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Serment d'hippocrate

Au moment d’étre admis a devenir membre de la profession médicale, je

m’engage solennellement a consacrer ma vie au service de [ humanité.

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur

sont dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de

mes malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir ["honneur et les

nobles traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
considération politique et sociale, ne s'interposera entre mon devoir et

mon patient.

Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa

conception. 7

Méme sous la menace, je n'userai pas mes connaissances médicales

d’une fagon contraire aux lois de [ humanité.
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« Soyons reconnaissants aux personnes qui hous donnent du bonheur; elles
sont les charmants jardiniers par qui nos dmes sont fleuries »

Marcel Proust.

Je me dois d’avouer pleinement ma reconnaissance da toutes les personnes
qui m’ont soutenue durant mon parcours, qui ont su me hisser vers le haut
pour atteindre mon objectif. C’est avec amour, respect et gratitude que
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Louange a Dieu tout puissant,

Dieu m’a permis de voir ce jour tant attendu.
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TDM : tomodensitométrie

CHU : centre hospitalier universitaire

VCS :veine cave supérieur

HTA : hypertension artérielle

AOMI : artériopathie oblitérante des membres inférieurs

TBK  : tuberculose

BPCO : broncho pneumopathie chronique obstructive

RAA :rhumatisme articulaire aigu

SD : syndrome
AEG : altération de I’état général
AFP . alfa feetoprotéine

TSH :thyréostimuline

AC . anti - corps

IRM : imagerie par résonance magnétique

CPA  :Cyclophosphamide, Adriamycine, Cisplatine

CMI : chirurgie minimale invasive
cv : chirurgie conventionnelle
V(I : veine cave inférieur

OMI : ;edéme de membres inférieur



CvC : circulation veineuse collatérale

TET  :tumeurs épithéliales thymiques

L’ITMIG :I'International Thymic Malignancy Interest Group

IHC : immuno histochimie

LHc : lymphome de Hodgkin classic

LBDGCM : lymphoma B diffus a grandes cellules médiastinal

VS : vitesse de sédimentation

LBPM : lymphomes B primitifs du médiastin

TG : tumeurs germinales

TGM  : tumeurs germinales malignes

TEP : Tomodensitométrie par émission de positrons

VAM  :video- assisted mediastinoscopy

VATS : ThoracoscopieChirurgicalevidéo- Assistée

VMA  : Acide Vanilmandélique

VT : vidéothoracoscopie
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Les tumeurs médiastinales du diagnostic au traitement : expérience du service de chirurgie thoracique
du CHU MOHAMED 6

Les tumeurs du médiastin consistent en un groupe hétérogene de maladies
essentiellement néoplasiques et dysembryoplasiques avec des pronostics et des

thérapeutiques différentes. [1]

La moitié des tumeurs du médiastin concernent le compartiment antérieur, les
causes les plus fréquentes d’une tumeur médiastinale antérieure sont les suivantes

thymome, lymphome et tumeur germinale.

Les tumeurs du médiastin moyen sont généralement les kystes congénitaux de
I'intestin primitif et les kystes péricardiques, tandis que les tumeurs du médiastin postérieur

sont souvent neurogénes.

Les tumeurs du médiastin restent longtemps asymptomatiques (40 a 50 %des cas),
elles pourront n’étre mises en évidence que fortuitement lors d’une exploration radiologique
ou au contraire précipitée par une symptomatologie d’emprunt en rapport avec la
compression, l'infiltration, ou l'irritation d’un des éléments nobles du médiastin, ou par un

syndrome paranéoplasique.

Plus des deux tiers des tumeurs médiastinales sont bénins, les tumeurs dans le
compartiment antérieur sont plus susceptibles d’étre malignes, la probabilité de malignité est
influencée principalement par les trois facteurs suivants : le siege des tumeurs, I'age du

patient, et la présence ou I’absence de symptomes.

La tomodensitométrie (TDM) permet de répondre en un seul temps a la plupart des

exigences du bilan pré thérapeutique d’une tumeur médiastinale.

La prise en charge des tumeurs médiastinales se fait souvent dans un contexte
d’urgence a la fois diagnostique et thérapeutique. Il faut donc, devant la découverte d’une

tumeur médiastinale, adopter une véritable stratégie, en fonction du terrain sur lequel elles

-2-



Les tumeurs médiastinales du diagnostic au traitement : expérience du service de chirurgie thoracique
du CHU MOHAMED 6

surviennent, de leur topographie au sein du médiastin, de leur caractére localement invasif, et

de leur accessibilité a un geste chirurgical. [2]

Notre travail a pour objectif de passer en revue les principales tumeurs du
médiastin, ainsi que la démarche diagnostique et thérapeutique adoptée a travers une étude
rétrospective portant sur quarante patients pris en charge au service de chirurgie thoracique
de CHU MOHAMED 6 de MARRAKECH, sur une période de 3 ans, allant de Janvier 2015 a fin

Décembre 2017.
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Les tumeurs médiastinales du diagnostic au traitement : expérience du service de chirurgie thoracique
du CHU MOHAMED 6

A la fin du XIXe et au début du XXe siécle, la pathologie « tumorale » du médiastin
représentait I’essentiel de la pathologie tumorale thoracique. Le cancer du poumon faisait en

effet figure, a cette époque, de maladie « orpheline ».

la premiére opération sur le médiastin a eu lieu a I’'hopital Saint- Louis en 1872, et la
deuxiéme en 1893 par Bantinelli qui a décrit I'exérése d’'un kyste dermoide du médiastin

antérieur par manubriotomie.[3]

La sternotomie n’est pas la voie d’abord inventée pour la chirurgie du cceur. Elle est

antérieure a la chirurgie cardiaque d’une cinquantaine d’années et a été décrite par Julian.

En 1912, Sauerbruch a réalisé une thymectomie par voie trans cervical lors d’une

thyroidectomie.

La premiére thymectomie par sternotomie fut pratiquée par Blalock Alfred en 1936
pour le traitement d’un thymome [4] et qui a réalisé en 1941 une Thymectomie pour

myasthénie. [5]

En 1940, Heuer a noté que les kystes dermoides et les tératomes sont les tumeurs les
plus fréquemment trouvées dans le médiastin. Il a également décrit 'exérese chirurgicale
réussie des tumeurs neurogenes du médiastin postérieur et décrit plusieurs types de tumeurs

thymiques. [6]

En 1959, Carlens mettait au point la médiastinoscopie qui permettait d’explorer
I'espace péri- trachéale, parfois les loges pré- et sous- carinaires ainsi que I’espace cellulo-

ganglionnaire proximale des bronches souches. [6]

La région médiastinale antérieure gauche pré-vasculaire est restée d’acces difficile
jusqu’en 1966, date a laquelle Mac Neill et Chamberlain présenterent la médiastinotomie

antérieure et Stemmer rapporta la premiére série [7]. L’abord était exclusivement médiastinal,
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sans ouverture pleurale, aprés ligature du pédicule mammaire interne et résection sous

périchondrale d’un cartilage chondrosternal.

. Rappel anatomique

1. Rappel embryologique du médiastin

Pendant le processus de plicature latérale de I'embryon au cours de la 4éme semaine,
se forme une cavité en forme de fer a cheval : le ceelome intra embryonnaitelui -ci donne
naissance a trois cavités du corps bien définies au cours de la quatrieme semaine de
gestation: la cavité péritonéale, la cavité péricardique primitive, et deux canaux péricardo-
péritonéaux (qui permettent la communication entre la cavité péritonéale avec le péricarde et

la cavité pleurale). Ces cavités forment par la suite les limites du médiastin (Figure1)[3].
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Figure 1:Le septum transversum forme dans la future région thoracique une cloison ventrale,

qui sépare partiellement la cavité ccelomique intra embryonnaire en une cavité péricardique

primitive supérieure, et une cavité péritonéale inférieure. Ces cavités restent en

communication |'une avec I’autre postérieurement, par les canaux péricardo-péritonéaux
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Ainsi les cavités bien formées sont bordées de mésothélium mésodermique, qui est
finalement développé dans les surfaces de la plevre et du péritoine. La cavité péricardique et
le coeur embryonnaire sont poussés vers l'intérieur, a leur emplacement définitif dans le
médiastin. A partir des bords latéraux de ce dernier, se forment les canaux pleuro-
péricardiques, qui se développent latéralement vers l'intestin antérieur donnant naissance

ultérieurement a I'eesophage (Figure 2) [4] .
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Figure 2: Formation du mésentére dorsal. A- I'intestin primitif est initialement appendu a la

paroi postérieure du tronc par une large bande du mésenchyme mais, B, dans les régions

inferieures au septum transversum, cette connexion s'amincit pour devenir un mésentéere

membraneux dorsal, constitué de péritoine réfléchi.[5].

Les cloisons qui séparent le péricarde des cavités pleurales et du péritoine se déposent
a l'intérieur de ces canaux a la fin de la 4ém semaine de gestation. La croissance du bourgeon
bronchique dans les canaux pousse les surfaces pleuro-péricardiques, supérieures vers le
haut et inférieures vers le bas, afin de créer des membranes qui définissent les cavités

pleurales et créent un espace pour les structures médiastinales. Vers la 7éme semaine de
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gestation, les membranes pleuro-péricardiques fusionnent avec le mésoderme ventral vers
l',esophage, pour former une zone définie appelée médiastin primitif, qui abrite la cavité

péricardique distinguée des cavités pleurales.

Le médiastin embryonnaire se compose d'une masse mésenchymateuse située entre le

sternum, la colonne vertébrale et les deux poumons [4].

La différenciation des différents organes intra-thoraciques [6] débute vers la quatriéme
semaine de vie embryonnaire et s’étend jusqu’a la douziéme semain@n peut séparer la
formation et la migration de la glande thymique, celle de la filiere aérodigestive et celle du
muscle cardiaque et des vaisseaux supra- aortiques. Les anomalies de |’organogenése
peuvent entrainer des malformations congénitales peu ou pas symptomatiques du médiastin

qui pourront étre découvertes a I’dge adulte et en imposer pour des syndromes tumoraux.

La glande thymiqueles 4éme et 5eme arcs branchiaux se différencient en tissus
parathyroidiens et thymiques. Les cellules thymiques vont progressivement migrer de la
région cervicale vers le médiastin antérieur. Cela explique les possibilités de tumeurs

parathyroidiennes endothoraciques et celles de thymomes cervicaux [6].

La filiere aérodigestiveUn  bourgeon entoblastique commun, l'intestin primitif se
sépare par formation d’un diverticule puis d'un double systéme tubulaire. En avant

apparaissent la trachée et la caréene puis les deux bourgeons pleuro- pulmonaires.

En arriere, se différencie I'cesophage. Cette origine commune explique les
malformations congénitales qui peuvent en imposer pour des syndromes tumosalidge

adulte : les kystes bronchogéniques et les duplications cesophagiennes [6].

Le cceur, les gros vaisseaux, le péricarde [6] :A partir de la troisiéme semaine, la
réunion des tubes endocardiques et des aortes dorsales droites et gauches abouti a la

formation d’un tube cardiaque surmonté de cinq arcs aortiques. Progressivement, les cavités
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se cloisonnent et les troncs supra-aortiques prennent leur conformation standard. A la fin de
cette différentiation, les ventricules rejoignent leur voie de sortie, permettant la mise en place

de la vascularisation systémique et pulmonaire.

La cinquieme semaine sera marquée par la progression vers la ligne médiane de plis
pleuro- péricardiques issus du tissu mésenchymateux. Le mécanisme doit aboutir a des

cavités péricardiques et pleurales completement séparées.

Les anomalies de développement de ce systéme aboutissent a la formation de kystes

pleuro-péricardiques (Figure 3).




Les tumeurs médiastinales du diagnostic au traitement : expérience du service de chirurgie thoracique
du CHU MOHAMED 6

158 ENBHYOLOGIE HUNLAINE

e
] DN la PR DU Ceniur, i vitkculogeiina
19 L1 r.-() lourrit les lubwes endocandioues ks rau

l||:‘h_‘,::|. SHion bulbo-warmiricukaiag

Los tubas anootarciguas huskonnent pours s  lulke
cwrdhigues primiil | celui-ch monine s slkons ol Mot

/’J b @ b o ko division an cavilis
ff_&“am.uurmnmmu-

Le mésodesme splanchnopieursl ooonise e ube cardiague el
I e mrpockrds mine gus e gelks cardaogus ; des celiulas
mésothdiiales envahssent b myocmme ol Torment Figskcards

A @ aaqih U PTG Cneninaees &
_ ww corstihsar

\LI'

}5_.,_,. LR N L T e RS s L T e B
AT B Ch e i o

f— = 38 Lnfleson el ponesde ;4

]
[TH Uit qhem s Lot (68 walves
= 38 alfie yishdulairos (aohavikos & 3 moss|

Appindfice claa
— A Lumrl-“ v

_ gluu“'l‘lu rineim
— Ia conotrona
L]
Les bowroieis Los orpillofibn alindras ol s surcilas
BROGCAFTUBE B moad prmaTHES
42 et irddnienr Fusionneni e
Pouf Soniblilued e L ostium sacundiuem &8 i lormemsn owaike
7 — 1B smpiT iviaemacium AL

DRSS My i SSnTum [
renoonine b septurn rlermesdiom

Fini s la crctasance du —
BRI WErIFROLBS LSOuR

| L 1rore pulimiomiie s ol
L inus cramnaing sl inerna PR v qus i
[ 1]‘ 1 wmrAiC b Bl
Ly ol L T T e P T
ritd b EFUEA D0 dorn
(=] I ] e il §E T PR RO TR T T erep—

Fchelle iemps. Formation dhu Cosue

Figure 3 : Les étapes de formation du cceur [7].

Il. Rappel anatomique du médiastin (Figure 4):

Le médiastin vient du mot latin « Mediastinum» : « qui se tient au milieu». C'est la
région de la cage thoracique située entre les deux poumons et contenant :le cceur,
l';esophage, la trachée et les deux bronches souches. De gros vaisseaux sanguins et

lymphatiques, ainsi que des nerfs, y passent également.
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Le médiastin correspond au contenu de la cage thoracique sans les poumons et les

plévres.

