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2. INTRODUCTION 



Les leiomyosarcomes vasculaires sont des tumeurs malignes et rares qui proviennent 
d'une dysmitose de cellules musculaires lisses de la paroi du vaisseau, intéressant 
principalement les gros troncs veineux. 

En 1871, Perl fait la première description d'un leiomyosarcome de la veine cave inférieure 
(lors d'une autopsie) [91]. 

En 1985, dans une revue de la littérature, Kieffer retrouve 89 leiomyosarcomes de la veine 
cave inférieure sur les 92 cas de tumeur maligne primitive de la veine cave publiés [66]. 

C'est donc la tumeur primitive de la veine cave inférieure, mais quelques deux cents cas 
seulement on été décrit. 

Comme la plupart des tumeurs abdominales profondes, elles se révèlent tardivement, dans 
des présentations cliniques d'abords très variables et peu spécifiques. 

Toutefois la découverte d'un syndrome cave inférieur chez l'adulte doit faire évoquer le 
diagnostic. 

L'imagerie, a permis d'en faire un diagnostic sans avoir nécessairement besoin d'une 
laparotomie exploratrice, notamment grâce au développement de technique de biopsie trans- 
vasculaire (cathétérisme de la veine jugulaire et biopsie percutanée) qui permet aujourd'hui de 
poser un diagnostic de certitude préopératoire. 

Malgré cela, ce sarcome reste de pronostique réservé, et le travail réalisé ici a pour but de 
rappeler ses présentations, le parcours diagnostique et thérapeutique, en s'appuyant sur l'étude 
d'un cas clinique, puis sur une revue de la littérature, qui tentera de faire préciser des critères 
épidémiologiques et cliniques du leiomyosarcome de la veine cave inférieure, et de préciser 
l'apport des examens complémentaires et la conduite thérapeutique 





3.1. Définition 

Les leiomyosarcomes vasculaires sont des tumeurs malignes d'origine mésodermique, 
développés aux dépens des fibres musculaires lisses de la paroi vasculaire. 

3.2. Classification anatomique 

3.2.1. Rappels anatomiques : 

La veine cave inférieure draine l'ensemble du sang veineux sous diaphragmatique de 
l'organisme. 

Le tronc veineux cave inférieur est formé par la réunion des deux veines iliaque primitives, 
en avant et à droite du rachis lombaire, au niveau de l'articulation L4-L5. 

La veine cave inférieure monte d'abord verticalement jusqu'à la hauteur de la première 
lombaire. 

Fig. 1 : Représentation schématique de la veine cave inférieure 



Sur ce segment vertical, elle reçoit les veines rénales droite et gauche : 

a la droite étant courte et formant un angle d'environ 75" avec le tronc cave, 

a la gauche, plus longue, a un trajet plus horizontal, en avant de l'aorte, juste sous la 

naissance de l'artère mésentérique supérieure. 

Puis elle s'incline en avant et à droite, et s'engage dans une gouttière qu'elle creuse sur la 
face postérieure du foie. 

A la partie supérieure de ce sillon, elle reçoit les veines sus-hépatiques, avant de traverser le 
diaphragme et de s'ouvrir sur la paroi inférieure de l'atrium droit. 

3.2.2. Classifications : 

Les leiomyosarcome sont classés en trois groupes [123] en fonction du site anatomique de 
leur développement primitif : 

a Leiomyosarcomes rétro-péritonéaux et intra-abdominaux : ils constituent le groupe le 
plus fréquent, principalement développés aux dépens de l'utérus puis de l'estomac. 

a Leiomyosarcomes cutanés et sous-cutanés : d'un pronostic globalement meilleur, on 
les trouves au niveau des membres, de la paroi abdominale, du cou et du dos. 

a Leiomyosarcomes vasculaires : souvent développés aux dépens des vaisseaux de gros 
calibre (riches en fibres musculaires lisses), on peut également les retrouver au 
niveau de vaisseaux plus petits, comme les pédicules vasculaires des membres, 
voire des vaisseaux sous-cutanés. 

Il existe également des leiomyosarcomes du tractus respiratoire, mais il est désormais établi 
qu'il s'agit de métastases de tumeurs malignes du myomètre. 



Les leiomyosarcomes de la veine cave inférieure sont caractérisés d'un point de vue 
anatomique, en fonction de la portions atteinte,ou niveau, définie par : 

i Niveau 1 : portion haute, s'étendant de l'abouchement des veines sus-hépatiques à 
l'oreillette droite. 

i Niveau 2 : portion moyenne, comprise entre les abouchements des veines rénales et 
sus-hépatiques. 

i Niveau 3 : portion basse, étendue entre la confluence des veines iliaques primitives et 
l'abouchement des veines rénales. 

atrium droit ----, 

veines sus-hepatiques 

veines rénales -3 1 

niveau 1 

niveau 2 

niveau 3 

Fig. 2 : Schéma des niveaux anatomo-cliniques de la veine cave inférieure 



3.3. Caractéristiques anatomopathologiques : 

L'étude anatomopathologique comprend un examen macroscopique, microscopique 
(optique et électronique) et un examen immuno-histo-chimique. 

3.3.1. Aspect macroscopique : 

La tumeur est généralement multilobée, d'aspect gélatineux, et de consistance élastique. 
Elle apparaît généralement encapsulée (pseudo-capsule), d'une couleur blanc-jaunâtre [28]. 

-e 
Fig. 3 : Photographie d'une pièce d'exérèse (image d'archii. d'illustration). 

A la coupe, la masse est brune ou blanc nacrée, avec des plages de nécrose d'aspect 
jaunâtre, et parfois des zones hémorragiques [8]. 



L'aspect en (< tourbillons fibreux » est relativement évocateur du leiomyosarcome. 

La tumeur prend naissance dans la couche musculaire (media) de l'axe vasculaire, suivant 
un mode d'implantation variable [9] : 

i soit pédiculé, permettant parfois une plus modeste résection de la paroi 

i soit sessile (large base d'implantation), imposant un sacrifice de l'axe vasculaire lors 
de l'exérèse. 

La croissance tumorale peut prendre différents aspects : 

i Développement intra-vasculaire : par rupture de l'intima et de l'endothélium ; 
l'extension est ensuite intra-luminale, pouvant réaliser un pseudo thrombus flottant 

dans le lit vasculaire, tandis que la paroi du vaisseau impose sa forme à la tumeur. 

i Développement extra-vasculaire : par rupture de l'adventice. 

i Développement en « dumbbell » : intra et extra vasculaire, évoquant l'aspect d'une 
haltère 

Fig. 4 : Modélisation de développement en « dum bbell )) 

Il est à noter que la tumeur n'adhère pas aux viscères voisins, qui sont simplement déviés ou 
comprimés, mais pouvant être clivés du sarcome. 



3.3.2. Microscopie optique 

Les cellules observées sont allongées, fusiformes. Elles sont organisées en faisceaux 
entrelacés. 

Le cytoplasme de ces cellules apparaît éosinophile (coloration rose-rouge à l'hématoxyline 
éosine) ; et sa nature fibrillaire est révélée par la coloration au HTPM (Hématoxyline 
phosphotungstique de Mallory) : coloration bleue des myofibrilles, à disposition 
longitudinale, confirmant l'origine musculaire des cellules [9,27, 123, 1241. 

Le noyau est vésiculaire, présentant des terminaisons émoussées classiquement appelées 
« en bouts de cigare » [123]. 

Fig. 5 : Lame de microscopie optique, après 
coloration à l'hématoxyline-éosine 

(image dJarchiveJ à titre d'illustration). 

La vascularisation apparaît entre les faisceaux, constituée de vaisseaux à bordure 
endothéliale individualisée, et à paroi musculaire lisse tumorale, dont les cellules fusiformes 
s'orientent préférentiellement autour des lumières tortueuses. 

(( Cet agencement très particulier entre les cellules tumorales et les parois vasculaires est 
souligné par la coloration de Gordon Sweet qui révèle une trame réticulinique riche, de 
topographie angiocentrique avec engrainement monocellulaire. 



L'agencement préférentiel des cellules tumorales autour des lumières vasculaires formant 
une média sarcomateuse reste un caractère tout à fait singulier qui signe l'individualité 
histologique du leiomyosarcome vasculaire » [44, 1231. 

Critère de malignité : Certains auteurs ont tenté d'établir de critères de malignité des 
leiomyosarcomes vasculaires, et l'index mitotique ainsi que la taille de la tumeur semblent 
être les deux facteurs fondamentaux de ce classement [119, 1251. 

L'étude de Varela-Duran [119] a montré, comme nous le reverrons, la corrélation entre le 
pouvoir mitotique du leiomyosarcome et la survenue d'une métastase ou d'une récidive après 
résection, et classe alors ces tumeurs en trois groupes : 

1 groupe 1 : 1 à 20 mitoses / 10 HPF 

1 groupe II : 20 à 35 mitoses / 10 HPF 

1 groupe III : plus de  35 mitoses 110 HPF 

(Nombres de mitoses pour 10 HPF = High Power Fields = champs microscopiques à 
grossissement avec un objectif 40) 

L'étude Nikels montre que les tumeurs musculaires lisses dont la largeur est supérieure à 25 
mm de diamètre sont malignes [85]. 



