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INTRODUCTION

Le lymphangiome kystique est une tumeur bénigne a croissance lente [1], liée
a un développement anormal des vaisseaux lymphatiques. Il est le plus fréquent au
niveau des régions cervicale et axillaires (90%), méme s'il peut étre retrouve de
maniére ubiquitaire (sauf au niveau cérébral) [2, 3]. Seulement 5% des
lymphangiomes kystiques ont une localisation abdominale [2, 4].

En histologie, le lymphangiome kystique est fait d'une dilatation de vaisseaux
lymphatiques a contenu séreux ou chyleux, bordés par une paroi cellulaire
endothéliale et limités par une paroi conjonctive composée de cellules musculaires
lisses et spumeuses pouvant contenir un matériel lipidique [1, 5]. En
immunohistochimie, les marqueurs endothéliaux (facteur VIII, CD31, CD34) sont
positifs.

Le primum movens reste incertain, mais il semblerait étre d a un blocage
dans le développement embryologique du systéme lymphatique, menant a une
séquestration de vaisseaux lymphatiques et un défaut de communication avec le
reste du systéme lymphatique normal [1, 5, 6].

La plupart des lymphangiomes kystiques abdominaux (ACLs) sont
diagnostiqués chez I'enfant, ce qui supporte I'nypothése d'une origine congénitale,
avec une clinique frustre faite de symptémes abdominaux vagues et aspécifiques [1,
5-7]. La généralisation de la réalisation d'examens d'imageries en coupe est a
l'origine d’'une augmentation de la découverte d’ACL chez des adultes
asymptomatiques [8, 9], ce qui suscite un nouveau challenge diagnostique dans la
caractérisation des lésions kystiques abdominales et leur prise en charge.

Bien que le diagnostic final d’ACL repose sur 'examen anatomopathologique

de la piece opératoire, I'évolution bénigne et le plus souvent sans symptoéme des



ACLs impose un diagnostic non invasif pour permettre une stratégie thérapeutique
conservatrice.

Depuis quelques années, grace a un perfectionnement technologique
constant, I''RM est apparue comme une alternative efficace dans I'étude du systeme
lymphatique et in fine la caractérisation lésionnelle [10, 11].

L’objectif de ce travail est donc de décrire les caractéristiques radiologiques

normales des ACLs, leurs complications et diagnostics différentiels.

. TOPOGRAPHIES, MODALITES D’'IMAGERIES ET CARACTERISTIQUES
RADIOLOGIQUES DES ACLS (TABLEAU 1)

A. TOPOGRAPHIES

A I'étage abdominal, les lymphangiomes kystiques peuvent naitre de toute
localisation contenant des vaisseaux lymphatiques, c’est-a-dire principalement de
I'espace sous-péritonéal (incluant les mésos et ligaments) et le rétropéritoine [12].

Les localisations les plus fréquentes sont le mésentere, suivi du grand
épiploon, du mésocélon, et du rétropéritoine [2, 7, 8].

Le lymphangiome kystique splénique est principalement localisé en sous-
capsulaire, probablement plutdt développé aux dépens du péritoine que de la rate
elle-méme. La présentation varie dans la littérature, allant du kyste simple a paroi
fine de localisation sous capsulaire, a l'infiltration diffuse parenchymateuse,
responsable d'une splénomégalie [2].

Bien que rare, les ACLs peuvent étre découverts le long du tractus digestif [2,

6, 7], le plus souvent fortuitement au cours d’'une endoscopie.



De facon plus anecdotique, des localisations intraparenchymateuses rénales,
pancréatiques, hépatiques, biliaires ou surrénaliennes [2, 3] ont été décrites ;
développées probablement a partir des couches péritonéales entourant I'organe en

question [2].

B. IMAGERIE MULTIMODALE

Historiquement, I'imagerie des vaisseaux lymphatiques était limitée a la
lymphographie, procédure invasive et inconfortable pour les patients [11].

L'échographie est la modalité d'imagerie adaptée pour définir les
caractéristiques d'une Iésion kystique bien que la profondeur reste un facteur limitant
[13]. Elle reste souvent le premier examen permettant la détection des ACLs et est
suffisant dans suivi post-opératoire chez les enfants. Elle est néanmoins insuffisante
pour I'évaluation anatomique précise de la Iésion et ses rapports avec les organes
adjacents [13-15].

Le scanner, souvent réalisé en premiére intention en cas de suspicion de
complication, améliore la caractérisation Iésionnelle [16] et permet une analyse
topographique précise par ses reconstruction multiplanaires. Il est également utile
lorsqu'une chirurgie est envisagée.

L’IRM, quant a elle, réalisée en seconde intention lors de la découverte d’'une lésion
kystique péritonéale de nature indéterminée, permet par son excellente résolution en
contraste une caractérisation du contenu intra-lésionnel afin de poser un diagnostic
définitif parmi une large gamme de diagnostics différentiels développés plus loin [9,
17]. La lymphographie par IRM sans injection de gadolinium, séquence fortement

pondérée en T2, permet de révéler le signal élevé des fluides statiques dans les



canaux lymphatiques, et par la méme de diminuer le signal des tissus et des

vaisseaux environnants [5, 10].

C. CARACTERISTIQUES RADIOLOGIQUES DES ACLsS

A I'égard de la localisation, I'aspect en imagerie des ACLs sont similaires et
peuvent étre classés en 3 types morphologiques d'aprés leurs caractéristiques

histologiques macroscopiques: microkystique, macrokystique et mixte (Fig. 1) [1, 7,

18].

Figure 1 : Différentes présentations d’ACL chez deux patients asymptomatiques.

La coupe coronale tomodensitométrique (a) montre un lymphangiome mésentérique
microkystique (téte de fleche) chez un patient de 46 ans. La séquence axiale IRM pondérée en
T2 (b) montre un lymphangiome macrokystique du fascia pararénal antérieur gauche chez une

femme de 53 ans.

Le lymphangiome kystique abdominal (Fig. 2) se présente dans sa forme

classique comme une lésion multiloculaire, a contenu séreux homogéne, bien limitée,



avec une paroi et des septa fins. Sa taille est variable, pouvant atteindre plus de 20
cm, sans effet de masse sur les structures adjacentes [2, 5].

Le contenu séreux apparait anéchogéne, avec renforcement postérieur du
faisceau ultrasonore en échographie, hypodense de densité liquidienne en scanner.
De méme, I'IRM retrouve une lésion de signal liquidienne, hyposignal T1 et
hypersignal T2 notamment sur les séquences de lymphangio-IRM fortement
pondérées en T2 [2, 3, 5].

Apres injection de produit de contraste iodé ou de gadolinium, la paroi et les
septa présentent un rehaussement progressif aux temps portal ou tardif [2, 3].

A noter, I'aspect microkystique peut apparaitre hyperéchogéne d’allure pseudo-
solide, résultant d'un large nombre d'interfaces rencontrées pour le faisceau

ultrasonore.



Figure 2 : Lymphangiome kystique du petit omemtum, non compliqué, chez une

patiente de 35 ans.

La coupe échographique (a) montre une lésion anéchogéne localisée entre le foie (L) et
I'estomac (S), avec de fins septa (téte de fleche). La coupe axiale tomodensitométrique injectée
(b) confirme la localisation au sein du petit épiploon et I'absence d'épaississement nodulaire
pariétal. Les séquences IRM montrent un contenu séreux liquidien au sein de la Iésion (étoile)
apparaissant fortement hyperintense sur les séquences axiales pondérées en T2 (c) et sur les

séquences coronales de lymphographie-MR (d).

Les présentations atypiques des ACLs ne sont pas rares (Fig. 3), pouvant
notamment apparaitre hétérogenes en raison de remaniements hémorragiques ou
inflammatoires [3, 5, 19]. Un fin piqueté échogéne intra-lésionnel ou un sédiment
avec niveau liquide-liquide peut alors étre observé en échographie. Le scanner peut

montrer un aspect pseudo-solide sans injection et I''RM peut montrer un hypersignal
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T1 sur les séquences avec suppression de graisse, ainsi qu'un signal faible a

intermédiaire en T2 [2, 3, 5].

