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Les tumeurs cardiopéricardiques primitives représentent une entité
clinique rare. Leur incidence, dans les principales études autopsiques, varie
entre 0,0017% a 0,28%, soit une incidence moyenne de 0,02% dans une
population non sélectionnée [1]. Environ 75% de ces tumeurs sont bénignes
et sont largement dominées par le myxome (50%). Les différents types
histologiques de tumeurs se rencontrent a une fréquence variable en
fonction de 1’age [1, 2, 3].

Les tumeurs cardiopéricardiques secondaires sont moins rares, avec
une frégquence moyenne de 6% dans les séries autopsiques de patients

atteints d’'une maladie maligne.

La symptomatologie est souvent polymorphe et non spécifique. Le
tableau clinique révélateur dépend plus des caractéristiques de la tumeur
que de son type histologique. Ainsi, le développement intracavitaire et la
mobilité de la masse peuvent interférer avec le jeu valvulaire et simuler un
syndrome pseudo-valvulaire. La friabilit¢ de la tumeur expose aux
accidents emboliques. Les syncopes voire la mort subite sont redoutées.
Elles seraient dues a 1’enclavement d’une masse tumorale dans un orifice
valvulaire, a un embole massif des coronaires ou plus rarement a un trouble

de rythme majeur.

L'évolution insidieuse des tumeurs cardiopéricardiques explique le

retard et les difficultés diagnostiques.
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L’¢lectrocardiogramme et la radiographie pulmonaire sont souvent
normaux, ils  peuvent mettre en évidence des troubles de rythme, des

signes d’hypertrophie cavitaire ou des calcifications tumorales ...

L’intérét actuel pour les tumeurs cardiaques tient a 1’apport
considérable des méthodes d’investigation non invasives que constituent
I’échocardiographie  transthoracique et transoesophagienne, 1’imagerie
par résonance magnétique et, aun moindre degre, la tomodensitométrie.
Ces methodes permettent, devant une masse cardiaque, d’en confirmer le
diagnostic en éliminant les faux positifs, d’en préciser le  siege, les
rapports, 1’extension locorégionale, la mobilité et le retentissement
hémodynamique. L’IRM permet, dans certain cas, une approche

histologique (caractérisation tissulaire).

Les progrés de la chirurgie cardiaque d’exérése permettent une
résection plus compléte des tumeurs, et le diagnostic histologique de

certitude permet de proposer une éventuelle thérapie complémentaire.

Le pronostic des tumeurs cardiaques surtout malignes reste péjoratif,
mais un diagnostic plus précoce ainsi qu’une prise en charge

multidisciplinaire peut améliorer la survie.
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L'analyse de 18 observations de tumeurs cardiaques ainsi qu'une
revue de la littérature nous permettrons de rappeler le profil
épidémiologique et clinique des tumeurs cardiopéricardiques et de préciser
les modalités thérapeutiques et les aspects évolutifs de cette pathologie.
Notre objectif principal est de souligner 1’apport des techniques d'imagerie

cardiague non invasives dans le diagnostic des tumeurs cardiaques

These de doctorat 6
El louali Fedoua



APPORT DE L IMAGERIE NON INVASIVE DANS LE DIAGNOSTIC DES TUMEURS
CARDIAQUES

Matériels

et
Méthodes

Thése de doctorat 7
El louali Fedoua



APPORT DE L IMAGERIE NON INVASIVE DANS LE DIAGNOSTIC DES TUMEURS
CARDIAQUES

Il s’agit d’une étude rétrospective portant sur une série de 18 patients
atteints de tumeurs cardiopéricardiques colligée au service de cardiologie B
du centre hospitalier universitaire lbn Sina sur une période de 12 ans,
de 1995 a 2006.

Nous avons exclu de cette étude les kystes hydatiques cardiaques et

les thrombus intracavitaires.

Les dossiers médicaux ont été analysés en précisant :
* |les données épidémiologiques: I’age et le sexe des malades;

* |les données cliniques: les symptomes revélateurs et I'examen somatique;
* |les données électrocardiographiques et de la radiographie standard;

* les caractéristiques de la masse (siege, aspect, taille, extension,
retentissement hémodynamique..) précisées grace a:

— I’échocardiographie transthoracique utilisant I'appareil Vivid 3 (GE
Medical Sytems Ultrasound France, Velizy) 2002 ou le Vivid 7 (GE
Medical Sytems Ultrasound France, Velizy) 2004;

— I’échocardiographie transoesophagienne utilisant le Vivid 7;

— la tomodensitométrie thoracique ;

— l'imagerie par résonance magnétique cardiaque;
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* les autres examens complémentaires effectués en fonction des
complications: TDM cérébrale, échographie abdominale...;
* les modalités thérapeutiques;

* |es données histologiques et les différents aspects évolutifs.
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I- Données Epidémiologiques

Nous avons colligé dans ce travail 18 tumeurs cardiopéricardiques
dont 67% étaient des tumeurs bénignes et 33% malignes. Les myxomes
représentent 55% de  I'ensemble des tumeurs de notre série et 83% des
tumeurs bénignes. On a relevé 6 cas de tumeurs malignes dont 83% étaient

des néoplasies primitives et 17% étaient secondaires.

1-L’age
L'age moyen était de 30 £ 9 ans, avec des extrémes allant de 11 a 66

ans.

2- Le sexe

Le sexe ratio était de 0,8 , avec 10 femmes et 8 hommes.

FIGURE 1: Répartition selon le sexe
des tumeurs cardiagues
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These de doctorat 11
El louali Fedoua



APPORT DE L IMAGERIE NON INVASIVE DANS LE DIAGNOSTIC DES TUMEURS
CARDIAQUES

I1- Données Cliniques

Le délai moyen du diagnostic de la tumeur, par rapport au début de
la symptomatologie, était de 8 mois avec des extrémes allant de 15 jours
a 5ans.

1-Les Signes Fonctionnels

Dans notre série le mode de révélation était extrémement variable.

La dyspnée d’effort était le symptome le plus fréquent, rencontré chez
10 patients, suivi par les douleurs thoraciques chez 6 malades.

Deux malades ont présentés des accidents emboliques a type
d’accident vasculaire cérébral ischémique (cas n°l) et une ischémie du
membre supérieur gauche (cas n°5).

On a noté la survenue de lipothymie et de syncope chez 4 malades
(casn° 4,8,9,12).

Sept patients rapportaient des signes généraux a types de fievre,
altération de 1’état général, asthénie (cas n°1, 2, 7, 9, 13, 16, 18).

Trois malades étaient asymptomatiques sur le plan cardiovasculaire.
La découverte de la tumeur cardiaque était faite :

* lors du bilan d’extension chez un patient : le cas n°11 porteur d'une
sclérose tubéreuse de Bourneville;

* chez 2 autres malades ayant un myxome (cas n°2 et 9) a I’occasion
d’anomalie a la radiographie pulmonaire faite pour bilan préopératoire
d'une cholécystectomie et bilan de phtisiologie.

D’autres signes cliniques en rapport avec une localisation
extracardiaque de la tumeur étaient notés comme des crises convulsives

(rhabdomyome: cas n°11).
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Tableau(1) résumant le profil clinigue des patients

Casn° Age | Sexe Délai Signes révélateurs
(ans) diagnostic
(mois)
1 (myxome) 38 M 12 AVCI, signes généraux
2 (myxome) 31 M 1 Toux, fievre
3 (myxome) 61 M 8 Dyspnée, palpitation
4 (myxome) 34 F 12 Dyspnée, palpitation,
syncope
5 (myxome) 41 F 0,5 Ischémie du MSG
6 (myxome) 50 F 60 Dyspnée, palpitation,
angor
7 (myxome) 66 F 5 Dyspnée, toux, AEG
8 (myxome) 31 F 2 Dyspnée, palpitation, DT,
lipothymie
9 (myxome) 14 M 1 Syncope, fievre
10 (myxome) 34 F 0 Asymptomatique
Thése de doctorat 15
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Tableau (1) suite

11(rhabdomyome) 1 F 5 Asymptomatique
12(fibrome) 13 F 12 DT, lipothymie, vertige
13(angiosarcome) 20 F 2 Collapsus, dyspnee
Recidive tumorale - - - AEG, fievre, toux
14 (LCP) 18 M 5 Dyspnée, OMI
15 (LCP) 8 M 3 Dyspnée
16 (meésotheliome 25 F 1 DT, dyspnée, fievre,
primitif) AEG
17 (mésothéliome 27 M - ICD, dyspnée, syncope
primitif)
18 (carcinome 45 M 2 DT, oppression, fievre,
indifférencié) AEG

Abréviations:

M= masculin, F= féminin, AVCI= accident vasculaire cérébral ischémique,
MSG= membre supérieur gauche, AEG= altération de I'état général,

DT= douleur thoracique, LCP= lymphome cardiaque primitif, ICD= insuffisance

cardiaque droite
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2- Les Signes Physiques

* L’examen cardiovasculaire était normal chez 3 patients (cas n°10,
11, 12).

* Six patients présentaient un tableau de rétrécissement mitral (cas
n°1, 2,3,5,7,8).

* Une auscultation cardiaque en faveur d'une insuffisance mitrale a
été notée chez deux patients (cas n°2, 18).

* Un tableau d'insuffisance tricuspidienne isolée a été retrouvé chez
trois patients (cas n°6,9, 14).

* On a noté chez quatre patients des signes d'épanchement
péricardique (cas n°7,13, 16,18).

* Cing patients présentaient des signes d’insuffisance cardiaque
droite (hépatomégalie, reflux hépato-jugulaire, turgescence spontanée des
veines jugulaires et cedéme des membres inférieurs): cas n°4, 7, 8, 15, 17.

* L’examen somatique trouvait :

- une hémiplégie droite avec aphasie dans le cas n°1,
- une abolition du pouls radial gauche avec hypoesthésie et paresie de ce
membre dans le cas n°5,
- la présence de taches achromiques au niveau du tronc et des membres

dans le cadre de la sclérose tubéreuse de Bournonville (cas n°11).
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FIGURE 4:
Données de I'examen physique
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3- Les Signes Electrocardiographiques

* Quatorze patients étaient en rythme régulier sinusal alors que
4 étaient en arythmie compléte par fibrillation auriculaire (cas n°2, 4, 6,
17).

* Une hypertrophie auriculaire gauche a été observée chez 3 malades
(cas n°l, 7, 8), ’hypertrophie ventriculaire gauche dans un cas (cas n°6),

* On a noté une hypertrophie auriculaire droite chez les cas n°9,15
et une hypertrophie ventriculaire droite chez les cas n°9, 10, 17.

* ECG montrait chez 2 patients un microvoltage (cas n°14, 16) et chez

3 autres des troubles de repolarisation (cas n°8, 12, 13).

4-Les Signes Radiologiques

La radiographie pulmonaire était normale chez 3 patients (cas n°5,11,
12). Elle a mis en évidence une cardiomégalie chez 15 patients avec un
index cardiothoracique moyen de 0,57 £ 0,05.