Figure 4: Vue antéro-latérale du médiastin [8].

Le médiastin a la forme d'un tronc de c6ne a base inférieur (Figure 5).

-11 -
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Figure 5: Forme et dimension du médiastin [9].

C'est la partie du thorax comprise entre les plévres de chaque co6té, la

colonnevertébrale en arriére, le sternum en avant et le diaphragme en bas (Figure 6).
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Figure 6:vue latérale du médiastin montrant ses limites et sa subdivision [10 ].

La classification anatomique de FELSON est de loin la plus utilisée. Elle divise le

médiastin dans le plan antéropostérieur en 3 compartiments :

e Médiastin antérieur : en avant du plan passant par le bord antérieur de I'arbre trachéo-
bronchique et la face postérieure du ceeur.

e Médiastin moyen : entre ce plan et une ligne passant a 1 cm en arriére de la face
antérieure du rachis.

e Médiastin postérieur : en arriére de ce plan, correspondant aux gouttiéres latéro- et

costo-vertébrales.

-13-
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Le médiastin sera par la suite subdivisé dans le plan axial en 3 étages par2 lignes

horizontales: I'une passant par le toit de I’aorte horizontale et I'autre passant par la caréne.

Ainsi on distingue :

Etage supérieur : au-dessus du toit de I'aorte horizontale.

Etage moyen : entre ce plan et la caréne.

Etage inférieur : au-dessous du plan passant par la carene.
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Figure 7 : vue latérale du médiastin montrant les différents compartiments [11].

Anatomie topographique du médiastin :Le médiastin antérieur peut étre divisé en trois

[ )
étages:

* L’étage supérieur : c’est le compartiment qui nous intéresse, vu qu’il reste le siége
habituel des tératomes médiastinaux (95% des cas). Il contient en avant la loge thymique,

développée chez I'enfant, atrophiée et réduite a I’état vestigial chez I'adulte. Derriere la loge

-14 -
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thymique, s’étalent les gros troncs artériels (I’aorte ascendante, le tronc de I'artére
pulmonaire etses bronches collatérales) , plus en avant, les troncs veineux (la VCS). Tous ces
éléments sont noyés dans du tissu cellulo-graisseux et traversés par des éléments nerveux :

nerfs phréniques, pneumogastriques droit et gauche, et des éléments lymphatiques.

* L’étage moyen : correspond a la naissance des gros troncs vasculaires de la base du

coaur.

* L’étage inférieur : comprend essentiellement la masse cardiaque et le péricarde.

Le médiastin moyen : il contient la plupart des organes médiastinaux individualisés par
I'axe trachéo-bronchique, I'esophage, les éléments vasculonerveux tels que [I'aorte
thoracique descendante, les pédicules pulmonaires, le systéme veineux azygos, le canal
thoracique et les nerfs vagues et récurrents gauche. La plupart des éléments lymphatiques

sont dans le médiastin moyen.

Le médiastin postérieur : correspond aux gouttiéres para et latérovertébrales. Ce qui
caractérise cette région anatomique est la présence d’éléments nerveux : sympathiques et

nerfs intercostaux, aux dépens des quels pourront se développer des tumeurs neurogenes.

- 15 -
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3 Materiel et Methodes
CA S
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l. Type, lieu et période d’étude :

Il s’agit d’une étude rétrospective étalée sur 3 ans, 01-01 -2015 a 01-01-2018
concernant les patients pris en charge pour des tumeurs médiastinales au service de chirurgie

thoracique du Centre Hospitalier Universitaire Mohamed 6 de Marrakech.

L'objectif de notre étude est de préciser la place de la chirurgie dans la prise en charge

de tumeurs médiastinales et d’évaluer les résultats de cette chirurgie.

II. Population cible:

Les patients ont été sélectionnés a partir des malades admis au service de Chirurgie

thoracique du CHU Mohamed VI de Marrakech pour tumeurs médiastinales.

1. Les critéres d’inclusion :

Les patients ayant une tumeur médiastinale prise en charge au service de chirurgie thoracique

a visée diagnostique et/ ou thérapeutique.

Seuls les malades opérés seront inclus dans notre étude.

2. Les critéres d’exclusion :

Nous avons exclu de I’étude :

% La pathologie vasculaire médiastinale

< La pathologie esophagienne (bénigne et maligne)

% Les adénopathies en rapport avec un cancer broncho-pulmonaire,
% Les adénopathies d’origine infectieuse, inflammatoire et tumorale

% La thymectomie dans le cadre de myasthénie auto- immune sans thymome associé.

-17 -
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% les processus pulmonaires envahissant le médiastin

3. Mode de recueil des données :

Les données suivantes, ont été consignées chez tous les patients inclus dans I'étude :

< Les données anamnestiques ;

< Le diagnostic a I'admission ;

% Les données de I'’examen clinique ;

% Les données biologiques ;

% Les données des examens d’imagerie ;

< Résultat des examens histologiques précédents
< Le type d'intervention chirurgicale ;

% Les résultats de I'étude histologique finale ;

% L’évolution hospitaliére ;

% La durée d'hospitalisation.

4. Analyse statistique :

L’analyse statistique des données a été réalisée a I'aide du Microsoft Office Excel.

Les variables ont été exprimées en moyenne et en pourcentage.

5. Aspects éthiques

Le recueil des données a été fait en prenant en considération les régles globales
d’éthiques relatives au respect de la confidentialité et la protection des données propres aux

patients.

-18-
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. Epidémiologie :

1. Effectif :

Durant la période de I’étude 01.01.2015 au 01.01.2018, 40 patients ont été suivis et pris
en charge pour tumeur médiastinale au service de chirurgie thoracique du CHU MOHAMED VI de

MARRAKECH.

2. L’age a I'admission :

L’dge moyen des patients de notre série est de 36 ans avec des extrémes allant de 12 a

68 ans (Figure 8)

nombre de cas en fonction de I'age

30
25
20
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5 l
0

[0,10] [11,30] [31,50] [51,70]

Figure 8 : répartition des malades selon I’age.
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3. Répartition de la population selon le sexe :

Nous avons recensé 24 femmes (60%) et 16 hommes (40%), soit un sexe ratio H/F de 0,66.

(Figure 9)

Répartition de la population selon le
sexe

B femme

B homme

Figure 9 : Répartition de la population selon le sexe.

Il. Les antécédents pathologiques :

1. Antécédents toxiques :

< 10 patients étaient tabagiques
< Une patiente était exposée a la fumée de bois pendant 20 ans

*

< 5 patients étaient alcooliques

2. Antécédents médicaux ;

Les antécédents médicaux étaient absents chez 8 patients (20%) et retrouvés dans 32

cas (80%). (Tableau 1)
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Tableau | : Antécédents personnels médicaux des malades

Antécédents pathologiques Nombre de patients Pourcentage
Myasthénie 8 patients 20 %
HTA 8 patients 20%
Anémie 2 patients 5%
Pneumopathie bactérienne guérie 1 patient 2,5%
Lupus 1 patiente 2,5%
Diabete 7 patients 17,50%
Cardiopathie ischémique 1patient 2,5%
AOMI 1patient 2,5%
TBK ganglionnaire médiastinale 1patient 2,5%
TBK pulmonaire 2 patients 5%
BPCO 1patient 2,5%
RAA 1patient 2,5%
Dépression et anxiété 1patient 2,5%
Syndrome sec 1 patiente 2,5%
Polykystose hépatorénale 1 patient 2,5%

dépression et anxiété
polykystose hépatorénale

BPCO

Cardiopathie ischémique
lupus
anémie

Myasthénie

TBK ganglionnaire...

w""w'“

Antécédants médicaux retrouvés

o
N
i
(o))
(o]

10

Figure 9 : Antécédents médicaux retrouvés chez les patients porteurs de tumeurs médiastinales
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3. Antécédents chirurgicaux :

Les antécédents chirurgicaux étaient absents chez 35 patients (87,5%) et retrouvés dans 5
cas (12,5 %). (Tableau 2)

Tableaux Il : antécédents chirurgicaux des malades

Antécédents chirurgicaux Nombre de cas Pourcentage
Carcinome épidermoide du talon 1 2,5%
Fibrome utérin 1 2,5%
Kyste hydatique pulmonaire 1 2,5%
Adénofibrome mammaire 1 2,5%
Appendicite 1 2,5%

Antécédants chirurgicaux retouvés

appendicite

adénofibrome mammaire

kyste hydatique pulmonaire

fibrome utérin

Carcinome épidermoide du talon

o

0,5

[N
=
[§]
N

2,5 3 3,5

Figure 10 : antécédents chirurgicaux retrouvés chez les patients porteurs de tumeurs

médiastinales
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4. Antécédents familiaux

v" Une patiente opérée pour goitre plongeant ayant un cas similaire dans la famille.

v" Une patiente opérée pour kyste hydatique ayant un cas similaire dans la famille

lll. Les données cliniques :

38 patients présentaient des signes d’appel (95 %). La circonstance la plus retrouvée est le

syndrome médiastinal. (Tableau 3, Figure 11)

Tableau Il ; Circonstances de découverte des tumeurs médiastinales.

Circonstances de découverte Nombre de cas Pourcentage
Syndrome médiastinal 26 patients 65%
TDM systématique chez un patient 8 patients 20%
myasthénique
Bilan de surveillance d’infection 1 patient (pneumonie) 5%

1 patient (TBK)

Bilan d’extension tumorale 1 patient 2,50%
Névralgies cervico brachiales 1patient 2,50%
Fortuite 2 patients 5%

AEG 3 patients 7,5%
Fievre prolongée 3 patients 7,5%
Céphalées 1 patient 2,50%
Masse cervicale 12 patients 30%
Sd para néoplasique 2 patients 5%
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circonstances de découverte des tumeurs médiastinales

Sd para néoplasique N
Masse cervicale GGG
Céphalées
Fievre prolongée
AEG
Fortuite
Névralgies cervico brachiales
Bilan d’extension tumorale
Bilan de surveillance d’infection

TDM systématique chez un patient myasthénique

Syndrome médiastinal

o
6]

10 15 20 25 30

Figure 11 : circonstances de découverte des tumeurs médiastinales

N.B ; Syndrome médiastinal est fait de ;
Signes respiratoires : toux ; dyspnée ; hémoptysie; douleur thoracique ; hoquet
et / ou signes digestifs : dysphagie ; douleurs ;troubles de transit ;

et / ou syndrome cave supérieur : cedéme en pelerine ; dyspnée ;céphalées ; cyanose ;

turgescence jugulaire ; circulation collatérale
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IV. Les margueurs tumoraux :

Nos patients ont été adressés pour prise en charge chirurgicale a visée diagnostique et/

ou thérapeutique, le bilan biologique dont on dispose correspond a celui réalisé dans notre

service{Tableau 4}

Tableau IV : les margueurs tumoraux utilisés chez nos malades

Marqueur tumoral

Nombre de
patients

Pourcentage

Valeurs retrouvé

AFP

1

6,25%

1,34 [normal]

LACTATE
DESHYDROGENASE

3

6;25%

1,85 [normal]
244[ augmenté]
627[augmenté]

TSH

13

31,25%

4,15
3,030
4,01
3,085
4,10
1,22
1,60
4,00
3,90
3,60
1,60
1,90
2,30

AC anti-récepteur
d’acétylcholine

31,25%

151[augmenté]
0,02[normal]
264[augmenté]
765[augmenté]
650[augmenté]

Créatine kinase

6,25%

96
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Un electromyogramme a été réalisé chez 5 patients ayant un thymome montrant un bloc

neuromusculaire post synaptique.

V. Bilan radiologique :

1. Radiographie thoracique :

Tous nos patients ont bénéficié d’au moins une radiographie thoracique de face et de

profil (Figure 12)

Données de la radiograohie thoracique

opacité para hilaire

opacité médiastinale antérieure

opacité médiastinale moyenne

opacité médiastinale postérieure
surélévation de coupole diaphragmatique
opacité médiastino- pulmonaire
élargissement du médiastin

opacité para trachéale

masse kystique péri trachéale

opacité médiastinale de tonalité hydrique
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Figure 12 : aspects retrouvés sur la radio thoracique face et profil des patients
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image 1: Radiographie thoracique de face : opacité du médiastin supérieur avec déviation et

compression trachéale en rapport avec goitre plongeant

image 2 : La radiographie pulmonaire de face montrant une opacité basithoracique droite, de

tonalité hydrique homogéne a limite interne nette en rapport avec un kyste hydatique
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image 3 : la radiographie pulmonaire de face montrant une opacité hilaire gauche : thymome

image4: radiographie thoracique montrant une opacité médiastinale hétérogéne en rapport
avec un tératome
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2. Tomodensitométrie

L'analyse des données scannographiques a été scindée selon la localisation, et le degré

d'invasion de la tumeur ,etses rapports avec les organes de voisinages)

image 5 : coupe scannographique sagittale en fenétre médiastinale montrant une masse
tissulaire du médiastin antérieur en rapport avec un goitre plongeant hétérogéne.
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Image 6 : coupe scannographique transversale en fenétre médiastinale montrant une masse du

médiastin antérieur en rapport avec un thymome
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image 7: coupe scannographigue transversale en fenétre médiastinale montrant une masse

tissulaire hétérogéne en rapport avec un tératome
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0.0 Ly

Image 8: une coupe horizontale de la TDM thoracigue : masse kystique arrondie de I’angle

cardiophrénique droit bien limité homogéne.

La contribution de la TDM était de 92 %

la contribution de la TDM dans le diagnostic des
tumeurs médiastinales

H contributive

non contributive

Figure 13 : contribution de la TDM au diagnostic des tumeurs médiastinales
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3. IRM

v/ 3 patients ont eu recours a I'IRM

F.KENNETH,
Study 02/0

Image 8 : IRM gui montre une masse médiastinale antérieure avec hémorragie en rapport avec
un thymome

image 9 : IRM en signal T2 montre en masse médiastinal antérieur en rapport avec un thymome
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4. localisation radiologique des tumeurs

v" Localisation des tumeurs {tableau 5 }

Tableau V : tableau de différentes localisations radiologiques des tumeurs médiastinales

Localisation tumorale Nombre
Médiastin antérieur 35
Médiastin moyen 5
Médiastin postérieur 0

VI. La chirurgie :

1. Les voies d’abord

Les voies d’abord utilisées ; une sternotomie longuitudinale dans 10 cas, une incision
médiane cervicale de Kocher dans 12 cas ; une thoracotomie postéro latérale dans 8 cas,une

médiastinoscopie dans 5 cas, une thoracoscopie dans 5 cas.

