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LES TUMEURS ET PSEUDO TUMEURS INTRA-
PERITONEALES : TUBE DIGESTIF, MESENTERE
ET PERITOINE

C. Veyrac, C. Baud, M. Saguintaah, A. Couture

Les masses intra péritonéales sont rares chez l'enfant. Elles sont souvent ‘bénignes,
malformatives, kystiques, alors que les masses solides sont dominées, pathle’ lymphome de
type Burkitt La symptomatologie révélatrice est non spécifique”: Vil s'agit de douleurs
abdominales, d'une masse découverte a la palpation, ou d'une cédmplication aigué (occlusion,
invagination,..). C'est pourquoi le premier examen d'imagegie réalisé est habituellement une
échographie, qui doit :

- explorer la totalité¢ de I'abdomen, y compris les reins et le pelvis

- préciser la topographie de la masse au sein de la,cayité péritonéale: mésentérique (plutot
centrale, enserrant les vaisseaux mésentériques), péritonéale (plutot périphérique ou dans le
cul de sac de Douglas), de la paroi intestinale, dams la lumicre digestive

- définir le caractére kystique ou selide ide fadCsion

- analyser ses rapports avec le tube’digestif:

- rechercher des signes d'accompagnement (Iésions de parenchyme plein, occlusion d'amont,
épanchement péritonéal )

- ailleurs, dépister gnejtumenr dans les cas ou une complication aigué est au 1% plan
(invagination, occlusien; volvulus, ...)

Une orientation diagnostique est trés souvent établie a la fin de 1'échographie, qui va guider la

condtite des autres examens (imagerie de complément, biopsie, chirurgie, ...)

1. Le lymphome de Burkitt

Il s'agit d'un lymphome malin non Hodgkinien, a haut grade de malignité et vitesse de
croissance extrémement rapide. C'est la tumeur maligne intra péritonéale la plus fréquente de

l'enfant, avec une prédominance entre 7 et 12 ans et chez le garcon (environ 3/1).

Dans sa localisation abdominale (75 % des lymphomes de Burkitt), il peut prendre 2 aspects :
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- une forme localisée ou la tumeur est de petite taille, habituellement de situation iléale ou
iléo-caecale, volontiers révélée par une invagination qui peut n'intéresser que le gréle ou étre
iléo-colique. Le boudin d'invagination est facilement identifi¢ et la difficulté¢ est de
reconnaitre a l'apex du boudin une paroi intestinale épaissie, hypoéchogeéne, avec perte du
relief valvulaire, vascularisée, souvent associée a de grosses adénopathies hypoéchogénes.

- une forme diffuse, beaucoup plus fréquente, caractérisée par une atteinte de la paroi
digestive et du mésentére, révélée par une augmentation rapide du volume abdominal, des
douleurs abdominales, une altération de 1'état général, des vomissements ou des tpéubles du

transit, et la découverte a la palpation d'une ou plusieurs masses intra-abdominales:

Le diagnostic est d'emblée envisagé sur l'aspect échographique de cctte,_masse intra-
péritonéale (23), souvent de plus de 5 cm.

- L'atteinte de la paroi digestive est caractéristique : épaissiSsement transmural, trés
hypoéchogéene, pluri-nodulaire ou non, asymétrique ou nefi, avec un€ disparition complete de
la stratification pariétale et du plissement digestif et une*vascuylarisation anarchique. L'iléon
est le plus souvent atteint mais l'infiltration lymphemateuse peut concerner plusieurs anses
gréles (plus rarement le clon).

- S'associe trés fréquemment une masse megentérique, hypoéchogeéne, hétérogene, plus ou
moins volumineuse, pouvant infiltrer lazacthe du mésenteére.

- D'autres masses peuvent étre @bservé€s,/soit ganglionnaires médio-abdominales, soit
tumorales (nodulaires ou en goulées) dans les gouttieres pariéto-coliques, 1'espace sous-
hépatique ou sous-splénique.

- Une ascite de faible volume peut étre observée, parfois parsemée de fins échos.