Elle a objectivé chez 3 patients un épanchement pleural droit (cas

n°13, 14,17) et un élargissement médiastinal chez 2 patients (cas n°14, 17).
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Tableau (2) résumant les données clinigues, électrigues

et radiologiques des patients
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Casn° Signes Signes Signes
cardiovasculaires électriques radiologiques
1 RD RRS, HAG CMG V1
2 Rythme irrégulier, ACFA, BBD CMG V2
RD mitral, SS d' IM
3 RD mitral RRS CMG V2
4 Rythme irrégulier, ACFA CMG V1
signes ICD
5 RD mitral RRS N
6 SSdIT ACFA, BBD CMG V3
7 RD mitral, ICD RRS, HAG CMG V1
8 RD mitral, éclat du RRS, HAG, CMG V1
B2P, ICD TR
9 SSaliIT RRS, HAD CMG V2
HVD
10 N RRS, HVD, CMG V1




APPORT DE L IMAGERIE NON INVASIVE DANS LE DIAGNOSTIC DES TUMEURS

CARDIAQUES
Tableau 2: (suite)
11 N N N
12 N RRS, TR N
13 Collapsus RRS CMG
Frottement RRS, TR CMG, EPD
péricardique, EPD
14 SSAIT RRS, BBD, CMG V3, EPD,
Microvoltage élargissement
médiastinal
15 ICD RRS, HAD CMG V4
16 Assourdissement RRS, CMG V4
des BDC microvoltage
17 Rythme irrégulier, ACFA, HVD | CMG V2, élargissement
ICD médiastinal, EPD
18 Frottement RRS, BBD CMG V2
péricardique,
SSd'IM

Abréviations:

N= normal, RD= roulement diastolique, SS= souffle systolique, IT= insuffisance

tricuspidienne, IM= insuffisance mitrale, ICD= insuffisance cardiaque droite, BDC=

bruits du ceeur, RRS= rythme régulier sinusal, HAG= hypertrophie auriculaire gauche,

HAD-= hypertrophie auriculaire droite, HVD= hypertrophie ventriculaire droite, ACFA=

arythmie compléte par fibrillation auriculaire, BBD= bloc de branche droit, TR= trouble

du rythme, CMG= cardiomégalie, EPD= épanchement pleural droit.
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I11- L°échocardiographie transthoracique

L’échocardiographie transthoracique a été réalisée chez tous nos
patients. Elle a mis en évidence une masse cardiaque dans tout les cas, sauf

dans le cas n°16 ou elle a objectivé un épanchement péricardique.
Le siége de la masse était tres variable.

*Les myxomes étaient localisés dans 8 cas dans 1’oreillette gauche et
implantés sur le septum interauriculaire, contre  un seul cas dans

I'oreillette droite et un cas dans le ventricule droit.

Les dimensions variaient entre 15 et 80 mm de grand axe. Aucune

forme multiple n’a été observée.

Des anomalies ont été notées au doppler couleur, a type d’insuffisance
mitrale dans 3 cas (cas n°2, 4, 6) et d’insuffisance tricuspide dans 4 cas (cas
n°4, 6, 7, 10) avec HTAP dans 3 cas. Un gradient mitral a été relevé dans

un cas (cas n°2).
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Tableau3: Résumant les résultats de I’ échocardiographie

transthoracigue des myxomes

Patients Siege Base Taille mm | Prolabsus | Doppler
Casn°1 OG SIA 22 Oui -
Casn°® 2 OG SIA 67x44 Oui IM GMM

HTAP
Casn° 3 oG SIA 53x34 Oui -
Casn° 4 OG SIA énorme Oui IMIT

HTAP
Casn°5h OG SIA - Oui -
Casn°6 oG SIA 59x52 - ITIM

HTAP
Casn°7 oG SIA - - IT HTAP
Casn°8 oG - 50x80 - -
Casn°9 oD SIA 30 x50 Oui IT
Cas n° 10 VD - 15 Oui -
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Casn°8

IMAGES 5 et 6:
Coupes
échocardiographi
ques
parasternales
grand axe
montrant une
énorme masse
cardiague se
prollabant a
chaque systole a
travers la valve
mitrale
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« Le rhabdomyome (cas n°11) apparaissait a I'ETT comme une masse
hyperéchogene, de forme ovoide, accolée au septum interventriculaire, non
obstructive, mesurant 22 mm de longueur sur 12 mm de largeur. Le
ventricule gauche etait de taille et de fonction systolique normale. Les

structures valvaires étaient normales. (figures 7 et 8)

FIGURE 7:
Coupe
échocardiographique
apicale 4 cavités
montrant une masse
hyperéchogeéne,
ovoide, appendue au
septum
inter-ventriculaire

FIGURE 8: coupe
précédente avec
zoom sur la tumeur
qui mesure
22x12 mm
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« Le fibrome (cas n°12) était enchasse au niveau de la paroi latérale du
VG mesurant 79x26 mm. Il  s'agissait d'une masse ovalaire hétérogéne
avec quelques calcifications, ne génant ni le remplissage ni 1’éjection du

VG, qui était de taille et de fonction systolique normales. (figures 9 et 10)

FIGURE 9 et 10:
Echocardiographie
transthoracique en

coupe apicale 4

cavités montrant

une masse

1 Distance= 7.91 cm

hyperéchogé_ne 2 Distance= 260 ¢
enchassée au niveau

de la paroi latérale
du VG

FIGURE 10
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» Pour le cas de l'angiosarcome (cas n°13), I’échocardiographie
transthoracique, lors de la premiere hospitalisation, a montré une énorme
masse occupant toute la cavité de 1’oreillette droite (OD) obstruant l'orifice
de la valve tricuspide, sans 1’envahir, entrainant une géne au remplissage
du ventricule droit.

La récidive de ’angiosarcome, aprés exérese, a été objectivée a I'ETT
par la visualisation d'une masse intra auriculaire droite, infiltrant la paroi

libre de I'OD, ovoide homogene immobile de 22/40 mm n'entravant pas le

jeu de la valve tricuspide et n‘envahissant pas la VCI. (figures 11 et 12)

CARDIO B - RABAT

FIGURE 11:

Coupe
échocardiographique
apicale 4 cavités
montrant une masse
accolée par une base
sessile a la paroi
libre de I'OD

- CARDIO B - RABAT 17-Sep-04

FIGURE 12:

Coupe
échocardiographique
sous costale montrant
les rapports de la
masse avec la valve
tricuspide et la VCI
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« Dans le premier cas de lymphome (cas n°14), I' ETT a objectivé:

-Un épanchement péricardique circonférentiel de 20 mm, responsable

d’une compression de 1’OD et du VD, un péricarde épaissi ;

- Un septum interauriculaire et un manchon périaortique épaissis

(figurel3); ainsi gu'une masse échogene infiltrant la paroi de I’OD et la

paroi libre du VD avec comblement de la pointe du VD (figure 14)

FIGURE 13:
Coupe
Echocardiographiq
ue transthoracique
parasternale
gauche grand axe
montrant un
épaississement des
parois de [’aorte
initiale.

FIGURE 14:
Coupe
Echocardiographiq
ue transthoracique
sous-costale 4
cavités montrant
une infiltration de
[oreillette droite
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* Dans le deuxiéme cas de lymphome (cas n°15), I’infiltration touchait
le péricarde, I’OD, le VD, I’infundibulum pulmonaire et la face latérale du
VG (figure 15). L'ETT a également objectivé une masse hyperéchogene
hétérogéene au niveau de I'OD prolabant a travers la valve tricuspide a

chaque systole (figure 16).

FIGURE 15:
Coupe ETT petit axe
trans-aortique
montrant une
infiltration diffuse de
I'OD, du VD, de
I'infundibulum
pulmonaire avec
désaxation de l'artére
pulmonaire.

FIGURE 16:
Coupe ETT apicale 4
cavités montrant la
partie atriale droite
de la tumeur
s'enclavant a travers
la valve tricuspide.
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* Dans le cas n°16 (mésothéliome), ’ETT réalisée en urgence, a révélé

uniquement la présence de 1’épanchement péricardique estimé a 28 mm.

* Pour le cas n°17, 1’échocardiographie doppler transthoracique a
révélé D’existence d’une masse kystique intrapéricardique, de contenu
hétérogene mesurant 45x55 mm, de contours calcifiés séparée de la paroi
du ventricule droit par un fin liseré hypoéchogéne et responsable d’une
compression de la chambre d’admission du ventricule droit et de 1’anneau
tricuspide. L’oreillette droite était dilatée avec un aspect de contraste
spontane au niveau des cavités cardiaques droites. Par ailleurs le péricarde
présentait un aspect hyperéchogene.

Au doppler, il existait des signes d’adiastolie sur les cavités gauches et

droites.

- CARDIO B - RABAT
|1 Distance= 4.95 cm
|2 Distance= 4.22 cm

FIGURE 17:
Coupe ETT apicale
4 cavités montrant
une masse kystique
comprimant le VD.
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 Pour Le cas n°18, I'ETT a objectivé deux masses échogénes:

- La premiére masse volumineuse adhérait a la partie haute de la paroi
antérieure du VD qu’elle infiltre sans limite nette avec le myocarde, elle
s’étendait dans la chambre de chasse du VD et s’engageait dans le tronc de
I’artére pulmonaire. Elle présentait au bout de sa partie intrapulmonaire, de
petites masses végétantes tres mobiles.

-La 2° masse était localisée a la pointe du VD, mesure 15 mm de
grand axe et présente, comme la premiere, des zones hypodenses au niveau

de sa partie endocardique.

FIGURE 18:
Coupe ETT trans-
aortique montrant

une masse prollabant
dans le tronc de
I'artére pulmonaire

Figure 19:
Coupe ETT trans-
aortique montrant

la partie
intraventriculaire
de la masse
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V- L’échocardiographie transcesophagienne

Elle a été réalisée chez un seul malade (cas n°l). Elle a confirmé
d’une part la base d’implantation de la tumeur au niveau du septum
interauriculaire, a quelques millimétres de 1’anneau mitral, et d’autre part

I’intégrité de 1’appareil valvulaire mitral.

V- La tomodensitométrie thoracique

On a eu recours a la tomodensitométrie thoracique chez 6 patients :
dans le cas du fibrome, du carcinome indifférencié, de 1’angiosarcome, des

deux lymphomes et du mésothéliome.

« Pour le fibrome, la TDM a confirmé la présence d'une masse
cardiaque, hétérodense, bien limitée, sans interface nette avec le muscle

cardiaque et a décelé la présence de calcifications.

FIGURE 20:
Angioscanner
thoracique montrant
en coupe axiale la
tumeur cardiaque
hétérodense et la
présence de
calcifications.
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Pour les tumeurs malignes, La TDM a permis de faire un bilan
d’extension locale et régionale plus preécis:

* Dans le cas de la récidive de I’angiosarcome, la TDM a montré un
processus lésionnel pleuro-médiastinal droit de densité tissulaire, sieége de
plusieurs cloisons rehaussées apres injection du produit de contraste, mal
limité, mesurant 124/83 mm. La masse présentait un contact intime avec les
cavités cardiaques sans interface nette avec la paroi auriculaire droite qui
était déformé. La TDM a également décelé un épanchement pleural droit
associé a des nodules pleuraux, la présence d’adénopathie dans la fenétre

aorto-pulmonaire et d’un nodule hépatique extracapsulaire postérieur.

UFUY 45 o0

STND

FIGURE21:
TDM thoracique en
coupe axiale
montrant la masse

médiastinale droite

FIGURE 22:
TDM thoracique
en coupe axiale

montrant

Les cloisons
intratumorales.
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* Pour le cas n°14 (LCP), la TDM a montré une infiltration tumorale
hypodense s'étendant de la loge thymique, englobant les vaisseaux
médiastinaux, jusqu'au péricarde qui était irrégulier. Elle a objectivée un
épanchement péricardique et pleural droit. Il n'y avait pas de nodule

pulmonaire décelable.

« Dans le deuxieme cas de lymphome (cas n°15), la TDM a confirme
I’envahissement des cavités cardiaques droites sans atteinte péricardique.

Elle a également mis en évidence un épanchement pleural (Figure 25).