Figure 3 : Caractéristiques radiologiques d’ACLs atypiques chez des patients

asymptomatiques : composante graisseuse (a,b), stigmate d'hémorragie (c) et calcifications
pariétales (d).
Les séquences axiales pondérées en T1 Dixon (a,b) montrent des dépbts de graisse
pariétale(téte de fleche noires et blanches) au sein d'un lymphangiome kystique rétropéritonéal avec
chute de signal entre les séquences in-phase (a) et out-of-phase (b). La séquence axiale pondérée en
T2 (c) montre un contenu kystique partiellement hypo-intense (étoile) en rapport avec des
remaniements hémorragiques anciens. Des calcifications pariétales sont individualisées sur les

coupes coronales tomodensitométriques (d).

Le contenu kystique peut aussi présenter des valeurs de densité négatives

(densité spontanée inférieure a -15 UH) en rapport avec un contenu chyleux [2, 4, 5].
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Cependant, la graisse est souvent mélangée avec une composante séreuse, ce qui
la rend difficilement appréciable en scanner. La recherche d’éléments graisseux au
sein de la lésion, de sa paroi ou de ses septa est possible en IRM grace a deux
types de séquences pondérées en T1, reposant sur le déplacement chimique entre
les protons de la graisse et de I'eau :
-séparation de la graisse et de I'eau avec les séquences T1 in-phase
(IP) / out-of-phase (OP) et leurs dérivés
-saturation sélective de la graisse

Le choix d’utilisation dépend de la concentration relative de graisse au sein du
tissu étudié [20, 21]. La suppression sélective de graisse permet de supprimer le
signal de la graisse macroscopique [22], peu fréquente dans les ACLs . Au contraire,
les séquences IRM T1 IP/OP sont trés utiles pour affirmer la présence d'un
contingent graisseux microscopique en montrant une chute de signal sur les
acquisitions out-of-phase, comparées aux séquences in-phase (Fig. 3) [3, 4, 19].
Ayyapan et al. [4] démontrent ainsi que 33% des lymphangiomes kystiques
meésentériques et rétropéritonéaux présentent une diminution de signal lors de
l'utilisation de cette séquence. La détection de graisse intra-lésionnelle a été décrite
comme un des fondements permettant le diagnostic des ACLs [19].
Des calcifications pariétales ou septales sont rarement observées (Fig. 3) [2, 3].

Enfin, I'ACL peut apparaitre comme une Iésion kystique uniloculaire (Fig. 4) [2,
5]. La présence d'une paroi fine, d'un contenu liquidien homogéne et I'absence d'effet
de masse sur les structures adjacentes, permettent alors de faire le diagnostic

d'ACL.
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Figure 4 : Lymphangiome kystique uniloculaire du grand omentum, non compliqué,

chez un patient de 18 ans.
La séquence coronale pondérée en T2 (a) montre une lésion kystique du grand omentum
sans septa, a paroi fine. La coupe coronale pondérée en T1 avec suppression de graisse aprés
injection de gadolinium (b), montre un rehaussement pariétal fin et régulier (téte de fléche). Notez

I'absence d'effet de masse sur les organes adjacents malgré une lésion volumineuse (fléche).

Bien que I'ACL soit le plus souvent unique, plusieurs Iésions peuvent étre
retrouvées dans I'abdomen, intéressant des compartiments le plus souvent contigus.
Exceptionnellement, des formes diffuses et intra-parenchymateuses ont été décrites,
la "lymphangiomatose", dont il possible qu'il s'agisse d'une entité distincte. (Fig. 5) [1,

3, 5, 23].
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Figure 5 : Lymphangiomatose chez un patient symptomatique de 17 ans.

Les séquences coronales de lymphangio-MR reformatées en MIP (a,b) montre un
chapelet de Iésions kystiques étendues le long du rétropéritoine (tétes de fléches) et des chaines

iliaques (fleches) du pelvis entourant les vaisseaux, sans effet de masse.

II.  CARACTERISTIQUES RADIOLOGIQUES DES ACLS COMPLIQUES (TABLEAU1)

La plupart des ACLs sont découverts de fagon fortuite, car asymptomatiques
ou se présentent avec une symptomatologie abdominale frustre et aspécifique.
Parfois une complication aigué peut révéler un ACL se présentant par un syndrome
abdominal aigu. Dans le cadre de l'urgence, le scanner et I'échographie s'avérent les

deux principales techniques radiologiques disponibles.
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A. INFECTION :

L'infection est la complication la plus fréquente, suspectée en échographie par
un fin piqueté ou un niveau liquide-liquide au sein d'une formation kystique
hypoéchogeéne (Fig. 6) [9]. Le scanner révéle une Iésion distendue au contenu
hétérogéne a la paroi externe épaisse et rehaussée au temps veineux apres injection
(Fig. 6). Un signal hétérogéne intermeédiaire en pondération T2, associé a un niveau
liquidien et a un rehaussement pariétal ainsi que des septa est visualisé en IRM. I

est important de noter que seul un loculi d’'un ACL microkystique peut étre infecté

(Fig. 7).

Figure 6 : Infection d’un lymphangiome kystique du grand omentum chez une

patiente de sept ans présentant des douleurs abdominales aigués et de la fiévre.
L'échographie (a) montre un fin piqueté échogene a l'intérieur d'une Iésion kystique
distendue. La coupe de scanner injecté au temps portal (b) confirme la localisation au sein du
grand omentum, ainsi que la présence de multiples septa (téte de fleche) et d’'une paroi (fleche)

épaisse et rehaussée.
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Figure 7 : Infection partielle d’un lymphangiome mésentérique chez une patiente de

17 ans se présentant pour douleur abdominale aigué.

La coupe tomodensitométrique coronale injectée (a) montre un lymphangiome
meésentérique microkystique (téte de fléche) avec un unique loculi distendu et associé a un
épaississement pariétal (étoile). L'IRM confirme la subtile différence de signal liquidien entre le
loculi pathologique et le reste du lymphangiome sur les séquences pondérées en T2 (b, étoile) ;

ainsi que I'épaississement et le rehaussement pariétal du loculi concerné (c, fleche).

La comparaison avec des examens antérieurs est alors parfois nécessaire,
notant ainsi une augmentation en taille et une distension de la Iésion ainsi qu'un

épaississement des septa.

B. HEMORRAGIE :

Moins couramment, 'ACL peut étre révélé par des complications
hémorragiques dont les symptdomes dépendent de la sévérité du saignement. Dans
la littérature, des cas de saignement digestif grélique combiné a un ACL sont décrits
[7, 19]. Le scanner doit alors comprendre au moins trois acquisitions centrées sur
'abdomen, sans, puis apres injection de produit de contraste aux temps artériel et
portal. La sémiologie tomodensitométrique montre alors une Iésion abdominale

distendue et spontanément hyperdense, associée ou non a une extravasation de
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produit de contraste, témoin d’'un saignement actif, se majorant sur les acquisitions
tardives (Fig. 8). L’hypersignal T1 spontané combiné a un hyposignal T2 en IRM peut

évoquer des remaniements hémorragiques chroniques (Fig. 3).

Figure 8 : Hémorragie aigué d’un lymphangiome péripancréatique chez un patient

de 51 ans se présentant pour douleurs abdominales aigués et syndrome anémique.

La coupe axiale du scanner non injecté (a) montre une lésion spontanément hyperdense
en arriére de la téte du pancréas (étoile) associée a un hémopéritoine (tétes de fleches). Les
acquisitions injectées aprés injection de produit de contraste au temps artériel (b) et veineux (non
montré ici) ne décelent pas d'extravasation de produit de contraste au sein de 'hématome
péripancréatique. La séquence axiale IRM pondérée en T2 (c) sur un examen réalisé un an
auparavant, montre un lymphangiome microkystique péripancréatique (fleche) localisé en regard

de I'hématome des figures a et b.

C. INVAGINATION INTESTINALE ILEO-COLIQUE :

Seules 5 a 10% de I'ensemble des invaginations intestinales sont observées
chez I'adulte [24]. Elles sont alors le plus souvent d'origine secondaire, bénigne. Le
lymphangiome kystique constitue une étiologie rare d’invagination intestinale aigué,
rapportée par quelques auteurs [6, 24]. La tomodensitométrie retrouve les signes
pathognomoniques du diagnostic : I'aspect en « sandwich » dans les coupes long
axe avec un boudin d’invagination grélique et son mésentére de densité graisseuse,

incarcéré a l'intérieur de la lumiére colique (Fig. 9). Dans notre cas, I'échographie

17



réalisée apres le scanner a permis de confirmer la Iésion kystique multiloculée au
sein de l'invagination iléo-colique. D’autres diagnostics peuvent étre évoqué devant

une invagination secondaire a une Iésion liquidienne, par exemple le mucocéle

appendiculaire et le diverticule de Meckel.

