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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.
Méme sous la menace, je n'userai pas mes connaissances médicales d une fagon
contraire aux lois de ['humanité.

Je m’y engage [ibrement et sur mon honneur.
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La chirurgie vidéo-assistée dans la prise en charge des pathologies thymiques

Les tumeurs épithéliales thymiques, regroupant les thymomes et les carcinomes
thymiques, sont des tumeurs rares, représentant néanmoins 20 % des tumeurs du médiastin, et
méme 50 % de celles localisées dans le médiastin antérieur. De découverte souvent fortuite, les
thymomes ont la particularité de s’associer a des maladies auto-immunes, en particulier a la
myasthénie.

Au cours des dernieres années, le monde de la chirurgie a vu le développement des
techniques dites mini-invasives d’un coté et des techniques dites vidéo-assistées de I'autre, le
but ultime des deux étant de réduire les risques opératoires et d’améliorer la morbidité
postopératoire, et notamment la douleur, tout en offrant au patient une qualité de résection
comparable a celle de la chirurgie classique.

Utilisée d’abord exclusivement dans un but diagnostique, elle s’est développée pour
devenir une alternative a la chirurgie classique, et aujourd’hui, elle est une méthode de référence
dans la prise en charge de plusieurs pathologies thoraciques notamment dans le pneumothorax,
le talcage et la thymectomie.

Les approches mini-invasives ont été initialement proposées pour les patients non
thymomateux atteints de myasthenie grave, et de nombreux auteurs ont confirmé I'efficacité de
I'approche peu invasive pour atteindre une thymectomie étendue maximale au stade précoce du
thymome.

Le but de notre travail est de définir ce qu’est la chirurgie thoracique vidéo assistée
(VATS), de détailler les procédures chirurgicales utilisées dans la thymectomie, et de préciser ses
indications, ses avantages et ses limites a la lumiére des données retrouvées dans la littérature

et des résultats de notre étude.
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. Type de I’étude :

Il s’agit d’une étude rétrospective analytique sur une durée de quatre ans, depuis janvier
2016 jusqu’au décembre 2019 au sein du service de chirurgie thoracique du CHU Mohamed VI

de Marrakech.

Il. Population de I’étude :

Nous avons recensé dans notre étude 16 patients qui ont bénéficié d’une chirurgie
thymique par voie thoracoscopique VATS comme option thérapeutique dans le cadre de la prise
en charge chirurgicale des tumeurs thymiques sans envahissement locorégional. Méme les cas
d'hyperplasies thymiques révélées a I'examen anatomopathologique définitif ont été inclus dans

cette étude.

Ont été exclus de cette série, les patients opérés par une voie d’abord chirurgicale autre

que la voie thoracoscopique, ainsi que les patients dont les dossiers étaient inexploitables.

lll. Objectifs de I’étude :

L’objectif de ce travail est de décrire la technique chirurgicale mini invasive vidéo assistée

(VATS) utilisée dans la chirurgie thymique et préciser ses indications, avantages et limites.

IV. Recueil des données :

Le recueil des données a été réalisé a I'aide d’une fiche d’exploitation préétablie (annexel).

Les données recueillies se rapportent aux aspects suivants :
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% Données anamnestiques : Aage, sexe, origine, les antécédents personnels
médicaux, toxico-allergiques, chirurgicaux et familiaux ;

% Données cliniques : I’dge de début des symptomes, les signes fonctionnels ainsi
que la durée de leur évolution et leur mode d’installation, le score myasthénique
(annexe 2) au moment du diagnostic et la classification clinique de la MGFA
(annexe 3) ;

% Données paracliniques : résultats de I'ENMG, Radiographie thoracique, TDM
thoracique et titre des anticorps anti-Rach ;

& Données thérapeutiques préopératoires : utilisation des anticholinestérasiques,
des corticoides et d'immunosuppresseurs, le recours aux échanges plasmatiques
ou a I'lVIG et le séjour en réanimation ;

& Données relatives a l'intervention chirurgicale : délai entre le début de la
symptomatologie et la thymectomie, la voie d’abord et le geste chirurgical, la
classification de Masaoka (annexe 4), les suites opératoires, durée du drainage,
durée de [I’hospitalisation, prise en charge antalgique, hospitalisation en
réanimation, et I’étude anatomopathologique de la piéce opératoire ;

& Données relatives a I’évolution : durée du suivi, la récidive tumorale, le ressenti
du patient, le score myasthénique en post-opératoire, le stade MGFA post-
opératoire (annexe 6), le titre des anticorps anti-Rach a distance de la
thymectomie, [l'utilisation des anticholinestérasiques, de corticoides et
d’immunosuppresseurs ainsi que le recours aux échanges plasmatiques ou a

I'IVIG apres la thymectomie.
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V. OQutils statistiques :

L’échantillonnage des patients s’est fait en adoptant une démarche statistique aléatoire
simple. Les données ont été saisies sur les logiciels IBM SPSS statistics et microsoft Excel 2017.
Nous avons effectué une analyse descriptive des caractéristiques épidémiologiques, cliniques,

paracliniques, thérapeutiques, et évolutives des patients.