FIGURE 23:
TDM thoracique
montrant une
infiltration
hypodense des
cavités droites et
I'intégrité du

péricarde
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 Le scanner thoracique du cas n°17 (mésothéliome) a confirmé la
présence d’une masse intrapéricardique mesurant 90x30x56 mm de densité
hétérogene, siege de calcifications pariétales et intra lésionnelles ne prenant
pas le contraste, responsable d’une compression du ventricule droit avec

stase du produit de contraste dans 1’oreillette droite.

FIGURE 24:
TDM thoracique
en coupe axiale
avec injection du

produit de
contraste montrant
la masse
intrapéricardique
et les calcifications
péritumorales

 Pour le cas n°18, le scanner thoracique a montré la présence d'un
double processus tissulaire au niveau de I'OD et de la pointe du VD. Elle a,
aussi, mis en évidence une masse pulmonaire, tissulaire, ronde, de 3 cm de
diamétre au niveau de la gouttiére costo-vertébrale gauche, ainsi que

d’autres petits nodules parenchymateux, sous pleuraux, bilatéraux.

FIGURE 25:
TDM thoracique en
coupe axiale sans
injection du produit de
contraste montrant le
processus tissulaire de
la pointe VD et de I'OD
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VI- L’imagerie par résonance magnetique

Elle a été effectuée dans le cas du fibrome. Elle a confirmé la présence
au niveau de la paroi antérolatérale du VG d'un processus tumoral
mesurant 70x61x47 mm de grands axes, ovalaire et bombant dans la cavité
ventriculaire gauche. La masse présentait des zones d'hyposignal en T1 et
T2 évoquant des calcifications.

FIGURE 26:
IRM en coupe
axiale (black
Blood) montrant
une masse
infiltrant la paroi
libre duVD

FIGURE 27:
IRM en coupe
frontale (balck
Blood) montrant
une masse

cardiaque de signal

hétérogéne
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V1I- Le cathétérisme cardiaque

Il a été réalisé chez 3 patients: cas n°3, 9 (myxomes) et cas n°12
(fibrome)

La coronarographie et la mesure des pressions de remplissage étaient
normales chez les 3 patients.

La ventriculographie a montré :

* une image de soustraction au niveau de I’OD au cours de la systole
dans le cas n°9.

* une image d’empreinte sur la paroi antérolatérale du VG dans le cas
n°12.

VIII- Autres examens

a- La Ponction Scano-guidée
Le patient n°18 a fait I'objet d'une biopsie de la masse du VD puis
d'une ponction scano-guidee de la masse thoracique, permettant une étude

anatomopathologique et immunohistochimique.

b- Holter ECG des 24h
Il a été réalise pour le cas n°12 et a conclu a la présence

d’extrasystoles ventriculaires stade III de Lown.
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c- La TDM Ceérébrale

Elle a été réalisée chez 2 patients :

* Dans le cadre du bilan d’hémiplégie droite, chez le patient n°1. Elle

a objectivé un accident vasculaire cérébral ischémique dans le territoire
sylvien gauche,

*Dans le bilan de la sclérose tubéreuse de Bourneville avec crises

convulsives (cas n°11) ou elle a mis en évidence des images hyperdenses
multiples correspondant a des hamartomes tubéreux.

P b
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FIGURE 28:
TDM cérébrale sans
injection du produit

de contraste en
coupe axiale
montrant une
calcification  sous-
épendymaire

d- L’Echographie Abdominale
Elle a été effectuée chez 4 patients:

* A la recherche de la tumeur primitive dans le cas du carcinome
indifférencié (cas n°18) : elle était normale,
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* Dans le cadre du bilan d’extension :
- chez le patient n°13 (récidive tumorale de l'angiosarcome), elle a
objectivé un nodule extracapsulaire du foie.
- chez le patient n°14 (LCP), elle est revenue normale.
- chez le patient n°17 (mésothéliome), elle a objectivé une ascite avec

congestion hépatique.

e- La TDM Abdominale

Elle a été réalisée chez deux patients:
* Le cas n°15 (lymphome): a la recherche d’autre localisation, elle était
normale.
* Le cas n°18 (carcinome indifférencié): a la recherche de la tumeur

primitive, elle était non concluante.

g- La Biopsie Ostéomedullaire
Elle a été réalisée dans les 2 cas de lymphomes mais elle s'est révélée

négative.

f- La Fibroscopie Digestive
Elle a été réalisée dans le cadre du premier cas de lymphome (cas

n°14) et du carcinome indifférencié (cas n°18). Elle était normale.

h- Autres
Une échographie thyroidienne et prostatique ont été réalisées pour le

cas n°18 et n'ont pas décelé d'anomalies
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IX- Traitement

La prise en charge thérapeutique était variable.

Douze malades ont fait I'objet d’une résection chirurgicale :

* Les 8 myxomes de I’OG ont été réséqué de fagon compléte sous
circulation extracorporelle voie bi-atriale transeptale; délimitation de la
base d’implantation a I’aguille, et excision dissecteur-guidée avec résection
large. La résection a été complétée par une annuloplastie mitrale chez 4

patients.

FIGURE 29:
Aspect
peropératoire, a
travers un abord
bi-atriale
transeptale, d'un
myxome de I'OG

* Le myxome de I'OD a été reseéque apres atriotomie droite sous CEC.

Le geste a été compléteé par une annuloplastie tricuspide.

* La résection du myxome du VD a été effectuée sous CEC par
atriotomie droite complétée par une artériotomie pulmonaire. La tumeur
s'implantait au niveau de la partie haute du septum interventriculaire et
comportait deux prolongement; I'un a travers l'orifice tricuspide vers I'OD
et l'autre a travers l'orifice pulmonaire vers les deux arteres pulmonaires.

La résection était incomplete, la tumeur étant inextirpable.
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* pour le cas n°13 (angiosarcome), la patiente a été admise en urgence
au service de chirurgie cardiovasculaire. Une exérese large de la tumeur
avec résection de la paroi antéro-externe ainsi que du toit de I’OD a été
réalisée, avec reconstruction de 1’OD par I’intermédiaire d’un patch

péricardique.

* dans le cas n°17 (mésothéliome), La masse siégeait sur la face
antérieure du cceur droit, avec une boursouflure bleuatre dont la ponction
n'a pas ramene de liquide. Le plancher et le toit de la masse étaient presque
totalement calcifiés avec des spicules s'étendant sur la face inférieure du
cceur. La mise a plat a permis d'évacuer 100 g d'un contenu brun mastic et
d'entrevoir un plancher entierement calcifié mais sans communication avec
les cavités cardiaques droites. La procédure a été complétée par une
résection du toit "dome saillant’ emportant le péricarde épaissi avoisinant et

une fermeture de la cavité résiduelle en paletot.

Deux malades ont bénéficié d’une biopsie chirurgicale vue 1’extension

locale de la tumeur:

* La patiente ayant le fibrome a été opérée par thoracotomie par le
cinquieme espace intercostal gauche avec sternotomie médiane verticale.
A l'inspection, le cceur était de volume normal et plusieurs boursouflures
blanchatres apparaissaient au niveau de la paroi latéral du VG, commencant
a 2 cm de l’artére inter ventriculaire antéricure et atteignant la paroi
postérieure du VG. Leur consistance était dure a la ponction. La tumeur
étant inextirpable, deux fragments blanchatres et fibreux ont été prélevés.

L’examen histologique a confirmé le diagnostic de fibrome.
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* Dans le deuxieme cas de lymphome (cas n°15) une thoracotomie
exploratrice a été indiquée vu 1’aggravation de son état. Le malade est
décédé en peropératoire. L’étude histologique et immunologique de la
piece opératoire a montré un aspect en faveur d’'un lymphome malin non

hodgkinien de haut grade de malignité de type B.

Deux malades ont eu un drainage chirurgical avec des biopsies

péricardiques :

* Pour le premier cas de lymphome un drainage chirurgical a été
réalisé en urgence, permettant d’évacuer 700 ml de liquide péricardique
séro-hématique exsudatif dont la formule cytologique était a prédominance
lymphocytaire. L’étude anatomopathologique des biopsies péricardiques
complétée par I'immunomarquage a conclu a un lymphome malin de haut
grade de malignité de type B. Une chimiothérapie de type COP associant

cyclophosphamide, oncovin et prednisone a été instaurée.

* La patiente ayant le mésothéliome péricardique (cas n°16) a fait
I'objet de 2 ponctions péricardiques qui n’avaient retiré que quelques
millilitres d’un liquide hématique riche en lymphocytes, 1’examen
cytologique n’avait pas retrouvé de cellules malignes. Un drainage
chirurgical a été réalisé et a révélé un liquide hématique, avec un péricarde
parseme de granulations blanchatres. Les données histologiques et
immunologiques ont permis de retenir le diagnostic de mésothéliome

malin.

These de doctorat 42
El louali Fedoua



APPORT DE L IMAGERIE NON INVASIVE DANS LE DIAGNOSTIC DES TUMEURS
CARDIAQUES

Aucun traitement spécifique a visée cardiague n'a été entamé pour le
cas n°11 (rhabdomyome). L'enfant a été traité sur le plan neurologique par
des antiépileptiques. Aucune indication chirurgicale n’a été retenue du fait

de son age (11 mois) et du caractére asymptomatique de la tumeur.

X- Evolution

Pour les tumeurs bénignes, 1’évolution était favorable.

—Ainsi, ’évolution des myxomes a court et a long terme était
favorable sauf:

* pour le cas n°3 dont les suites opératoires étaient marquées par une
septicémie a staphylocoque doré avec insuffisance rénale. Le patient a éte
transféré au service de néphrologie pour prise en charge. Le patient a
ensuite été perdu de vue.

* Le cas n°10 (myxome du VD) a présenté, 4 mois apres
I'intervention, une symptomatologie clinique faite de signes généraux a
type d'altération de I'état géneral, fievre, frissons et amaigrissement avec a
I'examen des signes d'ICD. L’échocardiographie a mis en évidence : 2
masses tumorales pédiculées accolées a la face septale de la chambre de
chasse du ventricule droit dilaté, mobiles, prolabant dans 1’oreillette droite
et une tumeur adhérente a la paroi interne de ’artére pulmonaire au dessus
des sigmorides. Une relecture des lames de la piéce opeératoire a conclu a un
myxome.

— Le cas n°11(rhabdomyome) est régulierement suivi depuis 6 ans,
elle reste stable sur le plan clinique, electrique et échocardiographique.

— Le cas n°12 (fibrome) est stable sous bétabloguants sur le plan

clinique, électrique et échocardiographique depuis 8 ans.
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Pour les tumeurs malignes, 1’évolution était fatale :

* Pour le cas de I’angiosarcome, la patiente a été réadmise pour un
épanchement pleuro péricardique deux mois aprées I’intervention. L’ETT a
montré une récidive de la tumeur atriale et I’apparition d’une masse para
ventriculaire. Le scanner thoracique a montré en plus des métastases
ganglionnaires, hépatiques et pulmonaires. La biopsie pleurale échoguidée
ainsi que la relecture des lames histologiques de la piéce opératoire n'ont
pas montré de signes de malignité et ont confirmé le premier diagnostic
histologique (hémangiome). La patiente est decédeée au cours de son
hospitalisation.

* Pour les cas de lymphomes cardiaques primitifs, le premier patient
est décédé apres la cinquieme cure de chimiothérapie dans un tableau de
détresse respiratoire. Le deuxieme est décedé en per opératoire.