Figure 9 : Lymphangiome mésentérique compliqué d'une invagination iléocolique
chez une patiente de 36 ans se présentant pour douleurs abdominales aigués.

La coupe coronale du scanner injecté (a) montre une invagination iléo-colique (téte de
fleche) associée a 'existence d’une Iésion kystique au sein de l'invagination.
L'échographie (b) confirme la présence d'une Iésion kystique multiloculée au sein de

l'invagination (étoile) ; et la séquence IRM axiale pondérée en T2 réalisée deux ans auparavant
(c) montre la présence d’un lymphangiome kystique de la jonction iléo-caecale (point).
La présence du lymphangiome est confirmée définitivement par I'examen histologique de

la piece opératoire (d).
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D. COMPLICATIONS PAR MECANISME DE TORSION :

En raison de leurs caractéres potentiellement pédiculés, les ACLs peuvent
présenter des complications par des mécanismes de torsion [9], comme le volvulus
grélique [16, 25, 26] ou du grand omentum [27].

Losannof et al. décrivent quatre types de lymphangiome kystique
meésentérique selon leur localisation : pédiculé, sessile, avec extension
rétropéritonéale et multiples [9]. Cette classification anatomique a pour vocation
d'anticiper les complications : le volvulus grélique pour les MCL pédiculées et
l'infiltration des structures neurovasculaires pour les autres ; dans le but de proposer
des traitements alternatifs.

La physiopathologie selon laquelle les MCLs sont la cause ou la conséquence
du volvulus grélique chronique, reste un point débattu au sein de la littérature [26].
En effet, les épisodes sporadiques de volvulus récidivant, du fait d’'une malrotation
intestinale, sont responsables d’obstructions chroniques du drainage lymphatique
donnant naissance aux ACLs [26, 28]. Une des théories étant que les vaisseaux
lymphatiques sont probablement occlus en premier, suivie par les veines et artéres ;
les épisodes itératifs n’étant pas assez séveres pour entrainer une occlusion
vasculaire et en définitive une ischémie. Selon une autre école de pensée, le MCL
constitue la Iésion primitive responsable du volvulus grélique, au vu de I'effet de
masse du lymphangiome [16, 26].

L’étude tomodensitométrique présente alors une occlusion grélique a anse
fermée avec un tour de spire sur au moins 360° de la veine mésentérique autour du
pédicule artériel mésentérique supérieur [29]. Une masse kystique hypodense

multiloculée est alors circonscrite, en regard du volvulus.
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En ce qui concerne de la torsion du grand omemtum [27], une infiltration du
grand omemtum associée a un tour de spire vasculaire est visualisée sur les
acquisitions tomodensitométriques. Un diagnostic précoce est alors indispensable en
raison des multiples complications potentielles : nécrose omentale, péritonite,
occlusion et infection. La présence de multiples MCL serait la cause d'un volvulus
omental.

Le dernier mécanisme par torsion exposeé est le volvulus de I'ACL autour de
son propre pédicule, complication exceptionnelle jamais rapportée dans la littérature
a notre connaissance, pouvant se compliquer d’'une nécrose de la portion distendue

(Fig.10).
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Figure 10 : Torsion d’un lymphangiome kystique du petit épiploon chez une

patiente de 29 ans se présentant pour des douleurs abdominales aigués et un syndrome
inflammatoire biologique.

La coupe axiale tomodensitométrique injectée (a) montre une lésion kystique du petit
omentum (fleche épaisse) entre le foie (L) et I'estomac (S). L'échographie (b a b” ; images
sagittales de gauche a droite) montre un lymphangiome séparé en deux parties par un tour de
spire (fleche fine, b’) : une partie distendue (point) d'une partie normale (étoile). La partie
distendue du lymphangiome montre une paroi épaissie (téte de fléeche, b”) et une infiltration de la
graisse périlésionnelle. La vue peropératoire (¢) montre un aspect nécrotique de la partie
distendue (point) et confirme la torsion du lymphangiome kystique autour de son propre pédicule

(fleche). L'examen histologique a confirmé le diagnostic de lymphangiome kystique.

E. RUPTURE SPONTANEE :

Finalement, Crombé et al. reportent le cas d'une rupture spontanée d’ACL
mais sans confirmation chirurgicale [30]. Ce diagnostic peut étre suspecté en

présence d'une effusion liquidienne autour d'un ACL symptomatique (Fig. 11).
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Figure 11 : Rupture spontanée d'un ACL du fascia pararénal antérieur droit chez

une patiente de 66 ans se présentant pour douleurs abdominales diffuses.
Les séquences axiales IRM pondérées en T2 (a,b) montrent un lymphangiome distendu
au contenu hétérogéne (étoile), bordé d'une infiltration liquidienne (fleche). La laparoscopie

confirme une rupture focale du lymphangiome kystique.

F. AUTRES

Aucune transformation maligne d'ACL n’a formellement été diagnostiquée a ce

jour [7].

[II. DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL (TABLEAU 2)

Les diagnostics différentiels sont nombreux, incluant une large gamme
d’étiologies, allant de la structure anatomique normale a la forme kystique de tumeur
péritonéale ou les piéges diagnostiques pouvant simuler un ACL [4, 7]. L'IRM reste la
modalité d'imagerie la plus performante, bien qu'il existe de nombreuses similarités
sémiologiques entre les différents différentiels [4, 10].

Les difféerentes séquences IRM permettent une analyse du contenu kystique, a

savoir la présence de composante séreuse, mucineux, lipidique ou d’'une portion
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tissulaire difficilement identifiables sur les autres modalités d'imagerie [31]. Peu de
Iésions kystiques rétropéritonéales ou mésentériques ont un contingent graisseux

microscopique ; cela permet donc, lorsqu’il est identifié, de considérer une gamme

étiologique spécifique, développée plus loin, composée du kyste dermoide, de 'ACL,

du lymphocéle, des duplications digestives, et de certains types de liposarcome [4,

21, 32].

La cisterna chyli est une structure anatomique normale située en regard des
corps vertébraux de L1-L2 et drainant les troncs lymphatiques retro-péritonéaux [11
33]. Elle se présente sous la forme d'une dilatation kystique fusiforme ou sacculaire
communiquant avec le reste du réseau lymphatique [11, 34]. Elle est visualisée sur
1,7% des examens tomodensitométriques et 15 a 96 % des IRM [33, 34] en raison
de sa taille variable [5, 33] . Elle peut parfois étre distendue (supérieure a 5 cm de
grand axe) et étre meéprise pour un ACL (Fig. 12). On est alors dans le cadre d'une

« cisterna chyli géante » ou d’une « dilatation lymphatique anévrismale » [5].

k
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Figure 12 : Cisterna chyli chez un patient symptomatique de 68 ans.

La coupe coronale de scanner injecté (a) montre une dilatation sacculaire kystique (étoile)
a hauteur du rétropéritoine, entre l'aorte et la veine cave inférieure. La lymphographie IRM (b)

confirme le signal liquidien et la communication avec le systéme lymphatique normal (fléche).

De nombreuses lésions non tumorales peuvent s’apparenter aux ACLs en
imagerie [31]. L'ascite est un piége classique, spécialement lors d’antécédents
d’irritation péritonéale (infection, endométriose..) responsable de la formation de
cloisons [2, 3]. L’échographie montre alors une lésion kystique péritonéale,
multiloculée, semblant en tout point a un ACL (Fig. 13). Cependant, la présence d’un
épanchement intra-péritonéal (au sein des récessus sus-hépatiques, gouttieres
paracoliques ou fosse pararectale) et I'absence d'effet de masse sur les structures

adjacentes [2, 3] visualisées en IRM permet de conclure a une ascite cloisonnée.
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Contrairement, les ACLs sont de localisation sous ou rétro-péritonéale. Des

antécédents de signes de dysmorphie hépatique cirrhotique sont généralement

présents.

Figure 13 : Ascite chez un patient de 72 ans aux antécédents de cirrhose.
L'échographie (a) montre une Iésion multiloculée anéchogeéne avec de fins septa (fleche).