3.3.3. Microscopie klectronique : 

L'aspect observé dépend du degré de différenciation du leiomyosarcome : plus il est 
différencié, plus on peut observer de myofilaments, orientés parallèlement à l'axe de la 
cellule, avec des points d'ancrages dans la membrane et des zones d'agrégations appelés 
corps denses. 

Moins il est différencié, et plus les myofilanients, refoulés en périphérie, laissent place à du 
réticulum endoplasmique granuleux et des ribosomes libres [12]. 

A noter que l'absence de striations obliques permet d'éliminer une origine musculaire striée 
[lOO].  

Fig. 6 : Microscopie électronique : cellule sarcomateuse avec présence de filaments 
cytoplasmiques avec des condensations à la gauche du noyau, un corps de lipide à l'extrême 
gauche de ce noyau, et des vésicules de pinocytose à droite de ce noyau (image d'archive, à 
titre d'illustration). 



3.3.4. Etude immuno-histo-chimique : 

Elle confirme le diagnostic de façon définitive, et est souvent privilégiée par rapport à 
l'étude ultra structurale, plus longue à réaliser. 

Elle utilise pour cela la réactivité du tissu tumoral à différents anticorps [12, 151 : 

réaction positive vis-à-vis des anticorps anti-vimentine (marqueur général des tumeurs 

conjonctives, ou mésothéliales) 

e réaction positive vis-à-vis des anticorps anti-desmine (dans la plupart des cas) 

e réaction positive vis-à-vis des anticorps anti-actine lisse (a-smooth actine) 

réaction négative vis-à-vis des anticorps anti-myoglobine (spécifique du muscle strié). 



3.4. Classification TNM : 

11 s'agit d'une dénomination internationale anatomo-clinique, qui prend en compte : 

9 La tumeur elle-même (T pour « tumor »), 
l'état des ganglions (N pour « node »), 
la présence de métastases (M pour « metastasis »). 

Classification TNM : 

T ( Dimension de la tumeur ) : 

O Tl  : tumeur < 2 centimètres 

O T2 : dimension comprise entre 2 et 4 centimètres 

O T3 : tumeur > 4 centimètres 

O T4 : extension aux structures adjacentes 

N ( Atteinte des ganglions ) 

O NO :pas de signe d'atteinte ganglionnaire régionale 

O N i  : 1 ganglion homolatéral 

O N2 : ganglions homolatéraux, controlatéraux ou bilatéraux < 6 cm 

O N3 : plusieurs ganglion($ > 6 cm 

M ( Présence de métastases ) 

O MO : absence de métastases 

O M+ :présence de métastases 

Le suffixe « x » est utilisé lors d'une absence de renseignement. 



Dans notre observation, l'examen anatomopathologique de la pièce de 85 g ( 60x70~40) 
retrouve l'aspect macroscopique et microscopique décrit précédemment, avec un tissu tumoral 
différencié, au sein duquel apparaît nettement une organisation musculaire lisse. 

Les immuno-marqueurs sont pratiqués : vimentine positive, desmine négative, anti-actine 
lisse très fortement positif. 

L'index mitotique est constant pour l'ensemble des cellules de la pièce, estimé à 25 mitoses 
/ 10 HPF. 

Un nodule prélevé au niveau du tissu adipeux macroscopiquement sain, est de même 
structure histologique. Sa présence au niveau d'un tissu sain, éloigné du site tumoral, a valeur 
de métastase. 

La conclusion de l'anatomopathologiste est alors : Leiomyosarcome de la veine cave 
inférieur, de grade III, de stade pT2, Nx, Ml  ». 



4. CAS CLINIQUE 



4.1. Une insuffisance rénale : 

4.1.1. Histoire de la maladie : 

En novembre 1999, Mr V. alors âgé de 41 ans, consulte son médecin traitant devant 
l'apparition d'une asthénie récente, limitant notablement ses activités quotidiennes. 

Il se décrit comme habituellement en parfaite santé. 

Il n'a pas noté de perte de poids récente, ni de trouble du sommeil. Il ne pense pas avoir 
présenté de poussée de fièvre, ni d'hypersudation. Il ne peut préciser exactement la date de 
début des symptômes, n'a pas fait de malaise et n'a noté aucun signe particulier. 

II s'agit d'un h o m e  qui semble parfaitement équilibré, et aucun argument de 
l'interrogatoire n'oriente vers une cause psychologique. 

4.1.2. Antécédents : 

Il n'a pas d'antécédents médicaux particuliers, et signale simplement une méniscectomie en 
1982, réalisée à Paris où il résidait jusqu'à récemment. 

Au niveau familial, aucune pathologie récurrente n'est retrouvée. 

4.1.3. Examens cliniques et complémentaires : 

L'examen clinique de Mr V. est strictement normal, notamment au niveau cardio-vasculaire, 
abdominal et neurologique. 

Sa pression artérielle se situe dans les valeurs normales. 

Son médecin lui propose alors de faire réaliser un bilan biologique. 

Celui-ci met en évidence une élévation de la créatininémie à 20,s g/L (186 mmol/L), soit 
une clairance de la créatinine à 53 mllmin. Le reste du bilan est sans particularité, 
notamment sa numération sanguine, sa vitesse de sédimentation et son ionograrnme sanguin. 



Le bilan est alors complété par une échographie abdominale et rénale, qui retrouve 
(( d'importantes modifications de l'échostructure du rein droit, et un rein gauche atrophique, 
difficile à explorer. » 

Le rein droit est un peu globuleux avec une perte partielle de la différenciation 
parenchymato-sinusale. Il ne contient pas de lithiase, ses cavités excrétrices ne sont pas 
dilatées. 

Le rein gauche, lui, est une formation tissulaire polylobée, sans différenciation 
parenchyrnato-sinusale, mesurant 78 mm de grand axe, avec une formation kystique de 26 
mm à son pole inférieur. 

Le reste de l'examen est sans particularité. 

Le radiologue conclut à une malformation rénale bilatérale congénitale probable, et propose 
la réalisation d'une UIV ou d'un TDM complété d'un avis néphrologique. 

4.1.4. Evolution : 

L'adhésion du patient à la démarche médicale est alors médiocre, et c'est finalement en 
septembre 2001 qu'il consulte en néphrologie après qu'un nouveau bilan biologique ait 
retrouvé encore une fois une valeur de créatininémie supérieure à la normale. 

L'examen clinique de Mr V. est là encore, sans particularité. La palpation abdominale ne 
retrouve pas de masse, ni de circulation collatérale. 

L'asthénie pour laquelle il avait consulté initialement a régressée en quelques semaines, et 
Mr V. n'a alors plus aucune doléance. 

Sa tension artérielle est stable depuis deux ans à 110170, son bilan biologique retrouve une 
élévation de créatininémie associée A une anémie modérée, sans syndrome inflammatoire 
ni infectieux. 

La valeur de créatininémie est stable par rapport à 1999, avec une clairance de créatinine à 
50 mllmin. La protéinurie est à 2'3 glL, et le compte d'Addis est normal. 

Le patient est alors hospitalisé pour la réalisation d'un bilan d'insuffisance rénale. 



Au cours de cette hospitalisation, un bilan biologique comprenant une recherche d'origine 
irnrnunologique ou métabolique de l'insuffisance rénale est réalisé, sans qu'aucune anomalie 
ne puisse être décelée : les sérologies hépatiques sont négatives (notamment au VHC), la 
recherche d'auto-anticorps est négative, 1'ECBU stérile. 

La protéinurie à 2,3 gl24 h est à rattacher à une hyperfiltration du rein fonctionnel. 

Une nouvelle échographie rénale est réalisée, qui retrouve des reins atrophiques, surtout à 
gauche, avec la présence de plusieurs kystes corticaux, à droite et à gauche. 

La scintigraphie rénale au DMSA retrouve un déficit fonctionnel des deux reins, plus 
marqué à gauche, 

Fig. 7 : Scintigraphie rénale au DMSA : captation reins droit et gauche : dépcit fonctionnel 
des deux reins, nettement plus marqués pour le rein gauche (le rein gauche assurant moins de 

25 % de la filtration totale) 



Une cystographie rétrograde est réalisée, qui permet d'éliminer un reflux vésico-urétéral. 

Le diagnostic est celui d'une insuffisance rénale liée à une néphropathie malformative 
peu évolutive pour laquelle une surveillance biologique trimestrielle de la fonction rénale est 
proposée. 

Un traitement à visée néphroprotectrice est alors introduit, et comprend un Inhibiteur de 
l'Enzyme de Conversion à faible dose (TriatecB 1,25 mglj), et un Hypo-uricémiant (Zyloric8 
1 00mgIj). 

Le patient est revu en 2002 et 2003 en consultation, son état clinique est inchangé, de même 
que son bilan biologique. 



4.2. Découverte du leiomyosarcome : 

4.2.1. Cliniaue : 

En mars 2004, le patient consulte en urgence pour des douleurs de l'hypochondre droit 
et du flanc droit évoluant crescendo depuis quelques jours, et résistant aux traitements 
antalgiques simple. 

II décrit des douleurs plutôt nocturnes, à type de pesanteur et de brûlure, variables suivant sa 
position. 

A son arrivée, on constate des oedèmes des membres inférieurs et Mr V. se plaint d'une 
asthénie, de fatigabilité et dyspnée à l'effort, ainsi que de vertiges mal systématisés. 

Il a par ailleurs constaté une prise de poids récente de 4 Kg environs. 

