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Lymphoedeme primitif des
membres inférieurs

parJ.-N. Fiessinger* et G. Franco**

Le lymphoadéme primitif des membres inférieurs esc une affection fréquente, souvent bénigne. Habi-cuellemenc, la
phlébographie et la lymphographie ne sont pas nécessaires au diagnostic. Il esc par contre indispensable de
précisr le caractére primitif de I'atteinte lymphatique, de dépister un angiosar-come une dyspénéde
gonadique Les progres de l'échographie permettent d'envisager une définition ultrasonore des anomalies
lymphatiques ec une meilleure sélection des rares patients j ustifiant une lymphographie.

Lymphcedéme, lymphographie, échographie. CANDO : AD 65U-0LINTERNAT : 03.1.01.10

Les lymphoadémes secondaires ec singuliérement

posc-mastectomie sont familiers aux médecins. |l
n‘en est pas de méme du lymphosdeme primitif des
membres inférieurs. La découverte dun oademe isolé
d'un membre est souvent la cause- d'explorations
inutiles ou comportant un risque d'aggravation. Or,
les deux tiers de lymphosdémes prédominent aux
membres inférieurs ec 90 p. 100 des lymphodémes
des membres inférieurs sonc primitifs avec une nette
prédominance féminine.

|. DIAGNOSTIC CLINIQUE

1. La forme habituelle

Lorsque l'odéme prédomine au pied ec a la
cheville, reconnaicre sa nacure lymphatique méme
lorsgu'il esc limité esc souvent aisé, tanc |'aspecc est
évocateur. L'oademe touche le dos du pied mais

Fig. 1
Lymphcedéme prcecox bilatéral.
Aspect en cou de buffle des deux pieds.

pendu, ne touchant que la cuisse mais cette loca
lisation est & elle seule évocatrice et souvent un
examen minutieux me en évidence un oxkeme dans
un autre territoire, membre inférieur OppOSE,

de buffle, fig. I). Plus rarement, l'oadéme esc suss  que, est blancindolore. Au début, il esc mou,
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respecte au débuc les orceils (aspeccs en cou

membres supérieurs, face (1). L'oxléme, chroni-
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dépressible, disparaissant pendant le décubitus.
Progressivement, il devient permanent et prend une
consistance scléreuse. Il ne saccompagne ni de
pigmentation cutanée ni  d'ulcération. Il peut
exister des la naissance, plus souvent il apparalt a
la puberté, lors des premiéres régles Dans un quat des
cas (1), il existe une cause déclenchante, souvent une
Qrossesse, un traumatisme minime:

2. Deux circonstances
; sont & bien connaitre
> — Une intervention inguinale : une tuméfaction
inguinale ne doit étre opérée qu'apres avoir éliminé
une anomalie lympathique.

— Un épisode de lymphangite : le début est
brutal par de la fiévre, des frissons ; les signes locaux
vont du simple placard ala cellulite ; I'antibiothérapie
et une urgence. Dans la mgorité des cas, le
streptocoque est en cause et la pénicilline efficace. La
porte d'entrée peut étre une piqire dinsecte, une
plae minime mas auss une phlébographie ou une
lymphographie. Lorsque les épisodes de lymphangite
se répétent, une prévention au long cours par la
pénicilline ou éventuellement I'érythromycine peut
étre nécessaire (2).

3. Une phlébographie
? est rarement nécessaire

L'ogléme lymphatique est habituellement facile a
distinguer d'un lipogdéme qui touche la jambe mais
respecte le pied, d'un osdéme veineux mieux réduit
par le décubitus qui Saccompagne de pigmentation
cutanée, d'anomalies veineuses superficielles. Dans
les cas difficiles, I'écho-dop-pler suffit généralement
a éablir l'intégrité du réseau veineux tant superficiel
que profond. Il est ains rare qu'une phlébographie
Soit nécessaire.

Il. CADRE NOSOLOGIQUE

Le diagnostic de Iymphosdeme porté il faut
affirmer son caractére primitif, éiminer un angio-
sarcome, dépister une maformation associée, enfin
classer le lymphodéme.

LAREVUE DUPRAT25
FEVRER 19£

1. Affirmer le caractére primitif

Le caractére primitif de |'atteinte lymphatic
et généralement évident : existence dés la n,
sance ou apparition avant 35 ans, absence d'ar
cédents de filariose, de pathologie pelvienne
cancéreuse. Lorsgue l'cedéme apparait plus ta il
est encore souvent primitif mais I'échograpl le
scanner sont parfois nécessaire avant de l'ai mer.

2. Eliminer un angiosarcome

L'angiosarcome (2) est rare au cours du ly
phosdéme primitif. La gravité du pronostic i pose
d'en rechercher les signes de début chez te les
patients avec un oademe lymphatique. Toi macule
ou vésicule violacée, toute pseudo-écd mose
doivent faire pratiquer des biopsies mi tiples.

