femme 63 ans, sans antécédent, syndrome douloureux abdominal sous
ombilical aigu , ayant débuté brutalement, avec déglobulisation
|'examen scanogaphique pratiqué 24 heures aprés le début des troubles
montre les aspects suivants. Quels sont les items sémiologiques
scanographiques a retenir, dans ce contexte, pour orienter la prise en

charge thérapeutique (O
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Bien sur, on trouve tous les signes d'un syndrome d'hypodensité
du sang circulant (visibilité spontanée du myocarde ; hypodensité

des cavités ventriculaires, des lumieres des branches veineuses
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des plages d'hyperdensité spontanée sont développées dans la cavité pelvienne et la gouttiere
pariéto-coliqgue droite, fraduisant un hémopéritoine pelvien abondant. L'excavation pelvienne est le

siege d'une hyperdensité dont le siege et la forme reproduisent la silhouette de la cavité utérine
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plages d'hyperdensité spontanée disséminées dans |'excavation pelvienne, circonscrivant une masse

médiane au sein de laquelle une zone dense est évocatrice de la cavité utérine



oupe I.-
izm

A

les post-traitements vasculaires confirment la présence d'un masse ¥

tumorale hypervascularisée et rompue de |'utérus, irriguée par un réseau
serpigineux de branches hélicines développé a partir de |I'artére ovarique (a

ovarica) droite et des artéres utérines droite et gauche.



rappel la vascularisation
de |'utérus

Ligament Utéro ovarien

S

Ligament Intundibulo pelvien {Artére Owar

I'artére ovarique (ou utéro-ovarienne ou spermatique interne ou
testiculaire) nait de la face antérieure de |'aorte au niveau de L2 ou du
disque L2-L3 . Elle croise obliguement la face antérieure du muscle psoas
et croise la face antérieure des vaisseaux iliagues externes pour rejoindre

via le ligament infundibulo-pelvien , le ligament large (ligaments tubo et

utéro-ovariens) .
Elle atteint |'extrémité externe de |'ovaire et se divise en 3 rameaux (pour |I'ovaire, la partie externe de la
trompe et la paroi latérale de |'utérus ou elle s'anastomose avec la terminaison de |'artére utérine) . Elle est

donc une artére ovaro-salpingienne et le nom d'artére utéro-ovarienne qui lui était donné antérieurement

était trombeur
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I"hétérogénéité de |"hypervascularisation fumorale est bien entendu évocatrice d'une Iésion
maligne agressive de type |éiomyosarcome mais d'autres |ésions tumorales bénignes

(fibromyome) peuvent se révéler par des ruptures hémorragiques brutales



une embolisation aurait pu €tre envisagée



L'examen histologique conclut a un sarcome utérin; le complément

immunohistochimique permet de classer la [ésion dans le groupe des

PEComes, formes rares de proliférations de cellules fusiformes et
épithélioides périvasculaires ayant la particularité d'exprimer les marqueurs &

mélanocytaires (HMB45 , Melan A),a coté des marqueurs musculaires lisses

L 'acronyme PECome inventé par Bonetti et coll. en 1992 concerne des
néoplasmes mésenchymateux rares de dérivation cellulaire indéterminée
comme la tumeur a cellules claires "sucre ' du poumon / extra-pulmonaire,
I"angiomyolipome rénal, la lymphangioléiomyomatose, la tumeur a cellules
claires myomélanocytaire du ligament falciforme et du ligament rond, le
sarcome abdomino-pelvien a cellules épithélioides périvasculaires et

d'autres tumeurs avec des traits analogues dans d'autres sites et

simplement qualifiées de PEComes. Certains incluent le |éiomyome de la

capsule rénale (capsulome) alors que d'autres le considerent comme un http://anabible.webethan.org

angiomyolipome monotypique d cellules fusiformes /IMG/jpg/Pecome_Melan_A



Les criteres utilisés paur ie diagnostic de PECome sont : un aspect
épithélioide, un cytoplasme clair ou éosinophile et un agencement
périvasculaire, avec un marquage a 'HMB 45 et autres marqueurs
mélanocytaires et marqueurs cellulaires musculaires lisses ( actine

musculaire lisse, desmine, h-caldesmone, S100....)

