralahdiune thrombose associée.

» Dans les formes intraluminales, ces formes sorficitifs a différencier d’'une
thrombose cave. En cas de tumeurs, la veine caveéilatée au niveau et au-dessus de
I'obstacle.

» Dans les formes extraluminales, la tumeur estailéfia distinguer d’une tumeur
du rein droit ou du foie. L’atteinte hépatique dieou par I'intermédiaire des veines

sus-hépatiques peut simuler une tumeur hépatiqoerhgscularisée.

Nos deux patients avaient bénéficié une tomotamsirie qui permettait de
préciser la topographie d’'une tumeur polylobée \elbgppement mixte au niveau de la
portion sous-rénale de la VCI. L'effet compressif $es organes de voisinage a été
apprécié, en particulier la compression artériglmur la premiere patiente et la
compression des voies urinaires pour la deuxiéntierga. De plus, la présence d’'une
double VCI pouvait étre appréciée et permettandisager une exérése tumorale sans
reconstruction de la VCI. Cet examen nous a aidié&erminer la stratégie thérapeutique

dans deux contextes différents.

¢ La cavographie

Elle a peu d’intérét complémentaire dans le disjn des tumeurs caves en
montrant une occlusion plus ou moins complete aulaeunes intracaves. Mais elle a
un intérét particulier en préopératoire d’'une esérehirurgicale. Elle permet de
préciser les limites de la résection et de défairoie d’abord ou de prévoir la nécessité
ou non d’une reconstruction cave. Une injectionsdiEnsysteme cave supérieur peut
étre utile pour visualiser les veines sus-hépasique un prolongement tumoral dans
l'oreillette droite (24). La cavographie évalue gsément la limite de la tumeur par

rapport aux veines rénales et sus-hépatiques, Eréde’obstruction cave, et
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limportance de la collatéralité. Les limites de cet examen sont liées a la difficulté a
différencier une thrombose d’'un processus tumoral et a son caractére invasif par rapport

a la quantité de produit de contraste iodé a injectée.

La cavographie n’est pas disponible dans notre établissement, alors que son apport
dans la détermination du geste d’exérese chirurgicale aurait pu étre bénéfique dans le

sens ou la cartographie pré-opératoire permettrait de prévoir les difficultés opératoires.
% L'imagerie par résonance magnétique (IRM)

Cet examen permet d’apprécier d'une facon plus précise la tumeur, son extension
aux organes de voisinages, les flux sanguins en amont et en aval. De plus, elle permet
de faire la différence entre un thrombus intraluminal (hyperintense) et un processus
tumoral a développement intraluminal (hypo-intense) (60). En mode T1, la tumeur a un
signal intermédiaire qui se renforce en mode T2. L'IRM, bien que prometteuse, a été
peu employée dans le diagnostic de LMS de la VCI dans les différents cas récemment
rapportés car elle n‘apporte pas des nouveaux éléments par rapport aux dernieres

générations de scanner (57, 61, 62).
L’'IRM n’est pas encore disponible a Madagascar.
b. Les bilans biologiques

Le bilan biologique est aspécifique. Selon les niveaux de la VCI concernés,
peuvent se voir une perturbation du bilan hépatique ou rénal, une protéinurie ou un
syndrome néphrotique. Le point commun des différents cas publiés, c’est la présence

fréquente d’'un stigmate d’'inflammation (39).

Des signes biologiques d’inflammation ont été observés dans notre étude mais les
autres perturbations biologiques ne permettaient pas d’évoquer un LMS de la VCI.
Jusqu’a maintenant, il 'y a pas encore de marqueur biologique spécifique qui peut
détecter cette affection.
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c. L’examen anatomo-pathologique

Dans I'ensemble, le diagnostic reste difficir la tumeur ne s’exprime que par
son volume ou sa localisation. Dans de tres raaesle diagnostic peut étre fortuit au
stade asymptomatique. |l peut étre aidé par unectpon biopsique sous
tomodensitométrie (15), IRM ou échoguidée (21),t qmrfois par une biopsie
transjugulaire quand la tumeur fait saillie dansiumiére de la veine (53, 60). La
confirmation du diagnostic est apportée par I'asalhistologique ou cytologique des
fragments de biopsie. Cet examen permet de mieiexrdider la stratégie thérapeutique
en consensualité avec les différentes spécialitgiaales concernées (20, 54). La rareté
des stades asymptomatiques ne permet pas souvgmiideet avantage de I'examen
anatomo-pathologique pré-thérapeutique.