Le bilan échographique)initial doit étre complet, rechercher des nodules hypoéchogenes
lymphomateux”dans les” parenchymes pleins, pancréatiques, hépatiques, spléniques, une
atteinte’rehalemEelle-ci apparait sous la forme de nodules isolés intra-parenchymateux, d'une
néphromégalie globale souvent hyperéchogeéne, ou d'une dilatation pyélo-urétérale
(compression de l'uretére par la masse abdomino-pelvienne). On peut également observer une

infiltration scrotale par l'intermédiaire du canal péritonéo-vaginal.

Ainsi l'échographie oriente trés vite vers un lymphome de Burkitt. C'est une urgence
thérapeutique et le diagnostic doit étre confirmé par cytologie et typage immunologique
(prélevement d'ascite, ponction biopsie d'une masse superficielle ou d'une localisation
abdominale). Le bilan d'extension recherche une atteinte de la moelle osseuse et du liquide

céphalo-rachidien. La chimiothérapie est immédiatement débutée.
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La TDM abdominale n'a donc pas d'intérét dans le cadre du bilan d'extension de l'atteinte
abdominale ; si elle est réalisée, elle donne les mémes résultats que I'examen échographique
(infiltration de la paroi digestive, du mésentére, adénopathies, localisations dans les

parenchymes pleins).

Sous traitement, la fonte tumorale est suivie par échographie. Elle est un élément majeur du
pronostic puisque l'absence de rémission rapide est corrélée avec un mauvais propestic. Des
masses résiduelles peuvent étre observées (20 % des cas dans certaines séries”(11)); dont la
majorité ne correspond pas a du tissu tumoral viable, mais a des zones/de [fibros€ ou de
nécrose. L'échographie et la TDM ne sont pas capables de différengier cesistructures. Ces
derniéres années, la tomographie par émissions de positons aw™ *Fludrodesoxyglucose a

montré une meilleure fiabilité¢ dans ce diagnostic différentiel (¥8):

2. Les autres lymphomes.

D'autres lymphomes malins non Hodgkiniens (lymphemtes B a grandes cellules, lymphomes T
lymphoblastiques, lymphomes anaplasiques @, grandes cellules) peuvent intéresser la cavité
péritonéale. Ils se présentent plus souveht'eomme des masses ganglionnaires de la racine du
mésentere, du pédicule hépatique, yolontigrs dssociées a des adénopathies rétro-péritonéales.
Un bilan TDM de complément all'échographie est habituellement indiqué.

La maladie de Hodgkin intérésse exceptionnellement la paroi digestive ou le mésentere.

3. Les tumeurs bénigne§ du‘tube digestif

Elles eomprennent essentiellement des 1ésions de nature polypoide, et se manifestent soit par
une/ compligation, avant tout une invagination intestinale aigué, soit par une hémorragie
digestive basse, des douleurs abdominales récurrentes. Comme toujours chez I'enfant,
I'échographie est réalisée de premiére intention devant cette symptomatologie et elle peut
dépister une Iésion tumorale intra-luminale, porter l'indication rapide d'une endoscopie, aider

a la prise de décision thérapeutique.

3.1. Au niveau colique, les polypes juvéniles sont les plus fréquents. Ils peuvent s'observer a

tout age, le plus souvent entre 4 et 6 ans, chez le garcon. Ils peuvent étre responsables d'une
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invagination colo-colique. Ils sont multiples dans 45 % des cas, et recto-sigmoidiens dans plus
de 65 % des cas (15).

En échographie (2), ils apparaissent comme une lésion sphérique ou ovoide, faiblement
échogene, de 10 a 25 mm, comportant des kystes de 2 a 3 mm qui correspondent a des
glandes distendues par le mucus. Ils sont intra-luminaux, souvent pédiculés. En Doppler
couleur, ils sont vascularisés par un pédicule artério-veineux central qui s'arborise vers la
périphérie. Lorsque la Iésion est détectée, il faut compléter 'examen par un lavement hydrique
sous ¢échographie. Cette hydrosonographie permet de mieux analyser le peolype, sa
topographie, sa mobilité, et son pédicule que 1'on peut mesurer.