Un épanchement liquidien au sein des récessus péritonéaux (étoiles) est visualisé sur la
séquence axiale IRM pondérée en T2 (b), en rapport avec une localisation intrapéritonéale plutét
que sous ou rétro-péritonéale. Noter les septa qui apparaissent fins et réguliers (fléche).

La séquence axiale IRM pondérée en T1 avec suppression de la graisse et aprés
injection de gadolinium (c) révele un épaississement et un rehaussement des feuillets

péritonéaux (tétes de fleches).

La nécrose organisée extra-pancréatique, au décours d’une poussée de pancréatite
aigué nécrosante, peut aussi étre confondu avec un ACL en tomodensitométrie

(Fig.14). Dans ce cas particulier, les antécédents cliniques récents combinés a une
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collection hétérogéne a contenu solide ou graisseux sur les séquences pondérés en

T2 associés a un hypersignal T1 spontané en IRM, permettent le diagnostic de

nécrose pancréatique.

Figure 14 : Nécrose organisée extra-pancréatique chez une patiente de 76 ans se
présentant pour douleurs abdominales aigués et fievre.
La coupe axiale tomodensitométrique injectée (a) montre une lésion hypodense naissant
du ligament falciforme (étoile). Cependant, cette Iésion apparait en signal non liquidien,
hyposignal T2 (b, téte de fléeche) et hypersignal T1 (c, fleche) sur les séquences IRM axiales

pondérées en T2 et T1 avec suppression de la graisse respectivement.

Le lymphocéle, plus frequemment de siége rétropéritonéal ou pelvien, se
présente en tomodensitométrie comme une lésion hypodense avec parfois des
valeurs densitométriques graisseuses négatives [2, 3]. En histologie, il ne présente
pas de couche épithéliale cellulaire contrairement aux lymphangiomes kystiques, et

donc pas de rehaussement pariétal apres injection d’iode ou de gadolinium. La

26



plupart du temps, le patient présente des antécédents chirurgicaux de curage
ganglionnaire lombo-aortiques.

Parmi les autres lésions kystiques péritonéales ; les duplications digestives ou
les kystes mésothéliaux et entériques, ne sont que rarement confondus avec les
ACLs, en raison de leur apparence uniloculaire [3]. Le mésothéliome kystique bénin
(ou kyste d'inclusion péritonéale), nettement plus fréquent chez la femme, nait d’'une
réaction péritonéale anormale dans les suites d’une chirurgie pelvienne, d’'un
traumatisme, d'une endométriose ou a une maladie inflammatoire chronique [3, 31,
35]. Il peut étre difficile a différencier d'un ACL, en raison d’'une structure kystique
partiellement complexe, identique a celle des ACLs (Fig.15) [3, 31, 35, 36].

Le plus souvent localisé autour des ovaires, mais pouvant atteindre 'ensemble des
compartiments péritonéaux (Fig. 16), on retrouve une composante liquidienne

homogene ainsi que de fins septa rehaussés.

Figure 15 : Mésothéliome kystique bénin chez une patiente de 29 ans aux

antécédents d'endométriose traitée chirurgicalement.

La séquence IRM axiale pondérée en T2 (a) retrouve une lésion kystique péritonéale
moyennement complexe (étoile) avec de multiples septa (téte de fléche) et moule sans effet de
masse I'ensemble des structures pelviennes, notamment les ovaires, pour s’étendre jusque dans
les récessus péritonéaux a distance. La séquence IRM axiale pondérée en T1 avec suppression
de graisse aprés injection de gadolinium (b) montre un rehaussement des feuillets péritonéaux

(fleche) et des septa (téte de fléche).
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Figure 16 : Mésothéliome kystique bénin chez une patiente de 41 ans.

Les séquences axiales IRM pondérées en T2 STIR (a, b, ¢, et d) identifient de multiples
Iésions kystiques multiloculées au sein de la cavité péritonéale et notamment du grand omentum
(fleche), le long des feuillets de réflexion du péritoine viscéral des gouttiéres pariéto-colique (téte
de fleche) et du cul de sac de Douglas (d). A noter, un épanchement liquidien intra-péritonéal (d,

étoile), a ne pas confondre avec les Iésions kystiques péritonéales adjacentes.

D’autres lésions kystiques péritonéales néoplasiques peuvent mimer un ACL,
comme le kyste dermoide, le kyste mullériens et le kyste épidermoide [31]. Le kyste
dermoide ou tératome kystique mature, de nature bénigne, peut se localiser au sein

du mésentére ou du grand omemtum. Il se définit par une formation kystique
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uniloculaire avec de fines parois rehaussées apres injection de produit de contraste
[37]. Le contenu lipidique, la présence d’une portion tissulaire (nodule de
Rokitansky), de calcifications intralésionnelles, ainsi que la topographie classique
pelvienne, sont en faveur du diagnostic. Une formation kystique pure, multiloculée,
avec des septa intralésionnels reste plus suggestive de lymphangiome kystique que
de kyste dermoide [3, 38]. Dans ce cas, 'absence de contingent graisseux mature, la
présence de calcification et d’une portion tissulaire majoritaire oriente plutét vers un

tératome immature (Fig.17).
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Figure 17 : Tératome immature a contingent vitellin chez un patient de 20 ans se

présentant pour douleur lombaire gauche.

La coupe axiale tomodensitométrique injectée (a) montre une lésion hétérogéne
retropéritonéale a contingent tissulaire (étoile), kystique (téte de fléche), ainsi que la présence de
calcifications intra-lésionnelles (fleche). A noter I'effet de masse sur I'aorte abdominale (A). La
séquence axiale IRM pondérée en T2 et en T1 aprés injection de gadolinium (b, c) confirme la
présence d’'un aspect microkystique (téte de fléche) pouvant faire évoquer un ACL. Cependant, le

rehaussement de la portion tissulaire (c, étoile) n’est pas en faveur d’'un ACL.

Certaines tumeurs péritonéales peuvent développer une composante kystique

et solide, ou un contenu qui mime une portion liquidienne en imagerie.
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Par exemple le mésothéliome malin peut présenter un aspect kystique (Fig.18), mais
la présence d'une portion tissulaire pariétale se rehaussant apres injection est

strictement exclue dans le cadre d'un ACL [3, 35].

Figure 18 : Mésothéliome malin avec composante kystique chez une patiente de

48ans.
La coupe coronale tomodensitométrique aprés injection de contraste (a) montre une
Iésion kystique péritonéale complexe (tétes de fleches). En IRM, on retrouve une portion
nodulaire pariétale (fleche) apparaissant en signal intermédiaire sur les séquences pondérées en

T2 (b) et rehaussées sur les séquences T1 Fat-Sat aprés injection de gadolinium (c).

Les neurofibromes peuvent aussi simuler un ACL en tomodensitométrie, mais
les séquences IRM pondérées en T2 montrent I'absence de signal liquidien de la

lésion (Fig. 19).
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Figure 19 : Neurofibrome plexiforme mésentérique chez une patiente de 43 ans aux

antécédents de neurofibromatose de type I.
La coupe coronale tomodensitométrique post-injection (a) retrouve une lésion
mésentérique lobulée hypodense (étoile), correspondant a une Iésion en hyposignal T2 (fleche)

sur les séquences coronales IRM (b) ; non en faveur d'une Iésion kystique.

Il est important de remarquer qu’un contenu mucineux ou myxoide, visualisé
en hypersignal sur les pondérations T2 en IRM, peut étre interprété a tort comme un
signal liquidien. Ainsi, le pseudomyxome péritonéal apparait comme une Iésion
multiloculée, d'origine péritonéale, en hypersignal T2 qui ne persiste pas sur les
séquences fortement pondérées en T2 ; et associé a un épaississement des feuillets
péritonéaux qui sont rehaussés apres injection de gadolinium ; n’évoquant donc pas
le diagnostic d’ACL [3] (Fig. 20). Une composante myxoide potentielle au sein d'un
liposarcome peut aussi présenter un signal pseudo-liquidien hyperintense en T2 (Fig.
21), mais I'absence d’allure micro ou macro-kystique et un rehaussement irrégulier
en plage a la phase tardive doit faire considérer un diagnostic différentiel [38].

Les tumeurs solides, notamment les GIST (gastrointestinal stromal tumors), peuvent

présenter une dégénérescence kystique [39].
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Figure 20 : Pseudomyxome péritonéal chez un patient de 68 ans.