[-5. Traitement

La gravité de cette affection réside sur 'agmassitumorale liée a la complexité
topographique et a I'efficacité incertaine deséatéhtes méthodes thérapeutiques.

[-5-1. Traitements chirurgicaux

Le traitement des LMS reste avant tout chirulgia difficulté réside dans le
choix de I'étendue de la résection qui conditiommeaisque de récidives locales. La
chirurgie d’exérése constitue le traitement raditaL MS de la VCI (15, 21). Le but du
traitement est I'exérése complete de la tumeur. 2@Y)ésection de la tumeur doit étre
compléte sans se préoccuper de la VCI. Cette dera@ra réséquée dans la plupart des
cas en respectant une marge de sécurité (20, H3l.&4opographie de la tumeur par
rapport aux différents segments de la VCI conditonen majeure partie la

reconstruction veineuse aprés une exéeréese complete.

Dans la portion sous-rénale, le clampage esttoiéné et une ligature simple, en
cas d’exérése latérale est mieux adaptée qu’uneessténosante et thrombogene (15,
65-67).
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a. Résection partielle de la paroi de la VCI

Une résection partielle de la paroi de la VCI smigiune suture simple est réalisable
guand la base d'implantation d’'une tumeur extrayase sur la VCI est petite (2).

b. Résection compléete de la VCI

Dans le cadre d’'une résection complete de la WGisqu'il s’agit du segment
sous-rénal, le rétablissement de la continuité 'mapsse qu’en cas de perte de
substance importante ou thrombose des veines d@agqommunes (15, 17). Les
conséquences de linterruption du segment soud-rémat la réduction du débit
cardiaque et l'augmentation de la pression veinedese membres inférieurs (68).
Cependant, ce segment est naturellement riche ies de suppléance, essentiellement
représentées par l'arc réno-azygo-lombaire, I'ali@lombaire droit et gauche, le
systeme veineux vertébral, le réseau antériewa-pdrietal (épigastrique) et sous-cutané
(69). Ces voies de suppléance sont d’autant pluslaigpées suite a I'évolution lente de
la progression tumorale (70).

Pour notre premiére patiente, 'exérése tumoraeas été décidée car la tumeur
se développait sur le segment initial de la VCkJ&xe iliaque droit qui présentait une
thrombose vieillie étendue jusqu’a la veine p@gliet tibiale antérieure. La résection
tumorale nécessiterait une reconstruction du caureflio-cave alors que le retour
veineux du membre inférieur droit était déja comnpid par la présence d’'une
thrombose extensive. Par ailleurs, la présence dédeme du membre inférieur droit,
réputée de mauvais pronostic, conduisait a ne décjd’'une thérapeutique palliative.
Une exérese tumorale emportant une portion de lases reconstruction était réalisée
pour notre deuxieme patiente qui avait une deuxi¥@Eebien développée. Le clivage
était laborieux a certains endroits et la dissactiocasionnait un saignement en nappe
difficilement contrblable. De ce fait, I'exérésentarale n’était pas compléte car la
compensation de la perte sanguine était insufisanot fait que le stock de produits
sanguins du méme groupe était limité et aucun donn&vait un groupe sanguin

compatible a celui de la patiente.
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c. Résection étendue

L’envahissement des organes de voisinage ou laepcé de métastase ne
constitue pas une contre-indication d’exérese. iBesctions étendues a l'aorte et au

foie sont rapportées dans le but de limiter leugsde récidives (21, 42, 71).

[-5-2. Traitements symptomatiques

Les médicaments sont prescrits selon le conteixtes manifestations cliniques.
lls peuvent étre préconisés en fonction des comsegs physiopathologiques du
développement tumoral. Pour nos observations, algissait essentiellement des
antalgigues et antispasmodiques pour calmer laedoubles antiémétiques pour les
nausées et vomissements. La premiére patientesi@itean traitement anticoagulant

curatif pour sa thrombose veineuse profonde du memEérieur droit.