Nous avons calculé les moyennes, le minimum, le maximum pour les variables

guantitatives et les pourcentages pour les variables qualitatives.

VI. Ethigue :

Des considérations éthiques ont été respectées tout au long de I’étude telle que le respect

de I'anonymat et la non-divulgation du secret médical.
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RESULTATS
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I. Aspects épidémiologiques

1. Age :

Dans notre série, I’dge des patients a varié entre 17 et 56 ans, avec une moyenne d’age

de 38.5 ans.
Les patients ont été répartis en 3 tranches d’age (figure 1) :

— 12 % des patients avaient moins de 18 ans
— 63 % des patients avaient un age compris entre 19 et 50 ans

— 25 % des patients avaient plus de 51 ans

= Inf 18
= 19-50
= Sup 51

Figure 1 : Répartition des patients selon I’dge
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2. Sexe:

Nous avons recensé 11 femmes (69 %) et 5 hommes (31 %), soit un sexe ratio F/H de 2.2

(Figure 2)

= Masculin
= Feminin

Figure 2 : Répartition des patients selon le sexe

3. Origine :

Dans notre série, 75 % des patients ont été d’origine urbaine et 25 % d’origine rurale.

(Figure 3)
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= Urbain
= Rural

Figure 3 : Répartition des patients selon I'origine

4. Antécédents pathologiques :

Les facteurs de co-morbidité ont été répartis comme suit (tableau 1) :

Tableau | : Répartition des patients selon les facteurs de comorbidités.

Antécédents Nombre de patients Pourcentage

Myasthénie 14 87.5%
HTA 2 12.5%
Pleurésie 1 6.25%
Tabagisme 3 18.75%
Syndrome de Gougerot Sjogren 1 6.25%
Ethylisme 1 6.25%
Thyroidectomie 1 6.25%
Syndrome JPU 1 6.25%
BPCO 1 6.25%
Allergie respiratoire 1 6.25%
Appendicectomie 1 6.25%
Frére décédé d'un Thymome mixte 1 6.25%
métastatique

-10 -
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5. Statut socio-professionnel :

Dans notre série, les patients ont été repartis sur 6 statuts socio-professionnels (figure 4) :

50% 449

45%

40%

35%

30% 25%

25%

20%

15% 13%

10% 6% 6% 6%
> [] [] []
0%

) & K ¢ & &
<& © © S
e? & ¢
N QOQ 2

Figure 4 : Répartition des patients selon le statut socio-professionnel

II. Manifestations cliniques :

1. Age d’apparition des premiers symptomes :

Chez 44 % des patients de notre série, les premiers signes cliniques ont été apparus entre

I’age de 19 et 50 ans, chez 31 % aprés I’age de 50 ans et 25 % avant I’dge de 18 ans. (Figure 5)

L’age moyen d’apparition des premiers symptomes a été 36 ans avec des extrémes allant

de 16 a 58 ans.

-11 -
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® Inf 18
= 18-50
= Sup 50

Figure 5 : Répartition des patients selon |'dge d’apparition des premiers symptémes

2. Mode d’installation :

Dans notre série, I'installation de la symptomatologie se faisait selon 3 modes (figure 6) :

— Un mode aigu chez 6 % des patients,
— Un mode subaigu chez 19 % des patients,

— Un mode progressif chez 75 % des patients.

-12 -
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80% 75%
70%
60%
50%
40%
30%
19%
20%

10% 6%

0% e

Progressif Subaigu Aigu

Figure 6 : Répartition des patients selon le mode d'installation.

3. Signes fonctionnels :

En dehors du syndrome myasthénique chez les patients qui ont eu une myasthénie
généralisée, la dyspnée a été le signe clinique le plus fréquent chez 7 patients. Le tableau ci-

dessous résume I’ensemble des signes cliniques présents a I’admission (tableau 2) :

-13-



La chirurgie vidéo-assistée dans la prise en charge des pathologies thymiques

Tableau Il : Répartition des patients selon les signes fonctionnels.