Le scanner post-injection en coupe coronale (a), retrouve une lésion multiloculée du
grand omentum (étoile). Elle apparait hypodense correspondant a une Iésion en hypersignal sur
la séquence IRM pondérée en T2 (b, fleche blanche) mais est associée a un rehaussement épais
des septa (fleche noire) sur la séquence pondérée en T1 post-gadolinium avec suppression de la
graisse (c). L’épanchement liquidien périhépatique et périsplénique associé un scalopping (a, b,

c ; téte de fleche) est en faveur d'une diffusion péritonéale d'une tumeur mucineuse.
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Figure 21 : Liposarcome myxoide chez une patiente de 71 ans.

La coupe axiale tomodensitométrique post-injection (a) montre une Iésion rétropéritonéale
hypodense (fleche épaisse) associée a un effet de masse marqué sur le rein droit (K). Une
composante centrale intra-lésionnelle de densité graisseuse (téte de fléche) est visualisée en
scanner, puis confirmée sur la séquence IRM T1 Dixon FAT (b).

On visualise un contingent en fort hypersignal T2 (étoile) sur la séquence axiale IRM pondérée
en T2 (c), mais associée a une cicatrice centrale épaisse (fleches) qui présente un rehaussement
irrégulier (points) sur la séquence pondérée en T1 post-gadolinium avec suppression de la

graisse (d). L'ensemble n'est donc pas en faveur d'un ACL.

Finalement, les ACLs doivent étre différenciés des autres malformations

lymphatiques comme I'hémolymphangiome (Fig. 22) [40].
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Figure 22 : Hémolymphangiome chez un patient de 39 ans.

La coupe coronale tomodensitométrique post-injection (a) montre une lésion kystique
complexe du grand omentum (étoile). Notez les phlébolithes intra-lésionnels, de densité calcique
sur le scanner (tétes de fleches) et hypo-intense (fleches) sur la séquence coronale pondérée T2

en IRM (b), suggérant la présence d’'une composante veineuse. On retrouve une dilatation des

voies biliaires intra-hépatiques et des lésions kystiques intra-spléniques.

IV. STRATEGIE THERAPEUTIQUE

Les progrés réguliers des techniques d'imagerie comme des séquences IRM,
ont permis une meilleure connaissance des Iésions péritonéales kystiques,
permettant une approche conservatrice dans le management thérapeutique des
ACLs.

Les ACLs sont des tumeurs bénignes et majoritairement asymptomatiques,
nécessitant un simple suivi radiologique par échographie et IRM, chez I'enfant et
I'adulte respectivement [7, 9] ; afin d'exclure une évolution rapide et de potentiels

diagnostics différentiels [2].

35



Cependant, lorsque les ACLs deviennent symptomatiques car trop volumineux
ou se compliquent, une résection chirurgicale devient nécessaire. La
tomodensitométrie et 'RM sont alors essentiels dans le cadre du bilan
préthérapeutique afin d’évaluer formellement la localisation, les rapports
anatomiques avec les organes adjacents et l'infiltration locorégionale notamment des
structures neurovasculaires [15]. La récidive (Fig.23) reste le principal aléa
thérapeutique, avec des taux allant de 10 a 27% apres une résection macroscopique
compléte de 'ACL [4, 8, 15]. Cette derniere peut étre difficile en raison de leur
position et de la relation intime avec le mésentére par exemple. Elle devra étre la

plus compléte possible et conservatrice.

Figure 23 : Récidive post-opératoire d'un lymphangiome du grand omentum chez

un patient de 18 ans.
Le scanner initial (a) montre une Iésion kystique multiloculée distendue du grand
omentum (étoile) associée a un épaississement et un rehaussement pariétal et des septa
(fleches), en rapport avec une infection d’ACL. Le suivi tomodensitométrique post-opératoire a

deux ans, montre une récidive de 'ACL du grand omentum (téte de fleche).

L’apparition de nouvelles thérapies mini-invasives comme la sclérothérapie
par voie percutanée sous guidage échographique ou fluoroscopique, ont été décrites
comme efficace, principalement dans les formes macro-kystiques des ACLs [18, 41].

L’objectif est de créer une irritation de la couche endothéliale du lymphangiome
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kystique, qui conduit a une inflammation, remaniements fibreux puis a une involution,
tout en préservant les structures vitales I'entourant.

Plusieurs agents sclérosants ont été utilisés (éthanol, doxycycline,
bléomycine, ethibloc ...) [18, 42, 43] avec des taux de résolution compléte et un
amendement de la symptomatologie allant de 63 a 90% pour les ACLs
macrokystiques, pouvant toutefois nécessiter plusieurs séances [18, 41]. Cependant
une efficacité moindre a été reportée dans le traitement des ACLs microkystiques
[18]. Néanmoins les différentes séries de la littérature comportent des données
hétérogénes, de nature rétrospective, sur peu de patients, sur des lymphangiomes
kystiques cranio-faciaux. Seules quelques publications récentes démontrent I'intérét
sur les lymphangiomes kystiques abdominaux [42—45]. Cela ne fait aucun doute que
la sclérothérapie présente un risque de morbi-mortalité inférieur a la chirurgie. Elle
offre un traitement alternatif aux patients présentant des contres indications
chirurgicales, chez les enfants, tout comme pour les lymphangiomes kystiques non
résécables ou dans le cadre des récidives post-chirurgicales [18, 41].

La sclérothérapie percutanée permet une réduction en taille de la lésion, parfois

utilisée en pré-opératoire, voire méme une régression compléte.

CONCLUSION

L’imagerie, notamment I'IRM, améliore le diagnostic positif non-invasif des
ACLs et I'exclusion de diagnostics différentiels potentiellement malins. L'échographie
et le scanner restent les techniques d'imageries les plus précieuses dans le cadre de

l'urgence, principalement lors de l'infection, complication la plus fréquente.
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La prise en charge thérapeutique des ACLs requiérent dans la plupart du
temps une surveillance, en raison de leur évolution bénigne et leur excellent
pronostic.

La sclérothérapie percutanée apparait comme une alternative efficace a la

chirurgie en cas d’ACL symptomatique.
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ANNEXE

Tableau 1. Caractéristiques radiologiques et complications des ACLs

Caractéristiques typiques des ACLs

- Localisé au sein de 1’espace sous-péritonéal ou du rétropéritoine

- Lésion kystique multiloculaire avec de fins septa et une fine paroi
- Contenu séreux homogene

- Absence d’effet de masse sur les structures adjacentes

Caractéristiques atypiques des ACLs :

- Uniloculaire

- Contenu hétérogene

- Contenu chyleux et dépdts graisseux pariétaux

- Calcifications pariétales et des septa

Complications :

- Infection

- Hémorragie

- Invagination intestinale

- Complication sur mécanisme de torsion : volvulus de I’intestin gréle, torsion du
grand omemtum, torsion de I’ACL

- Rupture spontanée

ACL = Abdominal Cystic Lymphangioma
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Tableau 2. Principaux diagnostics différentiels

Diagnostics différentiels

Caractéristiques radiologiques

discordant pour un ACL

Structure normale

Cisterna chyli

- Localisée en regard de L1-L.2
- Communique avec les vaisseaux

lymphatiques

Ascite

- Localisation intra-péritonéal (récessus
sous hépatique, gouttiéres para coliques
et fosse para rectale)

- Rehaussement pariétal épais et régulier

Lésion non

tumorale

Nécrose organisée

extra-pancréatique

- Contenu hétérogene sur les séquences
IRM pondérées en T2 (contingent solide
et lipidique)

- Hypersignal T1 spontanée sur les

séquences IRM

Lésion kystique
péritonéale

primitive

Meésothéliome

kystique bénin

- Localisé autour des ovaires
- Localisation intra-péritonéale, au sein

des récessus

Meésothéliome

malin

- Rehaussement nodulaire pariétal

- Epaississement péritonéal

Lésion péritonéale

tumorale

Pseudomyxome

peéritonéal

- Localisation péritonéale
- Contenu mucineux
- Rehaussement pariétal nodulaire ou

¢épais

Liposarcome

- Effet de masse sur les organes adjacents
- Contenu myxoide

- Rehaussement irrégulier

ACL = Abdominal Cystic Lymphangioma ;



ANNEXE 3 : ARTICLE MANUSCRIT - ABDOMINAL RADIOLOGY, SPRINGER

Imaging features, complications and differential diagnoses of abdominal cystic
lymphangiomas

https://doi.org/10.1007/s00261-020-02525-3

Abstract

Purpose: To describe the imaging features, complications and differential diagnoses
of abdominal cystic lymphangiomas (ACLs).