I-5-3. Traitements adjuvants

lIs font appel a la radiothérapie et a la chiméo#ipie.

a. La radiothérapie

Elle peut étre proposée en préopératoire, positpég ou lors de récidives
locorégionales. La proximité des organes critiqg@sduit a se limiter & une dose de 45
Gy en fractionnement conventionnel. La radiothéage plus en plus utilisée, permet
d’optimiser la balistique. La radiothérapie pré@éire aurait ainsi une moindre
toxicité digestive et les effets secondaires dépahdu niveau d’atteinte de la VCI (23).
La radiothérapie postopératoire peut étre proppsée améliorer le contréle local de la
maladie (20, 25). Certains auteurs ont montré umeéliaration de la survie aprés une
radiothérapie pour des patients qui avaient uneesgémarginale ou incomplete, chez
qui, la reprise chirurgicale était impossible. tlat ainsi proposé une radiothérapie
postopératoire quasi-systématique, car ils constatajue 50% des patients opérés

présentaient des récidives locales apres une exérasroscopiquement compléete (10,
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72). Le role d’'une radiothérapie reste tout de méeimattu car le niveau de preuve se

limite a des études observationnelles.

b. La chimiothérapie

Elle est controversée car le LMS est reconnu corfumedes sarcomes les plus
chimiorésistants. Cependant, elle peut étre prapatns les LMS de haut grade,
surtout chez les jeunes en cas de récidive rapalehimiothérapie proposée est a base
d’anthracycline avec un taux de réponse aux alentde 20% dans les cas publiés. La
chimiothérapie était également indiquée devantrdeglives locorégionales pour des
Iésions étendues ou métastatiques d’emblée (20,P2k)r certains auteurs, elle garde
surtout sa place pour une extension locorégiormabkzilie la Iésion semble inopérable,
sachant que le taux de réponse est tres faibleuti@® auteurs utilisent de nouvelles
substances telles que la gemcitabine dans les LEtSstatiques avec plus de 50% de
réponse objective. Un essai clinique chez les patiayant des sarcomes du tissu mou
en situation métastatique ou en rechute aprés remeigre ligne de traitement a base
d’anthracycline, est en cours afin de détermineffitacité de I'association de la
gemcitabine (antimétabolite) & une molécule ant@y@nique comme la Pazopanib en
termes de survie (73). Par contre, Hongyi faisaitarquer a travers un cas de LMS de
la VCI de haut grade et récidivant que la chiruri¢geative permet beaucoup mieux
d’améliorer la survie en cas de récidives localasrppport a la chimiothérapie (74).
Dans tous les cas, aucune étude randomisée n&eaiéaliseée pour valider la place de

la chimiothérapie dans le traitement des LMS dédd

Pour notre étude, les deux patientes n’avaienu rag radiothérapie, ni

chimiothérapie du fait surtout de I'inaccessibifitéanciere.

I-6. Evolution et pronostic

Les LMS de la VCI sont souvent d’évolution lerge ils sont frequemment
asymptomatiques jusqu’au stade ou ils entrainestcdenplications en rapport avec

leurs volumes et leurs topographies.
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Ces tumeurs sont réputées de mauvais pronosig uma exérese chirurgicale

complete aux prix de récidives locales peut amélila survie.

Ainsi, en dehors d’'une découverte précoce dedkdie associée a un traitement

chirurgical radical, le pronostic est souvent fatedc une durée de survie variable.

Dans les meilleures conditions possibles, laisume dépasse trois a quatre mois
pour les tumeurs inopérables, deux ans pour leseutsn opérées avec une
chimiothérapie adjuvante et 13 ans pour une tunasymptomatique découverte et
opérée tot (14, 15, 66).

Par contre, la sévérité de la maladie peut étimés par la présence de facteurs
pronostiques qui ont été clairement identifiéss tple le grade de différenciation et le
niveau anatomique de l'atteinte, le nombre deanixeenvahis lors du diagnostic, et la
présence d'un thrombus vasculaire dans la lum&ta ¥Cl (6, 14). Comme dans tous
les autres cancers, la présence d’'une récidivéel@tasurtout la présence de métastases

pulmonaires, hépatiques ou osseuses est un fatgauauvais pronostic (75).