4.2.2. Bioloniaue : 

Son bilan biologique d'entrée montre une nette aggravation de son insuffisance rénale : 
sa créatininémie est passée à 54 mg/L-i (Clairance de la créatinine à 19,6 mllmin). 

On découvre également une anémie normocytaire, avec une hémoglobine à 12,8 mg/dL. 

Le bilan inflammatoire retrouve une accélération de la VS à 50 mm la première heure, la C- 
reactive protein est normale. 

Les transaminases hépatiques sont également normales, ainsi que les sérologies hépatiques 
et HIV. 



Tab. 1 : Tableau récapitulatif de l'évolution du bilan biologique entre 2001 et le diagnostic : 

4.2.3. Imagerie et suspicion diagnostic : 

Une endoscopie gastrique est réalisée et met en évidence une gastrite antrale simple, non 
hémorragique. Il n'y a pas alors ni de varice oesophagienne, ni de compression visible sur la 
paroi gastro-duodénale. 

Un traitement par inhibiteur de la pompe à proton est instauré (Ogast8 15 mglj) 

La symptomatologie est attribuée à l'aggravation de l'insuffisance rénale, et un bilan pré- 
greffe rénale est alors organisé. 

Le patient est placé sous Erythropoïétine (NéorecorrnonB : 5000 UI 1 semaine, par voie 
sous-cutanée) pour lutter contre l'anémie. 

Une fistule artério-veineuse est réalisée, en vue de débuter une hémodialyse. 



Au cours de ce bilan, l'échographie cardiaque révèle la présence d'une dilatation de la 
veine cave inférieure, persistante au cours du cycle respiratoire qu'il est nécessaire 
d'explorer par une imagerie de la cavité abdominale. 

Une échographie abdomino-rénale retrouve l'aspect morphologique décrit quelques années 
auparavant pour les deux reins. 

Par contre, on constate alors (( dans la région sous-costale droite, une masse 
hypoéchogène, solide, hétérogène, de 4 6 x 4 4 ~ 3  1 mm, située dans le prolongement et 
légèrement en avant de la veine cave inférieure sous-hépatique, qui apparaît trop bien visible 
dans ses segments proximaux. 

Elle apparaît par contre strictement perméable dans son segment rétro-hépatique 
d'aval. 

Cette masse est douloureuse à la pression du transducteur. 
Il existe un signal vasculaire intense postérieur ». 

Le radiologue propose d'explorer cette masse par la réalisation d'une IRM abdominale. 



L'imagerie par résonance magnétique est réalisé dans les trois plans de l'espace, sans puis 
avec injection de produit de contraste (Gadolinium). 

Fig. 8 : Séquences en T l  : 

Une masse d'aspect hétérogène (tête de flèche), développée entre le rein droit et l'aorte 
abdominale (base de flèche) est visualisée, avec un rehaussement périphérique du signal 
relativement franc évoquant un processus encapsulé. Sa largeur est de l'ordre de 50 mm. Ses 
limites sont nettes, de signal inhomogène, comportant des zones tissulaires iso-intenses au 
muscle, et des zones de nécroses hypo-intenses. En avant de cette masse, le rehaussement 
vasculaire correspond au tronc porte (triangle), qui n'est pas intéressé directement par la 
tumeur. En arrière de la tumeur, la paroi de la veine cave est individualisable, mais elle est 
collabée. 



Fig. 9 : Séquence en T l  : 

Cette coupe montre la portion la plus inférieure de la tumeur, avec l'abouchement de la 
veine rénale droite dans la tumeur (flèche). 

On peut penser qu'il existe un prolongement tumoral dans la veine rénale droite, 
correspondant au discret liseré rehaussé à la partie postérieure du pédicule rénal droit (pointe 
de flèche). 

Notons également l'aspect anormal des deux reins : atrophique à gauche et multi-kystique à 
droite. 



Fig. 10 : Séquence en T l  : 

Cette coupe montre la portion la plus supérieure de la tumeur, qui par un prolongement 
postéro-supérieur, suit le trajet ascendant de la veine cave, jusqu'au segment 1 du foie 
(flèche). 

A ce niveau, la veine cave n'est toujours pas perméable, et on peut remarquer le fort 
rehaussement pris par les veines azygos droite et gauche (sommets des triangles) témoignant 
de leur fonctionnalité accrue. 



Fig. 11 : Séquence en T l  : 

Sur cette coupe, supérieure à la précédente, la veine cave est modérément rehaussée, donc 
perméable (pointe de flèche), et on note, comme précédemment, le fort rehaussement bilatéral 
des azygos. 



Fig. 12 : Séquences en T2 : 

En séquences T2, la masse est hypo-intense au tissu rénal, avec des zones de nécroses 
centro-tumorales (pointe de flèche) apparaissant hyper-intenses. Les veines rénales (droite et 
gauche) paraissent confluer vers cette masse tumorale. 



Fig. 13 : Des coupes frontales sont réalisées après injection de Gadolinium : 

Sur cette coupe frontale, l'aorte abdominale et les artères rénales sont rehaussées par le 
gadolinium. 

La veine rénale droite est visible sur 3 cm avant de confluer dans la tumeur (étoile). 
On note que la tumeur a un développement principalement antérieur, mais avec également 

un prolongement supérieur de 2 cm environs (flèche). 
Au delà de ce prolongement, la veine cave reprend un aspect normal. 
Les veines sus-hépatiques s'abouchent environs 4 cm au dessus du pole supérieur de la 

tumeur (disque). 

L'interprétation complète de cet examen rapporte une « masse tissulaire hétérogène, d'allure 
tumorale, rehaussée à l'injection de produit de contraste, englobant la veine cave inférieure et 
l'abouchement des veines rénales. Cette masse mesure actuellement 50x35~30 mm. Une 
image de thrombus veineux cave est visible en regard de la lésion. 11 peut s'agir d'une tumeur 
envahissant la veine cave etlou d'une dissémination intra vasculaire de la tumeur. 

Le rein gauche est atrophique, mais ne présente pas de lésion suspecte. 
Le rein droit présente une bosselure de la lèvre antérieure sans qu'on mette en évidence une 

lésion nettement délimitée. 
Par ailleurs, le foie, le pancréas, la rate ne présentent pas d'anomalie significative. )) 



Le diagnostic de leiomyosarcome de la veine cave inférieure est alors évoqué. 

Une échographie testiculaire est réalisée en complément, et retrouve une hydrocèle 
échographique modérée, bilatérale, sans syndrome tumoral. 

Les marqueurs tumoraux sériques sont normaux, ainsi que le taux de LDH sanguin. 



4.2.4. Confirmation diagnostique : 

Le patient est alors confié au service de chirurgie vasculaire de l'Hôpital Civil de 
Strasbourg. 

Par cathétérisme veineux trans-jugulaire, une biopsie guidée sous scanner est réalisée, sans 
incision ni nécessité d'anesthésie. 

La technique consiste à cathéteriser une veine profonde de gros calibre (ici, la veine 
jugulaire droite), pour y introduire une sonde radio opaque. 

La sonde est amenée jusqu'à la masse à explorer, à travers le flux sanguin veineux, guidée 
par l'imagerie en temps réel (TDM interventionnelle). 

Une fois que la sonde est positionnée au niveau du tissu cible, une pince lui est substituée, et 
permet d'effectuer des prélèvements tissulaires avec précision, et de manière moins invasive 
qu'une ponction trans-cutanée, ou qu'un abord chirurgical. 

Les fragments obtenus sont adressés au laboratoire d'anatomopathologie, qui conclue ici à 
un : un tissu scléreux, avec prolifération fusocellulaire faite d'éléments éosinophiles 
présentant des atypies nucléaires et de nombreuses mitoses. Ces cellules se regroupent en 
amas, mais par endroit s'observe un envahissement du tissu adipeux. Cet aspect est fortement 
évocateur d'un leiomyosarcome. » 

Fig. 14 : Lame de microscopie optique, après 
coloration à 1 'hématoxyline-éosine 

( image d'archive, à titred 'illustration). 

Le diagnostic de leiomyosarcome est confirmé par biopsie tumorale percutanée 
transjugulaire guidée sous scanner. 



4.2.5. Prise en charge thérapeutique : 

4.2.5.1. Chirurgicale : 

L'indication de résection chirurgicale est retenue, et l'intervention se déroule le 1'7 juin 
2004. 

L'abord se fait par une incision sous costale droite, étendue au-delà de la ligne médiane à 
gauche. 

Une masse très dure, peu mobile est alors retrouvée, fixée dans le fond située au dessus et 
en avant du rein droit. 

La tumeur est adhérente à la face latérale droite du duodénum, et à la face antérieure du rein 
droit. 

La dissection de la face antérieure du rein droit permet d'individualiser le pédicule rénal 
droit et de suivre la veine rénale gauche. La dissection est difficile, et hémorragique. 

La veine cave inférieure sous hépatique est progressivement dégagée sur quelques 
millimètres, jusqu'à pouvoir placer un clamp vasculaire. 

La veine cave est sectionnée. La masse peut donc être basculée, et disséquée de proche en 
proche jusqu'à l'ablation complète. 

La veine cave inférieure vers le bas est ouverte, et on retrouve le confluent de la veine 
rénale droite. 

Par contre la veine rénale gauche est totalement sténosée, et réduite à un fin cordon. Celle ci 
est liée. 

