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Résumé

Les sarcomes des gros vaisseaux sont des tumeurs rares. Le léiomyosarcome est la tumeur maligne primaire
la plus courante de la veine cave inférieure (VCI) et représente environ 10 % des sarcomes rétro péritonéaux
primaires. La symptomatologie clinique est non spécifique et le traitement est chirurgical. Nous illustrons
I’apport de I’imagerie a travers un cas de léiomyosarcome révélé par des douleurs de I’hypochondre droit,
dont le diagnostic a été suspecté par I’imagerie en coupe qui a montré une masse tissulaire rétro péritonéale
prenant naissance a partir de la paroi de la veine cave inférieure rétro hépatiqgue avec extension
endoluminale. Le diagnostic de confirmation était par I’étude histologique sur piéce opératoire.

Mots - clés: Léiomyosarcome ; Veine cave inférieure ; Imagerie.

Abstract

Large vessel sarcomas are rare tumors. Leiomyosarcoma is the most common primary malignant tumor of
the inferior vena cava (IVC) and accounts for approximately 10% of primary retroperitoneal sarcomas. The
clinical symptomatology is nonspecific and the treatment is surgical.We illustrate the contribution of
imaging through a case of leiomyosarcoma revealed by right-upper quadrant abdominal pain.The diagnosis
was suspected by cross-sectional imaging which showed a retro peritoneal solid mass arising from the wall
of the retrohepatic inferior vena cava with endoluminal extension .The tumor was histologically confirmed.

Key - words: Leiomyosarcoma; Inferior vena cava; Imaging.
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IMAGERIE D'UN LEIOMYOSARCOME DE LA VEINE CAVE INFERIEURE

INTRODUCTION

Les tumeurs malignes de la veine cave inférieure
(VCI) sont trés rares. Le léiomyosarcome
représente 95% de ces tumeurs (1). La tumeur se
développe a partir des cellules musculaires de la
paroi de la veine (2,3). L'imagerie en coupe
incluant la tomodensitométrie et I'imagerie par
résonance magnétique (IRM) constitue une pierre
angulaire  dans le diagnostic d’orientation, de
confirmation et au bilan d'extension tumorale.

OBSERVATION

Il s’agissait d’une femme agée de 53 ans qui a
présenté depuis une dizaine de jours des douleurs
abdominales paroxystiques prédominant au niveau
de I’hypochondre droit et non améliorées par les
traitements symptomatiques sans autre signe
fonctionnel associé. L'examen clinique et les
explorations biologiques ont été normaux. Un
scanner abdomino-pelvien, sans et avec injection
de produit de contraste (PDC) a été réalisé. Les
coupes scannographiques sans PDC ont montré une
masse rétro péritonéale latéralisée a droite
spontanément iso dense de contours lobulés.

Le complément d’injection acquis aux temps
artériel (30 secondes), portal (70 secondes) et tardif
(5min) a confirmé la nature tissulaire de la masse
avec un rehaussement modéré progressif et
hétérogéne plus marqué au temps tardif,

Cette masse était responsable d’un envahissement
du segment Il de la veine cave inférieure (VCI) qui
étai le siege d’un bourgeon tumoral endoluminal.
La VCI restait toutefois perméable en amont sans
développement de circulation veineuse collatérale.
Le bourgeon tumoral s’étendait également a la
veine rénale droite.

La masse mesurait approximativement
49x52x57mm. Elle refoulait la deuxiéme portion
du duodénum (D2) en dehors et arrivait au contact
de la téte du pancréas en dedans, sans signes
d'envahissement évident .Elle présentait un rapport
étroit avec la face antérieure de la veine rénale
gauche sur environ 2 cm qui paraissait irréguliére
au contact (Figurel).

Par ailleurs, absence de signes d’envahissement
viscéral (rein, surrénale, foie) ni vasculaire (réseau
porte, artere mésentérique supérieure et aorte).

Un bilan d’extension a été réalisé confirmant
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I’absence de localisation secondaire associée
notamment hépatique et pulmonaire.