Tableau VI : voies d’abord utilisées en chirurgie

Voies d’abord de chirurgie Nombres des cas
Thoracoscopie 5 cas
Médiastinoscopie 5 cas
Incision médiane cervicale KOCHER 12 cas
Sternotomie longuitudinale 10 cas
Thoracotomie postérolatérale 8 cas
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Les voies d'abord utilisées en chirurgie

M incision cervicale médiane de
KOCHER

M sternotomie longuitudinale
thoracoscopie

W médiastinoscopie

M thoracoscopie postéro latérale

Figure 14 : voies d’abord utilisées lors de I’acte opératoire

image 10:image montrant unesternotomie longitudinale
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Imagel1 :image montrant une incision médiane cervicale de Kocher

Image 12 : La valve de Leriche dans I’espace inter serrato-thoracique souléve le muscle

latissimus dorsi et donne acceés a la partie postérieure de I’espace intercostal a inciser lors

d’une thoracotomie postero latéral.
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a) Chirurgie minimale invasive (CMI) :

La chirurgie minimale invasive a concerné 10 patients, la procédure utilisée était une

vidéo- thoracoscopie dans 5 cas et vidéo -médiastinoscopie dans 5 cas.

Image 13 : La chirurgie thoracique vidéo-assistée (CTVA)

b) Chirurgie conventionnelle(CV)

La chirurgie conventionnelle a concerné 30 cas patients

Les voies d’abord utilisées ; une incision sternale antérieur dans 10 cas, une incision

médiane cervicale de Kocher dans 12 cas ; une thoracotomie postéro latérale dans 8 cas.
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Type de chirurgie utilisée pour traitement des patients

M chirurgie minimale invasive

M chirurgie conventionnelle

Figure : 15 : chirurgie utilisée pour traitement de patients porteurs de tumeurs médiastinales

2. Indications :

a) Visée diagnostique de la chirurgie

8 malades soit (20%) porteurs de tumeurs médiastinales ont bénéficié d’une chirurgie a

visée diagnostic ; dont 4 femmes et 4 hommes.

b) visée thérapeutigue de la chirurgie

Chez 32patients soit (80%), la chirurgie était a visée thérapeutique. Il s’agissait de 12

hommes et 20 femmes
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M chirurgie a visée
diagnostique

M chirurgie a visée
thérapeuthique

Figure 16 : Répartition de I’effectif selon le but de la chirurgie

c) Les exéréses apres traitement néo adjuvant :

5 patients ont eu un geste d’exérése apres un traitement médical :

< Une patiente était suivie en oncologie pour thymome B3, elle a bénéficié de 9 cures de
chimiothérapie CAP puis chirurgie par sternotomie totale verticale.

< Deux patients avaient un thymome B2, confirmé par médiastinotomie antérieure, ils ont
bénéficié de 3 cures de chimiothérapie néo adjuvante avec un protocole CAP puis
chirurgie par sternotomie totale verticale.

< deux patientes avaient un thymome invasif, confirmé par médiastinotomie antérieure,
elles ont bénéficié chacune de 6 cures de chimiothérapie néo adjuvante avec un

protocole CAP puis chirurgie par sternotomie totale verticale.

Tableau VII : Protocoles de chimiothérapies néoadjuvantes administrés chez nos malades

Type de tumeur Traitement néo adjuvent Nombre de patient Pourcentage

recu

Thymome type B3 Chimiothérapie protocole 1 2,50%
CAP

Thymome type B2 Chimiothérapie protocole 2 5%
CAP

Thymome invasif Chimiothérapie protocole 2 2,50%
CAP
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Image 14 : vue opératoire d’un thymome

Image 15 : piéce opératoire d’'un thymome
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Image 16 ; piéce opératoire d’un goitre plongeant
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Image 17 : piéce opératoire de nodule et goitre cancérisé
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VIl. EVOLUTION POST-OPERATOIRE :

1. Durée d’hospitalisation

a) Séjour en réanimation :

v" 10 malades ont séjourné en réanimation pour la surveillance post opératoire d’une
thymectomie.2 patientes pour une crise myasthénique.

v" 12 malades ont séjourné en réanimation pour surveillance post op d’une ablation de
goitre plongeant.

b) Durée d’hospitalisation au service

La durée moyenne d’hospitalisation dans le service de chirurgie thoracique dans notre

série est de 7 jours avec des extrémes de 2 a 12 jours.

2. Morbidité :
Tableau VIlI : les suites post opératoires
Suites post opératoires Nombre de patients Pourcentage

Suites post op simples 35 patients 87,50%
Crises myasthéniques 2 patients 5%
Hémothorax 1 patient 2,50%
Collection purulente retro sternale 1 patient 2,50%
Pneumothorax 1 patient 2,50%
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suites post op

100%
00%% 88%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%
10% >,00% 2,50% 2,50% 2,50%

suites post op  crises myasthenique hemothorax  collection purulente  pneumothorax
simples

Figure 17 : suites post operatoires

VIIl. Anatomie pathologique :

L’étude anatomopathologique des pieces opératoires d’exéréses a permis d’identifier les

types histologiques des tumeurs médiastinales chez nos patients. (Figure 18 et 19)

Type histologique des différentes tumeurs médiastinales

B tumeur germinale
M tumeur thymique
= tumeur kystique

goitre plongeant

Figure 18 : Distribution de I’effectif selon le résultat de I’étude histologique.
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histologie des tumeurs thymiques

B thymome AB
® thymone A
® thymome B1
thymome B2
® thymome B3

M carcinome

Figure 19 : Distribution de I'effectif des tumeurs épithéliales et mésenchymateuses thymiques

selon les sous-types histologiques.

les tumeurs kystiques du médiastin

M kystes hydatiques
W kystes pleuro péricardique
m kyste thymique

lymphangiome kystique

Figure 20 : Distribution de I’effectif des tumeurs kystiqgues du médiastin

- 50 -



Les tumeurs médiastinales du diagnostic au traitement : expérience du service de chirurgie thoracique du
CHU MOHAMED 6

distrubition de I'effectif des goitres
plongeants

M goitre plongeant bénin

M goitre plongeant cancéreux

Figure 21 : Distribution de I'effectif des goitres plongeants

Tableau IX: Age moyen en fonction du type histologique

Type histologique Age moyen Extrémes d’age Nombre de cas
Tumeurs thymiques 39.17 ans 25-68 ans 17 cas
Tumeurs germinales 15 ans 15 ans 1 cas
[tératome]

Goitre plongeant 41 ans 35-63 ans 12 cas
Tumeurs kystiques 44,7 ans 27 - 54 10 cas
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age moyen de différents tumeurs médiastinales

50
44,7
45 i
39,17
40
35
30
25
20
15

15
10

5

0

tumeurs thymiques tumeurs germinales goitre plongeant tumeurs kystiques

figure :22 : Age moyen de différents types histologique des tumeurs

Les tumeurs étaient bénignes dans 45% des cas et malignes dans 55% des cas (Figure 21)

fréquence de tumeur bénigne et tumeur maligne

55%

tumeur bénigne tumeur maligne

Figure 23 : Répartition de I’effectif selon la nature de la tumeur

v" 1/ tumeurs médiastinales bénignes ;{tableau 10}
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Tableau X : tableau de différentes localisations des tumeurs médiastinales bénignes

Tumeur Médiastin Médiastin Médiastin postérieur Total
antérieur moyen

Kyste pleuro 1 1 0 2
péricardique

Lymphangiome 0 2 0 2
kystique

Kyste thymique 1 0 0 1
Kyste hydatique 3 2 0 5
Goitre bénin 8 0 0 8

2/ tumeurs médiastinales malignes : {tableau 11}

Tableau XI : tableau de différentes localisations des tumeurs médiastinales malignes

Tumeur Médiastin Médiastin moyen | Médiastin postérieur Total
antérieur
Thymome 17 0 0 17
Tératome 1 0 0 1
Goitre cancérisé 4 0 0 4
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IX. Traitement Adjuvant :

5 patients ont bénéficié de traitement adjuvant {tableau 9}

Tableau XII : traitement adjuvant

Nombre de cas Traitement adjuvant
Thymome B3 3 cas Radiothérapie
Carcinome thymique 2 cas Chimiothérapie

12 patients qui ont bénéficié de thyroidectomie totate ont recu un traitement hormonal
substitutif.

X. Suivi :

e 12 Patients opérés pour goitres plongeants avaient une évolution favorable sans
récidive a 6- 12- 18 mois d’évolution

. 10 Patients opérés pour tumeurs kystiques avaient une évolution favorable sans
récidive a 6 -12- 18 mois d’évolution

o 15 Patients opérés pour tumeurs thymiques avaient une évolution favorable sans
récidive a 6 -12- 18 mois d’évolution

e 1 Patient opéré pour tumeur germinaleavait une évolution favorable sans récidive a

6 -12- 18 mois d’évolution
®  2Patients opérés pour tumeur thymique avaient présenté une greffe tumorale

pleurale +une greffe tumorale péricardique a 1 an de surveillance
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TUMEUR DU MEDIASTIN

I. Introduction :

Le médiastin peut étre le siege de pathologies tumorales trés variées, chacune étant

associée a un compartiment médiastinal : antérieur, moyen, ou postérieur.

En se limitant aux néoplasies, le médiastin antérieur est le siege des tumeurs épithéliales

thymiques, de lymphomes et des tumeurs germinales

Le médiastin moyen est le siege de lymphome, des kystes congénitaux de I’intestin
primitif et les kystes péricardiques, tandis que les tumeurs du médiastin postérieur sont

souvent neurogenes.

Il. Epidémiologie :

1. Age :
- Les extrémes d’age de nos patients étaient de 12 a 68 ans.
- L’age moyen était de 36 ans.

Tableau XIlI: Effectifs et dges moyen selon les séries

Série Effectif Age moyen Extrémes d’ages
TANAUH [17] 22 sur 17 ans 25 ans 5 ans et 50 ans
MOUROUX [18] 441 sur 12 ans 52 ans 16 ans et 89 ans
VENISSAC [19] 270 sur 16 ans 54 ans 11 ans et 84 ans
ADEGBOYE [20] 105 sur 24 ans 41 ans 2,50 ans et 80 ans
Notre série 40 sur 3 ans 36 ans 12 ans et 68 ans
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2. Sexe
Il existe une prédominance fémininedans notre série, contrairement a la littérature

Tableau XIV: Répartition du sexe selon les séries.

Série Sexe masculin Sexe féminin
TANAUH [17] 59% 41%
MOUROUX [18] 55% 45%
VENISSAC [19] 57% 43%
ADEGBOYE [20] 71% 29%
Notre série 40% 60%

lll. Diagnostic clinigque

La symptomatologie des tumeurs médiastinales se caractérise par un grand
polymorphisme clinique qui s’explique par la variété du sieége, la taille, I’étiologie, la nature
bénigne ou maligne de la masse, I’age du patient et la susceptibilité inégale de chaque organe

médiastinal a la compression.

Le mode de révélation est variable selon la localisation, la vitesse de progression de la

tumeur et son agressivité.

Schématiquement, le diagnostic de tumeur médiastinale peut étre évoqué dans trois

circonstances :

> x[Tle plus souvent a I'occasion de la survenue de symptomes locaux de
caractéres positionnels ou de symptdomes paranéoplasiques.

> *[I0u bien au cours du bilan d'extension d'une affection générale.

> x[IEnfin, la masse peut étre latente et découverte fortuitement lors d’un Examen

radiologique systématique.
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Tableau XV: les signes clinigues sont différents en fonction de la topographie des tumeurs du

m

médiastin_

Médiastin Antérieur Moyen Postérieur
Supérieur Syndrome cave supérieur Syndrome cave Symptomes déficitaires
Signes respiratoires supérieur. Signes radiculaires ou
Signes thyroidiens respiratoires. médullaire. Claude
Myasthénie (syndrome para Dysphonie. Bernard- Horner
thymique)
Moyen Douleurs Myasthénie (syndrome Signes respiratoires | Symptomes déficitaires
para thymique) Dysphonie radiculaires ou
médullaires. Dysphagie
Inferieur Dyspnée Dysphagie Symptomes déficitaires
Douleur radiculaires ou
médullaires
Les syndromes médiastinaux sont faits de signes d’emprunts, liés a lirritation, a la

compression, a ’envahissement d'un ou plusieurs organes intra-médiastinaux par la tumeur.

1. Les Signes d’emprunt :

1.1 Le syndrome vasculaire

Le syndrome cave supérieur traduit la compression ou I’envahissement de la VCS.

Le syndrome cave inférieur est rare a cause du trajet court de la veine cave inférieure (VCI)

dans le thorax, il réalise le syndrome de Budd-chiari qui se manifeste par une CVC thoraco-

abdominale, une hépatomégalie, un reflux hépato- jugulaire, une ascite et des cedemes des

membres inférieurs (OMI).

La compression des éléments artériels médiastinaux par le processus médiastinal est tres
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rare, du fait de la rigidité de la paroi artérielle.

La compression du canal thoracique se manifeste par une pleurésie chyleuse droite, une

ascite chyleuse, une chylurie et un cedéme localisé

2. Le syndrome respiratoire :

Douleur thoracique :

Elle est profonde, volontiers rétro- sternale médio- thoracique, d’installation
progressive, a irradiation ascendante, simulant une douleur angineuse, de siége fixe,

permanente, rebelle au traitement habituel

Dyspnée :Secondaire a la compression ou I’envahissement de la trachée ou des bronches

souches, le plus souvent inspiratoire et d’installation progressive.