La masse est enlevée dans sa quasi totalité, et quelques parties tumorales résiduelles sont 
réséquées, bien qu'il soit difficile d'affirmer que l'exérèse soit satisfaisante d'un point de vue 
carcinologique. 

Ensuite, une prothèse en Gore-tex@ annelée de 20 mm est mise en place, en anastomose 
termino-terminale sur la veine cave inférieure en palette (permettant d'inclure dans 
l'anastomose la veine cave inférieure et la veine rénale droite qui refluent bien toutes les 
deux). 

Enfin, anastomose termino-terminale sur la veine cave sous hépatique, et déclampage, avec 
obtention d'une bonne étanchéité. 



Les suites opératoires immédiates sont satisfaisantes, le patient va bénéficier d'une 
transfusion sanguine suite aux pertes occasionnées par l'intervention, et reçoit un antalgique 
de pallier 1 (paracétamol) qui permet un contrôle de la douleur. 

La pièce d'exérèse ainsi que les divers prélèvements biopsiques sont envoyés à l'institut de 
pathologie des Hospices Civils de Strasbourg. 

L'analyse anatomopathologique de la pièce confirme la description histologique de la 
biopsie. L'examen des tissus prélevés dans le cadre du bilan d'extension locorégionale 
retrouve un nodule de 0'5 cm3 de même structure que la tumeur, situé dans le tissu adipeux. 

La conclusion définitive est (( leiomyosarcome de la veine cave inférieure de grade III, 
section au contact, stade pT2, Nx, M l  (nodule distinct de la tumeur envahis). » 

4.2.5.2. Traitements complémentaires : 

Un comité pluridisciplinaire (« comité sarcome de Strasbourg ») a retenu l'indication d'une 
radiothérapie post-chirurgicale : 

L'exérèse à été incomplète (le compte rendu anatomopathologique rapporte que le tissu 
tumoral arrive fréquemment au contact des sections de la pièce d'exérèse). 

L'insuffisance rénale contre indique à priori une éventuelle chimiothérapie. 

La radiothérapie semble améliorer le pronostique des patients opérés, en limitants les 
reprises locales et les disséminations post-chirurgicale. 

Mr V. a donc bénéficié entre août et octobre de la réalisation de 35 séances de radiothérapie 
gour une irradiation totale de 63 Gy. 

La tolérance immédiate est satisfaisante, le patient ne signalant que quelques douleurs du 
flanc droit en fin de séances. Il perd 1,5 kg au cours de ce traitement. 



4.2.6. Evolution post-thérapeutique : 

4.2.6.1. Traitements médicamenteux : 

Le patient quitte l'hôpital avec la contrainte d'un traitement anticoagulant oral (AVK avec 
objectif INR : [ 2 à 3 ] ) et néphroprotecteur ( IEC ). 

Il poursuit également les injections d'érythropoïétine, désormais deux fois par semaine 
(Néorecormon@ 3000 UI x 2 / semaine). 

4.2.6.2. Surveillance : 

Un contrôle échographique de la prothèse est réalisé après 30 jours, et ne montre aucun 
dysfonctionnement (fuite para-prothétique ou signe de thrombose anastomotique). 

Fig. 15 : Contrôle échographique de la prothèse, notée « PROH », par voie abdominale. 



Le suivi biologique montre une amélioration de sa fonction rénale : créatininémie à 24,2 
g/L (220 pmol1L) au début du mois de septembre, probablement liée à une amélioration du 
retour veineux rénal droit. 

Il est revu en consultation régulièrement, où l'on constate une stabilisation de son 
insuffisance rénale : en novembre 2004 : créatininémie : 26glL (236 pmol/L) et urée : 12'5 
rnmol/L, avec une correction de son anémie : Hg : 13,O g/dL. 

La surveillance para-clinique s'établie alors au rythme d'un prélèvement sanguin par mois 
pour évaluation de la fonction rénale, du taux d'hémoglobine et de 1'INR ; d'un bilan 
d'évolution locale et générale (échographie abdominale et radiographie pulmonaire tous les 
trois mois, IRM de contrôle à 6 mois après intervention). 

Une échographie-doppler de la prothèse est réalisée à trois mois de l'intervention, et ne 
retrouve aucune anomalie du fonctionnement. 



4.2.7. Evolution à 6 mois : 

Une seconde échographie est réalisée, coinme prévue, à trois mois de la précédente, Mr V se 
plaignant alors de reprise de douleurs abdominales droites mal définies. 

Cet examen met en évidence une masse hypo-échogène para prothétique (portion haute). 

Il est alors complété d'une IRM, qui retrouve effectivement une masse de 5 cm de diamètre, 
au contact de la veine cave inférieure, au dessus du rein droit, se développant dans le lobe 
hépatique droit. 

Fig. 16 : En coupe axiale, séquence T l  

La tumeur (flèche) a un faible signal, quasi homogène, et se développe dans le lobe 
hépatique droit. 



Fig. 17 : En coupe axiale, séquence T2 : 

La tumeur a un signal moyennement intense, plutôt homogène (flèche). 

(( La tumeur est rehaussée par l'injection de gadolinium, de manière homogène, à 
l'exception de quelques petites logettes centrales peu rehaussées. 

Les reins sont dysmorphiques, et en particulier le gauche qui est atrophié. La tumeur ne 
correspond ni à un hématome ni à une collection abcédée (aucune caractéristique IRM en 
faveur) ; une tumeur bénigne hépatique est exclue, elle aurait été objectivée sur les examens 
précédents : selon toute vraisemblance, il s'agit d'une récidive du leiomyosarcome, qui se 
développe à partir de la partie droite de la veine cave restante, dans le parenchyme 
hépatique. » 

Le patient est alors ré-adressé à Strasbourg, dans le service de chirurgie vasculaire, en 
janvier 2005. 



Un nouveau bilan d'extension est réalisé, comprenant une imagerie pulmonaire et 
abdominale (par IRM). 

Ces examens révèlent la présence de métastases puimonaires, hépatiques et de nodules 
péritonéaux, et confirment la reprise évolutive au niveau du plan de section de la tumeur 
primitive. 

Le traitement chirurgical est désormais exclu, et le patient est orienté vers le service 
d'oncologie médicale du CHU de Strasbourg. 

A son admission, son état général est conservé, et son examen clinique retrouve la présence 
d'un nodule ferme du flanc droit, fixé au plan profond. Les aires ganglionnaires sont libres. 

La cicatrice chirurgicale est souple, et aucune organomégalie n'est palpée. 

Au niveau biologique, l'insuffisance rénale a encore régressé, avec une créatininémie à 
138 pmol/L (Clairance à 30 mL/min) ; et il existe une cytolyse hépatique et une cholestase 

anictérique. 

Le comité d'oncologie propose une chimiothérapie par AdriamycineB (Doxorubicine) et 
VépésideB (Etoposide), à raison d'une cure par mois. 

Les autres antimitotiques théoriquement utilisables n'ont pas été retenus ici pour cause de 
néphrotoxicité (notamment 1'Isofosfamide). 

La première cure débute en janvier 2005, avec une tolérance immédiate satisfaisante. 
La première inter-cure est marquée par une asthénie importante, mais la créatininémie reste 

stable. 

Cette séquence de chimiothérapie est alors poursuivie après la pose d'un cathéter à demeure. 

Ce traitement permet une amélioration des symptômes dès les premières semaines, mais le 
pronostic reste extrêmement sombre devant une cinétique évolutive si rapide. 



4. REVUE DE LA LITTERATURE 



Le leiomyosarcome de la veine cave inférieure est une tumeur rare, représentant 7 % 
des sarcomes des tissus mous. 

Les études autopsiques systématiques retrouvent moins de deux tumeurs de ce type sur 
34000 autopsies réalisées [17]. 

Le système veineux est cinq fois plus touché que le système artériel, et environ une tumeur 
sur deux est localisée à la veine cave inférieure, comme l'on montrés de nombreux articles, 
publié notamment dans "Cancer" entre 1979 et 1986 [4 1, 73, 1 191. 

Perl en fit la première description en 1871, lors d'une autopsie, et depuis, un peu plus de 
deux cent vingt cas ont été répertoriés dans la littérature médicale [9 11. 

La plupart des descriptions sont des cas rapportés (« case report ))) d'un ou deux patients 
par série ; la plus grande série a été reportée par Burke et Virmani en 1993, avec quinze cas 
issus des données de l'institut de pathologie des Forces Armées Américaines entre 1976 et 
1991 [17]. 

Il est donc difficile d'établir des éléments de probabilité diagnostique, ainsi qu'un traitement 
standardisé. 

Une revue de l'ensemble des articles publiés a été entrepris pas Kulayat et coll. en 1997, ce 
qui a permis de regrouper 130 cas ayant donné lieux à publication [69]. 

Entre 1997 et 2004, 7 nouveaux cas ont été rapportés (incluant celui de Mr V.) ; qui 
permettent d'obtenir une série globale de 137 cas. 

C'est donc à partir de cette série, qu'on tentera de faire apparaître des facteurs prédisposant, 
des pathologies associées ; ou encore des critères pronostiques, afin de définir la prise en 
charge la plus adaptées. 



5.1. Présentation clinique : 

L'âge de survenue est variable, les extrêmes recensés étant 23 ans pour la patiente la plus 
jeune, et 83 pour la plus âgée, la moyenne se situant vers 58 ans. 

