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Le LEIOMYOSARCOME de la VEINE CAVE
INFERIEURE et AUTRES TUMEURS VEINEUSES

LEIOMYOSARCOMA of the INFERIOR VENA CAVA and OTHER VENOUS TUMORS

R. HASSEN-KHODJA

R E S U M E

Les tumeurs veineuses primitives sont des lésions tres rares, le
plus souvent malignes. Les 1éiomyosarcomes constituent la
variété histologique la plus fréquente. Les tumeurs bénignes
(lIéiomyomes) sont exceptionnelles. Les deux tiers des localisa-
tions tumorales intéressent la veine cave inférieure (VCI); envi-
ron 250 cas de 1éiomyosarcome de la VCI ont été rapportés dans
la littérature. Le segment de la VCI le plus souvent intéressé par
la tumeur est le segment comprenant 1’origine des deux veines
rénales et le segment rétro-hépatique de la VCI. Les localisations
périphériques de ces tumeurs (veine fémorale surtout) ont été
beaucoup plus rarement rapportées, le plus souvent sous la forme
de cas isolés. L’hémangio-endothéliome constitue le deuxieme
type de tumeur veineuse. Il s’agit d’une tumeur a malignité
réduite, tres rare, car moins de 20 cas ont été rapportés dans la lit-
térature.

Le traitement des tumeurs veineuses primitives est avant tout chi-
rurgical. Il comprend une exérese la plus large possible de la
tumeur. La place des reconstructions veineuses est restreinte. Une
radiothérapie postopératoire a souvent été réalisée et semble
réduire le taux de récidive locale. La chimiothérapie n’a pas fait
la preuve de son efficacité. Néanmoins, les résultats du traitement
de léiomyosarcomes sont difficiles a évaluer, compte tenu de la
rareté des observations. Il semble que le pronostic soit mauvais
avec un fort potentiel métastatique et une médiane de survie de
35 mois. Quelques cas de survie a long terme et de guérison ont
cependant été rapportés. L utilisation d’une chimiothérapie pré et
postopératoire pourrait peut étre améliorer le pronostic de ces
tumeurs.

Mots-clefs : [éiomyosarcome, veine cave inférieure, tumeurs vei-
neuses.

INTRODUCTION

Les tumeurs veineuses primitives sont trés rares, le
plus souvent malignes. Les léiomyosarcomes consti-
tuent la variété histologique la plus fréquente. Une
grande majorité des localisations tumorales intéresse
la veine cave inférieure (VCI). Ainsi, le léiomyosar-
come de la VCI constitue la forme la plus fréquente
des tumeurs veineuses: 250 cas de léiomyosarcome
de la VCI ont été rapportés dans la littérature [1-6].

S U M M A R Y

Primary venous tumors are very rare, mostly malignant. Leiomyo-
sarcoma constitutes the most frequent histological variety. Benign
tumors (leiomyoma) are exceptional. The two thirds of tumorous
locations interest the inferior vena cava (IVC), approximately
200 cases of leiomyosarcoma of the IVC were reported in the litera-
ture. The segment of the IVC mostly interested by the tumor is the
segment including the origin of both renal veins and the retro-hepa-
tic segment of the IVC. The peripheral locations (femoral vein espe-
cially) were reported much more rarely, mostly under the form of
isolated cases. Hemangio-endothelioma constitutes the second type
of venous tumors. This is a very rare tumor, with a reduced mali-
gnancy, less than 20 cases were reported in the literature.

The treatment of the primary venous tumors is above all surgical. It
includes the widest resection of the tumor. The place of venous
reconstructions is very restricted. A postoperative radiotherapy was
often realized and seems to reduce the rate of local recurrence. Che-
motherapy did not give evidence of its efficiency. Nevertheless, the
results of the treatment of leiomyosarcoma are difficult to evaluate,
considering the rarity of the observations. It seems that the prognosis
is poor with a strong potential of recurrence and a median survival
of 35 months. Some cases of long-term survival and recovery were
however reported. The use of preoperative and postoperative chemo-
therapy could improve the prognosis of these tumors.