* Pour les cas de mésothéliome péricardique, la premiére patiente est
décédée en per opératoire. (Cas n°16)

* Le cas n°17 est décédé 5 heures apres 1’intervention dans un tableau
de dissociation électromécanique. A l'autopsie, il n'y avait pas d'embolie
pulmonaire ni d’'hémorragie interne et les poumons étaient de consistance et
de couleur normales et bien ventilés. L'examen histologique a montré un
mésothéliome péricardique malin avec une péricardite chronique.

* Le patient ayant le carcinome indifférencié est décéde au cours du
bilan par un arrét cardiorespiratoire irrécupérable. L’examen autopsique n’a

pas été réalisé.
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L’incidence des tumeurs cardiaques primitives dans les principales
études autopsiques varie de 0,001% a 0,03% [1]. Les métastases
cardiaques sont 20 a 40 fois plus fréquentes que les tumeurs malignes

primitives [2].

La faible fréquence des tumeurs secondaires dans notre série (5,5%)
est due au fait qu'il s'agit d'une étude rétrospective portant sur un faible

effectif et concerne des patients vivants.

Meng et al. [3] ont analysé 149 cas de tumeurs cardiaques primitives,
I’age moyen était de 50,1 (2 et 82 ans). Le sex-ratio était de 0,98 (74

hommes/75 femmes).

Centofanti et al. ont noté une prédominance féminine (32 hommes /59

femmes) et un age moyen de 57,3 ans [1].

La différence de 1’age moyen et de la prédominance de sexe selon les
études, affirme que les tumeurs cardiagues peuvent atteindre les deux

sexes et les différents ages.
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I- Les tumeurs cardiaques primitives

A- Tumeurs bénignes

Le myxome cardiaqgue est la plus fréquente des tumeurs
cardiopéricardiques primitives bénignes. 1l représente 55,5% dans notre
série, 63% dans la série de Meng [3] et 91% dans la série de Centofanti
[1]. On a relevé, dans notre série, une légere prédominance féminine a 60
%. Cette prédominance a également été notée par Denguir (60%) [4] et
Yoon (93%) [5]. Nos malades sont plus jeunes, avec un age moyen de 40
ans, et des extrémes allant de 14 a 66 ans. Dans I'étude de Denguir, I’age
moyen était de 49 ans (extrémes 11 a 70 ans) [4] et I’étude de Yoon age
moyen de 55ans (25-83 ans) [5].

Sur le plan histologique, le myxome est une tumeur
carcinologiquement bénigne, derivée de reliquats vestigiaux embryonnaires

sous-endocardiques « pluripotents » [6].

Macroscopiquement, Le myxome apparait comme une masse ovoide
bien individualisée dont la surface peut étre lisse ou recouverte de franges,
soit fines et fragiles, soit épaisses et polylobées. Sa consistance est le plus
souvent ferme, malgré I’impression visuelle de fragilité. Les fines franges
sont habituellement gélatineuses et translucides. Sa couleur va du gris
translucide au brun foncé (zones hémorragiques). En coupe, il est fréquent
de visualiser des zones kystiques, hemorragiques ou calcifiees (myxomes
vieillis) [7].
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Son poids et sa taille sont extrémement variables : la plupart des
myxomes opérés sont supérieurs a 5 cm (limite moyenne a partir de
laguelle les myxomes ont un retentissement cardiaque). Les plus gros
myxomes rencontrés dépassaient 15 cm [7]. Le plus gros myxome de notre
série était de 8cm de grand axe. L’implantation de la tumeur se fait par un
pédicule court, a large base. Les formes sessiles se rencontrent beaucoup

plus rarement et essentiellement au niveau des ventricules. [8]

Dans la littérature, 75 a 90% des myxomes sont de localisation
auriculaire gauche [1,9]. Cette localisation représente 80% des localisations
de notre série. Dans I’immense majorité des cas, la tumeur est implantée
sur le septum interauriculaire, au niveau de la fosse ovale ou de ses bords.
Lorsque I’insertion n’est pas septale, elle se fait par ordre décroissant sur
les faces postérieure et antérieure de I’oreillette gauche ou dans I’auricule

gauche [1,9].

Nous avons relevé un cas myxome de 1’0OD soit 10% des cas. Cette
localisation est rapportée dans 15 a 20% des cas [1,9]. La localisation
ventriculaire est plus rare; elle représente 2% des myxomes pour Meng et

al [3] et entre 2 et 4% pour Reynen et al [7].

Les myxomes a localisation multiple dans une méme cavité ou dans
plusieurs cavités cardiagues en méme temps, sont possibles [4]. La

localisation valvulaire a été rapportée par certains auteurs [10].
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L'aspect microscopique des myxomes est tres caractéristique. Au sein
d’une matrice amorphe abondante myxoide se trouvent des cellules
étoilées, des wvaisseaux rudimentaires ou des structures angioides
malformées, des cellules mésenchymateuses fusiformes a un ou deux

noyaux arrondis ou ovalaires et des cellules endothéliales [11].

Les cellules caractéristiques du myxome sont ovalaires, fusiformes ou
étoilées, avec un noyau hyperchromatique et un cytoplasme peu abondant.

Leur groupement est tres variable, elles sont a la fois clairsemées dans le

stroma, ou disposées a la surface de la tumeur ou réparties en flots [11].

o . .
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Figure 31: Myxome cardiaque.

Aspect microscopique, faible Aspect microscopique, faible
grossissement (x15), coloration grossissement (x75), coloration
hématéine-éosine. [12] hémateine-éosine. [12]
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Figure 32: Myxome cardiaque. Aspect microscopique, fort

grossissement (x300), coloration acide périodique de Schiff. [12]

En ce qui concerne I'histogen¢se, L hypothése la plus probable fait
appel a une origine dysembryoplasique : développement tumoral a partir de
résidus embryonnaires meésenchymateux le plus souvent localisés au

septum interauriculaire [6].

Le délai moyen entre les premiers symptomes et le diagnostic du
myxome est de 16 mois en moyen pour ST John Sutton [13]. Il est de 12

mois dans notre série.

Les données cliniques de notre étude sont comparables a ceux de la
littérature. La dyspnée est constatée dans 50 a 80% des cas [14]. La
douleur thoracique est notée chez 10 a 20% des patients [1]. La
fréquence des signes généraux varie selon littérature entre 13 et 45,7% [1].

IIs sont présents chez 30% de nos patients.
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Lakhdahr rapporte méme un cas de myxome de I’oreillette droite
révélé par un trouble de I’humeur ayant amené la patiente a consulter en
psychiatrie [15]. Ces signes sont en rapport avec la production et la
sécrétion d’interleukine IL-6 par le myxome. Cela a été prouvé par
I’obtention facile de cette interleukine a partir de culture de myxomes.
Cette interleukine IL-6 a un role essentiel dans la transformation des

lymphocytes B de repos en cellules secrétants les immunoglobulines [4].

Les accidents emboliques révélent le myxome dans 30 a 40% [7, 8,
13,16]. 1l peut s’agir de matériel thrombotique détaché de la surface du
myxome, d’une frange du myxome, voire du myxome entier rompu au

niveau de son pédicule.

Environ la moitié des embolies concernent les artéres cérébrales [17],
y compris rétiniennes [18]. Par ailleurs, les emboles peuvent migrer dans
toutes les arteres, avec des conséquences extrémement variables selon qu'il
s'agit des arteres iliagues, fémorales, rénales, coronaires, mésentériques ou
des vaisseaux capillaires [8, 19]. Les accidents emboliques ont été relevés
dans 2 cas dans notre série (20%) et ont concerné l'artere sylvienne gauche

(cas n°1) et lI'artére humérale gauche (cas n°5).

Les formes asymptomatiques représentent 10% dans notre série, leur
fréquence varie selon les auteurs entre 1 et 15%, et concernent les

myxomes de petite taille et/ou siégeant loin des structures valvaires [1, 20].
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L’¢lément séméiologique capital est la variation de 1’auscultation dans
le temps et surtout en fonction de la position du malade [4]. Un souffle
systolique ou diastolique peut étre entendu dans plus de la moitié des cas
(80% de nos patients) et dépend de la taille, la localisation, et la mobilité de
la tumeur. Les myxomes de I'OG peuvent simuler une auscultation de
rétrécissement mitrale, c'était le cas  pour 6 de nos patients. Par ailleurs,
un souffle proto-diastolique entendu 80 a 150 msec apres le deuxieme bruit
(appelé "tumor plop™) est retrouvé chez un tiers des patients porteurs de

myxomes [7].

Le diagnostic positif du myxome repose essentiellement sur ’ETT qui
constitue I’examen clé avec une sensibilité de 93,3% et une spécificité de

96,8% [21]. L'ETT a permis de faire le diagnostic pour tous nos patients.

Classiguement, I'échocardiographie transthoracique révele une masse
mobile reliée au septum interauriculaire par un fin pédicule [22]. Les
myxomes ont généralement une échogénicité hétérogéne avec parfois des
calcifications. L'élement diagnostique le plus important étant sa localisation
au niveau de l'oreillette gauche et sa naissance a partir de la partie moyenne
du septum interauriculaire [23]; ce qui permet de les différencier des
autres masses intracardiaques (thrombus). 90% des myxomes de notre
étude prenaient naissance au niveau du septum interauriculaire dont 8 au

niveau de I'OG et 1 au niveau de I'OD.
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L’ETO permet une meilleure analyse de la base d’implantation de la
tumeur, ses rapports avec la valve mitrale et une étude morphologique
précise des cavités cardiaques, en particulier 1’OD [24]. Dans notre travail,
les renseignements fournis par I’ETT étaient suffisants pour poser le

diagnostic; nous n'avons eu recours a I’ETO qu’une seule fois.

L'IRM et CT scan permettent d'identifier des tumeurs de petite taille
(entre 0,5 et 1cm), de determiner la composition tissulaire tumorale (tissue
solide, liquide, hémorragique ou nécrosé) [25, 26, 27] et de visualiser la

base d'insertion de la tumeur [28].

La résection tumorale doit étre complete emportant le myxome, son
pédicule et sa base d’implantation, le tout avec un minimum de
manipulation afin d’éviter toute fragmentation et tout risque de migration
embolique [4]. Il existe encore des controverses en ce qui concerne

I’étendue de la résection nécessaire pour prévenir une récidive du myxome.

Bortolotti et al. [29] Recommandent de :

* réséquer la base d’implantation avec une large pastille du septum
sur toute son épaisseur pour les myxomes implantés autour de la fosse
ovale. Le defect septal ainsi créé sera fermé par un patch ;

* réséquer la base d’implantation avec 1’endocarde et un peu de
myocarde sous-jacent, cela est valable pour toute zone d’attache ou

d’adhérence tumorale avec les parois.
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Jones et al. [30] considérent que 1’approche chirurgicale biatriale des
myxomes de I’oreillette permet une manipulation minimale de la tumeur et
assure une exposition adéquate pour une résection compléte de la tumeur
avec une inspection des quatre cavités cardiaques. D’autres consideérent que
I’exposition de la tumeur assurée par 1’atriotomie gauche est suffisante

pour une résection correcte et avec un faible taux de récurrence [1].

Pour les 8 cas de myxomes de I'OG, la voie bi-atriale transeptale a
assuré une bonne exposition et une résection compléte. Le myxome de

I'OD a été abordé par atriotomie droite.

Des dommages meécaniques ou une adhésion de la tumeur aux valves
cardiagues peuvent appeler a une réparation par annuloplastie ou
remplacement valvaire [31]. La plastie a été effectuee chez cing de nos

patients.