La répartition étant homogène, aucune tranche d'âge spécifique n'apparaît au vue des cas 
rapportés. 

On peut toutefois noter qu'aucun cas n'a été rapporté chez l'enfant. 

5.1.2. Sex.- ratio : 

Les femmes représentent environs les trois quarts des cas décrits [82]. 



5.1.3. Antécédents médicaux 

Aucune association à une autre pathologie indépendante n'a pu être démontrée dans les cas 
des leiomyosarcomes de la veine cave, même si les fibromes utérins ont été évoqués. 

Ainsi, dans la revue des 137 cas, 17 femmes porteuses de cette association sont rapportées, 
soit, pondéré aux nombres de femmes de l'étude, une prévalence de 18 % (sensiblement égale 
à la prévalence dans la population générale). 

D'autres associations sont retrouvées : 4 patients sont porteurs d'un goitre (3%), 2 femmes 
sont atteintes d'une néoplasie maligne du sein (1,5% au total, soit 2% des femmes de l'étude), 
2 d'une tumeur colo-rectale maligne (1,5%), et une néoplasique endocrinienne multiple 
(moins de 1%). 

Dans notre cas, le patient est porteur d'une malformation rénale bilatérale probablement 
congénitale, ce qui à notre connaissance, est la première description de cette association. 

Pour autant, le caractère fortuit de celle-ci n'est pas remis en cause. 

5.1.4. Mode de révélation 

Ils sont divers du fait de la variabilité des présentations : 

i La tumeur est asymptomatique dans 14 cas (10.5 %), est a été découverte à l'occasion 
d'examens systématiques (cliniques ou radiologiques), ou d'intervention chirurgicale 
(coelioscopie pour fibrome utérin le plus souvent). 

i Quand elle est symptomatique, on retrouve : 

e une douleur abdominale dans 50 % des cas, 

e des nausées et vomissements dans 25 % des cas, 

e une fièvre et une asthénie dans 20% des cas, 

une perte de poids. 



5.1.5 Localisation : 

On rappelle les trois niveaux anatomiques de développement tumoral : 

Niveau 1 : portion haute, s'étendant de l'abouchement des veines sus-hépatiques à 
l'atrium droit. 

Niveau 2 : portion moyenne, comprise entre les abouchements des veines rénales et 
sus-hépatiques. 

Niveau 3 : portion basse, étendue entre la confluence des veines iliaques primitives et 
l'abouchement des veines rénales. 

atrium droit --cc, 

veines sus-nepaaques - 
1 

veines rénales - 

carrefour iliaque 

niveau 1 

niveau 3 

Fig. 18 : Schéma des niveaux anatomo-cliniques de la veine cave inférieure 



Dans cette série, sur un total de 137 cas, le niveau a pu être déterminé dans 11 3 cas : 

89 sont développés sur un seul niveau (soit 79 %) 

23 sont développés sur deux niveaux (soit 20 %) 

1 est développé sur les trois niveaux (moins de 1 %) 

L'extension de la tumeur au moment du diagnostic apparaît naturellement comme un critère 
pronostique, ce qui est confirmé en comparant deux sous groupes de patients : ceux opérables 
lors du diagnostic (ou de la suspicion avant les années 1990 et les biopsies trans-jugulaires) ; 
et les patients d'emblés non opérables. 

Il ressort de la comparaison que les patients opérables sont plus souvent atteints d'un seul 
niveau : 87 % contre 79 % pour la série totale ; et moins souvent de deux niveaux : 13 % 
contre 20 % ; et jamais de trois niveaux : aucun cas décrit de patient opérable avec ce type 
d'atteinte. 

Tab. 2 : Sanction thérapeutique par rapport au nombre de niveaux atteints : 

Le nombre de niveaux anatomiques atteints semble donc être un critère pronostique chez 

les patients. 

1 niveau atteint 

2 niveaux 

3 niveaux 

non précisé 

patients opérés 

73 

11 

O 

9 

patients non opérés 

16 

12 

1 

15 



Tub. 3 : Répartition du nombre de niveaux atteints dans les sous groupes opérés et non 
opérés : 

Patients opérés 

Patients non opérés 

37% 

27% 

I 1 seul niveau 11 2 niveaux O 3 niveaux O niveau non précisé 



De la même manière, on peut montrer que le niveau atteint va conditionner le pronostic, en 
étudiant également deux sous groupes des patients opérés et non opérés. 

Le niveau le plus atteint est le niveau 2, c'est à dire entre l'ostium des veines rénales et sus- 
hépatiques ; tant pour les malades opérés, que les non opérés, avec néanmoins une différence 
très significative. 

Tab. 4 : Ré~artition en valeur absolue des niveaux atteints dans les sous groupes : 

L'atteinte du niveau 1 est un facteur de mauvais pronostic, et les patients sont plus souvent 
récusés par la chirurgie : les patients non opérés présentaient des atteintes majoritairement sur 
les niveaux 1 et 2 (respectivement 40% et 45 %), alors que le niveau 1 n'est pratiquement 
jamais atteint pour les patients ayant pu bénéficier d'une résection (3 %). 

Le niveau anatomique atteint est donc également un critère pronostique. 



5.2. Méthode et moyens diagnostiques 

5.2.1. Biologie 

L'apport de la biologie reste modeste, aucun marqueur spécifique n'ayant été mis en 
évidence. 

5.2.2. Radiologie 

5.2.2.1. Echographie abdominale : 

L'échographie abdominale est l'examen de première intention, indiqué pour des tableaux de 
douleurs chroniques, et surtout lors de la découverte d'une masse abdominale, comme c'est le 
cas pour les leiomyosarcomes. 

Dans ce cadre, une recommandation récente (1 997) de 1'ANAES confirme : « En cas de 
suspicion clinique de masse abdominale, la pratique d'une échographie abdominale en 
première intention est justifiée (accord professionnel fort). »[37]. 

L'étude doppler associée permet d'étudier les intrications avec les systèmes vasculaires (axe 
veineux cave et porte) [69]. 

5.2.2.2. Scanner et IRM : 

Ces deux examens viennent en deuxième ligne, généralement après l'échographie 
abdominale, pour confirmer la présence d'une masse abdominales, ses rapports anatomiques, 
ou encore la présence d'une obstruction cave. 

En TDM, la structure apparaît comme une masse hétérogène, de faible densité, comprimant, 
débordant la veine cave inférieure [29,4 1, 82, 101, 103, 1291. Un léger rehaussement du 
contraste apparaît en périphérie, spécialement entre le bourgeon intra-luminal et la paroi de la 
veine cave [23, 68,72, 93, 1031. 

L'IRM donne des informations similaires à celles obtenue par le scanner, mais les coupes 
sagittales renseignent plus précisément sur l'extension de la tumeur, et sur le thrombus [36, 
40,46, 62, 83, 1281. 



Que ce soit en TDM ou en IRM, la présence d'un signal intra-luminal anormal, d'une masse 
de faible densité, ou d'une lacune endoluminale (filling defect) sont des arguments faisant 
fortement évoquer un thrombus, même si celui-ci n'est pas toujours tumoral [69]. 

La dernière avancée technique majeur date de 1993, ou l'imagerie tomodensitométrique à 
été couplée à une biopsie transjugulaire percutanée : par cathétérisme veineux trans-jugulaire 
(veine profonde de gros calibre), on introduit une sonde radio opaque. 

La sonde est amenée jusqu'à la masse à explorer, à travers le flux sanguin veineux, guidée 
par l'imagerie en temps réel (TDM interventionnelle). 

Une fois que la sonde est positionnée au niveau du tissu cible, une pince lui est substituée, et 
permet d'effectuer des prélèvements tissulaires avec précision, et de manière moins invasive 
qu'une ponction trans-cutanée, ou qu'un abord chirurgical. 

Grâce à cette technique, le diagnostic a été porté dans trois cas [101, 1 15 et le cas rapporté 
à l'occasion de ce travail] ; et permet une réflexion thérapeutique avant toute intervention 
chirurgicale. 

5.2.2.3. Cavographie : 

La cavographie est réalisée par ponction et cathétérisme d'une veine du pli du coude ou 
d'une veine jugulaire permettant de réaliser une cavographie descendante. On peut utiliser 
également une voie fémorale uni- ou bilatérale permettant de réaliser une cavographie 
ascendante. 

Cette examen, de moins en moins utilisé, sert habituellement au diagnostiques de thrombose 
cave (lacune endoluminale ou caillot visible sur deux incidences perpendiculaires). 

Les limites de la méthode sont essentiellement dues à son caractère agressif (complications 
locales potentielles : thromboses et hématomes). 

Elle nécessite d'autre part l'injection de produit de contraste et une irradiation non 
négligeable en fonction des techniques et du nombre de prises de vue réalisées. 

Cette technique historique de référence est aujourd'hui abandonnée au profit de technique 
moins invasives et plus performantes. 



5.2.3.1. Ponction : 

Le diagnostic de certitude repose sur l'examen anatomopathologique, et dans 10 cas, il a pu 
être réalisé en préopératoire grâce à : 

Une biopsie à l'aiguille, qui a permis d'identifier histologiquement la tumeur, sans 
préciser l'organe aux dépens duquel elle se développait [19,29,46, 90,97, 101, 1031. 

e Une biopsie transjugulaire percutanée, guidée sous scanner, qui a permis dans 3 cas le 
diagnostic complet [101,115 et le cas rapporté à l'occasion de ce travail]. 