Toux : Le plus souvent séche, parfois productive ou quinteuse, d’installation

progressive, de caractere positionnel, rebelle aux antitussifs habituels, sans horaire particulier

Hémoptysies :Rare, souvent minime, sous forme de Crachats striés de sang, secondaires
au syndrome de compression de la veine cave supérieure, a une fistulisation d’une tumeur dans

I’arbre trachéo- bronchique ou bien a une extension dans le parenchyme pulmonaire.

3. Le syndrome neurologique :

Les signes cliniques sont variables en fonction de la structure nerveuse atteinte :

> x[L’atteinte des nerfs phréniques :Responsable d’'un Hoquet incoercible, une dyspnée
d’effort, et une névralgie phrénique en forme de bretelle

> x[L’atteinte de la chaine sympathique cervico- thoracique :Un syndrome de Claude

Bernard Horner, définit par I'association d’un ptosis, un myosis et une enophtalmie
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4. Troubles digestifs :

Traduisent une compression de I’cesophage.

La dysphagie intermittente ou permanente, sélective aux solides au début, puis

s’étendant aux liquides par la suite.

4.1 Lessymptomes systémiques :

Ils sont rares et causés par la sécrétion d’hormones, d’anticorps ou de cytokines [21].

Les manifestations auto- immunes sont mises en évidence dans plus de 20 % des cas au

diagnostic de tumeurs thymiques [22].

Ces syndromes « para thymiques » sont a la fois liés a une dérégulation de la
différentiation des lymphocytes T par les thymocytes tumoraux, et a I’expression aberrante

d’antigénes par la tumeur [23].

La myasthénie est souvent associée a ces autres affections auto- immunes(15 %a 20%des
cas) [24,25], responsable du décés du patient dans 25 %des cas dans certaines séries [26,27],

en dehors de I'invasion ou I'agressivité de la tumeur.
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Tableau XVI : syndromes paranéoplasiques secondaires aux tumeurs du médiastin.

Tumeur Symptomes

Tumeur épithélial thymiques > Myasthénie,

> Agranulocytose
Erythroblastopéniehypogammaglobuliné
mie, Pancytopénie

> Lupus érythémateux disséminé
Hypocorticisme Panhypopituitarisme
Polyarthrite rhumatoide Polymyosite

» Sarcoidose

Sclérodermie

» Syndrome de Cushing Syndrome
néphrotique Thyroidite auto- immune

Y

Goitre thyroidien

Thyrotoxicose

Lymphome

Fiévre d’origine indéterminée

Lymphome d ‘Hodgkin

Douleurs induites par I’alcool

Tumeurs germinales Gynécomastie

Dans notre série, les tumeurs bénignes sont dans 100%des cas de découverte clinique, en
rapport soit avec leur volume important entrainant un effet de masse sur les structures

adjacentes, soit avec une complication (hémorragie intra tumorale, fistulisation...).

5%des patients sont asymptomatiques, ils présentent des tumeurs malignes.

Toutefois, les circonstances de découverte étaient exceptionnelles.

La pathologie tumorale médiastinale est une pathologie bruyante

95 %des patients étaient symptomatiques au moment du diagnostic.

Tableau XVII : Fréguences des patients symptomatiques pour les tumeurs Médiastinales

Notre VENISSAC DAVIS TANAUH BENTON

série [19] [28] [17] [29]
Symptomatique 95% 74% 85% 100% 76%
Asymptomatique 5% 26% 15% 0% 24%
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IV.DIAGNOSTIC TOPOGRAPHIQUE DES TUMEURS MEDIASTINALES

Tableau XVIII :

localisation des tumeurs médiastinales [2]

Médiastin antérieur

Médiastin moyen

Médiastin postérieur

Supérieur

Goitres plongeant

Tumeurs thymiques

Kystes bronchogéniques

Tumeurs nerveuses

Lymphomes [hodgkin et non
hodgkin]

Lymphomes hodgkin et non
hodgkin

Moyen

Lymphomes

Tumeurs germinales

Tumeurs thymiques

Inférieur

Lipomes

Tumeurs thymiques

Kystes bronchogénique

Selon la classification utilisée nous avons pu dénombrer

: 35 tumeurs du meédiastin

antérieur (87,50 %) ,5 tumeurs du médiastin moyen (12,50 %) et aucune tumeurdu médiastin

postérieur (0 %). Nos résultats concordent avec ceux de la littérature dont les tumeurs du

médiastin antérieur sont les plus fréquentes

Tableau XIX : topographie des tumeurs selon les séries

Série Antérieur Moyen Postérieur

Notre série 35 5 0

N=40 80% 20% 0%
VENISSAC {19} 131 123 16
N=270 48% 46% 6%
ADEGBOYE {20} 67 14 24
N=105 64% 13% 23%
DAVIS {28} 215 82 103
N=400 54% 20% 26%
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V. Radiographie thoracique

Elle a un double intérét : elle permet de détecter les tumeurs du médiastin qui sont
volumineuses, en particulier les lésions du médiastin antérieur qui représentent 50 %des
tumeurs médiastinales de I’adulte, et rend souvent possible de situer topographiquement les
Iésions et de faire une premiére évaluation de son éventuel retentissement compressif (trachée,
hiles, parenchyme pulmonaire, épanchements associés), grace a des éléments sémiologiques
bien codifiés :

- Meédiastin postérieur si le bouton aortique est effacé ou une ligne para vertébrale
déformée.

- Meédiastin antérieur si la lésion est pré trachéale sur I'incidence de profil et/ ou comble
I’espace clair rétro sternal.

- Certains aspects en radiographie thoracique sont tres évocateurs ;

- Une masse Sous-carinaire écartant et horizontalisant les deux bronches souches est trés
en faveur d’un kyste bronchogénique, surtout si cet aspect est présent depuis plusieurs
années sur les radiographies antérieures.

- Des opacités peu denses de l'angle cardiophrénique sont évocatrices de franges
sérograisseuses du péricarde.

- Les capacités de caractérisation tissulaire de la radiographie sont limitées et elle est
souvent complétée, voire remplacée par la tomodensitométrie, qui est I’examen

principal d’exploration du médiastin.

VI. Tomodensitométrie thoracique

- La tomodensitométrie représente actuellement la meilleure technique d’exploration des
tumeurs médiastinales.
- Elle bénéficie d’'une excellente sensibilité, permettant de détecter de petites Iésions, non

visibles sur les clichés simples.
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Elle autorise un diagnostic topographique précis en montrant le sieége de la Iésion, son

extension et ses rapports avec les organes de voisinage, ainsi que la mesure des

Iésions.

- Enfin, I'analyse densitométrique permet une approche de la composition de la Iésion
(liquidienne, graisseuse, vasculaire, tissulaire).

- Lfinjection de produit de contraste permet de délimiter la Iésion par rapport aux
vaisseaux avoisinants et de préciser son degré de vascularisation.

- Dans notre série la TDM thoracique a eu une spécificité (pouvoir discriminatif) de 92,50

%pour la détection des tumeurs médiastinales et seulement dans 7,50 % (soit 3 patients)

on a eu recours a une IRM thoracique pour confirmer le diagnostic, ou de juger du degré

d’extension de la tumeur.

Tableau XX : comparaison de la spécificité de la TDM pour la détection des tumeurs

médiastinales

Notre série

FRUA [30]

TANAUH [17]

LAURENT [31]

Spécificité

95%

80%

77%

36%

VIl. Etude anatomo pathologique

Répartition de I’age selon les types histologiques :

Tableau XI : Age moyen des patients présentant des tumeurs thymigues selon les séries

Notre série DIANE [32] AYADI - WEISSFEIRDT[34]
KADDOUR[33]
Les tumeurs 39,17 ans 27 ans 32,5 ans 56 ans
thymiques
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Tableau XXIl: Age moyen des patients présentant des tumeurs germinales selon les séries

Notre série DIANE [32] BERDAH [36] AYADI-
KADDOUR[35]
Tumeurs germinales 15 ans 27 ans 32,5 ans 42 ans

Tableau XXIIl : Age moyen des patients présentant des kystes du médiastin

Notre série TRAIBI [37] TAKEDA [38] GURSOY [39]

Les kystes du 53 ans 36,6 ans 37,3 ans 48 ans
médiastin

Tableau XXIV : Age moyen des patients présentant des goitres plongeant du médiastin

Notre série Fadel [40] Makeieff [41] Sellal [42] Atoini [43]

Les goitres 43 ans 63 ans 60 ans 61 ans 51 ans
endothoraciques

Les tumeurs médiastinales touchent I'adulte jeune avec un age moyen de 30 a 50 ans,

sans distinction concernant I'opérabilité de la tumeur, sa localisation ou le type histologique.

VIlIl. Tumeurs du médiastin antérieur :

1. Tumeurs épithéliales thymiques :

Les Tumeurs épithéliales thymiques représentent 20% des tumeurs médiastinales et

50%des tumeurs du médiastin antérieur. Elles concernent surtout les adultes entre 40 et 60 ans.

Elles se répartissent en thymomes (80%), carcinomes thymiques (15%) et tumeurs

neuroendocrines du thymus (5%).
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Elles rentrent dans la définition d’'une maladie rare avec une incidence estimée a moins de

300 nouveaux cas par an en France.

1.1 Classification anatomopathologique :

La distinction entre les différents types de thymomes repose sur la ressemblance du tissu
tumoral avec les différentes zones anatomiques du thymus normal (A : médullaire, B : corticale),
sur le degré d’atypie des cellules épithéliales tumorales, et sur la proportion relative du

contingent lymphoide associé.

La spécificité des tumeurs thymiques est la corrélation entre le type histologique et le

stade tumoral au diagnostic. (Tableau)

Tableau XXV : classification histopathologique des thymomes, d’aprés [40,41]

Caractéristiques histopathologiques Invasivité Survie sans
récidive (10
ans)
A thymome a cellules épithéliales fusiformes ou thymome 10-40% 97%
médullaire.
AB thymome a cellules épithéliales fusiformes et mixtes 30-40% 95%
B1 Thymome a cellules épithéliales polygonales ou 45 -50% 90%

thymome lympho- cortical
— Du type B1 au type B3

B2 _ augmentation du rapport cellules épithéliales / 65-70% 78%
lymphocytes 85-90% 63%
.B3 _ augmentation du degré d’atypie cellulaire

Carcinome thymique : cellules carcinomateuses
anaplasiques

de bas grade : basaloide,épidermoide,muco_épidermoide 90-95% 15%
_de haut grade : adénocarcinome,sarcomatoide,lympho-
épithélial
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Type histologique des tumeurs thymiques

H thymome AB
B Tymome B1

= thymome B2
W thymome B3

M carcinome

Figure24: Caractéristiques histopathologiques des TET dans notre série
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Tableau XXVI: Recommandations de I'ITMIG pour I’analyse anatomopathologique, d’aprés [46].

Macroscopie

—La communication directe et immédiate avec le chirurgien est
cruciale pour identifier les régions pour lesquelles une invasion
tumorale est suspectée. Ces régions doivent étre repérées avant la
dissection.

—L’orientation de la piece opératoire en utilisant des fils ou des
marquages a

I’encre est indispensable.

— La piece opératoire doit faire I’objet d’au moins une section par
centimetre.Les sections tumorales doivent étre repérées. Un
minimum de 5 blocs doivent étre examinés, quelque soit le diameétre
tumoral. Des blocs du thymus non tumoral doivent étre examinés, si
possible.

—Des échantillons de tissu tumoral devraient étre si possible
congelés sans compromettre le diagnostic de routine.

Evaluation des marges
de résection

Définition des marges négatives :

— présence de tissu normal entourant la totalité de la tumeur,

— ou présence de tissu sain autour des structures envahies par la
tumeur (plévre ou péricarde),

— ou capsule ou surface de la piéce opératoire marquée a I’encre
indemne d’invasion tumorale.Définition des marges positives :

— extension tumorale a une marge marquée a l'encre.

— la distance par rapport a la marge de résection doit étre précisée.
En cas de marge inférieure a T mm, une vérification de I'absence
d’envahissement sur trois niveaux supplémentaires doit étre
effectuée.

Evaluation de I'invasion
tumorale selon la
classification OMS

Le pathologiste doit préciser si le thymome est :

— complétement encapsulé

,— OU avec invasion minime,

— ou avec invasion franche,

— ou avec implants (pleuro et/ ou péricardiques)

,— avec extension pulmonaire,

— avec métastases ganglionnaires (dont la situation sera précisée),
— ou avec métastases a distance (dont les sites seront précisés).

Evaluation des tumeurs
réséquées apres
traitement néoadjuvant

Le pourcentage de cellules tumorales viables doit étre précisé par
incréments d e 1 0 %,sur un minimum de cing sections
représentatives de la tumeur.
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1.2

Classification pronostique :

Il n’existe pas de classification consensuelle et entiérement satisfaisante.la plus connue et

utilisée internationalement est celle de Masaoka et KOGA

Tableau XVII : Systéeme de stadification des thymomes [47]

Stade | - Tumeur complétement encapsulée.
- Pas d’extension a la graisse médiastinale.
Ce groupe inclut les tumeurs avec invasion - mais pas au- dela - de la capsule, et les
tumeurs sans capsule mais sans invasion des tissus périphérigue
Stade lia - Invasion microscopique trans- capsulaire (< 3 mm, confirmation
histopathologique)
Stade IlIb - Extension macroscopique a la graisse médiastinale périthymique

- Adhérences macroscopiques, sans invasion, a la plevre médiastinale ou au
péricarde. Ces adhérences rendent nécessaire la résection de ces structures
lors de la chirurgie, avec confirmation histopathologique de I'invasion de la
graisse périthymique, et de I'absence d’invasion de - ou au- dela de - la
plévre médiastinale ou de I’enveloppe fibreuse du péricarde.

stade lll - Extension macroscopique aux organes adjacents (péricarde, gros vaisseaux,
poumon).

- Ce groupe inclut les tumeurs avec, a I'’examen histopathologique : (1) une
invasion microscopique de la pléevre médiastinale ou du péricarde, ou (2) une
invasion directe du parenchyme pulmonaire, ou (3) une invasion du nerf
phrénique ou du nerf vague, ou (4) une invasion des gros vaisseaux.

