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Résumé La léiomyomatose intravasculaire utérine (LIV) est une tumeur bénigne rare de
lutérus dont le diagnostic de certitude est histologique. Elle est caractérisée par son poten-
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Introduction

La léiomyomatose intravasculaire (LIV) est une tumeur

tiel d’extension intravasculaire avec possibilité d’atteinte cardiaque imposant une exérese
chirurgicale compléte et une imagerie appropriée en postopératoire. Nous rapportons le cas
d’une patiente de 63ans, présentant une atteinte cardiaque compliquant une LIV, a partir
duquel nous discuterons les aspects diagnostiques, pronostiques et thérapeutiques de cette
pathologie.

© 2009 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.

Summary Uterine intravenous leiomyomatosis is a rare benign tumor, whose diagnosis of
certainty is histological. It is characterized by its potential of intravascular extension with possi-
bility of cardiac localisation imposing a complete surgical removal and a suitable imagery post-
operatively. We report the case of a 63-year-old patient, presenting a cardiac extension com-
plicating a LIV, by which we will discuss the diagnosis aspects, prognosis and therapeutic of this
pathology.

© 2009 Elsevier Masson SAS. All rights reserved.

évoquant un utérus fibromateux, le diagnostic est souvent
fait en postopératoire.
C’est une tumeur hormonosensible, possédant un poten-

bénigne rare de l'utérus. Le tableau clinique et paraclinique  tiel de développement intravasculaire avec un haut risque

de récidive. L’extension intracardiaque est une complica-
tion imprévisible pouvant, mettre en jeu le pronostic vital,
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d’ou la nécessité de recourir a une exploration des axes
vasculaires en postopératoire.
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Nous rapportons le cas d’une extension intracardiaque
d’une LIV a la lumiére duquel nous discuterons les aspects
diagnostiques, pronostiques et thérapeutiques de cette
pathologie.

Cas clinique

Mme B., agée de 63 ans, primigeste primipare, ménopausée
depuis cing ans, sans prise de traitement hormonal substitu-
tif, avec comme antécédent une annexectomie gauche pour
cystadénome bénin de l’ovaire quatre ans auparavant, a été
prise en charge dans le service a la suite de la découverte
d’une masse abdominopelvienne d’apparition récente.

L’examen clinique retrouvait un utérus augmenté de
taille arrivant a 2cm au-dessous de l’ombilic, avec une
masse latéro-utérine droite, ferme, indolore et mobile de
6cm de diamétre. Le col était macroscopiquement normal.

L’échographie retrouvait un utérus augmenté de volume
a contours bosselés, évoquant un utérus fibromateux,
avec une masse latéro-utérine d’échostructure légérement
échogéne et hétérogéne; cependant, 'ovaire droit était
d’aspect normal. L’exploration rénale avait objectivé une
dilatation pyélocalicielle droite.

La tomodensitométrie (TDM) pelvienne n’était pas
concluante en ce qui concernait ’origine et la nature de la
masse, mais elle montrait l’existence d’un processus throm-
botique au niveau de la veine iliaque primitive droite ainsi
que de la veine iliaque interne droite. La résonance magné-
tique nucléaire (RMN) a confirmé ’origine utérine de la
masse dont l’aspect était évocateur d’un fibrome utérin
vascularisé sans signes suspects de malignité. La recherche
d’une extension a la veine cave inférieure et aux cavités
cardiaques n’a pas été réalisée en préopératoire. Le dosage
des marqueurs tumoraux a révélé un CA125 a 65Ul/L. Les
autres marqueurs (CA 19-9, ACE) n’ont pas été dosés.

L’'urographie intraveineuse avait montré un refoule-
ment du bas uretére droit avec une discréte urétéro-
hydronéphrose droite.

Une laparotomie médiane sous-ombilicale a objectivé
un utérus augmenté de volume avec de multiples noyaux
fibromateux et une formation tissulaire de 6cm de dia-
metre a surface lisse, violacée, de consistance molle, a
point de départ utérin isthmique envahissant la corne uté-
rine, la trompe et le mésosalpinx droit, faisant suspecter une
tumeur maligne et faisant un effet de masse sur 'uretére
pelvien droit ; par ailleurs, [’ovaire droit était d’aspect nor-
mal et exploration de la cavité pelvienne ne montrait pas
de signe évocateur de malignité, en particulier une car-
cinose péritonéale. Nous avons réalisé une hystérectomie
extrafasciale avec annexectomie droite. L’examen macro-
scopique avait montré un utérus fibromateux avec un aspect
fasciculé de la tumeur a la coupe (Fig. 1a, b); 'examen
extemporané concluait a la bénignité du processus.