5.2.3.2. Histologie : 

Peu de cas de la série ont été renseignés pour le grade histologique. Toutefois, il apparaît 
que seuls 2 patients sur les 14 répertoriés, étaient classés grade 1 (bonne différenciation) et 
présentaient des métastases disséminées au moment du diagnostic [69,121]. 

Alors que, sur 9 cas classés grade III (faible différenciation), 4 présentaient des métastases 
disséminées lors du diagnostic [29, 39, 1191. 

Le faible nombre de cas ne permet pas d'établir précisément le grade comme ayant une 
valeur pronostic, mais par analogie avec les autres sarcomes des tissus mous, il apparaît que 
celui-ci soit un facteur pronostic. 

De même, l'effraction d'une capsule qu'elle soit spontanée ou iatrogène, a entraînée plus de 
dissémination systémique de la tumeur [3,29,43, 69, 82, 11 11. 



5.3. Bilan d'extension, localisations secondaires : 

5.3.1 Extension et complications locoré~ionales : 

L'extension découle des modes de croissances tumorales cités ci-dessus. 

L'extension locale se produit après effraction capsulaire, par un envahissement rétro- 
péritonéal, suivi d'une extension aux zones de voisinage. Aucun schéma spécifique n'est 
retrouvé pour le développement local de ces sarcomes, pour lesquels on retrouve des 
descriptions d'envahissements de l'estomac, du duodénum, de l'aorte abdominale, des 
épiploons ou encore des muscles et espaces intervertébraux. 

D'autre part, l'extension intra vasculaire conduit à l'observation de thrombus, dont la 
composition semble mixte (cellules néoplasiques et fibrine), et qu'on retrouve dans près d'un 
tiers des cas décrits. 

Ces thrombus sont localisés dans les cavités vasculaires en aval de la tumeur : de la veine 
cave inférieure aux artères pulmonaires, générant des complications hémodynamiques et 
métaboliques : embolie pulmonaire, syndrome de Budd-Chiari (insuffisance hépatique aigue 
ou chronique liée à l'obstruction des veines sus-hépatiques), CIVD (coagulation intra 
vasculaire disséminée). 

On rapporte 46 cas de thrombus sur les 137 cas : 

a 5 cas de thrombus flottants dans la veine cave inférieure, 

1 cas de thrombose de la veine rénale gauche, 

17 cas de thrombose des veines sus-hépatiques, 

25 cas de thrombus de l'oreillette droite, 

15 cas de thrombus du ventricule droit ou des artères pulmonaires. 

La présence ou non de ces thrombus est un facteur d'opérabilité ; parmi les 46 cas, 35 
concernent des malades récusés par la chirurgie (soit environs 75 %). 

La survenue d'un syndrome de Budd-Chiari, à l'issue toujours défavorable, a été 
observée presque exclusivement pour les malades non opérés : 2 des 93 malades opérés contre 
28 des 44 malades non opérés. 



5.3.2 Dissémination, métastases : 

La dissémination se fait par voie lymphatique, et bien évidemment par voie hématogène, 
avec un envahissement possible de ganglions lymphatique rétro-péritonéaux. 

Les bilans d'extension réalisés au moment du diagnostic ont permis de retrouver des 
localisations métastatiques, qui sont par ordre de fréquence : 

Hépatique : 7 à 8 % (soit 1 O cas, dons 6 pour les tumeurs non réséquées) 

i Pulmonaire : 4 % (soit 5 cas, uniquement des patients non opérés) 

i Rénale : 3 % (soit 4 cas, dont 1 sera néanmoins opéré avec une absence de signe 
d'évolution après 20 mois) 

i Osseuse : 1,5 % (soit 2 cas) 

Par la suite, l'évolution des malades opérés est souvent marquée par la survenue de 
métastases, qui sont : 

i Hépatique : 17 % des malades opérés 

i Pulmonaire : 15 % 

i Osseuse : 2 % 

i Cutanée : 2 % 

i Rénale : 1 % 

i Ovarienne : 1 % 

H Pleurale : 1 % 



Le délai de survenue n'est pas lié à la localisation, et survient en moyenne 21 mois après 
le diagnostique initial. Théoriquement, les patients ne sont réopérés pour métastasectomie 

qu'en présence d'une métastase pulmonaire unique, mais des attitudes thérapeutiques plus 
agressives on permis d'augmenter la durée de survie.[82] 

Le décès survient en moyenne à 44 mois après le diagnostique initial, soit deux ans (en 
moyenne) après la découverte de localisations secondaires pour ces malades. 

Notons que pour un nombre non négligeable de cas de cette série (37 sur les 92, soit 40 
%), les patients ne présentent pas de signe d'évolutivité après l'intervention chirurgicale, 
mais les données de survie sont peu exploitables d'un point de vue statistique. 

En terme de survie connue, 39 des patients opérés ont une survie supérieur à 2 ans (42 %), 
9 cas supérieur à 5 ans (10 %), et deux cas sont décrit avec une survie de 8 ans et plus [17, 
601. 

Enfin, signalons que 7 cas de ré-interventions pour métastasectomie ont été décrits, avec des 
résultats en termes de survie très variables, et notamment le cas rapporté par Avisse [4], avec 
18 métastasectomies successives, surtout pour nodules sous-cutanés, et une survie totale de 6 
ans après diagnostique initial. 



5.4. Traitements : 

5.4.1 Chirurgie : 

Après diagnostic, la sanction chirurgicale est retenue en cas d'opérabilité. Cette 
possibilité dépend avant tout de l'état général du patient, de sa capacité à supporter une 
chirurgie vasculaire lourde, une circulation extracorporelle, mais aussi de la localisation et de 
la croissance tumorale. 

Ainsi, les tumeurs de niveau anatomique 1 (supra hépatique) sont généralement des 
contre-indications à la chirurgie (17 des 44 cas non opérés, soit 38 % ; contre 3 des 92 cas 
opérés, soit environ 3 %). 

5.4.1.1 Techniques chirurgicales : 

La résection est la plus complète possible, et emporte une partie ou la totalité de la veine 
cave et des veines périphériques. 

La résection de la veine cave infra hépatique est réalisée selon les méthodes classiques de 
chirurgie vasculaire, c'est à dire contrôle de la veine cave et des vaisseaux périphériques de 

part et d'autre de la tumeur. 

La plupart des leiomyosarcomes opérés sont situés sur le segment moyen (niveau 2), ce 
qui pose deux principaux problèmes : l'interruption du flux sanguin cave et l'interruption du 
flux veineux rénal. 

La ligature de la veine rénale gauche est possible sans dommage dans la plupart des cas. 
La suppléance assurée par l'arc réno-azygo-lombaire, la veine surrénalienne moyenne et la 
veine génitale, peut être vérifié en per-opératoire par l'excrétion urinaire de colorant après 
clampage [4]. 

Par contre, la veine rénale droite doit être réimplantée, la néphrectomie droite n'étant 
justifiée que par l'envahissement locorégional. Différents schémas de réimplantation sont 
proposés, direct ou prothétique, voire dans la veine cave d'amont après transplantation [4]. 



L'extrémité du vaisseau cave est réséqué tangentiellement ou longitudinalement, en 
fonction de l'extension tumorale. 

Les résections tangentielles nécessitent la pose de patchs d'angioplastie, comme pour les 
observations [36] et [79-80, 821. 

Ce type de montage a toutefois montré ses limites, avec un taux élevé de thrombose et 
d'embolie pulmonaire, lié à la faible pression intra cave, à la compression des organes de 
voisinage et aux phénomènes locaux de cicatrisation. 

Fia. - 19 : Solutions techniques proposées après exérèse du segment - moyen de la veine cave 
inférieure (1 995) /47 : 



Depuis 1985, des greffons prothétiques rigides de P.T.F.E. à supports externes ont été 
utilisés dans ce type de chirurgie [66] ; implantés après mise sous circulation extracorporelle. 

Ces résections longitudinales et implantation de prothèse (( by-pass »ont été réalisées dans 
11 cas [16, 36,40,41, 62, 83, 90, 97, 122, 128 et le cas rapporté à l'occasion de ce travail]. 

E.. .- 3 Jueine sus-hipatique gauche 

anammuse hipa-jeunale 

e r t é i ~  iliaque externe dmite 

veine iliaque externe dmite 

Fig. 20 : Modèle d'implantation d'une prothèse cave annelée, de P.T.F.E. à supports 
externes 



La perméabilité à long terme de ces prothèses est mal connue pour les greffons caves, et 
on retrouve trois cas de thrombose intra prothétique, survenue dans les 3 à 12 mois après 
l'intervention [36,41,97]. 

Le rein droit est généralement emporté (( en bloc », quand la veinectomie rénale est 
nécessaire. 

Une observation rapporte un cas de réimplantation rénale droite en position pelvienne, 
réalisée dans le temps opératoire [14] 

Concernant le rein gauche, il est généralement préservé, après ligature ou veinectomie de 
la veine rénale gauche. La suppléance est alors assurée par les veines surrénales, gonadiques 
et lombaires. La réimplantation de la veine rénale gauche a été pratiquée dans 6 cas [26, 35, 
47,93,97,128], au dessus, en dessous ou même dans le greffon. 

Deux cas de la série ont présentés des complications précoces de la chirurgie, ayant 
entraîné le décès, notamment par insuffisance hépatique (syndrome de Budd-Chiari). 