Signes fonctionnels Nombre de patients Pourcentage

Faiblesse Musculaire 13 81.25%
Dyspnée 7 43.75%
Ptosis 6 37.5%
Dysphagie 6 37.5%
Dysphonie 5 25%

Douleur thoracique 5 31.25%
Toux séche 4 25%

Diplopie 3 18.75%
Asthénie 2 12.5%
Fausse route 1 6.25%
Amaigrissement 1 6.25%

4. Score myasthénique avant la thymectomie :

Chez les patients myasthéniques de notre série, le score myasthénique avant la
thymectomie était compris entre 50/100 et 85/100 avec un score moyen de 72/100. Ainsi nous

avons trouvé (figure 7):

— Un score inférieur a 60 chez 12.5 % des patients ;
— Un score entre 60 et 80 chez 62.5 % des patients ;
— Un score supérieur a 80 chez 12.5 % des patients ;

— Les 12.5 % des patients restants n’étaient pas myasthéniques.

-14 -
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70,00% 62,50%
60,00%
50,00%
40,00%
30,00%

20,00% 12,50% 12,50% 12,50%
10,00% . . .
0,00%
0-60 60 - 80 80 -100 Non
Myastenique

Figure 7 : Répartition des patients selon le score myasthénique

5. Stade clinique selon la MGFA :

La classification de la MGFA a été utilisée pour attribuer un stade clinique a chaque patient
myasthénique de notre série, ainsi (figure 8):
— 12.5 % des patients ont été classés stade IIA ;
—  6.25 % des patients ont été classés stade IIB ;
— 25 % des patients ont été classés stade IlIA ;
— 37.5 % des patients ont été classés stade IlIB ;

—  6.25 % des patients ont été classés stade IVB.
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La chirurgie vidéo-assistée dans la prise en charge des pathologies thymiques

40,00% 37,50%

35,00%

30,00%
25%
25,00% i

20,00%

15,00% 12,50% 12,50%

10,00%

6,25% 6,25%

0,00%

STADE IIA  STADE IIB STADE IlIA STADE IlIB STADE IVB Non
concerné

Figure 8 : Répartition des patients selon le stade clinique

Ill. Données paracliniques :

1. Radiographie du thorax :

La radiographie thoracique de face a été normale chez 12 patients (75 %). Elle a cependant
objectivé un élargissement médiastinal chez 3 patients et une opacité hilaire gauche chez une

patiente. (Figure 9)
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= Normal
= Pathologique

Figure 9 : Résultats de la radiographie thoracique

Figure 10: Radiographie thoracigue de face montrant une opacité hilaire gauche en rapport avec

un_thymome chez un patient suivi au service de chirurgie thoracique CHU Mohammed VI de

Marrakech.
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Figure 11: Radiographie thoracigue de face montrant un élargissement médiastinal chez un

patient suivi au service de chirurgie thoracique CHU Mohammed VI de Marrakech.

2. Scanner thoracique :

Tous les patients ont bénéficié d’une tomodensitométrie thoracique . Elle a objectivé la
présence : (figure 12)

D’une hyperplasie thymique chez 4 patients (25 %),

D’une masse médiastinale antérieure chez 6 patients (37.5 %). Chez 4 patients, la tumeur
était bien encapsulée et sans envahissement locorégional. Chez 2 patients, la tumeur a présenté

un contact intime avec les organes médiastinaux ; le tronc veineux innominé et le tronc de

-18-
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I’artere pulmonaire. La tumeur du thymus a été associée a une adénopathie médiastinale au
niveau de la loge de Barety dans un seul cas.
Elle n’a pas décelé d’anomalies visibles au niveau de la loge thymique chez 6 patients

(37.5%).

= Hyperplasie
thymique

= Pas d'anomalie
visible

= Masse
médistinale
antérieure

Figure 12: Résultats du scanner thoracique
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Figure 13: TDM thoracique en coupe axiales montrant une masse du médiastin antérieur et

moyen en rapport avec un thymome chez un patient suivi au service de chirurgie thoracique du

CHU Mohammed VI de Marrakech.
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+29.0 mm
45.7 mm (2D)

Figure 14: coupes scannographigues frontales et sagittales montrant une masse médiastinale
antérieur en rapport avec un thymome mésurant 29x45.7 mm chez un patient suivi au service de
chirurgie thoracique du CHU Mohammed VI de Marrakech.
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HOPITAL ARRAZI HOPITAL ARRAZ
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AVEC EXPIRATION

Figure 15: TDM thoracique en coupe axiale montrant une masse tissulaire médiastinale
antérieure bien limitée non rehaussée aprés injection du PDC chez un patient suivi au service de
chirurgie thoracique du CHU Mohammed VI de Marrakech.