Keywords : leiomyosarcoma, vena cava, venous tumor.

A l'occasion d'un cas de léiomyosarcome de la
VCI que nous avons observé récemment, nous avons
réalisé une revue de la littérature sur ce sujet.

OBSERVATION

Un homme de 54 ans, sans antécédent particulier,
a été hospitalisé en urgence dans notre hopital pour
des douleurs abdominales localisées au niveau de
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|'hrpochondre droit. L'examen clinique était sans parti-
cularité ; le malade ne présentait pas d’cedéme des

membres inférieurs. Le bilan biologique était normal,
en dehors de la créatininémie qui était & 160 umoles/I.

Le scanner abdominal retrouvait une volumineuse
tumeur de la VCI. La limite inférieure de la tumeur était
située au niveau de la VCl inter-rénale (Fig. 1). Au
niveau sous-hépatique, la tumeur présentait un déve-
loppement extravasculaire en arriére du duodénum

Fig. 1. = Scanner abdominal montrant la tumeur
de la veine cave inférieure, dans sa portion inter-rénale
et sous-hépatique. Noter le développement extravasculaire
de la tumeur, en arriére du duodénum

E0 01 x50 Ocm

Fig. 2. — Scanner abdominal montrant la tumeur
de la veine cave inférieure dans sa portion rétro-hépatique
(développement intravasculaire)
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(Fig. 1). La tumeur remontait au niveau de la VCI rétro-
hépatique ou elle présentait un développement intra-
vasculaire (Fig. 2). Une cavographie montrait une
occlusion compléte de la VCI supra-rénale (Fig. 3).

. Y

Fig. 3. — Cavographie inférieure montrant ['occlusion compléte
de la veine cave inférieure supra-rénale et la circulation collatérale

L'intervention chirurgicale a été réalisée par une
voie sous-costale. Elle a consisté en une résection com-
pléte de la tumeur et de la VCI inter-rénale et rétro-
hépatique. La suture de la VCl a été faite en haut &
1 centimétre de I'abouchement des veines sus-hépa-
tiques. La VCI n’a pas été reconstruite mais la veine
rénale droite a été réimplantée dans la VCI sous-
rénale qui était libre et la veine rénale gauche a été
ligaturée (Figs 4 et 5).

Les suites opératoires ont été simples, en particulier
sur le plan de la fonction rénale avec une normalisa-
tion en 6 jours de la créatininémie. Le malade n’a pas
présenté d'cedéme des membres inférieurs en post-
opératoire. L'examen anatomopathologique cfe la
piéce opératoire a confirmé qu'il s’agissait d'un léio-
myosarcome de grade 2. les recoupes passaient en
zone saine. Le malade a eu de principe une radiothé-
rapie complémentaire, un mois aprés 'intervention chi-
rurgicale. Il va bien actuellement avec un recul de
7 mois.
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Fig. 4. — Vue opératoire montrant la tumeur de la veine cave
inférieure dans sa portion infer-rénale et sous-hépatique

Fig. 5. — Vue opératoire montrant la résection compléte de la tumeur
et de la veine cave inférieure interrénale et rétro-hépatique

DISCUSSION

Fréquence

Les |éiomyosarcomes de la VCI sont rares : prés de
250 cas bien documentés ont été rapportés dans la lit-
térature. En 1996, aprés avoir fait une revue exhaus-
tive de la littérature, Mingoli et coll. rapportaient
218 cas colligés dans un registre international [6]. En
fait, si les publications cliniques sont nombreuses, il
s'agit le plus souvent de cas isolés ou de courtes séries
de moins de 5 cas [5]. En 1985, Kieffer et coll. rappor-
taient 5 cas [4]. En 1992, Dzsinich et coll. rapportaient
une série de 8 cas observés sur une période de 35 ans
[1]. En 1999, Hines et coll. rapportaient une série de
14 cas sur 20 ans [2]. La série la plus importante est
celle de Hollenbeck et coll. qui rapportaient, en 2003,
25 cas observés sur une période (j; 20 ans [3].