A noter que les ré-interventions pour métastasectomie (solitaire) ou pour décompression 
palliative ont permis une amélioration de la qualité et de durée de survie (12 à 90 mois) [16, 
25,29, 36,43, 11 1, 1191. 

5.4.1.2. Suites post-chirurgicales : 

La mortalité per-opératoire est légèrement inférieure à 5 % [17, 36, 5 1,781 ; liée au 
complication de chocs hémorragiques, et dans un des cas à un choc septique [36]. 

La morbidité post-opératoire est d'environs 15 % [69], principalement liée à la survenue 
d'embolie pulmonaire ou de thrombose des veines sus-hépatique (syndrome de Budd-Chiari). 



5.4.2 Chimiothérapie : 

La chimiothérapie est utilisée pour 16 des 93 patients opérés (17 %), tant lors de cures 
pré-adjuventes, que post-chirurgicales. 

5.4.2.1 Les drogues cytostatiques : 

Les drogues cytostatiques sont les plus efficaces : principalement la Doxorubicine et 
1'Ifosfamide [ 104, 1 171. 

D'autres sont également efficaces mais à un moindre degré : Dacarbazine en premier 
lieu, Cycloghosphamide, Cisplatine. 

De nombreuses combinaisons ont été réalisées autour de la Doxorubicine, mais leur 
efficacité par rapport à l'emploi de la Doxorubicine seule reste non démontré [117]. 

L'association dite CYVADIC (Cyclophosphamide, Vincristine, Adriamycine, 
Dacarbazine) a été longtemps la référence ; en fait, il apparaît que l'apport de la Vincristine et 
du Cyclophosphamide au tandem Doxorubicine-Dacarbazine soit faible en terme d'efficacité, 
au prix d'un surcroît de toxicité [38,92]. 

L'association Doxorubicine-Dacarbazine et Ifosfamide apparaît donc aujourd'hui la plus 
active (avec des taux de réponse de 35-50 %), au prix toutefois d'une forte toxicité [38,77, 
1 041. 

Le faible nombre de patients traités ne permet pas de quantifier l'efficacité de ces 
traitements, mais les gains observés en terme de survie restent très faibles [117]. 

Le meilleur élément prédictif d'une bonne réponse est un bon état général du malade 
pour les facteurs généraux, et un grade histologique élevé pour les facteurs tumoraux [117]. 



5.4.2.2. Les différents types de chimiothérapies : 

Suivant la situation clinique dans laquelle la chimiothérapie est administrée, elle sera dite 
palliative, adjuvante ou néo-adjuvante : 

Chimiothérapie palliative : il s'agit d'une chimiothérapie administrée pour une tumeur 
métastatique, ou localement très évoluée, dans le but d'entraîner une régression 
transitoire, sans espoir de guérison. Dans cette indication, hors essai, la chimiothérapie 
initiale de référence reste une mono-chimiothérapie par Doxorubicine [117]. 

Chimiothérapie adjuvante : elle est administrée après chirurgie. Son but est 
d'empêcher une éventuelle dissémination micro-métastatique non objectivable au 
moment de l'intervention. Elle aboutit donc théoriquement à une diminution du 
nombre de métastases ultérieures. L'efficacité de la chimiothérapie dans cette 
indication reste discutée [117]. 

Chimiothérapie néo-adjuvante (ou pré-adjuvente) : elle est administrée en première 
intention avant la chirurgie pour une tumeur localement évoluée, dans le but de faire 
diminuer le volume tumoral et de pouvoir réaliser un traitement local conservateur. 
Elle permet également de déterminer la réponse tumorale à la chimiothérapie, afin 
d'évaluer l'intérêt de celle-ci en post-opératoire [92]. 



5.4.3 Radiothérapie : 

La radiothérapie a été utilisée en complément de traitement, surtout pour les patients dont 
l'excision tumorale avait été incomplète, ou chez qui le volume tumoral laissait supposer une 
dissémination micro-métastatique. 

Il s'agit surtout de radiothérapie externe. Elle peut être pré-opératoire, mais est 
principalement utilisée en post-opératoire. 

Les champs d'irradiation doivent couvrir la tumeur, le compartiment dans lequel elle se 
développe et la cicatrice, ou au moins le lit tumoral avec des marges de sécurité de 5 à 7 cm 
dans tous les plans. » [117]. 

L'irradiation totale atteint 60 à 70 Gy. On utilise pour cela une photon-thérapie, (ou plus 
rarement une cobalt-thérapie). 

Dans cette série, 16 des 93 patients opérés ont bénéficié d'un traitement post-chirurgical, 
surtout indiqué dans « les cas d'exérèse incertaine et/ou de tumeur de haut grade, (permettant) 
d'obtenir une rémission prolongée » comme l'a suggéré Patel [104]. 





Traitement , 
survie - Niv. 1 Croissance - 

I 
Grade extension Ref. - 

1 Murale 
chirnio post-adj ; 
vivant à 4 ans 

.... _ 1 ........ ___.._ ... .._ 

3 1 Murale perdu de vue 

1 Murale 
méta hépato- 

pulmo ; DC à 4 ans 
.... 

radioth post-adj ; 
perdu de vue 

Murale et 
Intra. 

.. .... 

i chirnio post-adj ; 
méta hépato-pulmo 

; DC à 29 mois 
2 1 Dumbbell 

, i 
...... .... ! .............................. 

i chirnio post-adj ; 
méta hépato-pulmo 

; DC à 74 mois 
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! 
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mois 

... 
chirnio post-adj ; 

méta hépat ; DC à 
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ASE ; DC de 
cause cardiaque 

. 
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à 5 mois, gastro- 

jejunostomie+radiot 
h ;vivant à 3 ans 

Thrombus 
tumoral dans 

I'OD 

1 Murale et ' 1 Intra. 
l 

i Murale et NR : i Intra. 

Goitre 2 1 Extra. 
l 

5 à 6 1 hpf 

1 Extra. 
i 
l 

Effraction 
capsulaire 

i 
3 ! Extra. 

i 
........... ....... "1 . ._. ....................... 

2 / Dumbbell 

Moyen 
- 
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Fibrome 
utérin 
. . 

Cancer du 
sein 

ASE à 2 mois 
.- ... 

ASE à 1 an 
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-ent local 

(musculaire et 
de l'aorte) 

chirnio pré-adj, 
radioth, résurgence 
à 17 mois, DC à 23 

mois 1 Extra. 

Effraction de 
la capsule 
hépatique 

méta hépatique à 
7 mois, chimio ; DC 

à 2 ans 

chimie pré-adj ; 
DC à 3 ans 

2 1 Extra, 
l 

15 hpf 

- L -. 

2 1 Extra. 
i 

Haut Myélome 
multiple 

chirnio pré-adj, 
résurgence à 30 

Extra. 

3 1 Dum bbell 

>15 hpf mois, chimio ; DC à 
6 ans 

Méta hépatique et 
pulmo à 5 ans, 
réséquées et 

-adioth ; DC à 5 ans 

Envahissem 
-ent de 

l'estomac 





Niv. - Croissance Grade Extension Traitement, 
survie Ref. - 

Méta. hépatique 
et osseuse à 2 ans, 

DC à 3 ans 
Extra. Haut 

Radiothérapie 
post-adj ; 

récurrence locale à 
16 puis 29 mois, 

réséquées ; DC à 
36 mois 

Extra. 

.................. - -. -. ..... - . - 

Intra. 
Méta. 

hépatiques et 
rénales 

Moyen ASE à 20 mois 

Extra. 
-. - .... -, 

Extra. 

Perdu de vue 

Perdu de vue 
. ....... 

Récurrence 
locale à 30 mois, 
réséquée ; ASE à 

90 mois 

5 à 2 7 1  
10 hpf 

Extra. 

Extra. ASE à 3 ans 

Dumbbell 
Thrombus 
des VSH 

ASE à 15 mois Haut 

Résection 
partielle + chimioth 
+ radioth ; vivant à Dum bbell Bas 

6 mois 
Radioth post-adj ; 

méta hépatique à 
30 mois ; DC à 33 
mois avec méta 

.................... ~!!_o .- .......... - 
Méta pulmo à 6 

mois ; DC à 16 
mois . 

Infiltration de 
I'OD, intra-abdo et 
péricardique à 7 

mois ; vivant à 1 an 

Perdu de vue 

Infiltration 
péritonéale Dumbbell Bas 

Moyen Extra. 

Thrombus 
de I'OD Dumbbell 

Extra. 

Dumbbell Bas ASE à 2 mois 

Extra. 3 à 4  1 hpf 
Méta hépatique ; 
DC à 48 mois 

Dumbbell < 3 hpf Radioth post-adj ; 
ASE à 2 ans 

---- 
Perdu de vue Extra. 

Extra. Perdu de vue 

Chimio post-adj ; 
vivant à 8 mois Extra. 



Traitement, 
survie Ref. 1 - Niv. ( Croissance 1 Grade Path.assoc. ] Extension 

....................... 1 ................................ 