Results: ACLs are benign lymphatic malformations that mainly arise in the
subperitoneal space and the retroperitoneum. The typical presentation of an ACL is a
multilocular lesion with homogenous serous content, presenting a thin wall and septa,
usually free from adjacent organ compression. Atypical findings, including fat or
hemorrhagic content, septal calcifications and unilocular presentation, are not
uncommon. Rarely, ACLs can be revealed by acute complications, such as infection,
hemorrhage, intussusception, complications with a twisting mechanism (including
torsion around its own pedicle) or spontaneous rupture, which can be diagnosed by
imaging. Ultrasonography and CT are the most useful modalities in emergency
situations. MRI performs best in the noninvasive characterization of cystic lesions.
ACLs should be differentiated from normal anatomic structures (e.g., cisterna chyli)
or pitfalls (e.g., ascites, extrapancreatic necrosis, lymphocele) that can simulate
ACLs. Among other primary peritoneal cystic lesions, benign cystic mesothelioma
can be difficult to differentiate from ACL. Some neoplastic peritoneal lesions may
have cystic components or content that looks like fluid on imaging (such as mucinous
or myxoid content) and be misdiagnosed as ACL. Nodular or thick enhancement of

the wall or septa should then be considered worrisome features and should not

44



suggest ACL. ACLs mostly require a simple follow-up. If treatment is necessary,
percutaneous sclerotherapy is a safe and effective alternative to surgery.
Conclusion: Imaging, especially MRI, allows the noninvasive diagnosis of ACL and

helps to exclude potential malignant differential diagnoses.

Keywords: Computed tomography; Cystic peritoneal lesions; Lymphangioma, cystic;

Magnetic Resonance Imaging; Ultrasonography

Abbreviations:

ACL Abdominal Cystic Lymphangioma
CT Computed Tomography

MRI Magnetic Resonance Imaging
usS Ultrasonography

Wi Weighted Images
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Introduction

Cystic lymphangiomas are slow-growing benign lymphatic malformations [1]
that rarely arise in the abdomen [2,3]. Indeed, abdominal cystic lymphangiomas
(ACLs) account for less than 5% of all cystic lymphangiomas, while their most
common locations are the neck and axillary regions [2,4].

Histologically, ACLs are made of thin-walled cystic dilatations of vascular
channels lined by endothelial cells and filled with proteinaceous fluid [1,5]. The
pathogenesis of ACL remains unclear, but they are thought to be congenital and
related to embryological failure in the development of the lymphatic system [1,5,6].

Most ACLs are diagnosed in children who have mild, vague symptoms [1,5-7],
but with the widespread use of imaging, more asymptomatic adults [8,9] are
diagnosed with ACL, thus creating a new challenge in the characterization of
abdominal cystic lesions. Even though the final diagnosis can only be performed by
histological examination, given the asymptomatic presentation and the benign
evolution of ACLs, the diagnostic strategy needs to stay as minimally invasive as
possible. In recent decades, the improvements made in the magnetic resonance
imaging (MRI) technique have allowed the identification of lymphatic vessels, hence
enabling MRI to appear as the best imaging tool for characterizing such lesions
[10,11].

The purpose of this pictorial essay is to describe the typical and atypical
imaging features of ACLs as well as their complications and differential diagnoses,
summarizing our experience with 78 pathologically confirmed ACLs diagnosed from

January 2011 to December 2017 in a tertiary medical center.
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Topography and imaging features of normal ACLs (table 1)

ACLs arise in every location that contains lymphatic vessels, mainly in the
subperitoneal space (including meso and ligament) and the retroperitoneum [12]. The
most common location is the mesentery, followed by the greater omentum, the
mesocolon and the retroperitoneum [2,7,8]. Although rare, ACLs can be found
anywhere along the gastrointestinal tract [2,6,7]. Even more rarely, they have been
reported to be located in solid organs such as the kidney, liver, gallbladder, spleen,
pancreas or adrenal glands [2,4]. In these latest topographies, ACLs presumably
develop from the peritoneal layers surrounding those organs [2].

Regardless of location, ACLs show similar imaging features and can be
classified according to their morphological aspects into microcystic, macrocystic and

combined lymphangiomas (Fig. 1) [1,7,13].

Fig. 1 Different presentations of abdominal cystic lymphangiomas in asymptomatic

patients.
Coronal T2-weighted MRI (a) shows a microcystic mesenteric lymphangioma
(arrowheads) in a 46-year-old male, and axial T2-weighted MRI (b) shows a macrocystic

lymphangioma of the left anterior pararenal space (star) in a 53-year-old female.
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The typical presentation of an ACL (Fig. 2) is a multilocular lesion with homogenous
serous content, presenting a thin wall and septa, usually free from adjacent organ
compression [2-5]. Serous content appears anechoic on ultrasonography (US),
demonstrating fluid attenuation on computed tomography (CT). MRI shows a water
signal, that is, low signal intensity on T1-weighted images (WI) and very high signal
intensity on heavily T2-WI [2,4,5]. After intravenous contrast injection, the wall and

septa can show a slight progressive enhancement [2,4].

Fig. 2 Non-complicated lymphangioma of the lesser omentum in a 35-year-old

female.

Ultrasonography (a) shows an anechoic lesion located in the space between the liver (L)
and the stomach (S), with thin septa (arrowheads). Axial contrast-enhanced CT (b) confirms
localization in the lesser omentum and the absence of nodular wall thickening. MRI shows a

serous content of the lesion (stars), appearing hyperintense on axial T2-weighted MRI (c) and

coronal MR lymphography (d).
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Atypical ACL presentations are not uncommon (Fig. 3), and the contents of
some cysts can become heterogeneous due to hemorrhagic or inflammatory changes
[4,5,14]. Internal echoes or sedimentation can then be observed on US, a complex or
pseudo-solid appearance with high attenuation on CT, and a spontaneous
hyperintensity on T1-WI without fat suppression and intermediate intensity or
hypointensity on MRI [2,4,5]. The content of the cyst can also present negative
attenuation values on CT examination related to a chylous content [2,3,5]. Chemical
shift MRI sequences are very useful to confirm the presence of fat components
showing a signal dropout on out-of-phase images [4,14]. Indeed, the detection of
septal fat deposition has been described as a key finding in the diagnosis of ACL
[14]. Septal or wall calcifications are rarely observed [2,4]. Finally, ACL may

occasionally appear as a unilocular cystic lesion (Fig. 4) [2,5].
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Fig. 3 Atypical imaging features of lymphangiomas, including fat content (a, b),

hemorrhage stigmata (c) and wall calcifications (d), in asymptomatic patients.
Chemical shift T1-weighted MRI (a, b) shows septal fat deposition in a retroperitoneal
lymphangioma (white and black arrowheads) that appears as a signal drop out between in-phase
(a) and out-of-phase (b) images. T2-weighted images (c) show a partially hypointense cystic
content (star), suggesting past hemorrhagic changes. Wall calcifications (arrow) are seen on the

coronal CT reformation (d).
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Fig. 4 Non-complicated unilocular lymphangioma of the greater omentum in an 18-

year-old male.

Coronal T2-WI (a) shows a cystic lesion of the greater omentum without septa. T1-
weighted images with fat suppression in the portal phase (b) show a thin and regular wall
(arrowheads). Note the absence of a compressive effect on the adjacent organs despite the large
size of the lesion (arrows).

Overall, the thin wall, the homogenous fluid content and the absence of a mass effect
on adjacent organs are useful imaging characteristics to diagnose ACL. Most of the
time ACLs are single, but sometimes several cystic lesions can be found within the
abdominal cavity, especially involving contiguous compartments. In the even fewer

cases where they are diffuse, they are actually considered a specific entity called

lymphangiomatosis [1,4,5,15].

Imaging features of complicated ACLs (table 1)
ACLs are mostly asymptomatic or present with vague and nonspecific

symptoms due to their large potential size. Rarely, ACLs may be revealed by acute
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complications, causing acute abdominal pain, tenderness or fever. In these
emergency situations, CT and US are the two main imaging techniques available.
Infection is the most common complication, and its diagnosis can be
suspected on US, showing scattered internal echoes or a fluid-fluid level in the ACL
(Fig. 5) [9]. CT scan shows a distended lesion that exhibits heterogeneous content in
the cysts and a thick external wall with delayed enhancement (Fig. 5). Infected ACLs
appear as heterogeneous signal intensities on T2-WI MRI with fluid-fluid levels, and
contrast-enhancement MRI also shows a thick delayed enhancement of its external

wall and septa. It should be noted that infection can affect only one cyst of the ACL

(Fig. 6).