Pathologie ubiquitaire avec des cas décrits dans :

le ligament hépatique falciforme , pancréas , voie biliaire principale,
utérus ou le pelvis

, Tissus mous vessie prostate, sein

, rectum, vulve et septum cardiaque interatrial , jéjunum , colon, rectum,

rétro-péritoine, vessie, bouche, nez, orbite, pharyngo-larynx, péricarde,

cote, base du cradne, tissus mous. La lymphangioléiomyomatose pulmonaire

ou tumeurs ' sucre ', les angiomyolipomes, et rarement les PEComes utérins

http://anabible.webethan.org/
spip.php?article4178

sont associés a la sclérose tubéreuse de Bourneville .



Les tumeurs périvasculaires épithélioides (PEComes) constituent un groupe hétérogéne de tumeurs
mésenchymateuses pouvant compliquer une sclérose tubéreuse de Bourneville ou survenir plus

fréquemment de maniere sporadique.

En dehors des angiomyolipomes et de la lymphangiomatose pulmonaire habituellement bénins, les
PEComes sont rares et surviennent préférentiellement dans le rétropéritoine, le tube digestif et la

sphére génitale féminine.

Leur pronostic est incertain, les facteurs péjoratifs étant la taille de la fumeur primitive supérieure a
5 cm, un index mitotique élevé, une cellularité importante, un grade nucléaire élevé, l'infiltration des

marges, |'existence de plages de nécrose ou d'images d'invasion vasculaire.

Au stade métastatique, les PEComes malins sont habituellement résistants aux chimiothérapies
conventionnelles. Les inhibiteurs de mTOR constituent une thérapie ciblée efficace s'appuyant sur la

fréquence des anomalies de la voie de mTOR, en particulier de TSC1 et TSC2.



ruptures spontanées sur utérus tumoral

La rupture spontanée d'un utérus tumoral révélée par un hémopéritoine massif est un tableau qui fait

évoquer une lésion maligne de type Iéiomyosarcome mais qui reste exceptionnel (3 cas seulement

trouvés dans la littérature) Une nécrose tumorale est responsable de la rupture pariétale

Un tableau clinique analogue de saignement massif intrapéritonéal peut également s observer comme

complication d'une rupture spontanée d'un Iéiomyome en nécrobiose aseptique. Cette cause est

en fait moins rare puisqu'environ 100 cas sont rapportés dans la littérature dont 10 durant la
derniére décennie. Les mécanismes évoqués sont la rupture spontanée de veines superficielles ou la
torsion d'un myome pédiculé. D'autres causes de saighement peuvent €tre observées : HTA a I'origine
d'un saignement artériel, avulsion traumatique d'un myome pédiculé, congestion veineuse au cours

d'une grossesse....



la rupture utérine , conséquence d'une nécrose par torsion d'un myome pédiculé sous-séreux reste le

mécanisme le plus facile a comprendre. La dégénérescence hyaline (la plus fréquente 63% des cas); mais
surtout la dégénérescence rouge (environ 3% des cas) peuvent se révéler par des tableaux cliniques
aigus, accompagnés d'épanchements liquides du péritoine .Le réle des hormones stéroidiennes est
probable .Les déséquilibres qu'elles provoquent par |'induction d'une croissance excessive des noyaux
myomateux et la compression mécanique de leurs pédicules nourriciers ont pour conséquence une

ischémie d'intensité et de durée variable

Des ruptures utérines compliquant des processus tumoraux de la région du col utérin ont été rapportés ,
notamment des cancers du col mais également des tumeurs mixtes ou carcinosarcomes utérins
également désignés sous le terme de tumeur mixte mullerienne du corps utérin . La rupture utérine est
alors la conséquence d'une rétention liquide endocavitaire souvent infectée (pyrométries), chez une

femme dgée sans contexte hémorragique



cas compagnon n°01 African
yMedical
Journal

Rupture utérine spontanée sur léiomyosarcome utérin

Khouloud Boussouni® ®, Meryem Benoulaid®, Rachida Dafiri

'Service de Radiologie de I'Hépital d’Enfants, Maternité Souissi, Centre Hospitalier Ibn Sina, 40000 Rabat, Maroc