6 à 1 0 1  2 1 Dumbbell 1 hDf Perdu de vue 

l 
1 
i 
1 P.-.... ........-.....M. . ............M........-- 

1 Thrombus 
i des VSH i 

Radioth post-adj ; 
DC à 4 ans 

i 
i 

3 / Dumbbell 1 
I , 

................................................ - 
i 

i 1 
2,3 ( Extra. 1 Haut 

Radioth post-adj ; 
ASE à 8 mois 

2.3 1 Extra. Méta hépatiques ; 
DC à 16 mois 

3 Dumbbell 
l l 

/ Thrombus 
des VSH 

1 

Résection 
partielle + chimioth : 
DC à 3 ans de SBC 

i 
i 
i 

1 
2 1 Extra. 1 

1 ! 

1 

utérine non 
précisée i Radioth post-adj ; 

ASE a 4 mois 

3 1 i 
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............. ! . 

2 1 NR 1 
1 
i 
i 
i 

Méta 
/ hépatiques 

.- ............................ ! ... 
i 
! 
i 

Perdu de vue 

Chimio pré-adj ; 
ASE a Il mois 

1 
i i 

2.3 j Dumbbell 1 
, 

Méta. osseuse à 
1 an ; radioth 

i 
Extra. ; ! Perdu de vue 

Extra. 1 Haut 
i 

Fibrome j 
utérin j 

DC péri- 
opératoire 

.................... -. 
DC péri- 

opératoire ....................................... 

ASE à 9 mois 

I 3 j Dumbbell 1 
i 

Extra. i 10hpf 
! 

1 Fibrome , 
utérin 1 

Extra. Bas DC à 9 mois ; 
cause inconnue 

Vivant à 3,5 ans 

DC à 8 mois 

Extra. 1 l à 5 l h p f  

DC à 23 mois, 
pancréatite post 
opératoire, méta 

multiples 

Vivant à 70 mois, 
AS E 

l ...... 

3 1 Extra. 

Extra. 1 1 Vivant à 15 mois 



Ref. - 

i41 

- .......................... 

11 O41 

............. .- 

[771 
..... 

11 271 
. - .- .. 

Niv. - Croissance 

Extra. 

NR 

Dumbbell 

Grade - 

Bas 

Léqende : Extra. = extra-vasculaire 
Intra. = intra-vasculaire 
Dumbbell = croissance mixte 
OD = oreillette droite 
VD = ventricule droit 
VSH = veines sus-hépatiques 
VR = veine rénale 
LMS = leiomyosarcome 
SBC = Syndrome de Budd-Chiari 
Méta = métastases 
DC = décès 
ASE = absence de signe d'évolution 
Chimio = chimiothérapie 
Radio = radiothérapie 
lmmunoth = immunothérapie 
NR = non renseigné 

Extension 

Thrombus 
VC I 

Envahis- 
sement local : 
Aorte et lame 
pancréatique 
rétro-portale 

Thrombus 
VR gauche 

Traitement, 
survie 

Méta à 1 an : 
sous-cutanées, puis 

hépatique, 
ovarienne, 

pulmonaires : 18 
interventions 

successives ; DC à 
6 ans 

Reconstruction 
aortique (prothèse). 

Vivant à 3 ans, 
AS E 

Méta. hépatiques 
à 18 mois 

- 
Vivant à 33 mois, 

avec Méta 
hépatiques .. . 



Tableau 5.2 : cas non réséqués de LMS de la VCI (n = 44) : 

i 
Extension i Cause de DC 

i 
Thrombus du 
VD, méta 

hépatiques .... 

Thrombus dans 
I'OD et le VD, 

méta hépatiques 

1 
[491î 192 l Intra. i 

i 
L ...... . . 
i 
i 

[II i I 
1 Fibrome 

Dumbbell 1 Bonne dif / utérin, goitre 
i 1 

SBC 

SBC 

Thrombus 1 
flottant de la VCI 1 Sépsis 

i 
3 i i Cancer 

j 
Dumbbell Bonne dif / rectal, goitre 

1 / Myxoedème 1 i [114]1 2 i Murale 1 à 6 hpf / goitre 
,... + .............. - ..................... .i ........... :. 

l IR 
.................. .... . / Hémorragie 
....... ,- . . 
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Métastases 1 . . - 
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1 [74] 1 I 

3 i 
! 
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..... + .......... + ............................................................................................. 

1 [36] 1 NR I NR i l 1 
1 1 il711 3 1 Murale i ............................ ...... . 

1 
} .... - 4 
I r-' I l 

Intra. 

l Thrombus des , 
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I 

j î I i 
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! 
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i i 1.. ..... 1 ................ 1 Tumeur 1 - 

envahissant 1 SBC 
l'aorte ! .... .............. ......... i.. ....W..........-.-........ 

Thrombus des ) 
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Dumbbell 
1 ... ... : .... ................... ! ..... -.- i 
F-' i i l 

1 [55]1 1,2 / 
1 Fibrome 

Intra. 
i 1 ! 
1 .................. .... ........... : J..." . 4 : l 

3 Intra. i  as 1 l 
1 ... .......... .... - . 

l 
Thrombus des i 

AP EP 
-- 

Thrombus 
flottant de la VCI, 
méta. hépatiques 
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6. CONCLUSION 



Le leiomyosarcome est une tumeur rare, pour laquelle, nous l'avons vu, aucun facteur de 
risque ne peut être mis en évidence. Sa survenue n'est pas liée à l'âge, et ne s'intègre pas dans 
l'atteinte poly-viscérale d'une maladie de système. 

Toutefois, l'amélioration des techniques radiologiques permet aujourd'hui de porter un 
diagnostic de certitude avant même une exploration chirurgicale, et d'optimiser la prise en 
charge de ces patients. 

11 s'agit d'effectuer un bilan d'extension locale, ainsi qu'un prélèvement histologique de la 
tumeur car nous l'avons montré, il s'agit là des seuls facteurs pronostiques de ce sarcome : 
grade de différenciation, niveau anatomique de l'atteinte et nombre de niveaux envahis lors 
du diagnostic et présence ou non d'un thrombus vasculaire. 

Quand au traitement, l'exérèse chirurgicale est la seule technique ayant permis des 
rémissions, et l'association à une radiothérapie semble limiter le taux de récidive. 

Néanmoins, le pronostic de ce sarcome reste extrêmement sombre, et l'amélioration de la 
prise en charge passe par une meilleure connaissance des cas répertoriés. 

A ce titre, il a été proposé en 1994, la création d'un « registre mondiale des 
leiomyosarcomes de la veine cave inférieure » [8 11. 

Ce registre regroupe les cas déclarés de la maladie, l'ensemble des données cliniques et para 
cliniques concernées, les traitements utilisés et leurs résultats. 

Le cas présenté ici a été répertorié dans ce registre. 

Cette base de données permettra sans doute d'affiner les facteurs pronostiques, et de définir 
une prise en charge basée sur 17experience du plus grand nombre. 
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RESUME DE LA THESE 
Le leiomyosarcome de la veine cave est une pathologie rare. Sa présentation est peu 

spécifique, dépéndent du niveau de l'atteinte de la veine cave et son diagnostic n'est évoqué 
qu'après imagerie. 

Depuis le développement de biopsie trans-vasculaire, le diagnostic peut être confirmé 
sans nécessité de laparotomie exploratrice. 

C'est à l'occasion de la découverte de cette tumeur chez un adulte de 41 ans, aux 
antécédents d'insuffisance rénale chronique par malformation rénale congénitale, que ce 
nouveau cas est rapporté. 

En effectuant une revue de la littérature, 137 cas ont été analysés (issus de rapport de cas 
isolés, ou de séries souvent minimes), afin de rappeler l'état actuel des connaissances et 
d'isolé des facteurs prédisposant et surtout pronostic de cette affection. 

Aucun facteur prédisposant n'a été mis en évidence, mais des facteurs pronostiques ont 
été clairement identifiés : grade de différenciation, 

niveau anatomique de l'atteinte, 
nombre de niveaux envahis lors du diagnostic, 
présence d'un thrombus vasculaire. 

A noter que ces trois derniers facteurs conditionnent souvent l'opérabilité du patient ; et 
qu'aux vues des résultats de cette analyse, la possibilité d'une résection chirurgicale complète 
semble être le facteur pronostic le plus important. 

La place de la radiothérapie est également confirmée, après le temps chirurgical ; celle 
de la chimiothérapie dans le traitement autre que palliatif n'est quand à elle pas établie. 

-- 

TITRE EN ANGLAIS 
Leiomyosarcoma of the inferior vena cava, review of literature after the discovery of a new 
case. 

RESUME EN ANGLAIS 
Leiomyosarcoma of the inferior vena cava is a rare pathology. Its presentation is non-specific, 
depending of which part of the inferior vena cava is involved. The diagnosis is evoked after 
irnaging, and can be confirmed since few years thanks to trans-vascular biopsy. 
Here is a new case report of a 46 year old man, with antecedents of renal failure (congenital 
disease). 
In a review of literature, 137 of about 220 cases were analyzed (fiom cases reports or small 
series), in order to isolated predisposing and especially prognosis factors. 
Any predisposing factors are identified, but prognostic factors are: grade of differentiation 
anatomical level of the involved, number of levels involved and presence of a vasciilar 
thrombus. 
We noted that these last three factors of'ten condition the operability of the patient (for 
complete surgical resection); which seem to be the major prognosis factor. The treatment is 
radical surgery. Radiotherapy is confinned, after surgical resection. The place of 
chemotherapy in a curative treatment js not proving. 
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MOTS CLEFS : 
J~eiomyosarcome, veine cave inférieure. 
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