Les myxomes des ventricules sont exceptionnels, leur résection
chirurgicale complete est difficile ; elle se fait par atriotomie si le myxome
siege pres de la valve auriculo-ventriculaire sinon a travers les gros
vaisseaux pour ceux qui siégent dans la chambre de chasse [4]. Le myxome
du VD de notre série a été réséqué de maniere incompléte par atriotomie

droite et artériectomie pulmonaire.

La mortalité précoce est inférieure a 5% [32, 33]. Dans notre étude,

la mortalité hospitaliere est nulle.

These de doctorat 54
El louali Fedoua



APPORT DE L IMAGERIE NON INVASIVE DANS LE DIAGNOSTIC DES TUMEURS
CARDIAQUES

Le risque de récidive est de 1 a 4% en cas de myxome sporadique. Il
est plus élevé dans les formes familiales, multifocales et le complexe de
Carney (Syndrome familial associant des lésions cutanées pigmentées, des

myxomes cutanees et des tumeurs endocrines) [7,34-35].

Tableau 4: Séries de myxomes dans la littérature [31]

Author Year Patients Recurrence(s)
Gray 1985 14 2
McCarthy 1986 56 3
Nasser 1990 14 1
Tschirkov 1990 63 aucune
Loire 1991 85 6
Meyns 1993 32 aucune
Gotoh 1993 17 aucune
Duveau 1993 56 5
Yamamoto 1995 22 aucune
Bjessmo 1997 63 1
Lukacs 1997 50 aucune

Plusieurs hypotheses ont éte émises pour expliquer la récidive
tumorale: la résection chirurgicale incompléte, la dissémination
peropératoire de matériel tumoral, la transformation maligne de la tumeur
ou encore la multifocalite de la genese des myxomes [31, 34, 36].
Cependant, pour les formes sporadiques, la résection incompléte est

I'nypothése la plus retenue [31, 34, 36].
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La diminution de la fréquence des récurrences, dans les séries
récentes, est probablement due aux progres des techniques et des

équipements chirurgicaux ainsi que de I'expérience des chirurgiens [7].

Une surveillance échocardiographique semestrielle de tout patient

opéré pour myxome cardiaque est recommandeée [31].

Le myxome du VD (cas n°10) a récidivé seulement 4 mois apres
I’intervention, au niveau du VD et de la paroi interne de l'artére
pulmonaire. Il s'agit, en effet des localisations pour lesquelles la résection
chirurgicale était incomplete compte tenu du risque de délabrement. La

relecture des lames n'a pas objectivée de signes de malignité.
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Le rhabdomyome représente environ 50% des tumeurs cardiaques de
I’enfant tout age confondu [37]. Il s’agit d’un hamartome, tumeur
congénitale secondaire a un processus dysembryoplasique extrémement
précoce qui touche les feuillets embryonnaires. C’est pourquoi le
rhabdomyome est souvent associé a des lésions de la peau et du systeme

nerveux ou viscérales, principalement a des hamartomes rénaux [38].

Macroscopiquement, il se présente sous forme de nodules multiples,
de taille variable, fermes, brunatres, bien délimités mais non encapsulés,
disséminés dans les parois libres des ventricules et dans le septum

interventriculaire [39].

Microscopiquement, il se caractérise par la prolifération tumorale de
cellules musculaires volumineuses, vacuolisées, et surtout la présence de
cellules araignées, «spider cell », typiques du rhabdomyome: fins
filaments protoplasmiques disposés en rayon de roue de I’endoplasme vers

la périphérie. Les noyaux ne présentent jamais de figure de mitose [39].
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grossissement, coloration hémateine-éosine [12].
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Le diagnostic anténatal peut se faire a 1’occasion d’une échographie
systématique qui révele la présence de multiples nodules cardiaques, ou au
cours du bilan d'une anasarque feeto-placentaire. D'autres présentations de
la tumeur incluent des troubles de conduction, une insuffisance cardiaque

et la mort foetale in utero [40-42].

En post-natal la tumeur se présente difféeremment selon qu'elle est a
développement intracavitaire important provocant le déces par hyposystolie
en quelques heures, ou qu'elle fait partie d'une atteinte diffuse, dans

laquelle I’expression cardiaque reste modérée [22,42].

D'autres présentations cliniques peuvent révéler la tumeur: une
obstruction valvulaire ou cavitaire, des troubles du rythme ou une

insuffisance cardiague néonatale irréductible [22, 42].

Par ailleurs, le rhabdomyome cardiaque peut étre asymptomatique. Il
est trés souvent associée a la sclérose tubéreuse de Bourneville, ainsi 60%
des rhabdomyomes sont associés a une STB, et réciproguement environ
80% des enfants &gés de moins de 18 mois et porteurs d'une STB ont un

rhabdomyome [43].

L’examen cardiovasculaire est généralement normal ou objective un
souffle systolique évoquant une obstruction valvulaire. L.’examen général

doit chercher les manifestations de la STB.

These de doctorat 58
El louali Fedoua



APPORT DE L IMAGERIE NON INVASIVE DANS LE DIAGNOSTIC DES TUMEURS
CARDIAQUES

Il est donc indispensable de rechercher systématiquement les
stigmates de la STB devant tout rhabdomyome cardiaque:

*|es antécédents familiaux de la STB

*les signes cutanés doivent étre dépistés, en particulier les petites
taches achromiques siégeant dans la région lombaire, chez notre patient
elles siégeaient au niveau du tronc et des membres. D'autres signes peuvent
étre retrouvees (adénome sébacé de Pringle, tumeur de Koenen..) [44].

*les manifestations neuropsychiatriques : comitialite, (qui était le
signe révélateur de la STB pour notre malade), déficience intellectuelle,
troubles caractériels, sont présentes dans 80% des cas et mettent en jeu le
pronostic vital et fonctionnel des malades. Le scanner cérébral et surtout
I’IRM peuvent dépister les 1ésions avant qu’elles n’aient une traduction
clinique : il s’agit de nodules calcifiés péri ventriculaires et des tubeérosités
corticales [44]. La TDM cérébrale de notre malade a objectivé des images
hyperdenses multiples correspondant a des hamartomes tubéreux.

*’examen ophtalmologique peut mettre en évidence une phacomatose
rétinienne qui est parfois le seul symptéme de la STB [44].

*les hamartomes rénaux, malformations urologiques a risque accru de
carcinome renal estimé a 1-3% [44].

*les lésions cardiaques bénéficient actuellement de 1’apport de
I’échocardiographie. L’IRM a fait ses preuves dans les cas difficiles ou
litigieux. Les examens invasifs n’ont pas une grande utilité et ils peuvent
étre dangereux chez des nourrissons dont I’état hémodynamique est

précaire.
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La radiographie thoracique peut montrer une cardiomegalie avec
parfois des calcifications. L’ECG peut mettre en évidence des troubles du
rythme [45].

L'association de crises convulsives et de signes cutanés, chez un
nourrisson de sexe féminin agée d'une année, a permis le diagnostic de la
STB. Notre patiente était asymptomatique sur le plan cardiovasculaire et
son examen clinique, électrique et la radiographie thoracique étaient sans

anomalies.

L’échocardiographie est I’examen clé du diagnostic. Sa réalisation
systématique des les premiers signes d’appel -comme dans notre cas-
permet de diagnostiquer et de localiser la tumeur, ainsi que d'apprécier son
retentissement sur I'appareil valvulaire ou sur la cinétique pariétale. Elle
met en évidence des nodules hyperéchogénes et homogénes dans les parois
ventriculaires, pouvant déformer les cavités cardiaques. Elle peut aussi
montrer un aspect d'épaississement pariétal dans le cas de lésions petites et
multiples [46-48].

Pour notre cas, I'ETT - réalisée au cours du bilan de la STB- a
objective une masse unique hyperéchogene enchassée dans le septum inter
ventriculaire, chez une enfant porteuse d'une STB, dont I'examen
cardiovasculaire, I'ECG et la radiographie thoracique étaient sans

anomalies.
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L’IRM est indiquée en cas de doute diagnostic notamment dans les
formes infiltrantes intra pariétales, permettant de délimiter précisément les
nodules, leur taille, leur nombre et leurs rapports anatomiques. Les
rhabdomyomes apparaissent d’intensité identique a celle du myocarde
adjacent en T1 avec une augmentation relative du signal en T2. L’injection

de gadolinium entraine un rehaussement de 1’intensité du signal [49-50].

La plus part des auteurs s’accordent actuellement a dire que le
rhabdomyome n’a aucun potentiel évolutif en raison de [’absence de
mitoses des « cellules araignées ». Au contraire, il a tendance a régresser
[40,51-52], justifiant une simple surveillance échographique réguliére.
Black et al. ont constatée 1’involution spontanee des tumeurs chez 23 des
30 enfants porteurs de rhabdomyome cardiaque et n'ont eu recours a

I’exérése chirurgicale que dans 7 cas [53].

L’exérése chirurgicale des tumeurs n’est indiquée que dans deux
circonstances [40, 42, 48, 53-54]:
* soit en cas de troubles  hémodynamiques graves en rapports avec une
tumeur obstructive,
* soit en cas de troubles de rythme séveres, non contrélés par le
traitement médical et entrainant une insuffisance cardiague ou un risque de

mort subite
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Dans le cas d’un obstacle hémodynamique, il faut parfois se contenter
d’une résection partielle, étant donné la localisation généralement profonde
dans le myocarde [55]. En cas de trouble du rythme sévere, 1’exérése

tumorale doit en principe étre totale [51].

Pour notre malade la prise en charge était basée sur un traitement
antiépileptique et la surveillance clinique, électrique et échographique de
la tumeur cardiaque. La patiente est stable sur le plan neurologique et

cardiaque sans régression du volume de la masse avec un recul de 6 ans.

Le conseil génétique doit s’attacher a la prévention de la STB puisque
cette affection est génétiqguement transmise, de facon mendélienne, selon
un mode autosomique dominant, le gene se situe sur le grand bras du

chromosome 9 [44].

L’échocardiographie doit obligatoirement faire partie du bilan
lésionnel chez les enfants atteints par la STB et elle doit également étre
réalisée chez les membres de la famille, méme s’ils sont apparemment
indemnes, afin de ne pas méconnaitre des formes pauci symptomatiques de
la STB [56].
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Plus de 80% des fibromes se voient chez I’enfant. Il s'agit de la
deuxieme tumeur, aprés le rhabdomyome, retrouvé dans les séries
d’autopsie chez l'enfant. L'association avec le syndrome de Gorlin est
possible (14%). Aucune prédominance de sexe ni la présence de forme
familiale n’a été décrite dans la littérature [2]. Dans notre étude le fibrome
a été diagnostiqué chez une fille de 13ans sans notion de cas similaire dans

la famille.

Le fibrome est une tumeur du tissu conjonctif de soutien. Sa taille
varie de quelques mm a 6 cm de diamétre pouvant dépasser 10cm. Il s’agit

d’une tumeur ferme, blanchatre, bien circonscrite mais non encapsulée,

solitaire [2,57].

Microscopiquement, le fibrome est constitué de fibroblastes matures
dans un stroma riche en fibres collagénes. Il est tres peu vascularisé et

contient des zones néecrotico-hémorragiques tres souvent calcifiées [57].
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Figure 34: Fibrome. Aspect microscopique, fort

grossissement (x150), coloration hématéine-éosine. [12]
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Les signes cliniques sont variables et non spécifiques. La mort subite,
secondaire a une obstruction des orifices valvulaires ou a un trouble du
rythme, est le mode de révélation dans un tiers des cas. En effet, I'arythmie
est retrouvee dans approximativement 30% des cas [58, 59], elle est due a

un mécanisme de réentrée initiée par le fibrome [60].