L’examen anatomopathologique définitif avait confirmé
une LIV. La piéce opératoire correspondait a un utérus fibro-
mateux avec présence d’une invasion tumorale composée de
cellules musculaires lisses organisées sous forme de nodules
bien limités a développement intravasculaire (Fig. 2a, b, c,
d), avec a ’'immunohistochimie la présence d’anticorps anti-
desmine et anti-actine ; le ki67 était faible. La recherche de
récepteurs estrogéniques n’a pas été réalisée. La patiente

a et b: ’examen macroscopique de la piéce opéra-
toire montre un utérus fibromateux avec un aspect fasciculé de
la tumeur a la coupe.

The macroscopic examination reveals a fibromatous uterus; the
tumor presents a fasciculated cut-surface.

Figure 1

fut mise sous anticoagulants par héparine de bas poids molé-
culaire, relayés par anti-vitamineK pendant six mois. Le
dosage postopératoire de U’estrone était a 92 pg/ml, ce qui
a motivé la prescription d’une antiaromatase.
L’exploration cardiaque par résonance magnétique n’a
été réalisée que six mois plus tard et a révélé la présence
d’une masse hyperintense de 3cm mobile au niveau de
Uoreillette droite. Un abord de Uoreillette droite sous cir-
culation extracorporelle a permis I’extraction du processus.
L’exploration vasculaire peropératoire a objectivé la pré-
sence d’autres foyers tumoraux au niveau de la veine cave
inférieure et de la veine hypogastrique ; cette derniére a été
ligaturée en raison de la difficulté opératoire rencontrée.

Discussion

La LIV est une tumeur bénigne rare de U'utérus qui se
développe a partir du muscle lisse utérin, ou les cellules
tumorales proliférent dans la lumiére des veines ou des lym-
phatiques [1,2]. L’age moyen de survenue est de 44 ans [3,4],
il n’existe pas de prédisposition héréditaire connue.
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Figure 2

a, b, c et d: les coupes histologiques montrent la présence d’une invasion tumorale composée de cellules musculaires

lisses organisées sous forme de nodules bien limités a développement intravasculaire.
The histological sections show tumoral invasion made of smooth muscle cells organized in the form of well-limited nodules with

intravascular development.

Le tableau clinique est pauvre; il est proche de celui
d’un utérus fibromateux avec ménométrorragies et douleurs
pelviennes [5]. C’est une tumeur a haut risque métasta-
tique, par invasion vasculaire: elle peut migrer dans les
vaisseaux pelviens jusqu’a la veine cave inférieure pour
atteindre les cavités cardiaques droites. La fréquence de
’extension extra-utérine est estimée a 78% [6] et la symp-
tomatologie dépend de la topographie vasculaire : au niveau
veineux pelvien, on retrouvera des cedéemes des membres
inférieurs; en cas d’atteinte cardiaque, la patiente pré-
sentera des troubles du rythme, un souffle cardiaque, des
syncopes, voire une insuffisance cardiaque pouvant engager
le pronostic vital [7—10].

Le bilan paraclinique doit comporter une image-
rie a la recherche d’extension vasculaire et cardiaque.
L’échographie transoesophagienne pourrait montrer une
masse ou un processus vermiforme polypoide échogéne,
le plus souvent au niveau des cavités droites, parfois au
niveau de l’artére pulmonaire avec souvent une régurgita-
tion tricuspidienne [11]. Il existe peu d’articles rapportant
les signes spécifiques a l'imagerie de la LIV; la TDM
avec injection de produit de contraste et la RMN sont
les plus utilisées. La RMN serait plus contributive que
la TDM pour déterminer la nature vasculaire de cette
tumeur et son extension, notamment vers les cavités car-
diaques [12—14]; elle montrerait fréquemment une masse
polylobée a point de départ utérind’intensité variable
sur les séquences T1 (hypo-intense a iso-intense ou lége-
rement hyperintense); elle est hyperintense homogene

ou hétérogene, rarement iso-intense sur les séquences
T2 [15].