HOPITAL ARRAZ)
SOMATOM Definfion A5« HOPITAL ARRAZI
SOMATOM Defindion AS+
cr

AVEC CONTRASTE - J AVEC CONTRASTE

Figure 16: TDM thoracigue en coupe axiale montrant une masse bien limitée de densité
tissulaire concernant I’étage antérieur du médiastin en rapport avec un thymome chez un patient
suivi au service de chirurgie thoracique du CHU Mohammed VI de Marrakech.
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SANS CONTR

Figure 17: TDM thoracique en coupe axiale montrant une masse de densité tissulaire concernant
I’étage antérieuret moyen du médiastin en rapport avec un thymome chez un patient suivi au
service de chirurgie thoracique du CHU Mohammed VI de Marrakech.
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N¥Ees
88 138mm

Figure 18: TDM thoracigue en coupe axiale montrant une masse de densité tissulaire
médiastinale antérieure avec présence de calcifications chez un patient suivi au service de
chirurgie thoracique du CHU Mohammed VI de Marrakech.
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Figure 19: TDM thoracigue en coupe axiale montrant une masse tissulaire médiastinale
antérieure bien limitée non rehaussée apres injection du PDC chez un patient suivi au service de
chirurgie thoracique du CHU Mohammed VI de Marrakech.
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3. Recherche des anticorps anti—-RAch :

Le dosage des anticorps anti-Rach a été positif chez tous les patients myasthéniques a des titres

différents. Chez 2 patients, le dosage a été négatif. (Figure 20)

100,00%
90,00%
80,00%
70,00%
60,00%
50,00%
40,00%
30,00%
20,00%
10,00%

0,00%

87,50%

12,50%

Positif Negatif

Figure 20 : Résultats du dosage des anticorps anti-Rach

4. Etude électro-neuro-physiologique :

Dans notre série, I’étude électro-neuro-physiologique a mis en évidence un décrément dans 75%

des cas et elle a été normale chez 25 % des cas restants. (Figure 21)
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80% 75%
70%
60%
50%
40%
30% 25%
20%
10%

0%

Normal Décrement

Figure 21 : Résultats de I'étude électroneurophysiologique

Smv ' ;; =

Figure 22: Tracé d'un électromyogramme montrant un décrément de 27% chez un patient suivi

au service de chirurgie thoracique du CHU Mohammed VI de Marrakech.

- 27 -



La chirurgie vidéo-assistée dans la prise en charge des pathologies thymiques

IV. Prise en charge médicale avant la thymectomie :

1. Durée du traitement médical :

Dans notre série, 2 patients n’ont pas recu de traitement médical avant la thymectomie.
Une patiente avait un thymome B3 confirmé par médiastinotomie antérieure droite dont la
décision de la RCP était une chimiothérapie néo adjuvente avec un protocole CAP en 3 cures
(Cyclophosphamide, Adriamycine, Cisplatine) puis chirurgie. Alors que tous les patients
myasthéniques ont été mis sous traitement médical avant la thymectomie, avec des durées de
traitement différentes.
Ainsi (figure 23) ;

— Une durée inférieure a 24 mois chez 62.5 % des patients,

— Une durée supérieure a 48 mois chez 18.75 % des patients,

— Une durée de 25 a 48 mois chez 6.25 % des patients.

70,00% 62,50%

60,00%

50,00%

40,00%

30,00%

20.00% 18,75%

0,00% N
Inf 24 mois 25-48 mois Sup 48 mois

Figure 23 : Répartition des patients selon la durée du traitement médical avant la thymectomie.

2. Utilisation des anticholinestérasiques :

-28-
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Le traitement anti-cholinestérasique a été la regle comme traitement symptomatique
chez tous les patients myasthéniques. Deux molécules ont été utilisées ; le Bromure de
pyridostigmine (Mestinon 60 mg) et ’'ambénonium chlorure (Mytélase 10 mg).

Dans notre série, 8 patients (56 %) ont été mis sous Mytélase avec une posologie moyenne de

40mg par jour. (Figure 24)

m 30 mg/jour
M 40 mg/jour
50 mg/jour
60 mg/jour

Figure 24: Répartition des patients selon la posologie de la prise du Mytélase avant la

thymectomie.

Les 6 patients restants (44 %) ont été mis sous Mestinon avec une posologie moyenne de

250 mg par jour. (Figure 25)
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m 180 mg/jour

m 240 mg/jour

300 mg/jour
360

Figure 25: Répartition des patients selon la posologie de la prise du Mestinon avant la

thymectomie.

3. Utilisation des corticoides :

Dans notre série 75 % des patients ont pris un traitement a base de corticoides
(Prednisolone) avant la thymectomie. La dose moyenne était de 27.5 mg par jour, avec des doses
comprises entre 20 et 50 mg/j.

Ainsi (figure 26) ;
— 37.5 % des patients ont pris une dose de 20 mg/j ;
— 25 % des patients ont pris une dose de 30 mg/j ;
— 6.25 % des patients ont pris une dose de 40 mg/j ;

— 6.25 % des patients ont pris une dose de 50 mg/j.
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6,25%
6,25%

m 0 mg/jour
m 20 mg/jour
m 30 mg/jour
40 mg/jour
50 mg/jour

Figure 26: Répartition des patients selon la prise des corticoides avant la thymectomie.