Une insuffisance cardiaque congestive peut étre observée. Elle est en
rapport avec des troubles de la contraction myocardique, une réduction du
volume intracavitaire ou une dysfonction valvulaire [61]. Notre malade

accusait une symptomatologie faite de palpitations et de vertiges.

La radiographie ne fournie pas de renseignements spécifiques. Chez
notre patiente, la radiographie pulmonaire a objectivé de petites
calcifications au niveau de 1’ombre cardiaque sans cardiomégalie. La
présence de calcifications sur la radiographie est rapportée dans 25% des
cas [57, 62]

Plusieurs types de modifications électriques peuvent étre notés: une
hypertrophie ventriculaire, un trouble du rythme ou de la repolarisation
[59].

L'holter ECG peut objectiver des épisodes de tachycardie ventriculaire
[63]. L'holter ECG de notre patiente a mis en évidence des ESSV type IlI
de Lown.
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A 1’échocardiographie, le fibrome apparait comme une large, non
contractile et solide masse enchassée dans la paroi ventriculaire. La tumeur
peut étre nodulaire [64] ou encore simuler une hypertrophie myocardique
[62,65]. Des calcifications tumorales peuvent étre occasionnellement

visualisées [57].

Pour notre patiente, la tumeur était de localisation ventriculaire
gauche (la tumeur était enchassée au niveau de la paroi laterale du VG). En
effet, la majorité des fibromes est localisée au niveau du septum inter

ventriculaire ou dans la paroi libre du VG [57].

Dans certains cas, les fibromes ont une échogenicité voisine du
myocarde normale et c¢’est I'IRM qui permet de confirmer le diagnostic.
En T1, le fibrome apparait avec un signal intermédiaire peu différent du
myocarde normal, parfois plus intense. Sur les images pondérées en T2, la
masse tumorale est en hyposignal et se différencie ainsi plus facilement du

myocarde normal [57].

Chez notre patiente, lI'imagerie a éte complétée par une IRM. Elle a
mis en évidence le processus tumoral au niveau de la paroi myocardique
antérolatéral du VG et bombant dans la cavité ventriculaire gauche,
mesurant 70 x61 x47mm, avec des zones en hyposignal T1 et T2 évoquant

des calcifications.
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Le cathétérisme cardiaque ne trouve son utilité que pour préciser la
vascularisation tumorale ou dans le cadre du bilan préopératoire. La
ventriculographie met en évidence une image de soustraction au niveau des
cavités ventriculaires [64]. La coronarographie était normale chez notre

patiente.

Les fibromes ont une évolution imprévisible, habituellement rapide
[66]. lls peuvent rester quiescents pendant plusieurs annees et un cas de
régression a méme été rapporté [57]. Le pronostic spontané du fibrome est
sombre, dominé par le risque de mort subite necessitant une surveillance

rigoureuse.

Le but principal du traitement est la restauration de la fonction
cardiague ainsi que la prévention primaire et secondaire des arythmies. Les
options thérapeutiques varient de la simple surveillance a la transplantation

cardiaque [67].

Etant donnée l'absence de transformation maligne, une surveillance
rigoureuse des cas asymptomatique peut étre recommandee [68]. Un
traitement médicamenteux (antiarythmique) permet généralement de
juguler les arythmies. L'implantation d'un défibrillateur peut étre indiquée

en cas d'arythmie rebelle au traitement médical [63].
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La résection totale de la tumeur est indiquée pour des fibromes
symptomatiques de part leur volume, leur extension ou leur localisation.
Une excision large de la tumeur peut nécessiter une reconstruction du
septum interventriculaire par suture ou par patch de dacron ou encore une

plastie ou un remplacement valvaire. [57]

Les fibromes larges ou inextirpables sont traités par résection
subtotale ou une transplantation cardiaque primaire aprés biopsie. Si la
chirurgie de réduction restaure I'némodynamique normale I'évolution au

long terme est favorable [68].

Plusieurs études ont démontré I'absence d'évolutivité apres resection

partielle [69], alors que le risque de trouble du rythme persiste [70].

Pour notre patiente, 1’évolution était favorable sous bétabloquants et

le volume de la masse est resté stable avec un recul de 8 ans.
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Constitue 8 a 12% des tumeurs primitives, principalement chez les

sujets agés [71].

Le lipome peut se développer au niveau du sous-endocarde dans la
moitié des cas, du péricarde dans un quart des cas et du myocarde pour le
quart restant [72]. Microscopiquement, c’est une tumeur bénigne faite
d’une prolifération d’adipocytes matures dans un tissu fibreux plus ou

moins lache [2].

Il peut étre asymptomatique et découvert accidentellement apres une
radiographie pulmonaire une échocardiographie ou un examen autopsique.
Les tumeurs volumineuses et symptomatiques doivent étre résequees. Les

lipomes évoluent lentement et ne récidivent pas [12].
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Figure 35:Lipome.Aspect microscopique,
fort grossissement (x 450), coloration

hématéine-éosine.
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Il constitue la troisieme étiologie de tumeur bénigne de 1’adulte.
Diagnostiqué a tout age, il touche principalement le sujet de plus de 60 ans
[2,73]. Environ 80-90% des fibroé¢lastomes sont implantés sur I’endocarde

valvulaire avec une prédominance des valves aortiques [74-75].

Macroscopiquement, la tumeur est de petite taille inférieure a 1 cm,
unique, homogene, mobile, attachée par un petit pédicule d’ou le classique
aspect d’actinie « sea anémone » [2]. L’examen histologique montre un
centre dense fait de fibres collagenes et élastiques, de cellules musculaires

lisses, recouvert de cellules endothéliales [2].
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Figure 36: Fibroélastome. Vue microscopique, faible grossissement.

Les fibroélastomes restent asymptomatiques jusqu'a ce qu'ils soient
révéler par une obstruction au niveau de l'ostium des artéres coronaires
ou par une embolie au niveau des artéres cerébrales. Ces complications
indiquent une chirurgie d'exérése dés la suspicion diagnostic. Quand elle
est faisable, une résection tumorale avec réparation valvaire est préférée au

remplacement valvaire [12].
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L’age moyen de diagnostic de I'hémangiome est 43 ans aveC une
prédominance masculine [76]. C’est une tumeur trés rare dont la
localisation peut étre intramurale et souvent mal limitée ou sous-
endocardique -polypoide ou sessile- et souvent bien circonscrite [2,77]. Le
plus souvent isolé, I’hémangiome cardiaque peut s’associer a des
hémangiomes cutanés, hépatiques, ou un syndrome de Kasabach-Merritt

(hémangiomes multiples, thrombopénie et troubles de la coagulation) [78].
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Figure 37: Hémangiome. Aspect microscopique, fort

grossissement (x125), coloration hématéine-éosine. [12]

Les symptomes révélateurs sont la dyspnée et Iarythmie [78].
L'échocardiographie suggére géneralement le diagnostic devant I'aspect
hyperéchogene, homogene et bien limité de la masse [78]. L'IRM montre
un hypersignal de la masse en sequence pondérée T2 en rapport avec le
caractere vasculaire de la tumeur. La coronarographie montre le réseau
nourricier de la tumeur [78]. La résection chirurgicale est le traitement de
choix des patients symptomatiques. Une ligature méticuleuse des arteres
nourriciéres prévient une fistule artério-veineuse. La régression spontanée

est rare [78].
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Cette tumeur du nouveau-né est constituée par une disposition

anarchique de tissus dérivés des trois feuillets embryonnaires [2].

grossissement (x75), coloration Masson trichrome. [12]

La symptomatologie clinique est variables et peu spécifique. Le
diagnostic est suspecté a I'echocardiographie par la mise en évidence d'une
masse Kkystique intrapéricardique, hétérogene, complexe typiquement
localisée au niveau des cavités droite. Un épanchement péricardique y est
tres fréquemment associé [40]. La chirurgie d'exérése est ameliorée par le

progres de I'imagerie cardiaque et des techniques chirurgicales. [12]

Ces tumeurs exceptionnelles rassemblent les localisations cardiaques
ou péricardiques de tissu ectopique (thyroide, phéochromocytome...) et

les kystes bronchogéniques a localisation péricardiques [2].
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B- Tumeurs Cardiagues Malignes

Angiosarcome

L'angiosarcome est la plus commune des tumeurs malignes primitives
[79]. Une prédominance masculine est rapportée dans la littérature [80].
Dans la littérature I'age moyen est de 30 a 50 ans [80]. Notre patiente était
agee de 20 ans. Prés de 80% des angiosarcomes prennent origine au niveau
de l'oreillette droite [80].

Sur le plan anatomopathologique, I’angiosarcome peut €tre infiltrant
ou sous forme de masse polypoide ou sessile, sans limite nette avec le tissu
sain. La tumeur est habituellement hémorragique, nécrotique, naissant du

bord libre de I’oreillette droite et souvent adhérente au péricarde [2].

Figure 39: Angiosarcome. Aspect microscopique, fort

grossissement (x 450), coloration hématéine-éosine. [12]

Les métastases se developpent dans 47-89% des cas. Genéralement

pulmonaire, elles peuvent aussi étre cérébrales ou coliques [81].
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La symptomatologie clinique inclue le syndrome pseudovalvaire -due
a l'interaction de la masse avec le jeu valvaire-, I'arythmie, I'épanchement
péricardique voire la tamponnade, I'accident embolique et les symptoémes
systémiques (fievre, malaise...) [21]. D'autres présentations cliniques,
comme des hémoptysies ou des symptémes en rapport avec des métastases,

peuvent révéler la tumeur [82].

Par ailleurs, des cas de rupture cardiaque due a I'angiosarcome ont été
rapportés dans la littérature [83-84].Notre patiente s'est présentée dans un

tableau d'état de choc cardiogenique.

La radiographie pulmonaire peut montrer des images nodulaires en
rapport avec des métastases pulmonaires ou encore une cardiomegalie [12]

comme c'était le cas de notre patiente.

Les caractéristiques échocardiographiques de la tumeur ne sont pas
spécifiques. Les sarcomes peuvent s'insérer a n'importe quel endroit des
cavités cardiaques avec une nette prédilection pour l'oreillette droite. Il
s'agit d'une masse pediculée ou sessile hétérogéne aux contours irréguliers,
une extension a la valve tricuspide et ou au péricarde peut étre retrouvée
[22].

L’échocardiographie transthoracique de notre patient montrait une
énorme masse hétérogene occupant toute la cavité de 1’oreillette droite
(OD) et empiétant sur la valve tricuspide sans I’envahir entrainant une géne

au remplissage du ventricule droit.
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A la TDM et I'IRM, Il'angiosarcome a un aspect hétérogene. Il s'agit
d'une masse intracavitaire, généralement au niveau de l'oreillette droite et
infiltrant éventuellement la valve tricuspide ou le péricarde, avec une prise
de contraste hétérogene. La cavité péricardique est envahie par un liquide
hémorragique et un tissu nécrotique. Cette double composante

hémorragique et nécrotique apparait en hypersignal T1 a I'lRM [85].

L'angiosarcome est une tumeur tres agressive a l'issue fatale. La survie
moyenne est de 3 mois a 1 an [86]. Les facteurs de bon pronostic sont : la
localisation au niveau de l'oreillette droite, un index mitotique bas,
I'absence de nécrose et lI'absence de métastases au moment du diagnostic
[86-87].