Devant cet aspect d’une tumeur rétropéritonéale
modérément hyper vasculaire d’allure suspecte
envahissant et dilatant la lumiere de la VCI, on a
évoqué en premier le diagnostic  de
Iéiomyosarcome, toutefois le diagnostic d’un
sarcome autre (liposarcome peu différentié,
fibrosarcome) ou un histiocytome fibreux malin
restait également a discuter.

Pour meilleure caractérisation, une IRM
abdominale a été réalisée (figure 2). La lésion
apparaissai homogéne et hypo intense sur la
séquence pondérée en T1, de signal intermédiaire
sur la séquence pondérée enT2 (Haste). Le
rehaussement était modéré et non homogéne dés la
phase artérielle avec un remplissage progressif plus
important en phase tardive. Une composante
graisseuse ou myxoide n’a pas été retrouvée. Cette
masse envahissai le segment Il de la VCI sans la
refouler avec mise en évidence d’un bourgeon
tumoral endoluminal en son sein. Il n’y avait pas de
plan de clivage visible avec la paroi duodénale et la
téte pancréatique.

Au terme de ce bilan, le diagnostic retenu le plus
probable était un Iéiomyosarcome de la VCI.

Apreés discussion de ce dossier dans une réunion de
concertation multidisciplinaire, nous avons opté
vers une chirurgie monobloc d’emblée. La biopsie
scannoguidée préopératoire n’a pas été réalisée
étant donné le risque hémorragique du aux
importants rapports vasculaires de la  masse
tumorale.

La patiente a bénéficié d'une résection chirurgicale
de la tumeur emportant les faces antérieures
envahies de la VCI et la veine rénale droite ainsi
que la veine rénale gauche sur 2cm. Les faces
antérieures de la VCI et de la veine rénale droite
ont été remplacées par un patch prothétique .La
veine rénale gauche a été réimplantée sur la VCI a
I’aide d’une prothése. L'étude
anatomopathologique de la piéce opératoire était en
faveur d'un Iéiomyosarcome de la VCI.

La patiente n’a pas recu de traitement adjuvent.

Un scanner de contrdle en post opératoire (figure 3)
a été réalisé montrant une thrombose cruorique de
la VCI sous hépatique et de la prothése veineuse
rénale gauche.

Les suites opératoires a 1 an étaient favorables.
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Figure 1 : Scanner abdomino-pelvien

Coupes axiales sans injection du produit de contraste (a), avec injection au temps artériel (b,c) au temps
portal (e) et au temps tardif (f), reconstruction au plan sagittal au temps portal (d): Masse tissulaire
rétropéritonéale (fleches bleues) envahissant le segment Il de la veine cave inférieure avec un bourgeon
tumoral endoluminal(fleche noire). Elle est de contours lobulés, spontanément iso dense avec
rehaussement hétérogene et progressif plus marqué au temps tardif. Elle présente des rapports étroits avec
D2(fleche rouge) et le pancréas (fleche verte). Extension tumorale au sein de la veine rénale droite (fleche
orangée) et envahissement de la face antérieure de la veine rénale gauche (fleche jaune).Absence ce
circulation veineuse collatérale.
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Figure 2 : IRM abdominale

Séquence axiale pondérée en T2 Fast Spin écho (haste) (a), séquence axiale pondérée en T1 Spin écho (b).
Injection dynamique(Vibe) avec saturation de la graisse (Fat Sat) en coupes axiales : phase artérielle(c),
phase portale(d). Séquence sagittale pondérée en T1 Fat Sat au temps tardif(e) : Masse rétro péritonéale
(fleche blanche) hypo intense en T1, de signal intermédiaire enT2 de rehaussement modéré et progressif aux
différentes phases plus marqué au temps tardif. La tumeur présente un développement endo (fleche rouge) et
exo vasculaire. Pas de plan de clivage avec le D2 (fleche bleue) et la téte pancréatique (fleche jaune).
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Figure 3 : Scanner abdomino pelvien de contrdle a 6mois

Coupes axiales (a, b) et reconstruction sagittale(c)avec injection de produit de contraste au temps
portal: Thrombus hypodense non rehaussé au sein de la VCI sous hépatique qui est de calibre normal
(fleche rouge) et au sein de la prothése veineuse rénale gauche (fleche verte).