- Ce groupe inclut les tumeurs avec adhérences macroscopiques et invasion
microscopique de la plévre médiastinale ou du péricarde

Stade Iva - Tumeur avec implants pleuraux ou péricardiques.

- Ces greffes correspondent a des nodules tumoraux, distinct de la tumeur
principale, avec invasion de la plevre viscérale ou pariétale, ou invasion du
péricarde ou de I'épicarde

Stade IVb - Métastases ganglionnaires : médiastinales antérieures, intrathoraciques,

cervicales antérieures ou inférieures, ou extrathoraciques.

Métastases hématogenes.

Ce groupe inclut les métastases extra- thoraciques ET extérieures a la région
périthymique,

dont les tumeurs pulmonaires sans implant pleural associé
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1.3  Prise en charge diagnostique

Une tumeur de la loge thymique semblant encapsulée sur I'imagerie initiale ne nécessite
pas de biopsie, elle peut étre réséquée d’emblée.

En cas de tumeur intra thymique a priori non encapsulée et non résécable d’emblée, une
preuve histologique doit étre apportée par une macro- biopsie de taille supérieure a 1 cm3 afin

d’engager un traitement d’induction. [48]

1.4 Prise en charge chirurgicale :

La chirurgie premiere est privilégiée dans les tumeurs du médiastin antérieur ; si I’exérese
complete est possible, compte tenu du risque de dissémination tumorale apres effraction
capsulaire liée a la biopsie.

La résection chirurgicale est le temps clé du traitement des tumeurs thymiques. L’abord
chirurgical recommandé est la sternotomie médiane, permettant une exploration compléte du
médiastin et des cavités pleurales, I’évaluation de I'importance de I’envahissement de la
capsule, de la graisse péri thymique et des structures médiastinales adjacentes, et la recherche
d’implants tumoraux pleuro- péricardiques, notamment au niveau des culs- de- sac costo-
diaphragmatiques [49,46,50].

Ces constatations peropératoires, associées a I'’examen histopathologique des pieces de
résection, constituent la base de la classification de Masaoka- Koga. L'importance de la
résection dépend directement de I'importance du niveau d’invasion tumorale.

% Si les tumeurs de stade |- Il ne requierent qu'une thymectomie totale emportant la
graisse périthymique.

+ Les tumeurs de stade Il et IV nécessitent une résection en bloc de la tumeur et des
structures adjacentes envahies (plevre, péricarde, gros vaisseaux).

%+ La préservation des nerfs phréniques est particulierement cruciale chez les patients

atteints de myasthénie, et le positionnement de clips chirurgicaux permet le ciblage
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d’une surdose de radiothérapie adjuvante [46,51].

+ En cas d’atteinte parenchymateuse pulmonaire (10 %des cas), les résections atypiques
sont préférées aux lobectomies ou pneumonectomies.

%+ Larésection de toute adénopathie suspecte d’envahissement tumoral est
recommandée. Pour les tumeurs de stade | et ll, la résection des adénopathies
adjacentes a la tumeur et de la région médiastinale antérieure est conseillée.

Pour les tumeurs de stade lll, la résection des adénopathies de la région médiastinale
antérieure et I’échantillonnage des autres régions (région paratrachéale, fenétre aorto-
pulmonaire, région sous- carinaire) sont recommandés.

Pour les carcinomes thymiques, I’échantillonnage ou le curage systématique doit inclure les

régions médiastinales antérieures, sus—- claviculaires, et cervicales basses [38].

a) Radiothérapie postopératoire :

Il est recommandé de conduire ce traitement selon une technique conformationnelle avec
étude des histogrammes dose- volume concernant

Les volumes cibles et les organes critiques, en particulier le parenchyme pulmonaire, le
cceur et la moelle épiniere.

La radiothérapie adjuvante doit débuter dans les 2 a 3 mois suivant la chirurgie. Le
volume- cible comporte la totalité de la loge thymique ainsi que les éventuelles extensions
tumorales.

Les doses d’irradiation dans le cadre de la radiothérapie postopératoire des tumeurs
thymiques sont trés discutées.

Apreés résection compléte RO, la dose délivrée est habituellement comprise entre 45 a 50
Gy.

En cas de résection R1, une surimpression jusqu’a 54- 60 Gy. Enfin, en cas de résection

incomplete R2, la surimpression au niveau de la zone a risques de rechute peut atteindre 66 Gy.
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Tableau XXVIII : Indication de la radiothérapie postopératoire (référentiel RYTHMIC 2012). [52]

Résection Stade | : pas de radiothérapie postopératoire

Compléte Stadella : types A a B2 : pas de radiothérapie postopératoire

type B3 : discuter une radiothérapie postopératoire

Stadellb : types A a B1 : pas de radiothérapie postopératoire types B2 a B3 :
discuter une radiothérapie postopératoire

Stade lll : radiothérapie postopératoire

Résection R1 Radiothérapie postopératoire
Carcinome Radiothérapie postopératoire
thymique

b) Chimiothérapie :

La chimiothérapie est indiquée dans deux situations cliniques différentes :

En cas de tumeur localement avancée, la chimiothérapie d’induction a pour objectif
I'obtention d’une réponse tumorale permettant une résection chirurgicale secondaire ou, en
I’absence de résécabilité, une radiothérapie séquentielle.

En cas de tumeur métastatique ou récidivante, non résécable, la chimiothérapie exclusive

est le traitement standard.

c) Stratégies multimodales :

Elles sont en général élaborées a posteriori pour les tumeurs présumées résécables, en
fonction des données chirurgicales et anatomopathologiques. Les tumeurs d’extirpabilité
incertaine sont la cible des traitements d’induction, chimiothérapie ou radio-chimiothérapie
concomitante, dont les buts sont d’augmenter le taux des exéreses histologiquement
complétes et de limiter les possibles disséminations pleuropéricardiques lors de la chirurgie
[52—53].

En traitement d’induction des tumeurs localement avancées non résécables au diagnostic
(stade Ill a IVA), la séquence thérapeutique optimale est ainsi multimodale et comporte une
chimiothérapie d’induction (trois a quatre cures), une résection chirurgicale, et une

radiothérapie postopératoire.
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d) Traitement des récidives :

La chirurgie des récidives majoritairement locorégionales est possible et de facon
itérative. Chaque fois qu’elle laisse présager d’une résection compléte, en particulier lorsque le
patient a préalablement eu une radiothérapie adjuvante lors du traitement initial de sa maladie,
car elle semble influencer favorablement la survie [55]. En I'absence de radiothérapie préalable
ou en cas de récidive hors- champ, une radiothérapie exclusive est le traitement de référence
des formes non résécables [56].

La survie a cinqg ans apres chirurgie ou radiothérapie est de 80%. L’intérét des stratégies

multimodales est peu documenté dans ce contexte en raison de la rareté de cette situation.

e) Traitement des manifestations paranéoplasigues :

Le traitement radical des TET améliore les symptomes de myasthénie dans 50 a 60 %des
cas et permet méme une rémission complete dans 10 a 30 %des cas. La réapparition d’une
myasthénie aprés le traitement de la tumeur doit faire penser a une récidive néoplasique, méme

si I’évolution pour son propre compte de la maladie auto- immune est fréquente.
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Image 18 : vue opératoire du thymome.

Image 19 :vue opératoire d’'un Thymome B3 montrant un aspect lobulé
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Image 20: Piéce opératoire montrant un thymome du lobe thymique droit

Image 21 : vue opératoire d’un thymome
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Image 22 : vue opératoire d’un thymome

2. Lymphomes :

Trois entités résument la quasi-totalité de cette pathologie : le Ilymphome
lymphoblastique T, le lymphome B diffus a grandes cellules médiastinal (thymique) et le

lymphome hodgkinien classique scléronodulaire [57].

L’incidence est de 2 a 4 cas pour 100000 [58].

Leur diagnostic est le plus souvent réalisé sur un matériel biopsique prélevé sous
médiastinoscopie ou médiastinotomie antérieure et nécessite la mise en ceuvre de techniques

d’histopathologie classiques, d’'immunohistochimie et parfois de biologie moléculaire.

2.1 Lymphome lymphoblastique T :

Le lymphome lymphoblastique [58] est une tumeur tres agressive qui peut infiltrer le
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médiastin. Il s’agit d’'une forme clinique de leucémie aigué lymphoide ou le syndrome tumoral

prend le pas sur I’envahissement médullaire.

Il est développé a partir d’un précurseur lymphocytaire T thymique. Histologiquement, il
s’agit d’'une prolifération monomorphe, trées densément cellulaire, de blastes lymphoides :
cellules de taille petite a moyenne, a chromatine immature, « poussiéreuse », finement
nucléolées. Les mitoses sont nombreuses. Le diagnostic peut étre rendu difficile par des

artéfacts d’écrasement souvent trés importants.

Un immuno-phénotypage des cellules tumorales est indispensable, par
immunohistochimie (IHC) sur une biopsie médiastinale. Les cellules expriment le marqueur
pan- leucocytaire CD45, des marqueurs d’immaturité lymphocytaire et, de facon variable, les

marqueurs T (CD2, CD3, CD5, CD7)

2.2 Lymphome B diffus a grandes cellules médiastinal (LBDGCM):

Il s’agit d’un sous- type de lymphome B diffus a grandes cellules (LBDGC) individualisé
pour ses caractéristiques histopathologiques, immunohistochimiques et moléculaires tres

particulieres. Il serait développé a partir lymphocytes B thymiques.

L’aspect macroscopique est celui d’'une tumeur dure, fibreuse. L’aspect histologique est
celui d’une prolifération de cellules lymphoides, de taille moyenne a grandes, a chromatine
clarifiée au sein d’un stroma fibreux. L’étude en IHC montre des cellules de phénotype B

(CD20+ ) pouvant exprimer le CD30

2.3 Lymphome hodgkinien classigue médiastinal

De facon générale, la classification OMS 2008 des néoplasies hématologiques oppose les
lymphomes hodgkiniens « classiques » (LHc, avec 4 sous-types histologiques dont le sous-type
scléronodulaire) et les lymphomes hodgkiniens nodulaires a prédominance lymphocytaire. Dans

le médiastin, on ne rencontre quasiment que des « lymphomes hodgkiniens classiques
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scléronodulaires ». Dans le cas des LHc médiastinaux, la tumeur dériverait d’un lymphocyte B
thymique. Le diagnostic histopathologique repose sur la mise en évidence de cellules tumorales
de grande taille fortement nucléolées (cellules d’Hodgkin et cellules de Reed- Sternberg)

présentes au sein d’'une abondante population inflammatoire.

La fibrose est souvent trés importante, réalisant des nodules.

L’association d’une abondante population non tumorale et d'une fibrose importante
explique les possibles échecs diagnostiques, malgré des prises biopsiques de bonne taille, si
ces biopsies ne comportent pas les cellules tumorales indispensables au diagnostic. L’IHC
montre une expression par les cellules tumorales du CD30 (constante) et du CD15 (dans 80 %
des cas). Les marqueurs B (CD20 notamment) peuvent étre exprimés, mais de facon faible et

hétérogeéne, caractéristique importante du diagnostic différentiel avec un LBDG

2.4 Traitement :

Un lymphome est une maladie générale, chimio- sensible, son traitement repose sur une

poly- chimiothérapie.

La chirurgie a un role seulement pour assurer un diagnostic précis par I'obtention de
larges fragments tumoraux, pour permettre le typage précis du lymphome et pour apprécier la

réponse au traitement médical et réaliser I’exérése de la maladie résiduelle.

2.4-1 Lymphome d’hodgkin :

La radiothérapie a un role dans les formes limitées ou en cas de résidu tumoral localisé et

affirmé.

Les stades précoces de bon pronostic bénéficient de deux cycles de chimiothérapie suivis
d’une radiothérapie de 20 Gy des régions envahies. Les stades précoces de mauvais pronostic

sont traités par quatre cycles d’ABVD et 30 Gy.
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Les stades avancés sont traités par chimiothérapie exclusive, ABVD ou BEACOPP

(bléomycine, étoposide,

prednisone).

doxorubicine,

cyclo-

phosphamide, vincristine, procarbazine et

Tableau XXIX : classification pronostique des stades localisés sus diaphragmatiques | et Il.

Pronostic défavorable

Pronostic favorable

Stade clinique I et Il et age >50 ans A+ Vs >
50 mm ou B+ Vs > 30mmeEt atteinte de 4 ou
plus sites ganglionnaires et rapport M / T>

0.35

Stade clinique | et Il et age < 50 ans A+ Vs <
50 mm ou B+ Vs < 30mmEt atteinte de moins
de 4 sites ganglionnaires et rapport M / T<

0.35

Lymighome de hodgkn

Bilan dextension

D miaunvals prancsic

T

2 oydles de
chirmiot hérapie auis
d'une radiotheapia
de 20 &Y

4 pdesde
chimict harapie suis
d'wne radiotherapa
de I0GY

Oremicthérame
exusve AT ou
BENIOFF

A et B : désignent I’absence ou la présence de signhes généraux

M/ T : le rapport médiastino- thoracique
VS : la vitesse de sédimentation a la premiére heure
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2.4-2  Les lymphomes non hodgkiniens :

Bien qu’il existe de nombreuses classes de lymphomes non hodgkiniens, le lymphome
lymphoblastique et le lymphome B a grandes cellules sont les deux sous- types les plus
fréquents retrouvés dans le médiastin

Le lymphome lymphoblastique :

Le traitement par chimiothérapie avec une phase d’induction suivie de cures de
consolidation et d’une éventuelle allogreffe de cellules souches.

Les lymphomes B primitifs du médiastin (LBPM) :

Le traitement des LBPM est basé sur une polychimiothérapie avec comme référence
actuelle I'association R- CHOP (rituximab, cyclophosphamide, doxorubicine, vincristine et
prednisone).

Image?23: Radiographie thoracique de face objectivant une opacité para— trachéale droite en
rapport avec un lymphome
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DY 36.0cT
STy

Image 24: coupe scannographigue transversale en fenétre mediastinale montrant une masse
tissulaire médiastinal antérieur et péri- trachéale.