Une chirurgie agressive offre un traitement palliatif pour les
symptomes et améliore la survie [87]. Méme apres une résection complete,
la récidive locale et la survenue de métastases se produit fréquemment,
rapidement et généralement avant 1 an [87]. Une transplantation cardiaque
a éte réalisée chez quelques patients avec des résultats mitigés, par contre la
chimiothérapie et la radiothérapie n'ont prouvé aucun bénefice dans le
traitement [87].

Le décés est généralement di a des complications postopératoires, une

défaillance cardiorespiratoire et a I'extension métastatique [87].
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Notre patiente a fait I'objet d'une chirurgie de résection urgente apres
une mise en condition rapide. Le diagnostic per opératoire était celui d’une
tumeur envahissant toute la paroi antéroexterne de 1’0OD depuis
I’abouchement de la veine cave inférieure jusqu’a 1’auricule droit. Une
exérese large de la tumeur emportant la paroi antéroexterne ainsi que le toit
de 1’OD, a été réalisée, avec reconstruction de 1’0OD par I’intermédiaire
d’un patch péricardique. L'examen anatomopathologique de la piece

opératoire était en faveur d'un angiome.

L'évolution a été marquée par la survenue, deux mois apres le geste
opératoire, d'une pleurésie droite avec a la ponction pleurale un liquide

sérohématique.

L’échographie transthoracique de contrdle a montré une récidive
locale sous forme d'une masse intra auriculaire droite accolée par une base
sessile a sa paroi libre. Il s’agissait d’une masse ovoide homogeéne
immobile faisant 22/40 mm sans rapport avec la valve tricuspide ni avec

I’abouchement de la veine cave inférieure.

Le scanner thoracique confirmait la présence :

- d’un processus tissulaire pleuro-médiastinal droit cloisonné, en
contact intime avec les cavités cardiaques avec absence d’interface nette
avec la paroi auriculaire droite qui était déformée.

- de métastases pleurales, ganglionnaires et hépatiques.
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Une biopsie pleurale échoguidée a été effectuée. L’examen
anatomopathologique des fragments préleves ainsi que la relecture de la
piéce opératoire ont conclu a l'absence de signes de malignité. La patiente

est decedée au cours de son hospitalisation. L'autopsie n'a pas été réalisee.

La récidive tumorale précoce (deux mois aprés la résection
chirurgicale), la présence de plusieurs localisations et [I'évolution
rapidement fatale, étaient en faveur de nature maligne de la masse
cardiaque. En effet, des difficultés a différencier un angiosarcome de bas
grade et un hémangiome ont, parfois, été rapportées dans la littérature [12].
La dégenérescence maligne d'un hémangiome peut étre évoquée, mais la

rapidité de I'évolution clinique rend cette hypothése peu probable.

Le rhabdomysarcome, 1’ostéosarcome, le léiomyosarcome et le

fibrosarcome primitifs du cceur sont rares.
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Le lymphome cardiaque primitif représente 1% de 1’ensemble des
tumeurs cardiaques primitives [88] et 5% des tumeurs malignes primitives
[22]. Nous avons colligés 2 cas de LCP, chez deux patients de sexe
masculin et agés respectivement de 18 ans (cas n°14) et 8 ans (cas n°15).
Selon les données de la littérature, le LCP est rapporté chez 1’adulte d’age

moyen (60 ans) et deux fois plus fréguemment chez I’homme [89].

Toutes les tuniques cardiaques peuvent étre concernées, mais surtout

le myocarde et le péricarde. L’atteinte cardiaque droite est predominante

[2].

Macroscopiquement les lymphomes se manifestent par des nodules
multiples, fermes et blanchéatres. Différents types histologiques peuvent se

voir, le plus fréquent est le lymphome diffus a grandes cellules B [2].
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Figure 40: Lymphome. Aspect microscopique, fort

grossissement  (x300), coloration hématéine-éosine. [12]
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La symptomatologie clinique est polymorphe et non spécifique
expliquant les difficultés diagnostiques du LCP. L’atteinte péricardique,
entrainant souvent une tamponnade, est I'un des modes de révélation les
plus fréquents [90]. Les autres modes incluent l'insuffisance cardiaque a
prédominance droite, le syndrome cave supérieure, les troubles du rythme

ou des signes encore moins spécifiques telle I’altération de 1’état général

[91-93].

Nos observations illustrent ces différents modes de réveélations, ainsi
dans le cas n°14 I’épanchement péricardique avec une tamponnade était le
signe révélateur tandis que ¢’est I’insuffisance cardiaque droite qui a révélé

le lymphome dans I’observation n°15.

Sur le plan échocardiographique, le LCP  peut se présenter
différemment selon la tunique atteinte. Il peut s'agir d'une masse tumorale
unique ou multiple, intéressant I’endocarde valvulaire ou endocavitaire,

siégeant plus volontiers au niveau des cavités droites que gauches [89].

L’atteinte péricardique est la plus fréquente et se traduit trés souvent
par un épanchement péricardique plus ou moins abondant, responsable
parfois de tamponnade et souvent associé a une infiltration tumorale de
cette tunique [89,94-96]. D’autres aspects de 1’atteinte cardiaque sont
beaucoup moins évocateurs: ce sont surtout les formes infiltrantes du
myocarde, plus rares, qui se présentent sous forme d’un épaississement, le
plus souvent localisé, donnant un aspect brillant au myocarde pathologique

et responsable d’une altération de la cinétique segmentaire.
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Parfois, [’aspect simule une myocardiopathie obstructive. Ces
différents aspects de I’atteinte cardiaque peuvent coexister chez le méme

patient [97].

L’ETT nous a permis de suspecter un LCP, dans le cas n°14,
devant une infiltration tumorale du myocarde des cavités cardiaques droites
et méme du VG donnant un aspect brillant aux parois cardiaques et un
épaississement du péricarde avec un épanchement pericardique sans signes

de compression.

Pour le cas n°15, I'ETT a objectivé une masse tumorale infiltrante
hyperéchogene avec quelques foyers hétérogenes envahissant 1'OD, le VD,
I'infundibulum pulmonaire et la face latérale du VG. Un épanchement
péricardique circonférentiel réactionnel de 10 mm sans signes de

compression, y était associé. Par ailleurs, le péricarde était épaissi.

La TDM et I'IRM fournissent des informations complémentaires en
particulier I’extension locale de la tumeur, mais ils ne doivent pas retarder
le diagnostic histologique s’il existe une forte suspicion a
I’échocardiographie. Les lymphomes apparaissent soit iso intense, soit en
hypo signal par rapport au myocarde. Apres injection de gadolinium, la
tumeur prend un aspect hétérogene avec un rehaussement du signal moins

important au centre de la tumeur, siége de nécrose [98].
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La TDM thoraco-abdominale du patient n°15 a confirmé la présence
d'une masse tumorale intéressant les cavités cardiaques droites, infiltrant
leurs parois et rehaussée par le produit de contraste. Le péricarde était

indemne.

La nature histologique de la tumeur doit étre précisée, en urgence,
quand il existe un faisceau d’arguments cliniques et surtout échographiques
sans attendre le bilan d’extension. Un drainage péricardique est indiqué en
cas d’épanchement dans un but diagnostique, mais également

thérapeutique, ¢’était notre conduite pour le cas n°14.

Cependant, I’examen cytologique du liquide péricardique ne permet
pas toujours le diagnostic, car I’épanchement peut étre réactionnel ou les
caractéristiques cytologiques peuvent étre difficiles a différencier d’autres
tumeurs [88-90].

La biopsie endomyocardique par voie veineuse sous contréle
échographique peut étre réalisée [88,99] avant la biopsie chirurgicale par
thoracotomie ou sternotomie. Notre patient n°15 a fait I'objet d'une

thoracotomie exploratrice pour confirmer le diagnostic histologique.

Le traitement du LCP n’est pas codifié¢ [100-101]. Le nombre peu

élevé de cas ne permet pas de définir la meilleure approche thérapeutique.
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La chirurgie ne permet pas d’étre curative car la résection reste le plus
souvent incomplete. Elle est souvent un traitement symptomatique
permettant de diminuer le volume de la tumeur lorsque celle-ci est

obstructive avec une instabilité hémodynamique [89, 96, 102-103].

L’introduction rapide d’une chimiothérapie contenant de
I’anthracycline parait étre une thérapeutique plus efficace. Le protocole
de chimiothérapie le plus utilisé est de type CHOP (cyclophosphamide,
doxorubicine, vincristine et prednisone) [100]. D'autres protocoles ainsi
que de nouvelles molécules, ont été introduits dans le traitement des

lymphomes.

Des rémissions prolongees et totales  sont décrites [104]. Notre
patient n°14 a recu une chimiothérapie de type COP associant
cyclophosphamide, oncovin et prédnisone. La radiothérapie combinée avec
la chimiothérapie semble avoir un impact positif avec une amélioration de
la survie [100].

Le pronostic de cette pathologie, dont la fréequence est en
augmentation avec la multiplication des cas d’immunodépression acquise,
est souvent reservé a court terme malgré les moyens thérapeutiques utilisés

cela est en grande partie due au retard diagnostic [88,105].

Le pronostic a court terme dans notre étude etait facheux : le malade
n°15 est décédé en per opératoire alors que le malade n°14 est décedé apres

la cinquiéme cure de chimiothérapie.
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Nous avons relevé 2 cas de mésothéliome péricardique sans atteinte
pleurale apparente. L’affection atteint des patients de 2 a 78 ans avec un

age moyen de 46 ans et une nette prédominance masculine [87].

Nos 2 malades étaient plus jeunes (25 et 28 ans) et de sexe différent
(un homme et une femme). Ils n’avaient aucune notion d'exposition a
I’amiante. La responsabilité de cette exposition -certaine pour les
mésotheliomes pleuraux- devient de plus en plus probable pour les

mésotheliome péricardiques [106].

Le mésotheliome réalise une infiltration péricardique nodulaire
associée a un épanchement liquidien. A ['histologie il ressemble au
mésothéliome pleural avec trois formes différentes épitheliale,

sarcomateuse et mixte.
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Figure 41: Meésothéliome. Aspect microscopique, fort
grossissement (x400), coloration hematéine-eosine. [12]
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Le tableau habituel est celui d’une péricardite liquidienne avec
tamponnade, plus rarement une peéricardite constrictive avec une ICD
sévere [107]. La tamponnade est fréquente en raison de 1’épaississement
péricardique associé qui augmente la tension intrapéricardique pour des
épanchements liquidiens de faible abondance [106]. Nos deux malades
illustrent ces données cliniques, le tableau révélateur était une tamponnade

pour le cas n°16 et une ICD pour le cas n°17.

La radiographie pulmonaire montre une cardiomégalie dans 76% des
cas avec en cas d’épanchement péricardique abondant, le classique aspect
en « carafe ». La decouverte d’un épanchement pleural peut témoigner soit
d’une localisation pleurale associée, soit d’une insuffisance cardiaque. En

fin, la radiographie peut étre normale dans 17% des cas [107-108].

Elle a montré une cardiomégalie V4 pour le cas n°16. Pour le cas
n°17, la radiographie thoracique a montré en plus un liseré de calcifications
delimitant une masse ronde qui se projetait, sur I’incidence de profil, au

niveau du médiastin antérieur et un épanchement pleural droit minime.

L’ ECG révele les signes classiques de 1’épanchement péricardique
en particulier le microvoltage et le phénomene d’alternance électrique
[109] comme dans le cas n°16. Dans le cas n°17, ’ECG a mis en évidence

une tachyarythmie par fibrillation auriculaire et une HVD.
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Les différents aspects échocardiographiques sont: un épanchement
péricardigue, une tamponnade, un épaississement péricardique ou encore

une masse péricardique [106].