COMMUNICATION

Age et sexe

Les léiomyosarcomes de la VCI se rencontrent dans
80 % des cas chez la femme ; cette large prédomi-
nance féminine n'a pas d'explication satisfaisante [7].
L'dge moyen des malades au moment du diagnostic
est de 54 ans [5].

Anatomie pathologique et topographie

Macroscopiquement, les léiomyosarcomes de la
VCI sont des tumeurs lobulées, avec une pseudocapsule
fibreuse externe (Fig. ). L'examen histologique montre
habituellement une prolifération fasciculée de cellules
fusiformes allongées, avec tourbillons et formations
palissadiques. La présence de gros noyaux hyperchro-
matiques et de nombreuses mitoses rend habituellement
évidente la malignité de ces tumeurs [5].

Fig. 6. — Piéce opératoire : vue macroscopique du léiomyosarcome
de la veine cave inférieure

D’un point de vue chirurgical, on divise la VCI en
3 segments : le segment | sous-rénal, le segment Il com-
prenant la terminaison des veines rénales et le seg-
ment rétro-hépatique de la VCI, et le segment Ill com-
prenant la terminaison des veines sus-hépatiques et le
segment supra-hépatique de la VCI. Le segment Il est
le segment le plus souvent intéressé (55 % des cas). Le
léiomyosarcome de la VCI est localisé au segment |
dans 28 % des cas et au segment lll dans 17 % des
cas [5].

Le développement de la tumeur peut étre extra-
vasculaire, intravasculaire ou mixte. Les tumeurs &
développement extravasculaire s’observent surtout
dans le portion sous-hépatique de la VCI. Les tumeurs
a développement intravasculaire se voient essentielle-
ment dans le segment rétro-hépatique de la VCI;
I'occlusion compléte de la VCI est fréquente dans ces
formes.

Manifestations cliniques

Les manifestations cliniques des |éiomyosarcomes
de la VCI dépendent de la topographie de la tumeur.

PHLEBOLOGIE 2005, 58, N° 3, 299-303




Aucun article ou

resume aans cette revue ne peut etre reproduit sous forme d'imprime, photocopie, microfiim ou par tout autre procede sans l'autorisation expresse des auteurs et de l'eaiteur.  Editions Phiebologiques Francaises

No article or abstract in this journal may be reproduced in the form of print, photocopy, microfilm or any other means without the express permission of authors and the editor. ~ Editions Phlébologiques Francaises

COMMUNICATION

Du fait de leur localisation profonde dans |'abdomen,
ces tumeurs deviennent parlantes cliniquement assez
tardivement [7].

La douleur de I'hypochondre droit est fréquemment
retrouvée. Elle peut étre associée & un amaigrissement
ou une altération de I'état général. Une masse pal-
pable est souvent la circonstance de découverte des
tumeurs intéressant le segment infra-hépatique de la
VCI. Des symptémes veineux (cedéme des membres
inférieurs, circulation veineuse sous-cutanée abdomi-
nale ou thrombophlébite des membres inférieurs) sont
parfois présents mais ils sont le plus souvent absents
en raison du développement progressif de la tumeur et
de l'installation d’une circulation collatérale satisfai-
sante. Enfin, I'afteinte des veines sus-hépatiques peut
entrainer un syndrome de Budd-Chiari [5].

Examens complémentaires

L'échographie abdominale est fréquemment réali-
sée : elle retrouve une tumeur rétropéritonéale, hétéro-
géne, ayant des relations étroites avec la VCI. Mais
c’est le scanner abdominal qui permet d'établir le dia-
gnostic. L’examen tomodensitométrique localise la
tumeur, précise son extension locale et met en évi-
dence d'éventuelles métastases. Une cavographie infé-
rieure est parfois réalisée pour préciser le degré de
I"obstruction cave, les limites proximale et distale de la
tumeur, le degré et le type d’une éventuelle circulation
collatérale [5, 7]. Dans certains cas, une ponction per-
cutanée écho-guidée a pu étre réalisée, permettant
d’avoir une preuve histologique avant 'intervention
chirurgicale [7].