Image25 : Lymphome de hodgkin montrant une architecture nodulaire
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Image26 : Cellules lacunaires et cellules de Reed Sterenberg

3. GOITRES PLONGEANTS :
3.1 EPIDEMIOLOGIE

La fréquence des goitres plongeants est différemment appréciée car leur définition n’est
pas univoque. L’analyse de la littérature fait état d’une localisation endothoracique allant de 1 a
20% des séries de thyroidectomie [59, 60, 61, 62, 63, 64,65]. Plusieurs définitions ont été
énoncées. La plus couramment employée considéere comme plongeant tout goitre ne siégeant
pas dans la région cervicale en position opératoire et ayant un prolongement inférieur a plus de

deux travers de doigt sous le manubrium sternal [66, 67,60].

3.2 ETUDE CLINIQUE

Le diagnostic du goitre plongeant doit étre évoqué cliniquement chaque fois que I'on
n’arrive pas a bien délimiter le bord inférieur du goitre chez un patient examiné en position

d’hyper extension du cou et effectuant des manceuvres de déglutition [66,59].
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L’appréciation clinique du caractére plongeant d’un goitre peut étre rendue difficile par la
morphologie du cou du patient (cou court et adipeux...) et la morphologie du goitre (a
développement postérieur...) [66,59]. Lors de la découverte, les antécédents du patient sont
souvent parlants ; le goitre est connu et évolue parfois depuis des années ; ailleurs, on retrouve
la notion de goitre cervical ancien qui a subitement régressé ou disparu ; il faut toutefois se
méfier des goitres cervicaux de taille modérée dont le pble inférieur va se développer dans le
thorax donnant la fausse impression de disparaitre avant de donner des signes compressifs.

Quelques patients ont bénéficié auparavant d’un traitement chirurgical pour un goitre [59].

Image 27 : Volumineux goitre plongeant face et profil [68]

3.3 ETUDE PARACLINIQUE
3.3-1 Laradiographie thoracique

La radiographie pulmonaire de face et de profil, prenant la totalité du thorax et du cou,
est systématique. Elle permet de mettre en évidence une opacité cervico- médiastinale arrondie
ou ovalaire, de densité homogene, bilatérale et ou unilatérale siégeant au niveau du médiastin

supérieur pouvant déborder le médiastin moyen dans les goitres volumineux. Le pdle inférieur
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du goitre est flou, alors que son poble supérieur se noie dans les parties molles du cou. L’orifice
supérieur du thorax est simplement élargi [59,69]. Elle permet également d’apprécier la
déviation trachéale dans les deux plans frontal et sagittal. Cette déviation est un grand signe de
présomption de la nature thyroidienne de I'opacité médiastinale. Une scoliose trachéale peut
étre le témoin d'un goitre plongeant bilatéral a développement inégal [59,69]. Les clichés
peuvent également révéler une sténose trachéale laissant préjuger de difficultés d'intubation

[59].

Image 28 : Radiographie de thorax de face montrant goitre plongeant a gauche refoulant la
trachée vers la droite

3.4 L’échographie cervicale

Le caractere non invasif, non irradiant et peu couteux de I’échographie cervicale a
certainement favorisé son utilisation courante, comme le premier examen réalisé dans le cadre
du bilan de la thyroide. Mais sa place dans I'exploration du goitre thoracique est limitée [70],

contrairement a sa contribution dans I’étude du goitre cervical [59].
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3.5 Latomodensitométrie cervicothoracique

Son principal intérét réside dans I’exploration des espaces peu accessibles a la radiologie
conventionnelle. La technique doit alors étre rigoureuse : scanner cervicothoracique, spiralé ou
hélicoidal, en coupe fine, avec ou sans injection. En fonction de la nécessité d’apprécier la
position des vaisseaux, une reconstitution tridimensionnelle peut étre réalisée [59,71].
Toutefois, I'injection de produit de contraste iodé sera évitée car elle peut aggraver une
dysthyroidie et géner l'interprétation des scintigraphies ultérieures, géner un éventuel

traitement par radio-iode [72].

Oy

o F Rl
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M0 r:-l.h":l. .

Images 29 ; coupescannographigue coronale en fenétre médiastinale montrant une masse

tissulaireen rapport avec un volumineux goitre plongeant refoulant et comprimant la trachée.
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Image 30 : coupescannographigue sagittale en fenétre médiastinale montrant une masse
tissulaire en rapport avec un volumineux goitre plongeant

3.6 Le bilan biologique de la fonction thyroidienne

Le bilan biologique thyroidien, comprenant des dosages des hormones thyroidiens T3, T4
(thyroxine) ainsi que de la TSH (thyréostimuline Hormone), doit étre systématique étant donné

la fréquence relative de I’hyperfonctionnement biologique des goitres [73].

3.7 TRAITEMENT

Le seul traitement du goitre plongeant est a I’évidence I'exérése chirurgicale, en I'absence
de contre-indication médicale absolue (59). Les justifications de cette indication chirurgicale
sont multiples :

4+ L’évolution inéluctable vers la compression médiastinale, qui peut parfois étre brutale a
I’occasion d’une hémorragie intrathyroidienne

4+ le risque de cancérisation difficile a écarter par une cytoponction du fait de son
inaccessibilité ;

4+ |’hormonothérapie frénatrice peu efficace pour ralentir [I'évolution du goitre

multinodulaire.
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4+ La chirurgie réglée du goitre thoracique a une faible morbidité ; celle-ci augmente

toutefois lors des interventions effectuées dans les conditions d’urgence [59].

Image 32 vue opératoire d’une Ascension du prolongement inférieur d’un goitre plongeant
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Image 33 : Piece de thyroidectomie totale.

3.8 ANATOMOPATHOLOGIE

Histologiquement, l'immense majorité des goitres plongeants est représentée par la

pathologie nodulaire dystrophique ou adénomateuse folliculaire.

La proportion de goitres endothoraciques cancéreux est faible.

Dans la série de Makeieff, I’étude histologique avait conclu a la bénignité dans 98,7% des

cas. Trois carcinomes papillaires ont été découverts [59].

Tableau XIX: Etude anatomopathologigue des goitres plongeants

Etude Goitre bénin Carcinome papillaire Carcinome
vésiculaire
Makeieff [60] 98,7% 1,3% 00
Notre série 67% 33% 00
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4. Tumeurs germinales :

On oppose classiqguement les séminomes aux TG non séminomateuses: tératome (mature
ou immature), carcinome embryonnaire, tumeur du sac vitellin et choriocarcinome. Chaque type

histologique peut étre présent isolément ou associé a un e contingent, réalisant alors une TG

mixte.
Tumeurs médiastinales primitives de |"adulte
85% 15%
: 1 l 6% | Tératomes matures
[y momes lTumeurs Germmales ————»

| Tératomes immatures

Lymphomes
Aulres lumeurs

40P

Tumeurs Germimales Mahgnes

5 a S
Séminomes Tumeurs Germinales
{ou [Dvsgerminomes) RON SEMINOMAICUSCS

* Carcinomes embryvonnaires (CE)

* Chonocarcmomes (CC)

* Tumcur du sac vitellin (YS)

* Térmtocarcinomes (CE + 1éralome)

Tumewrs motes | 10®s)
* Séminome + composanic(s) non
SEMINOMaleuses

Image 34 : Fréquence des différents types anatomo- pathologiques des tumeurs médiastinales
antérieures. [74]
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4.1 Tumeurs germinales bénignes :
4.1-1 Tératomes

Les tératomes constituent la variété bénigne des tumeurs germinales extra gonadiques.
Ils sont constitués des dérivés des trois feuillets embryonnaires: endoderme, mésoderme et

ectoderme. [74]

A/ mature :

C’est une tumeur germinale développée dans le sens somatique et composée de tissus
matures. Macroscopiquement, c’est une tumeur hétérogéne, souvent volumineuse, avec des
zones kystiques, a contenu clair ou mucineux ou renfermant parfois des poils, des cheveux,

des dents, du sébum..., et des zones solides

Image35: X20, tératome mature comportant une mugqueuse bronchigue avec un épithélium
réqulier cylindrique cilié.
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Microscopiquement, cette tumeur assoie en proportions variables des contingents
tissulaires provenant des trois feuillets et qui se disposent de facon anarchique non organoides.

L’essentiel est de pouvoir affirmer qu’ils sont entierement bénins.

4.1-2  Tératome immature :

Le contingent immature d’un tératome est représenté surtout par des structures
neuroépithéliales et gliales. Macroscopiquement, c’est une tumeur hétérogene, ferme,

contenant souvent des zones kystiques.

Microscopiquement, il est constitué de tissus adultes identiques au tératome mature, avec
des structures immatures. Dans les tératomes immatures, 'immunohistochimie (IHC) peut aider
a caractériser les différents contingents immatures, notamment musculaire strié, neuro-
épithélial, cartilagineux, et pour exclure I’association avec une autre TG, notamment une

tumeur du sac vitellin.

4.2  Tumeurs germinales malignes :

4.2-1 Séminomes [74]

Deuxieme tumeur germinale du médiastin, la séminome représente entre 13% et 25% des

tumeurs germinales du médiastin et 50% des tumeurs germinales malignes.

Ils ne surviennent quasiment que chez ’lhomme soit sous la forme d’'une séminome pure,
soit dans le cadre d’une TG mixte. lls sont volontiers moins volumineux que les tératomes (4,6
cm en moyenne), bien limités, présentant un aspect solide, charnu, homogéene, blanchatre.
L’image histologique est volontiers caractéristique : plages monomorphes de cellules a
cytoplasme clair, limites cytoplasmiques nettes, noyaux ovalaires nucléoles. Un abondant
contingent inflammatoire est souvent présent, lymphocytaire le plus souvent mais pouvant
comporter des granulomes macrophagiques. L’étude en IHC est importante afin de conforter le

diagnostic : positivité des cellules tumorales pour la phosphatase alcaline placentaire (PAL)
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dans 80—90 %des cas et pour le CD117 dans 'immense majorité des cas. Une positivité focale

des cytokératines (marqueurs épithéliaux) est possible.

4.2-2  Tumeurs germinales non séminomateuses:

Représente 5 %de I'’ensemble des tumeurs du médiastin /carcinome embryonnaire :

Il réalise histologiquement des massifs de cellules atypiques de grandes tailles, volontiers
nucléolées. En plus des cytokératines, les cellules tumorales expriment le CD30 dans la quasi-
totalité des cas, élément important pour lediagnostic différentiel avec un carcinome thymique
ou une métastase. Elles n’expriment pas —ou de facon focale— les autres marqueurs de TG :

PAL, alpha- foetoprotéine (AFP) et béta- HCG).

b/Tumeur du sac vitellin (également appelée yolk sac tumor) :

Son aspect macroscopique est celui d’une tumeur solide, blanchatre. L’aspect
histologique est trés variable pouvant associer au sein d’'une méme tumeur des zones solides,
micro et/ou macrokystique, glandulaire, myxoide, hépatoide... La mise en évidence de corps de
Schiller-Duval (petites structures gloméruloides), inconstante, est trés évocatrice. L'IHC est

indispensable montrant le plus souvent une expression de I’AFP.

¢/ Choriocarcinome :

Il s’agit généralement d’une tres volumineuse tumeur siége d’importants remaniements

hémorragiques et nécrotiques.

Histologiquement elle est composée d’un contingent syncytiotrophoblastique (grandes
cellules multi- nucléées, trés atypiques) et d’'un contingent cytotrophoblastique. Le diagnostic
sera conforté par la positivité du contingent syncytiotrophoblastique pour la béta-HCG. Le
diagnostic différentiel inclut essentiellement un carcinome embryonnaire et une métastase par

un carcinome sarcomatoide.
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4.2-3  Le tératome cancérisé :

C’est la transformation maligne d’un des éléments tératomateuxen un tissu cancéreux de

nature non germinale.

Dans notre série, les tumeurs germinales représentent 2,50 %des tumeurs du médiastin et

2,10 %des tumeurs du médiastin antérieur.

Tableau XX : fréguence de différentes localisations des tumeurs germinales

Notre série Tanauh Davis Bastos
(40 cas) (22 cas) (400 cas) (171 cas)
Tumeurs ANT : 2,50 % ANT : 9% ANT :11% ANT : 8%
germinales MOYEN : 0 % MOYEN :0% MOYEN : 0% MOYEN : 0%
POSTE : 0% POSTE :4% POSTE : 0% POSTE : 1%

4.3 Traitement

a) Tératome

La résection chirurgicale est le traitement de choix, la voie d’abord est variable selon les

écoles, mais le plus souvent consiste en une thoracotomie.

Les difficultés opératoires sont dominées par les adhérences aux structures adjacentes,

notamment vasculaires, cesophagiennes et lymphatiques.

L’exérese chirurgicale du tératome est de principe, en raison de la difficulté a évaluer le
devenir de cette tumeur devant une abstention thérapeutique a savoir : le risque de rupture ou

de fistulisation et celui de la transformation maligne.

b) Tumeurs germinales malignes :

Au plan thérapeutique, la prise en charge differe selon la nature séminomateuse ou non

séminomateuse de la TGM.
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La stratégie a évolué grace a une meilleure connaissance des facteurs pronostiques de la

TGM (Tableau)

Tableau XXXI : Classification pronostique des tumeurs germinales (TG) malignes du médiastin

[75]

Séminome

TG non séminomateuses

Bon pronostic

[TAbsence de métastases
extrapulmonaires
[(ISurvies a 5ans=86%

[(TAbsence de métastases
extrapulmonaires Et
AFP< 1000 kUI/L Et
BHCG < 5000 kUI/ LEt
LDH < 1,5X normale
[Survie a 5ans=92%

Pronostic
intermédiaire

Localisation médiastinale
Métastases extra pulmonaires
Survie a 5 ans = 72%

Absence de métastases extra pulmonaires
Et

1000 < AFP< 10 000 kUI/L

Ou 5000 < _HCG < 50 000 kUl/ L Ou
1,5< LDH< 10x normale

Surviea 5 ans = 80 %

Pronostic
défavorable

Localisation médiastinale Métastases
extrapulmonairesOu

AFP> 10 000 kUI/LOu

HCG > 50 000 kUI/ L Surviea 5 ans = 48 %

Le pronostic dépend de la rapidité de la mise en ceuvre du traitement, de I’extension

initiale, du taux initial des marqueurs et de la pente de décroissance de I’AFP.