Nos observations illustrent ces aspects :

* Dans le cas n°16 ’ETT, réalisée en urgence, a révelé uniqguement la
présence d’un épanchement péricardique compressif estimé a 28 mm.

* Pour le cas n°17 ’ETT a montré une masse intrapéricardique
enkystée, comprimant la chambre d’admission du VD avec des signes

d’adiastolie.

La TDM et ’IRM fournissent des images plus précises et permettent
un bilan d’extension locorégionale détaillé nécessaire avant la chirurgie
[106-108].

Dans le cas n°17, la TDM a confirme le caractere intrapéricardique de
la tumeur et a objectivé des calcifications pariétales et intralésionnelles, ne

prenant pas le contraste.

Le diagnostic histologique doit reposer sur 1’analyse des biopsies
péricardiques portant sur 1’épicarde et la face profonde du péricarde
pariétal.  La cytologie du liquide péricardique, souvent hémorragique et

difficile a ponctionner, a une faible rentabilité [107-108].
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L’anatomopathologie permet d’éliminer un certain nombre de
diagnostics différentiels qui ont un meilleur pronostic avec des traitements
adaptés comme la tuberculose péricardique, les lymphomes péricardiques

et les thymomes envahissants le péricarde [109].

Notre premiére patiente (cas n°16) a fait lI'objet d’un drainage-biopsie
péricardique, elle est décedée en peropératoire. L'examen cytologique du
liquide de ponction était négatif. L'etude anatomopathologique des tissues

prélevés a permis de poser le diagnostic de mésothéliome.

L’évolution du mésothéliome est toujours fatale. La radiothérapie et la
chimiothérapie se sont révélées inopérantes [109]. L’ablation chirurgicale
par décortication compléte est impossible du fait de la gangue tumorale et
I’épaississement péricardique; les interventions ne peuvent avoir qu’une
action palliative hémodynamique [106-108] effectivement Pour le second
patient (cas n°l17), I'exérese chirurgicale du kyste était difficile, la
dissection de la masse était laborieuse et a nécessité 1’instauration d’une
circulation extracorporelle. L’intervention a ¢été complétée par une
péricardectomie ant. La mortalité est de 100% avec une durée d’évolution
moyenne de 2 ans et demi. L’apparition des signes péricardiques annonce

le déces dans moins de 6 mois [106].

La durée moyenne de survie de nos 2 patients, apres 1’apparition des

symptomes, est de 6mois et demi.
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I1- Tumeurs malignes secondaires

Les localisations malignes secondaires sont 20 a 40 fois plus
fréguentes que les tumeurs malignes primitives [110]. Leur fréquence est
généralement sous-estimée et varie selon les séries: elle est estimée a plus
de 25% dans les séries autopsiques [111]. L'age moyen des patients atteint
de métastases cardiaques varie entre 60 et 70 ans, sans prédilection de sexe
[112].

Tumeur Total (no.) Cardiaque (%)  Pericardique (%)
Leucémie 420 53.9 22.4
Melanome 59 34.0 23.7
carcinome pulmonaire 402 10.2 15.7
Sarcome 207 9.2 9.2
carcinome mammaire 289 8.3 11.8
Carcinome oesophagien 65 7.7 7.7
Carcinome ovarien 115 5.7 7.0
Carcinome gastrique 3.8 3.6 3.2
Carcinome prostatique 186 2.7 1.0
Carcinome colique 214 0.9 2.8
Lymphome 75 — 14.6

Source: Perry, MC: Cardiac metastasis, in Kapoor AS (ed): Cancer and the Heart. New
York, Springer-Verlag Publishers, 1986. [12]
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Les modes de dissémination sont variables, il peut s'agir [112] :

*d'une extension locorégionale par contiguité des cancers
broncho-pulmonaires et mammaires ou des tumeurs du médiastin se
manifestant généralement par une infiltration péricardique.

* d'une dissémination hématogeéne via les artéres coronaires donnant
surtout des métastases myo-épicardiques.

* d'une extension par voie lymphatique responsable de péricardites.

* d'un envahissement par migration d’un thrombus tumoral.

* ou d'une extension de proche en proche a partir de bourgeons

endoveineux en cas de cancer du rein ou du foie.

Dans notre série nous avons relevé un cas de métastase cardiaque: un

carcinome indifférencié chez un patient agé de 45ans.
[112]

Macroscopiquement, les tumeurs secondaires prennent plusieurs
aspects en fonction de la tunique atteinte :

La métastase péricardique réalise une infiltration scléreuse, parfois
nodulaire du péricarde ou une peéricardite liquidienne séro-hémorragique.

La métastase myocardique se manifeste par des nodules, uniques ou
multiples, plus ou moins importants, répartis dans le myocarde.

La métastase endocardique se manifeste par de petites formations
plates ou arrondies, bien limitées, apposées a la surface de I’endocarde ou

par des bourgeons endocavitaires.

Microscopiquement, la métastase reproduit plus ou moins fidélement

la structure du néoplasme primitif.
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Le tableau clinique est généralement dominé par les symptomes se
rapportant a la tumeur primitive. Les métastases cardiaques restent souvent

silencieuses, surtout que la grande majorité est de petite taille.

La découverte des métastases cardiaques est fréquemment autopsique [113-
114].

Occasionnellement, le diagnostic peut étre fait au cours du bilan

d'extension et de stadification de la tumeur primitive [112].

Les métastases cardiaques peuvent étre révélées par une
cardiomégalie d'installation rapide au dépend d'un épanchement
péricardique [112, 115-117], des signes d'insuffisance cardiaque ou de
valvulopathie [112, 118]. Des troubles de conduction ont été rapportés
incluant le BAV complet par envahissement du tissu de conduction ou des

arteres coronaires [112, 119].

L'angine de poitrine et I'infarctus du myocarde peuvent étre dus a un
embole coronaire, a un envahissement ou une compression des artéres

coronaires [2, 120].

Moins fréqguemment qu'avec les myxomes, des embolies pulmonaires
et systémiques peuvent résulter des métastases intracavitaires

respectivement droites et gauches [2, 120].
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La radiographie pulmonaire peut montrer une cardiomégalie, un
épanchement pleural ou encore des images de tumeur pulmonaire [121,
122].

Notre patient présentait une douleur thoracique évoluant dans un
contexte de fievre et d’amaigrissement. L’auscultation cardiaque a trouveé
un souffle systolique éjectionnel 3/6 le long du bord gauche du sternum et
un frottement peéricardique. L’électrocardiogramme s’inscrivait en rythme
sinusal avec un bloc de branche droit incomplet. La radiographie
pulmonaire de face a montré une cardiomégalie avec une opacité hilaire

gauche.

La méthode diagnostic de choix des métastases cardiaques et leurs

complications est I'echocardiographie bidimensionnelle.

L'épanchement péricardique est le signe échocardiographique le plus
communément retrouvée au cours des metastases cardiaques. Sa présence
chez un patient porteur d'une tumeur maligne connue doit faire rechercher
un envahissement cardiaque. Un matériel solide adhérant au péricarde
viscéral ou pariétal peut se projeter au niveau de I'épanchement, en rapport
soit avec la tumeur ou un thrombus [112, 123]. La ponction échoguidée de
I'épanchement permet d'établir le diagnostic lorsqu'elle met en évidence des
cellules tumorales. Une cytologie négative n'exclue pas l'origine maligne;

la biopsie péricardique devient nécessaire [112].
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L'échocardiographie peut révéler des anomalies de paroi dues aux
larges métastases myocardiques et détecter, avec une sensibilité élevée, les
lésions intracavitaires. Les lésions péri ou paracardiaques sont mieux

étudiées par I'échocardiographie transoesophagienne [124, 125].

Chez notre patient, 'ETT a mis en évidence un épanchement
péricardique de faible abondance avec épaississement des deux feuillets
péricardiques et la présence au niveau du ventricule droit (VD) de deux
masses échogenes :

-La premiére masse volumineuse adhérait a la partie haute de la paroi
antérieure du VD qu’elle infiltre, sans limite nette entre le myocarde sain
et le processus tumoral, elle s’étendait dans la chambre de chasse du VD et
s’engageait dans la voie pulmonaire et dans le tronc de I’artére pulmonaire.

-La deuxiéme masse était localisée a la pointe du VD avec des zones

hypodenses au niveau de sa partie endocardique.

La TDM et I'IRM déterminent avec précision la taille et I'extension de
la tumeur en para et transpéricardique. Elles permettent de mieux visualiser

les métastases myocardiques et d'effectuer des biopsies guidées [112, 126].

L'histologie, I'nistochimie et I'immunohistochimie renseignent sur le
néoplasme primitif. Le bilan radiologique (échographie, TDM, IRM)

permet généralement d'établir I'origine de la tumeur.
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Le scanner thoracique de notre patient a confirmé 1’existence d’une
masse au niveau de la gouttiére costo-vertébrale gauche et d’autres petits

nodules parenchymateux, sous pleuraux, bilatéraux.

La ponction scano-guidée de la masse a révélé un processus malin
avec a I’¢tude immunohistochimique de la nature épithéliale de cette
masse, mais sans stigmates de différenciation glandulaire ou malpighienne

nette.

Le bilan a été complété par la biopsie de la tumeur du VD dont
I’¢tude anatomopathologique et immunohistochimique ont conclu a une
meétastase cardiaque d’un carcinome peu différenci¢. Les examens
effectués a la recherche d’une éventuelle localisation primitive
(échographie prostatique ; échographie thyroidienne, scanner abdominal)

n'étaient pas concluants.

Le pronostic des métastases cardiaques est sombre. La grande
majorité de ces métastases se manifestent a des stades avancés de la
pathologie tumorale. A ce stade de la maladie, un traitement chirurgical,
radio ou chimiothérapie de la tumeur primitive a généralement déja été
entamé. Le traitement de l'atteinte cardiague se résume souvent aux

mesures palliatives.
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La résection chirurgicale est indiquée dans les cas de métastase
intracavitaire unique engendrant une oblitération des cavités cardiaques ou
une obstruction valvaire, si la tumeur primitive a été réséquée in toto et
que le patient a un bon pronostic. La résection complete est souvent

impossible et la mortalité postopératoire est élevée [112, 127, 128].

L'infiltration cardiaque au cours de la leucémie et des lymphomes

répond toujours a la radio- ou chimiothérapie [112, 129].

Les BAV dus a une tumeur peuvent occasionnellement étre réduits par
la radiothérapie [112, 130].

Notre observation rejoint les données de la litterature en ce qui
concerne I'évolution et le pronostic. Ainsi notre patient est décédé, en cours
du bilan, suite un arrét cardiorespiratoire irrécupérable. L’examen

autopsique n’a pas été réalisé.

L'originalité de notre observation tient d'une part a la découverte
premiere de la meétastase cardiaque, et d'autre part au caractere pauci
symptomatique de la maladie néoplasique comparé aux lésions

radiologiques évoluées.
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Depuis son avenement, au cours des années 50, I'échocardiographie
est devenue la méthode de choix en matiere d'imagerie des masses
cardiaques. Elle permet [I'obtention d'images en temps réel d'une grande
valeur diagnostic avec une tres bonne résolution spatiale et temporale de
I'image. Il s'agit d'une technique non invasive, non irradiante, reproductible

et peu couteuse.

La TDM et surtout I'lRM cardiaque prodiguent des renseignements

supplémentaires, en particulier, dans les cas litigieux.

L'imagerie non invasive a permis d'optimiser la prise en charge
d'une pathologie longtemps sous-estimée. Les progrés constants de cette
technologie permettront probablement d'ameéliorer la qualité des images et

de parfaire le diagnostic.
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