patiente dgée de 43 ans nulligeste .douleurs
abdominales diffuse et choc; métrorragies minimes
.Masse a |'examen clinique .15000 GB/mm3 . 119/dl,
CRP 62 mg/| ; hématies 11g/dl; béta HCG normales
au scanner volumineuse masse pelvi-abdominale
kystisée infectée; épanchement péritonéal de

densité élevée (42 UH) et pneumopéritoine

exérese chirurgicale de la masse utérine nécrosée qui n'adhere nhi au péritoine ni aux structures digestives:

hystérectomie avec annexectomie bilatérale

Iéiomyosar'come a I'examen histologique avec étude immunohistochimique



cas compagnon n°02

©),

Hindawi
Case Report

Spontaneous Rupture of a Leiomyoma Causing Life-Threatening
Intra-Abdominal Hemorrhage

Melisen Schoarts! and Keistin Powell I"utérus est le siege de multiples nodules myomateux

dont un sous séreux, du fond utérin, en nécrobiose

aseptique.

épanchement liquide abondant de toute la cavité

péritonéale non ou peu hématique
TA 60/53 tachycardie 140/ min

hémopéritoine 4,5 |

histologiquement on trouve des zones

dégénérescence blanches et rouges

la perforation se situe dans une zone de nécrose de la

paroi postérieure du nodule nécrobiotique



cas compagnon n°03

nécrobiose d'un myome pédiculé, prolabé dans le cul de sac de Douglas avec
réaction liquidienne péritonéale. Noter la tres faible densité du liquide
péri‘ronéal,(- ) pratiquement identique a celle de I'urine dans la vessie
( ‘) , hettement inférieure a celle du nodule en nécrobiose (‘) I

" s'agit donc d'une ascite réactionnelle et pas d'un hémopéritoine.



net défaut de rehaussement
du nodule pédiculé prolabé
dans le cul de sac de
Douglas. La torsion du
pédicule ( ) entraine
la strangulation vasculaire

et |'ischémie



ascite réactionnelle a faux de protides
réduit dans le cul de sac de Douglas et les
récessus latéro-rectaux

niveau d'atténuation proche de celui de
I'urine, nettement inférieur a celui du

nodule nécrobiotique



Les ruptures spontanées de |'utérus en rapport avec une lésion tumorale sont rares.

Leur révélation par un tableau aigu de type chirurgical avec déglobulisation aigué et hémopéritoine massif
doit faire penser a un sarcome utérin surtout si la patiente n'est pas en période de périménopause . La

nécrose tumorale est la cause de la perforation et de |"hémopéritoine

Les [éiomyomes compliqués nécrobiotiques peuvent également se révéler par des tableaux chirurgicaux
avec déglobulisation . L' origine des saignements est alors souvent veineuse mais la perforation par

mécanisme ischémique est possible.

Un épanchement réactionnel péritonéal peut accompagner la nécrobiose d'un myome sous séreux pédiculé.
L""ceil densitométrique" du radiologue saura le différencier d'un hémopéritoine et le confirmer par la

mesure des valeurs d'atténuation



On retiendra que |I'utérus est une des localisations connue des PEComes dont le diaghostic repose sur
des arguments morphologiques microscopiques et immunohistochimiques Certains PEComes de la femme
présentent une hyalinisation étendue du stroma (PECome sclérosant). lls sont surtout rétro-péritonéaux, mais ont été
aussi rencontrés dans |'utérus. Les cellules épithélioides uniformes, parfois avec des mitoses, forment des cordons
dans un stroma collagéne paucicellulaire. Il y a parfois un contingent fusocellulaire ou une architecture en nappe. On
peut voir des remaniements myxoides, des microkystes dans le stroma, des cellules multinucléées et des cellules
araignées . Ces tumeurs expriment la desmine, l'actine muscle lisse, la h-caldesmone, 'HMBA45, le MiTF et une
minorité est Melan-A positive. Des cas malins ont été décrits Leur pronostic est incertain, les facteurs
péjoratifs étant la taille de la tumeur primitive supérieure a 5 cm, un index mitotique élevé, une
cellularité importante, un grade nucléaire élevé, l'infiltration des marges, I'existence de plages de

nécrose ou d'images d'invasion vasculaire
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