4, Utilisation des immunosuppresseurs :

Dans notre série 50 % des patients ont recu un traitement a base d’immunosuppresseurs
(Azathioprine) en association avec la corticothérapie, avant la thymectomie. La dose moyenne
était de 122 mg/j avec des doses comprises entre 75 et 150 mg/j.
Ainsi (figure 27) :

— 25 % des patients ont pris une dose de 150 mg/j,

— 18.75 % des patients ont pris une dose de 100 mg/j,

—  6.25 % des patients ont pris une dose de 75 mg/j.
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m0 mg/jour

m 75 mg/jour

m 100 mg/jour
150 mg/jour

— Figure 27: Répartition des patients selon la prise d'immunosuppresseurs avant la

thymectomie.

5. Recours aux échanges plasmatiques ou IVIG :

Dans cette série, un seul patient (soit 6.25 %) a nécessité le recours aux échanges plasmatiques
suite a une crise myasthénique sévére. A raison de cing séances au rythme d’une séance un jour

sur deux. Aucun patient n’a eu recours aux immunoglobulines en intra-veineuse.
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Figure 28: Echange plasmatigue par centrifugation chez un patient ayant une myasthénie auto

immune sur thymome.

6. Gestion préopératoire des patients :

Dans le cadre d’une préparation optimale, pour tous les patients myasthéniques, un avis du
médecin neurologue était la regle. Le traitement anti-cholinestérasique et/ou la corticothérapie
étaient pris la veille de l'intervention aux doses habituelles, pour éviter la survenue d’une
éventuelle crise myasthénique post opératoire immédiate. L’ensemble des patients avaient
bénéficié d’un bilan fonctionnel préopératoire avec une CVF moyenne de 87.92 % et des
extrémes allant de 73 a 115 %. Le bilan biologique consistait en une numération formule

sanguine avec taux de réticulocyte, bilan d’hémostase (TP, TCK), fonction rénale (Urée,

créatininémie) et un ionogramme complet.

V. Prise en charge chirurgicale : la thymectomie.
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1. Délai préopératoire :

Dans notre série, la durée d’évolution de la symptomatologie avant la thymectomie a varié de 2 a
120 mois, avec un délai préopératoire moyen de 32 mois. Ainsi (figure 29) :

—  62.5 % des patient ont été opérés dans un délai inférieur a 24 mois ;

— 12.5 % des patients ont été opérés dans un délai compris entre 24 et 48 mois ;

— 25 % des patients ont été opérés dans un délai supérieur a 48 mois.

70,00%

62,50%

60,00%
50,00%
40,00%
30,00% 25%

20,00%

12,50%

10,00%

0,00%
Inf 24 mois 24-48 mois Sup 48 mois

Figure 29 Répartition des patients selon le délai opératoire

2. Stadification des thymomes selon le stade de Masoaka :

Pour les patients qui ont eu une masse médiastinale antérieure, la classification de Masaoka a
été utilisée pour préciser le degré d’envahissement locorégional. Ainsi (figure 30) :

— 12.5 % ont été classés stade | ;

— 12.5 % ont été classés stade IIA ;

— 12.5 % ont été classés stade IIB ;
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— 62.5 % des patients ont eu soit une hyperplasie ou une involution thymique, et n’ont pas

été concernés par cette stadification.

B Stade |

12,50% Stade IIA

Stade IIB
62,50% 12,50%

non concerné

Figure 30: Répartition des patients selon la classification de Masoaka.

3. Voie d’abord chirurgicale :

Tous les patients ont été opérés pour thymectomie par voie thoracoscopique ; 10
patients (62.5 %) par VATS unilatérale droite, 6 patients (37.5 %) par VATS unilatérale gauche, et

aucun patient n’a été opéré par VATS bilatérale. (Figure 31)
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= VATS gauche
= VATS droite

Figure 31 : Répartition des patients selon la voie d’abord chirurgicale
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Figure 32: Positionnement du malade en Décubitus dorsal, Billot longitudinal avec inclinaison de

30 degré. Bloc opératoire de chirurgie thoracigue du CHU Mohammed VI de Marrakech.
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Figure 33: Emplacement des ports de thoracoscopie droite chez une patiente opérée pour

thymectomie au service de chirurgie thoracique du CHU Mohammed VI Marrakech.
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Figure 34: Table d'instruments pour thymectomie par voie thoracoscopique VATS. Bloc

opératoire de chirurgie thoracique du CHU Mohammed VI de Marrakech.
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Figure 35: Vue opératoire lors d'une thymectomie par voie thoracoscopique VATS. Bloc

opératoire de chirurgie thoracique du CHU Mohammed VI de Marrakech.
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4, L’intubation :

Tous les patients de notre série ont été intubés durant I'intervention. L’intubation a été
sélective pour la totalité des patients avec exclusion du poumon controlatéral de la voie d’abord
chirurgicale. Ainsi ;

— 62.5 % des patients ont eu une intubation sélective gauche,

— 37.5 % des patients ont eu une intubation sélective droite.