DISCUSSION

Le léiomyosarcome de la VCI est une tumeur
mésenchymateuse d’origine mésodermique rare
décrite pour la premiére fois par Perl en 1871(4) et
depuis moins de 400 cas de Iéiomyosarcome ont
été rapportés dans la littérature (5-7) dont la
majorité était décrite sous forme d’un cas clinique
ou d’une série de cas (5,8).

Cette tumeur prend naissance a partir des fibres
musculaires lisses notamment de la média de la
paroi veineuse (2),représente environ 0,5% des
sarcomes des tissus mous de I’adulte (7) et 95%
des tumeurs primitives de la VCI(1).

Son pic d'incidence se situe dans la cinquieme
décennie de la vie avec une nette prédominance
féminine (sexe ratio =1/3)(6-8).

Ces tumeurs se caractérisent par leur croissance
lente, leur caractére peu infiltratif et leur clinique
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pauvre rendant la  tumeur
asymptomatique (1).

Le potentiel métastatique des léiomyosarcomes de
la VCI est tardif et se fait soit par voie hématogéne
affectant le foie, les poumons, et les os, soit par
voie lymphatique (1,9).

A des stades précoces, la tumeur réside dans la
paroi vasculaire puis elle se développe en
extraluminal tout en envahissant les structures
avoisinantes ou en intraluminal sous la forme d'un
thrombus tumoral(10).

La division de la VCI en 3 segments anatomiques
permet de classer ces tumeurs et aide au choix
thérapeutique adéquat: segment | strictement sous-
rénal ; segment Il comprenant I’origine des veines
rénales et le segment rétro hépatique de la VVCl et le
segment 11l comprenant I’origine des veines sus-
hépatiques et le segment supra-hépatique de la VCI

longtemps
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jusqu’a I’oreillette droite (1,3).

La localisation la plus fréquente concerne le
segment 11 dans 33% des cas (2,3,9) comme c’est le
cas dans notre observation avec un meilleur
pronostic.

Les signes cliniques de cette tumeur sont non
spécifiques, dépendent principalement du segment
veineux affecté et varient selon la dimension, le
débit de croissance et la localisation tumorale (6).
Ces signes sont sous forme de nausées, perte de
poids, syndrome de Budd-Chiari et

cedeme des membres inférieurs en cas d’atteinte du
segment supérieur de la VCI(2),de

douleurs épigastrique et de I’hypochondre droit
associés parfois a des signes d’envahissement
rénal( thrombose veineuse, syndrome néphrotique
et hypertension artérielle) si son segment moyen est
atteint.

Dans le cas de tumeur de la VCI infra rénale, les
patients présentent une douleur du flanc ou de la
fosse iliaque droite, des rachialgies ou des cedémes
des membres inférieurs (11).

Des symptdmes cardiaques peuvent se voir si la
tumeur s’étend dans I’oreillette droite(6,10).

De nouveaux cas détectés par I’imagerie en coupe
ont été de plus en plus signalés ces derniéres
années devant le développement des techniques
d'imagerie en particulier le scanner et I'IRM et
augmentation des connaissances sur cette
maladie(11,12).

L’imagerie joue un role primordial dans la prise en
charge des léiomyosarcomes de la VCI vu qu’elle
permet d’orienter le diagnostic et de confirmer par
une biopsie scannoguidée sa nature histologique
(2,13). Elle permet également de faire un bilan
d’extension locorégional et a distance et de détecter
en post opératoire les récidives et les métastases
(6).

Les résultats radiographiques du léiomyosarcome
varient selon la localisation tumorale. Les lésions
intraluminales entrainent une obstruction de la VCI
avec une infiltration modérée des organes de
voisinage tandis que les masses rétro péritonéales
géantes s'étendent aux tissus péri vasculaires
environnants avec un envahissement intraluminal
minimal(11).

L'échographie, examen rapide non irradiant et
anodin, montre une masse rétro péritonéale a
contours lobulés, hétérogene. L’étude doppler
renseigne sur le caractére tissulaire de la masse et
étudie la perméabilité des vaisseaux (3,14).