L’issue fatale de nos patientes était alourdie ljpapossibilité d’'une exérése
tumorale compléte, en dehors de la présence dmbfuse veineuse inaugurale pour la

premiere patiente.
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II.  Suggestions

Le LMS de la VCI est une maladie rare et diffidlgorendre en charge du fait de
la découverte fréquente au stade avancé. Le diagmiost €tre le plus précoce possible
afin d’améliorer la survie si un LMS était en caugeénsi, toute symptomatologie
suspecte doit étre explorée avec minutie surtowasnd’une maladie systémique ou un
état immunodéprimé. Dans ce sens, I'examen cliniquetout pour les immuno-
déprimés, doit étre minutieux a la recherche d'masse suspecte lors de la palpation
de l'abdomen. Les deux premieres patientes présentians cette étude étaient
observées dans un unique centre hospitalier d’Amarvo alors que des cas similaires
pourraient étre diagnostiqués dans d’autres cemtreségions a Madagascar. Cela
suggéere une multiplication des différentes fornmaionédicales continues ou post-
universitaires dont I'objectif serait de démasdesrautres cas pouvant passe inapergus.
Ces formations médicales continues viseraientra fae revue de la littérature sur les

différentes maladies rares dont le LMS de la VVCI.

Devant des suspicions cliniques de tumeur dedapar tout médecin, aussi bien
hospitalier qu’extrahospitalier (activité libéralu ocentre de santé de base), la
prescription d’une échographie serait justifiée. é&wamen ultrasonographique suspect
doit faire I'objet d'une demande de scanner thot@edominal avec injection de produit
de contraste. L’angioscanner est un outil de perémce indispensable pour la majorité
des pathologies vasculaires. Sa promotion doitairenoins réfléchie pour les centres
hospitaliers publics afin de résoudre une grand#iepdes difficultés diagnostiques
souvent rencontrées. Les informations obtenues gear deux examens pré-cités
permettraient d’orienter les patients suspects wersentre spécialisé avec un minimum

de complications possibles.

D’autre part, des études prospectives doivest iéalisées afin d’élucider le role
de 'immunodépression et des maladies systémicames ld génese de cette tumeur. Ces
études pourraient permettre un diagnostic au stagiemptomatique qui faciliterait la

prise en charge thérapeutique.
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La promotion de l'immunohistochimie doit étre léehie pour les centres
hospitaliers publics. Cet examen permet la cemitwlagnostique pour certaines

pathologies néoplasiques et une stratégie thérgpeutlus appropriée.

Par rapport au traitement, I'idéal c’est de smliune exérese complete des LMS
de la VCI mais la fréequence des tumeurs de diagntsdif diminue cette possibilité.
Ainsi, nous suggérons, d’'une part la réalisatiorcette exérése a chaque fois que cela

soit possible selon les différentes étapes de d&tgnpré-opératoire.

D’autre part, les études expérimentales doivér® éncouragées et multipliees
pour déterminer la place effective des traitemeatijuvants, particulierement la
chimiothérapie qui reste controversée pour la pluges sarcomes du tissu mou. Les
résultats de ces études permettraient de détermairpassibilité d’'une amélioration du
pronostic de cette tumeur de mauvaise réputatienm@me pour la radiothérapie car

elle est peu proposée dans la prise en chargeM8gle la VCI.

Ces études expérimentales seraient surtout yddes la décision thérapeutique
devant les tumeurs inopérables, les récidives émponales et les métastases, car
'amélioration du taux de survie n’est retrouvées qians quelques publications de

séries de cas.
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CONCLUSION

Les léiomyosarcomes de la veine cave inférieuret sdaes tumeurs
mésenchymateuses rares et de pronostic souvengtiféjdlotre étude concerne les
premieres descriptions a Madagascar avec leursiculiffs diagnostiques et

thérapeutiques respectives.

Ce type de tumeur n’a jamais été décrit a Madagasar le colt des
investigations paracliniques, notamment la tomodemetrie, qui permet a la fois de
visualiser la tumeur et d’évaluer son extensior, less portée de la majorité des
malgaches. Ainsi, des cas similaires pourraiensgramapercus en dehors des zones
urbaines ou 'acces a la tomodensitométrie n’estguédent.

La deécouverte tardive est fréquente mais [I'absenadBexamen
immunohistochimique constitue une difficulté diagtigue particuliere. Or, la
confrontation des données cliniqgues aux résultats’ekamen scannographique et
anatomo-pathologique, permet de prendre des dasisihérapeutiques, malgré
labsence d'une preuve diagnostique formelle a@eortpar un examen

immunohistochimique.

L'impossibilité d’effectuer une chirurgie radicatiel I€iomyosarcome de la veine
cave inférieure, représente une difficulté théréipee majeure mais, une exeérése
tumorale au stade tardif peut aussi étre réalisge, fonction des données
scannographiques. Pour les tumeurs inextirpabesseesures palliatives telles que les
gestes de revascularisation, peuvent étre adoatiéed’améliorer la survie et le confort

des patients.
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