5. Durée opératoire :

La durée opératoire moyenne a été de 110 min avec des extrémes de 90 min et 185 min.

6. Saignement per—-opératoire :

La moyenne de saignement per-opératoire a été de 43cc avec des extrémes de 20cc et

80cc.

7. Suites opératoires :

7.1. Extubation :

Dans notre série tous les patients ont été extubés sur la table opératoire.

7.2. Durée du drain thoracigue :

Le drain thoracique a été retiré lorsqu’il ne ramenait pas plus de 100cc/j et quand il n’y
avait plus de bullage pendant au moins 24 heures. Un contréle, par une radiographie thoracique
de face, a été réalisé systématiquement avant et aprés I’ablation du drain.

La durée moyenne du drain thoracique a été de 2 jours avec des extrémes de 1 a 3 jours.
Ainsi (figure 36) :

— Chez 25 % des patients le drain a été retiré dans 1 jour,
— Chez 50 % des patients le drain a été retiré dans 2 jours,

— Chez 25 % des patients le drain a été retiré dans 3 jours.
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10%

0%
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Figure 36 : La durée du drain thoracique
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Figure 37: Radiographie thoracique de face a |2 post-opératoire d'une thymectomie par voie

thoracoscopigue VATS avant l'ablation du drain thoracique. Service de chirurgie thoracigue du

CHU Mohammed VI Marrakech.
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7.3. Durée d’hospitalisation :

Trois dates ont été notées : la date d’hospitalisation, la date d’intervention et la date de
sortie de I’hopital, permettant de distinguer trois durées : la durée totale d’hospitalisation, la
durée pré-opératoire et la durée post-opératoire d’hospitalisation.

La durée totale d’hospitalisation a été en moyenne de 4 jours avec des extrémes allant
de 3 a 6 jours.

La durée pré-opératoire moyenne a été de 2 jours avec des extrémes allant de 1 a 3
jours, ainsi que la durée moyenne post-opératoire qui a été de 2 jours avec des extrémes allant

de 1 a 3 jours. (Figure 38)

Durée totale

Post-opératoire

Pre-opératoire

o
N
w
ESN

Figure 38 : La durée moyenne d'hospitalisation
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L’évaluation de la douleur post-opératoire a été réalisée par I’échelle verbale simple
chez tous les patients. La douleur a été jugé de faible chez 8 patients (50 %), modérée chez 7
patients (43.75 %), et intense chez un patient (6.25 %). Les médicaments analgésiques utilisés

ont été : le paracétamol injectable, les opiacés (codéine et tramadol), et le néfopam chlorhydrate

7.4. Douleur et analgésie post-opératoire :

(Tableau 3)
Tableau Il Répartition des médicaments analgésiques.
Patient Intensité de la douleur Analgésie
1 Modérée Paracetamol + Néfopam
2 Modérée Paracetamol + Néfopam
3 Faible Paracetamol
4 Modérée Paracetamol + Néfopam
5 Faible Paracetamol
6 Modérée Paracetamol + Néfopam
7 Intense codoliprane + tramadol
8 Modérée Paracetamol + Néfopam
9 Modérée Paracetamol + Néfopam
10 Modérée Paracetamol + Néfopam
11 Faible Paracetamol
12 Faible Paracetamol
13 Faible Paracetamol
14 Faible Paracetamol
15 Faible Paracetamol
16 Faible Paracetamol

7.5. Complications post opératoires :

Aucun patient n’a développé de complications post-opératoires.
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7.6. Séjour en réanimation :

Dans notre série, tous les patients opérés ont été hospitalisés en réanimation pendant

24 heures.

8. Résultats de I’étude anatomopathologique :

Toutes les pieces opératoires ont été étudiées histologiquement selon la classification
de I’Organisation mondiale de la santé OMS 2004-2014 (Annexe 7). Ainsi (figure 39) :
— Une hyperplasie thymique chez 50% des patients;
— Un thymome chez 25% des patients;
— Un thymolipome chez 12.5% des patients ;

— Une involution thymique chez 12.5% des patients.
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= Hyperplasie
thymique

= Thymolipome

12,50%

= Involution
thymique
Thymome B1

= Thymome B2

Figure 39 : Répartition des patients selon les résultats de I'étude anatomopathologique

Figure 40: Piece opératoire d'un thymome.
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Figure 41: Piéce opératoire d'une hyperplasie thymique.