L angioscanner abdominal est un examen sensible,
rapide et accessible qui permet de délimiter
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la composante intra vasculaire de la tumeur. Il
précise sa situation dans un segment anatomique de
la VCI et son extension aux organes de voisinage.
La tumeur est souvent hypodense de contours
polylobés, présentant un rehaussement hétérogene
apres injection de produit de contraste avec des
zones centrales de nécrose ou d’hémorragie (6,

11,15).
Le scanner permet également la recherche de
métastases notamment hépatiques et

pulmonaires(3).

Quant a I’'IRM, elle détecte précocement la tumeur
et décrit avec précision son origine et ses rapports
vu sa meilleure résolution de contraste.

Les caractéristiques du signal dépendent du degré
de nécrose kystique au sein de la tumeur(6).

Elles sont percues comme une masse de signal
hétérogene avec des zones en hypo signal sur les
séquences pondérées T1 et en hyper signal sur les
séquences pondérées T2 dues aux composantes
kystiques de ces Iésions(6).

L’IRM permet également de différencier une
thrombose  néoplasique ~ d’une  thrombose
cruorique(3). Cette derniere est généralement iso
intense au muscle en T2, tandis que le thrombus
tumoral est en iso- ou hyper intense en T2 par
rapport au muscle(6).

Du fait du développement des techniques non
invasives d’imagerie en coupe, les techniques
invasives en particulier la cavographie ont perdu
de leur intérét dans le diagnostic des
léiomyosarcomes de la VCI mais elle permet
I’évaluation de la circulation collatérale afin de
planifier la reconstruction veineuse aprés une
résection radicale(6,15).

La  différentiation par  I'imagerie  d’un
Iéiomyosarcome de la VCI d’un sarcome autre
rétropéritonéal est une tache difficile surtout si sa
composante extraluminale est prédominante.
Quelques signes scannographiques permettent de
nous orienter vers le diagnostic (6) :

Une tumeur qui envahit et dilate la lumiere de la
VCI est presque pathognomonique dun
Iéiomyosarcome de la VCI.

» Le signe de I’enchassement dans un organe «
Positive embedded IVC sign »: la VCI est intégrée
dans la masse et non pas refoulée. Ce signe signifie
que la tumeur provient de I’organe intégre.

* Le signe de la VCI imperceptible « Imperceptible
caval lumen »: la VCI n'est pas visualisée au point
de contact maximal avec la masse tumorale. Ce
signe est le plus utile d’apres Webb et al pour
identifier une masse rétropéritonéale comme un
Iéiomyosarcome de la VVCI(16).
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En dépit de tous ces signes radiologiques
spécifiques, le diagnostic définitif reste toujours
histologique favorisé par une biopsie scannoguidée
ou par une chirurgie d’emblée.

La décision de prise en charge est discutée et prise
en réunion de concertation multidisciplinaire.

Une résection chirurgicale compléte est la seule
chance pour la guérison. Le rbole de Ila
chimiothérapie ou de la radiothérapie n'est pas
encore élucidé (2,11,17).

Le pronostic des patients atteints de
Iéiomyosarcome de la VCI dépend du degré
d'extension tumorale (11). Un taux de survie a 5 et
10 ans respectivement a 49,4 % et 29,5 % est
observé si la résection tumorale est radicale (2).

CONCLUSION

Le léiomyosarcome de la VCI est une tumeur
maligne rare. Son diagnostic est difficile vu la non
spécificité des signes cliniques et la lenteur de sa
croissance. L’imagerie permet d’orienter le
diagnostic grace a des signes radiologiques
relativement caractéristiques : la dilatation de la
lumiére de la VCI, le rehaussement hétérogéne de
la tumeur par la présence de larges zones de
nécrose surtout lorsqu'elle survient dans la partie
inférieure de la VCI et le développement d’une
circulation collatérale étendue autour de la lésion
secondaire a sa croissance lente.

Elle permet également de confirmer le diagnostic
histologique par la biopsie scannoguidée et de faire
avec précision un bilan d’extension locorégional et
a distance.
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