Certaines équipes ont récemment montré 1'intérét potentiel de la colonoscdpiejvirtuelle chez
l'enfant. Avec une technique adaptée de celle de 'adulte (1), ils ont z@pportéune sensibilité
pour la détection des polypes variant entre 50 et 100 % selon leugAolumenSes indications ne
sont pas définies, compte tenu de son caractere irradiant.

La polypectomie par endoscopie est le traitement de choix

3.2. Le syndrome de Peutz-Jeghers (17), autosemique dominant, associe des polypes
digestifs hamartomateux a des Iésions muco-cutanéespigmentées péri-orificielles (notamment
des lévres, des régions péri-buccale et péri-anale) et au risque accru de survenue, a l'age
adulte, d'une tumeur maligne intestinalg’ou extra-intestinale. Les polypes sont habituellement
multiples, surtout localisés au greleg(70 as90 %), notamment jéjunal, plus rarement au c6lon
(24 %), au rectum (25 %) ou a lestomac (25 %).

La polypose digestive se manifeste, souvent aprés 10 ans, par une invagination intestinale
aigué du gréle, parfois transttoire, des douleurs abdominales paroxystiques, une occlusion
digestive.

L'échographiediagnostigue la complication digestive et peut visualiser le polype.

Le probleme deslévaluation et de la surveillance des polypes gastro-intestinaux reste délicat :
beaticoup préconisent encore une opacification du gréle tous les 2 ans apres 10-15 ans mais

les techniiques endoscopiques (capsules) prennent actuellement le pas.

3.3. La polypose recto-colique familiale, autosomique dominante, se caractérise par une
efflorescence, sur les muqueuses coliques, de polypes adénomateux dont la dégénérescence
est constante. La maladie est rarement symptomatique a 1'age pédiatrique. Le diagnostic d'une
1ésion chez un enfant dont la famille est porteuse de la maladie est coloscopique

Les autres polyposes coliques adénomateuses (syndrome de Gardner, syndrome de Turcot)

se manifestent treés rarement a 1'age pédiatrique.
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Le syndrome de Cowden (syndrome des hamartomes multiples) ne pose pas chez I'enfant de

probléme de surveillance des polypes gastro-intestinaux.

4. Les tumeurs malignes du tube digestif

4.1. Elles sont exceptionnelles chez 1'enfant (3), en dehors des lymphomes, et représentent 1,2
% des tumeurs malignes de l'enfant. Parmi elles les tumeurs carcinoides sont les plus
fréquentes. La localisation essentielle est I'appendice (19): la symptomatologie est e€lle d'une
appendicite aigué, alors que le syndrome carcinoide n'est jamais observé. Le ‘diagn0Ostic est
donc exceptionnellement discuté en imagerie et c'est I'analyse histologique’ de la picce
opératoire qui retrouve la lésion habituellement distale. Les métastageés ganglionnaires sont
rapportées dans moins de 5 % des cas et, pour la plupart des* auteusss la surveillance

systématique a long terme n'est pas indiquée.

4.2. Les adénocarcinomes sont pris en charge comme chez l'adulte, de méme que les autres

tumeurs malignes, exceptionnelles.

5. Les masses kystiques du tube digestif : les,duplications.

La duplication digestive (20) est ane sttiCtufe liquidienne qui a un contact avec un segment
du tube digestif, une paroi musculaire de fibres lisses, et une muqueuse bordée d'un
épithélium digestif. C'est unejpathologie rare (1/4500 autopsies), sans véritable prédominance
de sexe.

La lésion est kystigue dans plus de 80 % des cas, tubulaire dans moins de 20 % des cas
(surtout coliqués)-Elleise situe sur le bord mésentérique du tube digestif et est le plus souvent
non gommunieante. Le recouvrement muqueux est gastrique dans la moitié des cas,
responsable d' ulcérations peptiques, d' hémorragies digestives ou/et de perforation.

Au sem'de la cavité péritonéale, sont intéressés, par ordre de fréquence, 1'iléon (60 a 82 % des
cas dont 30 % sur la valvule iléo-cacale), le jéjunum (8 a 15 % des cas), I'estomac (4 a 23 %
des cas), le duodénum (5 a 10 % des cas), le colon (5 a 15 % des cas). Les duplications

kystiques peuvent étre multiples.