+ Séminome :

Les séminomes sont des tumeurs chimiosensibles.

Son traitement repose sur une poly chimiothérapie, qui permet une réponse complete de

facon quasi- constante (taux de réponse égal a 95%).
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Ainsi devant un séminome médiastinal pur, il faut effectuer 4 cures de chimiothérapies,
une réévaluation tomodensitométrique cherche d’éventuelles lésions résiduelles qui feront alors
I’objet d’une exérese chirurgicale pour des reliquats tumoraux supérieurs a 3 cm de diamétre

et hyper métabolique au morpho- TEP.

Tableau XXXII : Stratégie thérapeutique actuelle des séminomes médiastinales purs [76]

Chimiothérapie premiére : cisplatine—étoposide(quatre cycles) Masse résiduelle< 3cm ou
réponse compléte :

Surveillance (marqueurs et TDM thoracique)

Masse résiduelle> 3cm :

Hypermétabolique au morpho- TEP : chirurgieNon hypermétabolique au morphoTEP:
surveillance (marqueurs et TDM thoracique)

Nécrose sur la piéce opératoire : surveillance (marqueurs et TDM thoracique)

Séminome Floride sur la piéce opératoire : radiothérapie

Evolution défavorable : chimiothérapie de seconde ligne (vindésine— ifosfamide—platine

+ Tumeurs germinales non séminomateuses :

Le traitement est fondé sur une association chirurgie et chimiothérapie.

La chimiothérapie a base de cisplatine a bouleversé le pronostic réputé effroyables de ces
tumeurs.

La chirurgie premiére ne se concoit que si elle est aussi diagnostique et que I'exérese
proposée dans le méme temps est complete.

Enfin de chimiothérapie, moins de 5 %des patients ont une réponse compléte avec une
normalisation des marqueurs sériques, cette réponse faible a une chimiothérapie d’induction
explique le peu de cas proposé pour la chirurgie par rapport a une intensification de cette
chimiothérapie.

La radiothérapie n’a pas de place.
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La surveillance s’impose avec pour la premiere année un dosage des marqueurs (AFP et
BHCG) tous les mois et un scanner thoracique tous les 3 mois, surveillance espacée

respectivement tous les 6 mois apres la premiere année.

Chirmiot herapie

4 cures BEP (csplaline staoposide. bléommyans)
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5. Les hamartomes :

Les hamartomes sont des tumeurs embryonnaires constituées de tissus normalement

présents dans le médiastin. lls représentent 7 a 25 % des tumeurs médiastinales.

5.1 Les lymphangiomes kystiques du médiastin :

Ils résultent d’une perturbation tératogene qui entraine le séquestre du tissu lymphatique
contenu dans l'un de ces sacs qui, par faute de connexion avec le systeme veineux, croit et

évolue indépendamment du réseau normal.

Au plan anatomopathologique, il s’agit d’'un hamartome vasculaire. C’est une structure
kystique souvent multiloculaire a I'aspect polylobé. Le revétement interne est endothélial et
limite un tissu fibrograisseux dans lequel on retrouve de nombreuses fibres musculaires lisses

inconstantes, des fibres élastiques et des nodules lymphoides organisés ou non en ganglions.

Trois formes histologiques sont décrites [77]:

Les lymphangiomes kystiques simples, sont constitués de canaux lymphatiques a paroi

épaisse regroupés en amas, entourés d’un stroma conjonctif important

Les lymphangiomes kystiques caverneux, sont formés de canaux lymphatiques dilatés a

croissance active et a stroma lymphoide avec adventice fibreuse.

Les lymphangiomes kystiques de type unique ou multiple, de taille variable sont formés de
nombreuses ectasies lymphatiques entourées d’une paroi conjonctive épaisse, contenant un
liquide séreux ou laiteux n’ayant que peu ou pas de communication avec les vaisseaux

lymphatiques normaux et sans éléments érythrocytaires.
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Tableau XXXIV : fréquence des lymphangiomes kystiques médiastinales

Notre série (40 cas) Bastos (171 cas)
Lymphangiomes ANT : 0% ANT :0%
kystiques MOYEN : 5% MOYEN : 1%
POSTE :0% POSTE :0%

Dans notre série, les lymphangiomes kystiques représentent 5% des tumeurs du

médiastin.

5.2 Traitement :

L’exérese chirurgicale compléte permet d’obtenir un diagnostic de certitude et un

traitement curatif.

L’indication chirurgicale semble donc évidente devant un accident évolutif ou en cas de
doute diagnostique avec une tumeur évolutive et peut se justifier dés la découverte d’un

lymphangiome kystique, méme asymptomatique.

Cependant, en cas de découverte fortuite d’une lésion médiastinale kystique de petite
taille chez un patient totalement asymptomatique, les progrés de |'imagerie permettent
actuellement de discuter une attitude conservatrice basée sur une surveillance clinique et

radiologique.

En cas de traitement chirurgical, I'abord par : une médiastinoscopie, une thoracotomie,
une thoracotomie vidéo assistée, une vidéo- thoracoscopie, dépend du siége exact de la Iésion

et des remaniements inflammatoires associées.

La résection chirurgicale est compléte et la morbidité nulle dans la plupart des cas. Seule
une résection incomplete expose au risque de récidive. Mieux éviter d’opérer ces formes

lorsqu’elles sont bien Tolérées.
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6. Les kystes pleuro- péricardique :

Les kystes pleuropéricardiques appartiennent a la famille des kystes coelomiques et
résultent du cloisonnement anormal des cavités ceelomiques. lls représentent 7%de toutes les
tumeurs du médiastin et la tumeur bénigne la plus fréquente du péricarde. Au plan
anatomopathologique, les kystes pleuropéricardiques se présentent comme une cavité
uniloculaire a paroi fine bordée d’une couche unique de cellules mésothéliales contenant un

liquide clair.

Les kystes pleuropéricardiques sont localisés dans I'angle cardiophrénique droit dans 70

a 80%des cas et dans I'angle cardiophrénique gauche dans 20 a 22%des cas.

Dans notre série, les 2 kystes pleuro péricardique se situe dans I'angle cardiophrénique

droit.
TableauXXXVI : fréguence de kystique pleuro péricardigue
Notre série Rakotoarisoa[78] (28 Bastos Davis (400 cas)
(40 cas) cas) (171cas)
KystesPleuro- ANT :2,50% ANT :0% ANT :1% ANT :2%
péricardiques MOYEN :2,50% MOYEN :0% MOYEN :2% MOYEN :7%
POSTE :0% POSTE :7,14% POSTE :0% POSTE :0%

Le traitement chirurgical n’est indiqué que pour les formes symptomatiques douteuses,

ou si le malade est demandeur.

Cette exérése chirurgicale, souvent plus facile que pour les kystes bronchogéniques, est
désormais réalisée par chirurgie mini- invasive, essentiellement par un VT [79 ,80], ou VATS

[81], sinon par VAM pour les formes ectopiques paratrachéales (82, 83,84).
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La parfaite limitation de ces kystes dont la paroi est mince et peu vascularisée rendent la
technique de dissection généralement simple justifiant de I'utilisation de cette chirurgie mini-

invasive.

La thoracotomie latérale, voire exceptionnellement la sternotomie selon le siege exact du
kyste pleuropéricardique, ne sont quasiment plus réalisées de premiere intention mais lors

gu’une conversion est nécessaire.

La fenestration du kyste, qui consiste a ouvrir celui-ci et a le réséquer partiellement,

permet de réduire son volume mais expose aux récidives.

Dans les larges kystes ayant une symptomatologie aigué grave, la vidange percutanée

premiere suivie de la résection chirurgicale est une stratégie efficace et sure.

Isolée, cette simple aspiration liquidienne transcutanée expose aux risques de récidives.

A 'opposé de tous les autres kystes thoraciques, un suivi seul est justifié pour ces kystes
pleuro- péricardiques de topographie habituelle et peu volumineux chez les patients ayant des

facteurs de Co- morbidités les placant a haut risque de mortalité péri- opératoire (83,85).
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Image 36: Radiographie thoracigue de face montrant une opacité para trachéale droite d’allure
médiastinale antérieure "signe cervicothoracique”.
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Image37:Vue per opératoire objectivant la communication de la masse kystique avec le sinus de
Theile en faveur d’un kyste pleuro- péricardique.
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F. RECOMANDATIONS PRATIQUES POUR LA DEMARCHE
DIAGNOSTIQUE DEVANT UNE TUMBUR DU MEDIASTIN ANTERIEUR
(ALGORITHME) :
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IX.Tumeur du médiastin moyen :

1. Les kystes bronchogéniques :

Les kystes bronchogéniques sont des dysembryomes homoplastiques dont la paroi est de
type bronchique, tapissée sur son versant interne d’un épithélium respiratoire cilié sécrétant du

mucus a I’origine du contenu liquidien épais (figure).

Image 37 : paroi d’un kyste bronchogénique sur une coupe anatomopathologique : I’épithélium
respiratoire borde I'intérieur du kyste. [72]

Ils représentent environ 50 a 60%de I'ensemble des kystes médiastinaux et 8 a 10 %de

I’ensemble des tumeurs chirurgicales du médiastin.

+ Classification :

On peut classer les kystes bronchogéniques selon leur topographie ,84 % d’entre eux ont
une situation intra thoracique. Parmi ceux- ci, on distingue les kystes bronchogéniques

pulmonaires et les kystes bronchogéniques médiastinaux.
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Les kystes para trachéaux, sont plus fréquents du c6té droit

v" Des kystes sous- carinaires,
- Des kystes hilaires ou pédiculaires
- Des kystes du ligament triangulaire,
- Des kystes para- eesophagiens extra- ou intra muraux,
- Des kystes de localisations plus rares, comme les gouttiéres costo-

vertébrales, la région cervicale et la cavité péricardique.

Macroscopiquement, il s’agit de tumeurs le plus souvent arrondies, de couleur gris rosé.
Leur paroi est épaisse, lisse, bien vascularisée. Elles sont limitées par une coque résistante,
souvent étayée d’ilots cartilagineux. La poche kystique est unique ou multiple, lisse et nacrée
sur sa surface interne. Les kystes sont remplis d’un mucus épais, filant et visqueux sécrété par
les cellules des glandes de type bronchique contenu dans le chorion. Les parois des kystes sont

tres adhérentes aux organes de voisinage.

Microscopiquement, I’épithélium cylindro- cubique cilié de type respiratoire est
caractéristique du kyste bronchogénique. Un aspect de métaplasie malpighienne peut parfois
s’associer a cet épithélium de type respiratoire. Souvent, les kystes bronchogéniques n’ont pas
de connexions anatomiques avec arbre trachéo- bronchique mais sont a étroite proximité de

celui- ci.

La résection chirurgicale complete est recommandée pour tout kyste bronchogénique.

Elle permet le diagnostic formel et évite, les complications source d’une majoration de la
morbi-mortalité péri opératoire et de l'apparition secondaire de signes cliniques chez les

patients jusque- la asymptomatiques.

L’exérése chirurgicale a pu se faire dans des cas simples,bien sélectionnés sur des

criteres scanographiques par thoracoscopie vidéo- assistée, dans les autres cas l'intervention
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se fait le plus souvent par thoracotomie postéro- latérale ou sternotomie.

La présence d’un niveau hydro-aérique, de cellules malignes sur le matériel d’aspiration
ou de biopsie, I'apparition de symptome, 'augmentation de taille au cours du suivi, sont
d’autant d’indication a une exérese par thoracotomie. Quelles que soient les modalités
chirurgicales, la résection doit étre compléte sous peine d’assister a des récidives par

accumulation de sécrétions mucineuses produites par les cellules kystiques résiduelles.

L’aspiration trans—-bronchique pourrait constituer une alternative a condition que tous les

criteres morphologiques et cytologiques soient réunis.
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2. RECOMANDATIONS PRATIQUES POUR LA DEMARCHE DIAGNOSTIQUE
DEVANT UN TUMEUR DU MEDIASTIN MOYEN (ALGORITHME).

2. RECOMANDATIONS PRATIQUES POUR LA DEMARCHE

DIAGNOSTIQUE DEVANT UN TUMEUR DU MEDIASTIN MOYEN
ALGORITHME).
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X. Tumeur du médiastin postérieur :

1. Les tumeurs neurogeénes :

Les tumeurs neurogénes du médiastin représenteraient entre 18 et 21 %des tumeurs
médiastinales. Elles sont le plus souvent bénignes chez I'adulte (80%des cas), incluant des
tumeurs de localisation et d’histologie trés différentes. Elles concernent souvent I’enfant ou le

jeune adulte.

Elles peuvent intéresser I’ensemble des structures nerveuses du médiastin. Les
localisations phréniques ou du nerf vague sont possibles, mais la localisation médiastinale

postérieure, dans la gouttiére costo- vertébrale, est la plus fréquente (80%).

Chez l'adulte, les tumeurs neurogenes du médiastin peuvent naitre des enveloppes
nerveuses des nerfs périphériques et des cellules para ganglionnaires, alors que, chez I’enfant,
elles naissent surtout des cellules ganglionnaires ou des structures neuro- ectodermiques

périphériques (Tableau33).
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Tableau XXXVI : classification des tumeurs neurogénes du médiastin [74].