L’atteinte cardiaque survient lorsqu’une extension de la
tumeur utérine remonte le long du tractus veineux pelvien,
flottant librement dans la lumiére vasculaire, pour emprun-
ter le trajet de la veine iliaque interne, puis commune,
pour retomber dans la veine cave inférieure, parfois en che-
minant dans la veine ovarienne et la veine rénale avant
d’atteindre les cavités cardiaques droites [9,16]. Le pro-
cessus, décrit le plus souvent comme un ver flottant dans
la cavité veineuse [9], peut s’étendre jusqu’a lartére
pulmonaire provoquant exceptionnellement une embolie
pulmonaire [5,17]. Au total, environ une centaine de cas
d’atteinte cardiaque ont été rapportés par la littérature
[18].

Le diagnostic de certitude est rarement posé en pré-
ou peropératoire en ’absence d’atteinte métastatique; il
repose sur l’examen histologique devant la prolifération
de cellules musculaires lisses fusiformes, sans atypies au
sein d’une hyalinisation hétérogéne organisées en nodules
formant des bourgeons léiomyomateux vermiculaires intra-
vasculaires et une extension multifocale au myometre, a
la séreuse utérine, au paramétre et a l’ovaire homolaté-
ral [13]. L'immunohistochimie contribue au diagnostic par la
recherche d’anticorps anti-actine, anti-desmine, confirmant
la nature musculaire lisse de la prolifération intravasculaire
[8,10].

L’étiopathogénie de la LIV n’est pas encore élucidée: il
s’agirait soit d’une invasion de la lumiére vasculaire vei-
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neuse par un léiomyome, soit d’une invasion de celle-ci par
les cellules musculaires lisses de la paroi veineuse [7].

Le traitement chirurgical reste le gold standard, asso-
ciant une hystérectomie totale avec le plus souvent une
annexectomie bilatérale et une exérése des extensions
vasculaires en raison de la nature non cruorique de ces
thromboses. L’extension vasculaire, décrite souvent comme
un ver flottant dans la cavité veineuse avec une adhérence
a la partie basse pelvienne, a été a la base du stripping
tumoral réalisé avec succes par I’équipe de Harris par abord
de cette partie adhérencielle, évitant ainsi une circulation
extracorporelle [9]. Dans notre cas, une ligature de ’artére
hypogastrique a été réalisée en raison des difficultés opéra-
toires rencontrées.

C’est une tumeur a caractére hormonodépendant. Le
taux d’estradiol chez les femmes ménopausées est souvent
perturbé par une sécrétion propre de la tumeur [19]. La
recherche positive des récepteurs hormonaux a l’estrogene
et a la progestérone justifierait un traitement médical adju-
vant anti-estrogénique, le plus souvent en postopératoire
et apres résection incompléte. A ce titre, certains auteurs
ont utilisé les analogues de la GnRH; d’autres ont uti-
lisé le tamoxifene ou le raloxiféene et, récemment, les
antiaromatases ont été proposées, mais ’efficacité de ces
thérapeutiques reste a étre prouvée [12,17,20,21]. ILsemble
licite de déconseiller un traitement hormonal substitutif
[22].

Le pronostic est caractérisé par le risque de récidive,
notamment au niveau vasculaire. Ce risque dépendrait de
la qualité d’exéreése initiale : ainsi on retrouve des taux de
récidive autour de 30% lorsque 'exéréese a été incompléete
et de 12,5 % malgré une résection compléte [23,24]. Le suivi
doit étre long et périodique par RMN et/ou échographie,
certains auteurs recommandent tous les six mois [25].

Conclusion

Labsence d’une sémiologie uniforme et la rareté de la
maladie font qu’en général le diagnostic est histologique.
L’'imagerie par IRM est nécessaire pour réaliser un bilan
d’extension vasculaire. L’exérése chirurgicale compléte
s’impose pour éviter tout risque de récidive. Son hormo-
nodépendance impose une castration définitive et proscrit
tout traitement hormonal substitutif, un traitement anti-
estrogénique peut étre associé. Un suivi périodique prolongé
par imagerie est recommandé afin d’instaurer une prise en
charge adéquate en cas de récidive.
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