Les duplications sont symptomatiques (douleurs récidivantes, vomissements) dans 65 % des
cas avant l'dge de 1 an, mais une complication peut étre révélatrice : hémorragie digestive,

invagination, occlusion, volvulus, surinfection, perforation, pancréatite aigué (dans les formes
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duodénales ou gastriques). Leur dépistage par 1'échographie anténatale (6, 7) est de plus en

plus fréquent (30 % des cas actuellement).

Le diagnostic repose sur 1'échographie (21):

- kyste uniloculaire, de 15 mm a plus de 15 cm, de contenu anéchogene ou parsemé de fins
échos mobiles (mucus gélatineux ou petit saignement intra-1ésionnel).

- dont la paroi, de nature digestive, est épaisse, stratifi¢e (10) avec une couche interne
hyperéchogéne fine (muqueuse de la duplication) et une couche périphérique hypeéchogene
(musculeuse digestive normale) et vascularisée.

- dont la morphologie peut varier d'un examen a l'autre ou en cours d:€xamen lorsque la
duplication est péristaltique (22).

- en contact intime avec une structure digestive normale, avec vistalisatien- de la continuité
entre les 2 musculeuses.

Des aspects échographiques moins typiques sont remComtrés 3 7aspect bilobé, contenu
inhabituel (entérolithiase ou bulles gazeuses), paroi fine (moins de 10 % des cas), présence de
petits kystes dans la paroi, 1ésion a distance d'une structure digestive (forme pédiculée). En
cas de surinfection, la duplication contient des échosiplus épais, avec ou sans niveau hydro-
hydrique, et a des parois épaissies, hyperhémiques, a bords flous.

L'examen échographique fait le diagnogticia lui seul. Le diagnostic différentiel (4, 8) le plus
difficile chez le nourrisson est celui d'un” kyste de l'ovaire tordu (paroi épaissie, pseudo-
stratifiée, contact possible aveggline anse digestive inflammatoire adjacente) mais le Doppler
couleur ne montre pas de flux dans cette paroi épaisse. Une duplication ne peut pas étre
distinguée en imagerie d'un diverticule de Meckel a forme kystique, qui se situe sur le bord
anti-mésentérique de 1'il¢on.

La TDM n'a pds-diintétét diagnostique, excepté dans les formes avec pancréatite ou I'IRM a
¢galeprent montsé’son intérét.

Dans les formes ou une communication avec le tube digestif est suspectée, I'opacification du

tube digestif est informative.

6. Les masses mésentériques, péritonéales, épiploiques

6.1. Les masses kystiques

6.1.1. Ce sont des lésions rares (1/20000) dont la majorit¢ sont des lymphangiomes

kystiques (16): kystes d'origine lymphatique, bordés de cellules endothéliales plates qui
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recouvrent une paroi contenant des fibres musculaires lisses et du tissu lymphoide. La
localisation abdominale ne représente que 2 a 10 % des lymphangiomes.

Ils sont symptomatiques (douleurs abdominales, distension abdominale), dans plus de 80 %
des cas avant I'dge de 5 ans. Il existe souvent une masse palpable et mobile. Une complication
aigué peut étre révélatrice : surinfection, hémorragie, rupture mais surtout volvulus dont la
gravité¢ justifie l'indication de résection chirurgicale systématique d'un lymphangiome
kystique intra-péritonéal, méme cliniquement latent.

L'échographie est I'élément fondamental du diagnostic (13, 14, 24): kyste de grande-aille (5 a
20 cm), multiloculaire dans 75 a 85 % des cas. Ses parois sont fines de mcme/que ses
cloisons, parfois mobiles et vascularisées en Doppler. Son contenu e§t améchogene ou
finement échogéne (séreux, muqueux, chyleux ou hémorragique). Toutefois,n_aspect multi-
micro-kystique, pseudo-solide est souvent observé sur tout ou parti€'de la'lésion.