Figure 42: Piéce opératoire d'une thymectomie par VATS montrant un thymus en involution avec

aspect en H typique avec les deux cornes.
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VI. Evolution aprés la thymectomie :

Chaque patient faisant partie de I’étude a bénéficié d’un suivi régulier et approprié par
une consultation un mois aprés l'intervention chirurgicale puis a trois mois et par la suite tous
les 6 mois. Ceux qui ne se sont pas présentés a la consultation ont été contactés par téléphone.

Les stades MGFA pour la classification clinique, le score myasthénique ainsi que les
traitements utilisés en pré et en post-opératoire ont été adoptés pour I'évaluation de I'état

clinique des patients myasthéniques.

Selon les recommandations du MGFA, le statut post-intervention était décrit comme suit
rémission complete stable ; rémission pharmacologique ; manifestations minimes ; des

changements de statut (amélioration, inchangé, aggravation, exacerbation et déces da a la MG).

Le ressenti du patient aprés l'intervention chirurgicale a été pris en compte : amélioré,

inchangé ou aggravé.

1. Durée du suivi :

La durée moyenne du suivi a été de 28 mois avec des extrémes allant de 12 a 38 mois.

(Figure 43)
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= [Inf 12 mois
=12 a 24 mois

= Sup 24 mois

Figure 43 : La durée du suivi des patients apreés la chirurgie thymigue

2. Récidive tumorale :

Dans notre série ; aucun cas de récidive tumorale n’a été noté pour la totalité des patients.

3. Ressenti du patient :

Tous les patients ont été interrogés sur leur ressenti aprés la thymectomie. Ainsi (figure 44):
— 87.5 % des patients ont constaté une amélioration ;
— 12.5 % des patients n’ont constaté aucun changement ;

— aucun patient n’a constaté une aggravation.
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87,50%

Figure 44 : Répartition des patients selon leur ressenti aprés la thymectomie

4. Le status MGFA post-opératoire :

Pour déterminer le statut clinique des patients de notre série aprés la thymectomie, nous
avons eu recours a la classification MGFA post-opératoire. Ainsi (figure 45) :
— 25 % des patients ont atteint la RP ;
— 44 % des patients ont atteint le stade de MM ;
— 19 % des patients ont connu une amélioration ;

— 12 % des patients n’ont connu aucun changement ;
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Figure 45 : Répartition des patients selon le status MGFA post-opératoire

5. Score myasthénique post-opératoire :

Dans notre étude, le score myasthénique a été amélioré aprés la thymectomie chez 75% des
patients tandis que 12.5% ont gardé le méme score. Les 12.5% des patients restants n’étaient

pas myasthéniques.

Le score myasthénique post-opératoire a été compris entre 65/100 et 100/100 avec un

score moyen de 90/100. (Figure 46)
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Figure 46 : Répartition des patients selon leur score myasthénique avant et aprés la thymectomie

6. L'utilisation des anticholinestérasiques :

Dans notre série tous les patients myasthéniques ont poursuivi la prise des
anticholinestérasiques. Apres la thymectomie, 13 patients (81.25 %) ont réduit la dose du
traitement anticholinestérasique utilisé, alors qu’une seule patiente (6.25 %) est restée sur la

méme dose.

Dans notre série, 8 patients (50 %) ont poursuivi le traitement par Mytélase avec une
posologie moyenne de 22.5mg par jour. Ainsi (figure 47);
— 12.5 % des patients ont pris 1cp/j,

— 25 % des patients ont pris 2cp/j,

6.25 % des patients ont pris 3cp/j,

6.25 % des patients ont pris 5cp/j.
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Figure 47 : L'utilisation de ’Ambénonium chlorure (Mytélase) avant et aprés la thymectomie.

Les 6 patients restants (37.5 %) ont poursuivi le traitement par Mestinon avec une
posologie moyenne de 115mg par jour. Ainsi (figure 48) :
— 6.25 % des patients ont pris 1cp/j ;
— 6.25 % des patients ont pris 1.5¢cp/j
— 18.75 % des patients ont pris 2cp/j ;

— 6.25 % des patients ont pris 3cp/j.

- 54 -



La chirurgie vidéo-assistée dans la prise en charge des pathologies thymiques

400
300
200
100
0
P1 P2 P3 P9 P10 P13
—AVANT APRES

Figure 48 : L'utilisation du Bromure de pyridostigmine (Mestinon) avant et aprés la thymectomie.

7. Utilisation des corticoides :

Dans notre étude, deux patients n’ont plus eu besoin de prendre un corticoide. Pour ceux
qui en prenaient toujours, la dose moyenne a été de 17.5 mg/jour avec des posologies allant de
10 a 30 mg/jour.