Principes thérapeutiques

Le traitement des |éiomyosarcomes de la VCI est
avant tout chirurgical [6]. Il consiste en une exérése la
plus large possible de la tumeur, comprenant le plus
souvent une résection compléte da la VCI. La place de
la reconstruction de la VCI est restreinte. En effet, le
remplacement prothétique de la VCI par un tube de
PTFE renforcé peut présenter un risque infectieux et
thrombo-embolique en postopératoire. Or, la résection
de la VCI sans reconstruction veineuse est souvent bien
tolérée cliniquement du fait de I'existence d’une circu-
lation collatérale. La difficulté du geste chirurgical
dépend du siége de la tumeur. Les tumeurs du segment
| (sous-rénal) de la VCI sont les plus simples a traiter.

Les tumeurs du segment Il (inter-rénal et rétro-hépa-
tique) sont les plus fréquentes: le probléme principal
est alors la conservation de la veine rénale droite [5].
Des gestes associés sont parfois réalisés: néphrecto-
mie droite, hépatectomie droite... Les tumeurs du seg-
ment lll (segment sus-hépatique) sont souvent considé-
rées comme inopérables ; mais certains auteurs ont pu
réaliser une résection compléte de la tumeur associée
a un remplacement prothétique de la VCI et a une
transplantation hépatique [8].

Une radiothérapie postopératoire a souvent été
réalisée et semble réduire le taux de récidive locale
[2]. La chimiothérapie n’a pas fait la preuve de son
efficacité [9]. Néanmoins, ﬁ)es résultats du traitement
des léiomyosarcomes sont difficiles & évaluer compte
tenu de la rareté des observations. Il semble que le
pronostic soit mauvais avec un fort potentiel métasta-
tique et une médiane de survie qui varie selon les
séries de 25 a 51 mois [2, 6, 9, 10]. La survie &
5 ans différe selon les séries de 33% & 53 % [2, 3].
L'évolution est marquée par la possibilité de récidive
locale ou la survenue de métastases & distance (hépa-
tiques ou pulmonaires). Quelques cas de survie a long
terme et de guérison ont cependant été rapportés.
L'utilisation d'une chimiothérapie pré et postopératoire
pourrait peut étre améliorer le pronostic de ces
tumeurs [2].

AUTRES TUMEURS VEINEUSES

Les localisations périphériques des tumeurs vei-
neuses primitives (en dehors de la VCI) ont été beau-
coup plus rarement rapportées, le plus souvent sous la
forme de cas isolés [11, 12]. Il s'agit la encore essen-
tiellement de |éiomyosarcomes localisés surtout au
niveau de la veine fémorale, plus rarement au niveau
de la veine iliaque, de la veine poplitée ou de la veine
saphéne. Les principes thérapeutiques sont les mémes
que pour le léiomyosarcome de la VCI, avec une exé-
rése large de la tumeur sans reconstruction veineuse
associée a une radiothérapie [12].

A coété du léiomyosarcome, |’'hémangio-endothé-
liome constitue le deuxiéme type histologique de
tumeur veineuse. Il s’agit d'une tumeur & malignité
réduite, trés rare avec moins de 20 cas rapportés dans
la littérature. Les tumeurs veineuses bénignes (léio-
myomes) sont exceptionnelles [5, 12].

CONCLUSION

Les tumeurs veineuses primitives sont rares. Le léiomyosarcome de la veine cave inférieure est la forme la
plus fréquente. Le traitement de ces tumeurs consiste le plus souvent en une exérése chirurgicale sans recons-
fruction veineuse associée & une radiothérapie. Pour améliorer le pronostic qui semble assez mauvais, cer-

tains ont proposé d'y associer une chimiothérapie.
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