La caractéristique du lymphangiome kystique est son caractéfejinfiltrant et prolifératif, sans
respect des barriéres anatomiques habituelles. Il est mgéSentérique”dans 80 % des cas, au
contact de l'intestin, mais il peut étre méso-colique, épiploique ou dans la racine des mésos. 1l
infiltre la paroi digestive, parfois le rétro-pésiteine. Dans les formes extensives, un
complément d'examen est justifi¢ : la TDM (24) ousplutot I'RM (25) montre une Iésion
kystique cloisonnée, un rehaussement homogene des parois et des septa, parfois des éléments
de nature graisseuse dans les cloisons ou’dans les kystes, rarement des calcifications.

Le diagnostic échographique anténatal estfposSible. L'évolutivité in utero doit étre surveillée.
Le traitement est la chirurgie diexérése du kyste qui s'accompagne d'une résection intestinale
partielle dans 30 & 66 % des|cas,) Le pronostic est défini par le risque de récurrence (15 %
lorsque l'exérese est incompléte ou une surveillance échographique post-opératoire est

justifiée).

6.1.2. D'autresslésions Kkystiques mésentériques, épiploiques ou péritonéales peuvent étre
reng¢ontrées:

- des kystes mésothéliaux plutot uniloculaires, non symptomatiques et non infiltrants

- des pseudo kystes de LCR chez les enfants porteurs d'une dérivation ventriculo-péritonéale
(DVP) ; ils sont souvent infectés, autour de la sonde de DVP

- des pseudokystes post-traumatiques épiploiques

N'oublions pas que, chez le nouveau-né de sexe féminin, la premiere hypotheése a envisager
devant un kyste intra péritonéal est celle d'un kyste de l'ovaire, volontiers situé¢ hors de la

cavité pelvienne a cet age.
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6.2. Les masses solides (en dehors des lymphomes)

Le diagnostic de ces tumeurs (5, 26) est difficile et le plus souvent tardif car elles sont rares et
leurs symptomes sont imprécis, insidieux, non spécifiques : distension abdominale, épisodes
douloureux régressifs et récurrents qui font réaliser une échographie de dépistage. Celle-ci
découvre une masse, d'échogénicité variable selon son histologie et son volume, souvent

hypervascularisée, multinodulaire ou non, volontiers infiltrante, parfois associée a une ascite.

6.2.1. De nombreux types de tumeurs peuvent étre observés : rhabdomy@sdrcomes,
mésothéliomes, tumeurs desmoplastiques a petites cellules rondes, lipomes, lipoblastomes,
liposarcomes, neurofibromes, tératomes, métastases (de tumeurs germinaleside l'ovaire, de
neuroblastomes, de néphroblastomes, de tumeurs intracraniennes ghez desenfants porteurs de
dérivation ventriculo-péritonéale). Le diagnostic est porté ufiiquement par la biopsie, ces
tumeurs n’ayant aucune spécificité en imagerie. L'IRM pedt aider aubilan, notamment par les
séquences injectées avec saturation de graisse, qui montrent /e rehaussement anormal du
péritoine, et le différencient du tissu graisseux nqrmal, sous-cutané et intra-péritonéal et de

I'éventuel liquide intra-péritonéal (9).

6.2.2. Une pseudotumeur inflammatoire (ou tumeur myofibroblastique inflammatoire) doit
étre évoquée (12), méme si sa tgpographie’ préférentielle est thoracique. Elle peut étre

multinodulaire, mal limitée, infiltrante, calcifiée, avec un rehaussement hétérogéne en TDM.

6.2.3. Des masses ganglionnaires peuvent étre détectées. Rappelons que la visualisation
échographique de gganglions“mésentériques chez l'enfant est physiologique. Les ganglions
deviennent pathologiques lorsqu'ils sont de diamétre supérieur a 10 mm, de morphologie
arrondr€, d'échestructure hétérogene, parfois calcifiée (comme dans la tuberculose), avec

modificationyde l'architecture vasculaire intra-ganglionnaire.

6.2.4. Enfin, certains abcés chroniques (post appendicite, sur corps étranger textile ou autre,
...) peuvent se présenter comme une tumeur. Le diagnostic, suggéré par l'histoire clinique,
conforté par l'imagerie (échographique, TDM ou IRM), est confirmé par l'intervention

chirurgicale.
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