Fig. 5 Infected lymphangioma of the greater omentum in a 7-year-old female with

acute abdominal pain and fever.
Ultrasonography (a) shows scattered internal echoes (star) within a distended and painful
abdominal cystic lesion. Contrast-enhanced CT in the portal phase (b) confirms localization in the
greater omentum and shows a thickening of the wall (arrow) and septa (arrowhead) of the

lymphangioma.
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Fig. 6 Partial infection of a mesenteric lymphangioma in a 17-year-old male with

acute abdominal pain.
Contrast-enhanced CT (a) shows a mesenteric microcystic lymphangioma (arrowheads)
containing a unique distended cyst with wall thickening (star). MRI confirmed the slightly different
signal on T2-weighted images (b, star) and wall thickening with a delayed enhancement of one

cyst (c, arrow).

Less commonly, ACLs can be revealed by hemorrhagic complications:
symptoms are in this case nonspecific and depend on the severity of the bleeding.
Lower gastrointestinal tract bleeding has actually been reported in cases of intestinal
ACL [7,14]. CT examination can then show an increased unenhanced content
attenuation of the complicated ACL or an extravasation of contrast material inside it
(Fig. 7). Spontaneous high signal intensity on T1-WI associated with hypointensity on

T2-WI can be analyzed as hemorrhagic stigmata on MRI (Fig. 3).
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Fig. 7 Acute hemorrhage in a peripancreatic lymphangioma in a 51-year-old male

with acute abdominal pain and anemia.

Unenhanced CT (a) shows a spontaneous high attenuation localized behind the
pancreatic head (star) and a hemoperitoneum (arrowheads). Contrast-enhanced CT in the arterial
phase (b) does not show extravasation of contrast material within the peripancreatic hematoma.
T2-weighted images (c) showed a microcystic peripancreatic lymphangioma at the exact location

of this hematoma on a past MRI performed one year earlier.

Some authors have reported cases of ACLs as a lead point of intestinal
intussusception [6,16]. CT and US can detect a cystic lesion in the center of the
intussusception (Fig. 8). Differential diagnoses then include Meckel's diverticulum

and mucocele.
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Fig. 8 Mesenteric lymphangioma complicated by ileocolic intussusception in a 36-

year-old female with acute abdominal pain.
Coronal contrast-enhanced CT (a) shows an ileocolic intussusception (arrowheads) with a
cystic lesion as a lead point (star). Ultrasonography (b) confirmed the presence of a
multiloculated cystic lesion within the intussusception (star), and T2-weighted images (c) showed
a lymphangioma around the ileocecal junction (dot) on a past MRI performed two years earlier.
The presence of a lymphangioma was definitely confirmed by histological examination of the

resected specimen (d).

As some ACLs are pedicled lesions, which can then lead to complications with
a twisting mechanism (9) [9], such as small bowel volvulus [17-19] or torsion of the
greater omentum [20], depending on their location. The debate is still ongoing about
whether ACL is a cause or a consequence of recurrent small bowel volvulus [18]. CT
scans may show a closed loop obstruction with a swirled appearance of the

mesentery, located at the level of a cystic lesion. A twist of the ACL around its own
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pedicle is also a possible and exceedingly rare complication leading to a risk of
necrosis (Fig. 9), which has never been reported to date. Taking advantage of the
great time and spatial resolutions, US is quite useful in detecting the whirlpool sign,

which separates a normal part from a distended part of the ACL.

Fig. 9 Torsion of a lymphangioma of the lesser omentum in a 29-year-old female

with acute abdominal pain and elevated CRP levels.
Contrast-enhanced CT (a) shows a cystic lesion of the lesser omentum (thick arrow)
between the liver and the stomach. Ultrasonography (b to b”, sagittal images from left to right)
shows a lymphangioma separated in two by a whirlpool sign (thin arrow): a distended part (dot)
from a normal part (star). The distended part of the lymphangioma shows wall thickening
(arrowheads) and surrounding fat stranding. Intraoperative view (c) showed a necrotic aspect of
the distended part (dot) and confirmed the torsion of the lesion around its own pedicle (arrow).

Histological examinations confirmed the diagnosis of cystic lymphangioma.

Finally, Crombé et al. reported a case of spontaneous rupture of an ACL but

without surgical confirmation [21]. This diagnosis can be suspected in the presence
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of liquid effusion around a symptomatic ACL (Fig. 10).

Fig. 10 Spontaneous rupture of an ACL of the right anterior pararenal space in a 66-

year-old male with acute abdominal pain.
T2-weighted MRI (a, b) shows a distended lymphangioma with heterogeneous content
(stars) surrounded by a liquid effusion (arrows). Surgery confirmed a focal rupture of a cystic

lymphangioma.

No malignant transformation of ACL has been formally diagnosed to date [7].

Differential diagnoses (table 2)

Differential diagnoses include a wide range of normal anatomic structures,
pitfalls or cystic forms of tumors, which can simulate an ACL [3,7]. MRI performs best
in the noninvasive diagnosis, although there is still a substantial overlap in imaging
features between ACL and its many other differential diagnoses [3,10].

Cisterna chyli is a normal anatomic structure relating to the abdominal
confluence of the lymphatic trunks usually located at the L1-L2 level of the vertebral
body [11,22]. It appears as a fusiform or saccular cystic dilatation communicating with
the lymphatic vessels [11,23]. Cisterna chyli is identified in 1.7% and 15-96% of

patients on CT and MRI, respectively [22,23], depending on its size, which is

57



extremely variable [5,22]. Sometimes it can reach a large size (up to 5 cm) and be
misdiagnosed as an ACL (Fig. 11). It is then called “giant cisterna chyli” or “lymphatic

aneurismal dilatation” [5].

Fig. 11 Cisterna chyli in an asymptomatic 68-year-old female.

Contrast-enhanced CT (a) shows a saccular cystic dilatation (star) in the retroperitoneum.
MR lymphography (b) confirms the water signal and communication with lymphatic channels

(arrow).

Numerous non-neoplastic lesions can mimic ACLs in imaging [24]. Ascites is a
common pitfall, especially when a history of infection is present [2,4]. It can indeed
appear as a multiloculated peritoneal cystic lesion on US and MRI (Fig. 12), but the

presence of a liquid effusion in the peritoneal cavity (such as the subhepatic spaces,
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paracolic gutters or the pararectal fossa) and the lack of a compression effect on
adjacent structures help to differentiate ascites from ACL [2,4]. A history or signs of

cirrhosis are also generally present.

Fig. 12 Ascites in a 72-year-old male with a history of cirrhosis.

Ultrasonography (a) shows an anechoic lesion with multiple septa (arrows). Fluid effusion
is seen in the peritoneal recesses (stars) on T2-weighted MRI (b), suggesting an intraperitoneal
location rather than a subperitoneal or retroperitoneal location. Note the thin and regular septa

(arrows). T1-weighted images with fat suppression at the portal phase (c) show delayed

enhancement and thickening of the peritoneal layers (arrowheads).

Extrapancreatic walled-off necrosis can also be misdiagnosed as an ACL on CT scan
(Fig. 13). In this case, a heterogeneous content with solid or fat debris on T2-WI and
a spontaneous hypersignal on T1-WI MRI allows the diagnosis of pancreatic

necrosis. Finally, lymphoceles appear as a fluid-filled retroperitoneal cyst, which can
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contain fat components [4,24]. Usually, a history of surgical procedures, such as

lombo-aortic lymph node curage, is already known.

Fig. 13 Walled-off extrapancreatic necrosis in a 76-year-old female with abdominal

pain and fever.
Contrast-enhanced CT (a) shows a low attenuation lesion arising from the falciform
ligament (star). This lesion does not exhibit a water signal on MRI, appearing hypointense on T2-
weighted images (b, arrowhead) and hyperintense on T1-weighted images with fat suppression

(c, arrow).