Origine de Bénigne Maligne Population
la tumeur concernée
Enveloppes A /Schwannome Schwannome malin Adultes
nerveuses Typique neurofibrosarcome Adultes
- Plexiforme Tumeurectomesenchymateuse | Adultes
- Hypercellulaire Tumeur de triton Adultes
- Mélanocytaire
A contingent
neurofibromate
ux
- b/Neurofibrome
Typique
Plexiforme
(A contingent
schwannomateux
Tumeur a cellules
granuleuses
Ganglion du ganglioneurome Ganglioneuroblastome Enfants
systéme nerveux Neuroblastome Enfants
autond4me Tumeur primitive Adultes
mélanocytaire du systeme
sympathique
Tissu Paragangiome Phéochromocytome malin Adultes
paraganglionnaire | Chromaffine= Chémodectome malin Adultes
du systéme phéochromocytome Tumeur maligne a petites Enfants
nerveux Paragangliome cellules =tumeur d’askin
autonome Achromaffine=
chémodectome
Tumeur périphérique
Neuroectodermique
(PNET)
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1.1 Les tumeurs des enveloppes Nerveuses :

1.1-1  Schwannomes :

Les schwannomes représentent 75 %des tumeurs des enveloppes nerveuses et
correspondent a une prolifération de cellules de Schwann au sein de I’endonevre, sans

chevauchement avec les fibres nerveuses.

Dans leur forme typique, les schwannomes sont macroscopiquement des lésions uniques,
fermes a la palpation, encapsulées, au contenu grisatre. En microscopie, on retrouve des
cellules de Schwann au sein d’un tissu d’enveloppe nerveuse. En immunohistochimie (IHC), le

schwannome présente une positivité intense pour la protéine S100.

L L Tw
- € £
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Image38:Siéges principaux des tumeurs nerveuses du médiastin
(D’aprés Reynolds et Shields ).[75]

1.1-2  Neurofibrome :

Les neurofibromes sont moins fréquents que les schwannomes, plus souvent associés a
une neurofibromatose et correspondent a une prolifération désordonnée de cellules de
Schwann entremélées avec les fibres nerveuses. Macroscopiquement, les neurofibromes sont

pseudo- encapsulés, de contenu homogéne. En microscopie, les cellules de Schwann sont
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fusiformes, monomorphes et présentent des noyaux sinueux, au sein d’un stroma fibreux. En
IHC, le neurofibrome présente une positivité faible pour la protéine S100.La transformation
maligne d’un neurofibrome survient principalement dans le cadre d’une neurofibromatose. Le

taux global de transformation serait d’environ 4 %des cas [87].

1.2 Les tumeurs des ganglions nerveux :

1.2-1  Neuroblastomes :

Le neuroblastome est une tumeur maligne, trés indifférenciée, composée de neuroblastes
immatures. Le neuroblastome est le cancer solide extra cranien le plus fréquent chez I’enfant.

Sa localisation est surrénalienne dans 38 % des cas et thoracique dans 14 %des cas.

Macroscopiquement, la tumeur est volontiers infiltrante, souple a la palpation. Les plages

de neuroblastes peuvent présenter des hémorragies intra tumorales visibles en coupe.

En microscopie, les neuroblastes peuvent étre organisés en étoile autour de matériaux

fibrillaires appelés neuropils et forment alors des rosettes de Homer- Wright

2. Traitement des tumeurs neurogenes :

Le traitement d’une tumeur neurogéne du médiastin est chirurgical.

Les indications de la chirurgie sont extensives, a cause du risque de progression de la

tumeur, d’évolution vers une symptomatologie compressive et de dégénérescence maligne.

Devant une tumeur médiastinale postérieure, il est recommandé dans le bilan
préopératoire d’effectuer un repérage systématique angiographique de ['artere spinale
antérieure dite artére d’Adamkiewicz, d’autant plus volontiers que la lésion se situera en

dessous de T4.

Cette précaution doit permettre de minimiser le risque de complications neurologiques

postopératoires par ischémie médullaire.

L’exérese par vidéo-thoracoscopie chirurgicale est largement utilisée. Cependant, le
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volume et I'extension tumorale (Iésions supérieures a5cm) imposent parfois un abord ouvert
plus invasif mais permettant une exérese plus sure.la thoracotomie postéro latérale est

privilégiée

Le geste opératoire consiste en une simple énucléation de la tumeur en cas de
schwannome, une résection de la tumeur et de la structure nerveuse d’origine en cas de

neurofibrome, une laminectomie en deux temps opératoire en cas d’extension endocanalaire.

Image 39 : exérese d’un schwannome [89]

2.1 Complications :

Dans tous les cas, la résection d’une tumeur neurogéne peut conduire a un déficit
postopératoire du nerf concerné, méme si son intégrité a été respectée. De plus, des atteintes

nerveuses de voisinage sont toujours possibles.

Dans le cas des tumeurs en sablier, la mobilisation d’une tumeur intrarachidienne peut
conduire a une hémorragie conduisant a une atteinte médullaire ou parfois a un pneumo rachis

voir une pneumencéphalie.
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2.2 Pronostic :

Les patients ayant bénéficié d’une résection chirurgicale compléte d’une tumeur
neurogéne bénigne peuvent étre considérés comme guéris de cette tumeur. En revanche, les
patients atteints de neurofibromatose ou ayant subi une résection incompléte, sont a risque de

récidive, sous une forme histologique identique ou plus agressive.

Les facteurs de mauvais pronostic décrits dans la littérature sont une tumeur de plus de 5
cm, une exérése incomplete et une neurofibromatose sous-jacente. Les traitements adjuvants

par radio et/ou chimiothérapie ne présentent qu’un intérét limité

Image40: Neurofibrome : cellule de Schwann (fleche rouge), bande de collagéne (fleche bleu).
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RECOMANDATIONSPRATIQUESPOURLADEMARCHE DIAGNOSTIQUE DEVANT UN TUMEUR

DU MEDIASTIN POSTERIEUR (ALGORITHME).

XI.Morbidité

. IR

L Explorations vasculalres

' Fibroscopie digestive
Tumeur
exlirpable
NON QUi
BIOPSIE Ex drésa
CHIRURGICALE Chirurgicale

Tableau XXXVII :

fréguence de morbidité

Notre VENISSAC DAVIS RUBUSHI[90 ] Emile [91]
série
Morbidité 12,50% [5] 7% [19] 4% [16] 20 %[37] 17 %[15]
Nombre de cas 40 cas 270 cas 400 cas 136 cas 189 cas

1. La durée d’hospitalisation :

La durée moyenne d’hospitalisation est de 7 jours, considérée comme faible par rapport

aux autres études de Venissac 8.7 jours, et de Tanauh 10 jours,
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Le médiastin peut étre le siege de pathologies tumorales tres variées.
Bien que l'age du patient, la présence de symptdbmes et [I'aspect radiologique
permettent d’avoir une orientation diagnostique. Une preuve histologique reste
nécessaire pour avoir un diagnostic précis de toute tumeur médiastinale, sauf dans le
cas ou cette derniére est jugée complétement résécable d’emblée, a ce moment une

chirurgie a visée diagnostique et thérapeutique doit étre la regle.

C'est dans ces conditions que s'est développée la chirurgie diagnostique du
médiastin comprenant essentiellement la médiastinotomie antérieure, la
médiastinoscopie et la thoracoscopie, qui grdce a sa rentabilité diagnostique et a ses
suites simplifiées et bréves, elle autorise la mise place d'un traitement adapté dans

les plus brefs délais.

Dans le cadre d’une prise en charge thérapeutique la Chirurgie conventionnelle
reste encore prépondérante. L’utilisation de la chirurgie minimale invasive est en

évolution et de nouvelles indications demandent a étre validées.

-127 -



Les tumeurs médiastinales du diagnostic au traitement : expérience du service de chirurgie thoracique du
CHU MOHAMED 6

- 128 -



Les tumeurs médiastinales du diagnostic au traitement : expérience du service de chirurgie thoracique du
CHU MOHAMED 6

FICHE D’EXPLOITATION

1) Identité :

2) Antécédents :
a-toxico- allergiques
Tabac;

Alcool ;

Allergie médicamenteuse :
Autres :

b -médicaux

Tuberculose :

HTA:

Diabéte :

Dysthyroidie :

Néoplasie :

Myasthénie :

Maladie de systéme :

c- chirurgicaux :

d- cas similaires dans la famille
3) Signes cliniques :
Signes généraux :

Céphalées :......ccovvviviniiiiinnnns

AULIES favviiie e

Syndromes médiastinal :

RRIERSignes respiratoires :

Toux :

Dyspnée :

Hémoptysie :

Douleur thoracique :

AULTES © oot
BIRESignes digestives :

Dysphagie : .....ccoooineiieriee e

Douleurs : .....ccoovreeeeveereieiier e

c- Syndrome cave SUPETIEUT : ....cceeverreeeeerereneenen

d- Syndrome paranéoplasique ou para- thymique :
Syndrome de Cushing : ........ccccoeveureene.

Syndrome myasthénique : .......c..ccceveunenn.
Hypercalcémie : .......cccoeveceernnnenne

AULTES oo

4) Biologie :
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Marqueurs tumoraux :
B-HCG:................ -
LDH: ....ccccvvea.

TSHUS: ..c..oeeeieiieeci e
Autres i...cceevenenn
5) Radiologie :
Radio de thorax :

IRMThOTACIQUE fevuveeereerneersseesssserssssessesessssssssesssssessssessssssssssssenas Autres

6) Localisation :

Etage supérieur Etage moyen Etage inférieur

Médiastin antérieur

Médiastin moyen

Médiastin postérieur

7) Confirmation diagnostique :

Méthodes de biopsie utilisées :

Biopsie transpariétale :

Biopsie transpariétalescanno guidée ;

Biopsie transpariétaleéchoguidée ;

Médiastinoscopie :

Thoracoscopie ;

Médiastinotomie antérieure :

| (0 LT

GAUCKE oottt ss st s s e s s

Chirurgie premiére a visée diagnostique et thérapeutique :

Anatomie pathologique (préciser microSCOPI€ €t THC) & ..ereereerereresrsesessesssesssse st sssssssessssssssssessssesssessssssesssesssans
PEC Thérapeutique :

1_Traitement néo adjuvant (préciser doses et protocoles)

2- Chirurgie a visée thérapeutique :

2-a/ Technique:

Voie d’abord......ccccc....
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RESUME

Les tumeurs médiastinales posent souvent un probléme diagnostique et thérapeutique. La
démarche diagnostique doit aboutir a la topographie et a la nature de la lésion pour mieux

adapter le traitement.

Notre objectif est de passer en revue les principales tumeurs du médiastin, et leur
démarche diagnostique et thérapeutique a travers une étude rétrospective, au sein du service
de la chirurgie thoracique de CHU MOHAMED 6 de MARRAKECH, sur une période de trois ans,

allantde 01 Janvier 2015 au fin décembre 2017.

Au cours de cette période, quarante patients ont été suivis et pris en charge pour tumeur
médiastinal. Il s’agissait de 16 hommes et 24 femmes, adgés de 12 a 68 ans avec un age moyen

de 36 ans.

La symptomatologie clinique a été dominée par le syndrome médiastinal (la douleur

thoracique, la toux et dyspnée, hémoptysie, dysphagie, sd cave supérieur)

Tous nos patients avaient bénéficié d’une radiographie thoracique de face et d’'une TDM

thoracique et complétée par I'IRM chez trois patients.

Les tumeurs médiastinales antérieures représentent 87,50 % des cas, celles du médiastin

moyen représentent 12,50 % des cas,

Les étiologies étaient représentées par :

- Les tumeurs thymiques : 42,50 %
- Les goitres plongeants : 30%
- Les tumeurs germinales 2,50%

- Les tumeurs kystiques :25%
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- La chirurgie était a visée diagnostique dans 8 cas

- La chirurgie était a visée thérapeutique dans 32cas,

La Chirurgie minimale invasive a concerné 10 patients , la procédure utilisée était une

vidéo-thoracoscopie et une vidéo-médiastinoscopie .

La chirurgie conventionnelle a concerné 30 patients.

Les voies d’abord utilisées étaient une thoracotomie postéro- latérale dans 8 cas
,uneincision sternale antérieur dans 10 cas , une incision médiale de kocher dans 12 cas , il y

avait 22 tumeurs malignes et 18 bénignes.

Les exéréses apres un traitement néoadjuvant : cing patients ont eu un geste d’exéreéses
apres un traitement médical.Un traitement adjuvant a base d’une chimiothérapie a été instauré

chez 3 cas (soit 7,5%), d’une radiothérapie chez 2 cas (soit 5%),

Les suites opératoires étaient simples chez 35 patients soit 87,50%. Le taux de morbidité

étaient de 12,50%
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ABSTRACT

The mediastinal tumors often pose a diagnostic and therapeutic problem. The
diagnostic approach should lead to the topography and nature of the lesion to better
tailor treatment.

Our goal is to review the main mediastinal tumors and their diagnostic and
therapeutic approach to a retrospective study, Within the department of thoracic
surgery CHU MOHAMED 6 of MARRAKECH, over a period of three years from January 2015 to
the end of December 2017
During this period, forty patients were followed and supported for
mediastinal tumor. There were 16 men and 24 women, aged 12-68 years with a mean age of
36 years.

The clinical symptomatology was dominated by the mediastinal syndrome (chest pain, cough ,
dyspnea, hemoptysis , dysphagia )

All our patients had a chest radiograph and chest CT and MRI completed in three
patients.

The anterior mediastinal tumors represent 87.50% of cases, those of the middle
mediastinum represent 12.50 % of cases.

Etiologies were represented by :

- TET:42.50%
- Germ cell tumors of the mediastinum: 2.50%
- Cysts of the mediastinum : 25 %

- Intrathoracic Goiter : 30 %

Surgery is for diagnostic purposes in 8 cases.
Surgery is therapeutic in 32 cases.

The minimal invasive surgery concerned 10 patients
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The procedure used was a video - assisted thoracoscopic surgery and video-assisted
mediastinoscopic surgery.

Conventional surgery involved 30 patients.

The surgical approaches used were a posterolateral thoracotomy in 8 cases, anterior

thoracotomy in 10 cases and median incision of Kocher in 12 cases.

There were 18 benign and 24 malignant.
The resection after neoadjuvant treatment: five patients had a resection gesture

after medical treatment.

Adjuvant treatment with chemotherapy was initiated in 3 cases (7.5%),
radiotherapy in 2 cases (5%).
The postoperative course was uneventful in 35 patients or 87.50%. The morbidity

rate was (12.50%)
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