3. Dépister une malformation associée

De nombreuses malformations sont associe aux
lymphoedemes primitifs (1). Certaines so rares :
syndrome des ongles jaunes (ongles jaun<
lymphodéme, pleurésie chyleuse, dilatation d
bronches, sinusites) cardiopathies congénitale
anomdlies ciliaires. Il est, par contre, indispens blé
de rechercher de parti pris une dysgénésie g
nadique, le plus souvent un syndrome de Turne
parfois un testicule féminisant. Tout lymphe déme
congénital ou apparaissant avant la puber doit
comporter dans son investigation un cary type.

4. Classification des lymphoedemes

a) L'age d'apparition permet une premiere cla
sfication du lymphoedeme : lymphosdéme congi
nital présent a la naissance, le syndrome de Mi roy
est un ogdéme congénital et familia transm sur le
mode autosomique dominant ; lympha déme
praecox apparu avant 35 ans ; lympha déme tarda
plusrare.

b) La classification anatomo-clinlque, proposé
par Kinmonth (1), est fondée sur la définitio
lymphographique des anomalies lymphatiques.
Les mégalymphatiques : I'cadéme est pratique
ment toujours unilatéral et débute dans I'enfance
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Il n'y apas de notion familiale et les deux sexes
sont également touchés. L'ogléme s'associe a .un
angiome plan de laracine du membre.

L'hyperplasie lymphatique bilatérale prédomine
chez I'nomme. Dans un tiers des cas existe une notion
familiale & les malformations asxciées sont
fréquentes. Le début esc précoce dans la petite enfance.
Le pronostic sévére avec une atteinte diffusant a la
racine du membre. Une érythrocya-nose de |'avant-
pied est habituelle.

L'hypoplasie lymphatique primitive représente 80
p. 100 des oxlemeslymphatiques primitifs.

Le siége de I'hypoplasie permet de distinguer trois
types : dans I'hypoplasie distale la plus fréguente,
les lymphatiques de la jambe sont diminués en
taille & en nombre ; dans I'hypoplasie distale et
proximale I'oddleme esc plus étendu et plus
important ; [I'hypoplasie proximale avec hy-
perplesedistale et laplus rare ; l'oalémeesc

souvent massif mais une chirurgie de dérivation
est parfois possible.

c) Intérét de I'échographie veineuse

Cette classification repose sur la lymphogra-phie,
cependant la place de cet examen dans I'exploration
d'un lymphcedeme est controversee (2) : saréalisation
est difficile en cas dogdleme  important,
I'interprétation des images dlesmémes peut étre
délicate, il existe enfin un risque d'allergie et
daggravation (2). L'échographie avec |'utilisation
des sondes a hautes fréquences (7,5 et 10 MHz) permet
d'évaluer I'épaisseur du tissu interstitiel et de
dépister les plages liquidiennes de lymphostase (fig.
2). Elle pourrait ainsi suffire & la classification des
lymphoademes, réservant la lymphographie aux rares
patients chez qui une chirurgie serait envisagé (3). La
lymphographie
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permet aussi d'établir un pronostic en montrant
I'étendue des Iésions leur diffusion a d'autres ter-
ritoires (1).

La clinique permet cependant une premiére ap-
proche : le pronostic est plus séveére chez I'homme
que chez la femme. Un cedéme débutant a la racine
du membre est plus sévére qu'un ogdéme a début
distal. Le meilleur cas est celui de I'osdéme distal
bilatéral a début tardif. Ainsi, dansla majorité des
cas de lymphoedémes idiopathiques, la pratique
d'une lymphographie n'est pas nécessare.

* SUMMARY
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[ll. EN CONCLUSION

Le lymphosdéme primitif des membres infé
rieurs est une affection fréquente souvent bénigne
En dehors de I'échographie veineuse et peut-étr
lymphatique, il n'est habituellement pas nécessaire
de recourir aux explorations complémentai res tant
pour le diagnostic que pour le traite ment. Eviter les
agressons inutiles, prévenir le poussées infectieuses,
inggter sur la contentiol sont les éléments essentiels
de laprise en charg-

Primary lymphcedema ofthe lower limhs, byJ-N. Fiessinger and G. Franco.

Primary lymphoadema of thé lower limbs is a common and ofren benign disease which can usually be
diagnosed without having recourse to phlebography and lymphography. However, it is essential to make sure that
thé lymphatic disorder is truly primary and to exclude an angiosarcoma or a gonadal dysgenesis. Récent
advances in ultrasonography make it possible to envisage an ultrasonic définition of lymphatic abnormalities and
a better sdlection of those rare patients for whom lymphography isjustified.

La Revue du Praticien, February 25th 1988, 38,6.
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