Among other primary peritoneal cystic lesions, simple cysts such as enteric
duplication cysts and enteric or mesothelial cysts are rarely misdiagnosed as ACL
due to their unilocular appearance [4]. Benign cystic mesothelioma (or peritoneal
inclusion cyst) is almost always encountered in women and is thought to be an

abnormal peritoneal reaction to pelvic surgery, trauma, endometriosis or
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inflammatory disease [4,24,25]. It may be difficult to differentiate it from ACL, as it
also shows a mildly complex cystic appearance (Fig. 14) [4,24-26]. The cysts
generally have a homogeneous fluid content and septa and may show a slight
delayed enhancement (Fig. 14) [4,26]. Benign cystic mesothelioma is usually located
around the ovaries but can spread into other peritoneal recesses. Finally, other
neoplastic peritoneal cysts, such as cystic teratoma, Mullerian cyst and epidermoid

cyst, can mimic ACLs [24].

Fig. 14 Benign cystic mesothelioma in a 29-year-old female with a past history of

endometriosis treated by surgery.
T2-weighted MRI (a) shows a mildly complex peritoneal cystic lesion (star) with multiple
septa (arrowhead) surrounding both ovaries. Peritoneal and septal delayed enhancement (arrow
and arrowhead, respectively) are seen on T1-weighted images with fat suppression after contrast

injection (b).

Some neoplastic peritoneal lesions may have solid and cystic components or
content that looks like fluid on imaging. For example, malignant mesothelioma can
present a cystic appearance (Fig. 15), but the presence of a nodular enhancement in

the wall is a worrisome feature, and ACL diagnosis must be abandoned [4,25].
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Fig. 15 Malignant mesothelioma with a cystic component in a 48-year-old female.
Contrast-enhanced CT (a) shows a complex peritoneal cystic lesion (arrowheads). MRI
shows nodular wall thickening (arrows) that exhibits an intermediate signal on T2-weighted
images (b) and delayed enhancement on T1-weighted images with fat suppression after contrast

injection (c).

Neurofibromas may also look similar to ACLs on CT, but T2-WI MRI shows an

absence of a water signal in the lesion (Fig. 16).

|

Fig. 16 Mesenteric neurofibroma in a 43-year-old female with a history of type 1

neurofibromatosis.
Contrast-enhanced CT (a) shows a low attenuation lobulated mesenteric lesion (star),

which exhibits hypointensity (arrow) on T2-weighted MRI (b) excluding a cystic component.
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It should be noted that a mucinous or a myxoid component can present an MRI
signal that can be misinterpreted as a fluid signal. For example, a pseudomyxoma
peritonei appears as a loculated peritoneal lesion with a high hyperintensity on T2-WI
MRI (Fig. 17) but a low signal on heavily T2-WI, and peritoneal wall thickening after

contrast injection does not suggest the diagnosis of ACL [4].
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Fig. 17 Pseudomyxoma peritonei in a 68-year-old male.

Contrast-enhanced CT (a) shows a multiloculated low attenuation lesion of the greater
omentum (star), which exhibits a high hyperintensity on T2-weighted images (b, white arrow) but
with thick septal enhancement (black arrow) on T1-weighted images with fat suppression in the
delayed phase (c). Peri-hepatic and peri-splenic effusion with scalloping (arrowheads) are more

suggestive of a peritoneal spread of a mucinous neoplasm.

A potential myxoid component in liposarcoma can also have a pseudofluid signal on
MRI, showing very high intensity on T2-WI (Fig. 18), but the absence of a micro- or

macrocystic appearance and irregular enhancement in the delayed phase should
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lead to a diagnosis other than ACL [27]. Last, solid tumors, especially gastrointestinal

stromal tumors, may present cystic degeneration [28].

Fig. 18 Myxoid liposarcoma in a 71-year-old female.

Contrast-enhanced CT (a) shows a low attenuation retroperitoneal lesion (thick arrow)
with a marked compressive effect on the right kidney (K). A central very low attenuation
(arrowhead) is seen on CT, and T1-weighted Dixon fat images (b) confirm the presence of fat
components (arrowheads) within the lesion.

T2-WI MRI (c) shows a high hyperintensity of the lesion (star), but thick central scars
(arrows) with irregular enhancement (dots) on T1-weighted images with fat suppression in the

portal phase (d) are not suggestive of a lymphangioma.

Finally, ACLs should be differentiated from other lymphatic malformations,

such as hemolymphangiomas (Fig. 19) [29].
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Fig. 19 Hemolymphangioma in a 39-year-old male.

Contrast-enhanced CT (a) shows a complex cystic lesion of the greater omentum (star).
Phleboliths are seen within the lesion, which exhibits a very high spontaneous attenuation on CT
(arrowheads) and hypointensity on T2-weighted MRI (arrows), suggesting venous involvement.

Note the bile duct dilatation and splenic cystic lesions.

Management strategy

Technical advances in imaging, particularly in MRI, have enabled better
knowledge in the characterization of peritoneal cystic lesions, allowing a conservative
approach to the management of ACLs. ACLs are benign and mostly asymptomatic,
requiring simple imaging follow-up to exclude rapid growth and potential differential
diagnoses [2]. US and MRI are the first intention imaging modalities for follow-up in
children and adults, respectively [7,9].

However, when the ACL becomes symptomatic or complicated, surgical
resection may be indicated, and CT or MRI is then useful in the preoperative work-up
to assess precise anatomical relationships with other abdominal organs [30].
Recurrence remains the main postoperative complication (Fig. 20), with reported

rates of 10 to 27% after complete resection [3,8,30].
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Fig. 20 Postoperative recurrence of a lymphangioma of the greater omentum in an

18-year-old male.
Initial CT scan (a) shows a distended multiloculated cystic lesion of the greater omentum
(star) with thickening of the wall and septa (arrows), consistent with an infected lymphangioma.
Follow-up CT scan performed two years later (b) shows a recurrence of a cystic lesion in the
same location (arrowhead).

Complete resection of the ACL may be impossible because of its location
and intimate relationship with the mesentery. Minimally invasive treatments such as
percutaneous sclerotherapy have been shown to be safe and effective, particularly
for the macrocystic forms of ACL [13,31]. Several sclerosing agents (including
ethanol, doxycycline, bleomycin, etc.) have been used with complete resolution in 63-

90% of macrocystic lesions, sometimes requiring more than one treatment session

[13,31]. However, poor efficacy has been reported in microcystic ACLs [13].

Conclusion

Imaging, especially MRI, allows the noninvasive diagnosis of ACL and helps to
exclude potential malignant differential diagnoses. US and CT are useful in
emergency situations, mainly infection. The management of ACLs mostly requires a
simple follow-up due to their benign evolution. Percutaneous sclerotherapy may be

an alternative to surgery in cases of symptoms.
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Tables
Table 1. Imaging features and complications of ACL.

Typical features of ACL

- Located in the subperitoneal space and the retroperitoneum
- Multilocular cystic lesion with thin wall and septa

- Homogeneous serous content

- Lack of a compression effect on adjacent structures

Atypical features of ACL:

- Unilocular form

- Heterogeneous content

- Chylous content and septal fat deposition

- Septal and wall calcifications

Complications:

- Infection

- Hemorrhage

- Intestinal intussusception

- Complications with twisting mechanism: small bowel vovlulus, torsion of the
greater omentum, torsion of ACL

- Spontaneous rupture

ACL = Abdominal Cystic Lymhangioma
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Table 2. Main differential diagnoses.

Imaging features to differentiate from

Differential diagnoses
ACL

- Located at the L1-L2 level
Normal structures Cisterna chyli - Communication with the lymphatic

vessels

- Peritoneal involvement (subhepatic

spaces, paracolic gutters or the pararectal

Ascite
fossa)
Non-neoplastic - Regular thick wall enhancement
lesions - Heterogeneous content on T2-WI MRI

Extra-pancreatic | (solid and fat debris)
necrosis - Spontaneous hypersignal on T1-WI

MRI

- Located around the ovaries

Primary cystic Benign cystic - Involvement of the peritoneal recesses
peritoneal lesions mesothelioma
Malignant - Nodular wall enhancement
mesothelioma - Peritoneal thickening
- Peritoneal involvement
. Pseudomyxoma )
Neoplastic - Mucinous content
. ) peritonei )
peritoneal lesions - Thick or nodular wall enhancement
- Compression effect on adjacent organs
Liposarcoma - Myxoid content

- Irregular enhancement

ACL = Abdominal Cystic Lymphangioma ; WI = Weighted Images ; MRI = Magnetic

Resonance Imaging
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