Ainsi (figure 49) :

— 25 % des patients ont pris 10 mg/j,

12.5 % des patients ont pris 15 mg/j,
— 6.25 % des patients ont pris 20 mg/j,
-  6.25 % des patients ont pris 25 mg/j,
— 12.5 % des patients ont pris 30 mg/j.

— 12.5 % ont arrété la corticothérapie.
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Dans notre échantillon (figure 50) :
— 12.5 % des patients ont arrété la corticothérapie ;
— 50 % des patients ont réduit la dose de corticoides ;
— 12.5 % des patients sont restés sur la méme dose de corticoides ;

— 25 % des patients n’ont pas pris de corticoides.

40,00% 37,50%

35,00%
30,00%
25%
25,00% i
20,00%
15,00% 12,50% 12,50%
10,00%
I 6,25% 6,25%
0,00%
Omg

10mg 15mg 20mg 25mg 30mg

Figure 49 : Utilisation des corticoides apreés la thymectomie.
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Figure 50 : Répartition des patients selon la prise de corticoides avant et aprés la thymectomie.

8. Utilisation des immunosuppresseurs :

Un patient n’a plus eu recours a un traitement a base d’immunosuppresseurs. Pour ceux
qui en avaient encore besoin la dose moyenne était de 78.6 mg par jour avec des posologies
allant de 50 a 150 mg par jour.

Ainsi (figure 51) :

18.75 % des patients ont pris 50 mg/j,

12.5 % des patients ont pris 75 mg/j,

6.25 % des patients ont pris 100 mg/j,

6.25 % des patients ont pris 150 mg/j.
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Figure 51 : Utilisation des immunosuppresseurs apres la thymectomie.

Dans notre série (figure 52) :

— 50 % des patients n’ont jamais pris d’immunosuppresseurs ;

25 % des patients sont passés a une dose d’'immunosuppresseurs plus faible ;

18.75 % des patients ont gardé la méme dose d’'immunosuppresseurs ;

6.25 % des patients ont arrété de prendre les immunosuppresseurs.
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Figure 52: Répartition des patients selon la prise d'immunosuppresseurs avant et apres la

thymectomie.

9. Recours aux échanges plasmatiques ou aux IVIG :

Dans notre série, aucun patient n’a eu recours aux échanges plasmatiques ou aux IVIG apres la

thymectomie.

10. Dosage des anticorps anti-Rach :

Le dosage des anticorps anti—-Rach aprés la thymectomie a été réalisé chez 25 % des patients. Les
résultats ont montré une baisse des titres chez 3 patients et une négativation des anticorps chez

un patient. (Tableau 4)
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Tableau IV _: Répartition des patients selon le titre des anticorps anti—-Rach avant et aprés la

thymectomie.

Patients Ac anti Rach avant Ac anti Rach aprés
P1 50 32
P5 130 9
P10 13 0
P14 62 6

VIl. Facteurs pronostiques :

1. Tri croisé de I’Age des patients avec le statut MGFA post opératoire :

Dans notre série, la répartition du stade clinique de la MGFA post-opératoire selon

I’dge, se faisait comme suit (figure 53):

— 22 % des patients agés de plus de 40 ans ont atteint le statut RP, 44 % le statut de MM, 11 %
ont connu une amélioration et 22 % n’ont connu aucun changement.
— 43 % des patients agés de moins de 40 ans ont atteint le statut MM, 29 % le statut de RP et

29 % ont connu une amélioration.
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Figure 53: Répartition du statut MGFA post-opératoire selon I'dge des patients

2. Tri croisé du sexe des patients avec le statut MGFA post-opératoire :

La classification MGFA post-opératoire a été utilisée chez tous nos patients pour évaluer

I’évolution des manifestations cliniques apres la thymectomie (figure 54) :

- 40 % des hommes ont atteint le statut RP, 20 % le statut MM et 40 % ont connu une
amélioration ;
— 18 % des femmes ont atteint le statut RP, 55 % le statut MM, 18 % n’ont connu aucun

changement et 9 % ont connu une amélioration.
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Figure 54: Répartition du statut MGFA post-opératoire selon le sexe des patients

3. Tri_croisé de la durée du suivi post-opératoire avec le statut MGFA

postopératoire :

Chez les patients avec une durée de suivi post-opératoire inférieure a 24 mois (figure 55) :

17 % ont atteint le statut RP ;

33 % ont atteint le statut MM ;

33 % ont connu une amélioration ;

17 % n’ont connu aucun changement.

Chez les patients avec une durée de suivi post-opératoire supérieure a 24 mois (figure 55) :

— 30 % ont atteint le statut RP ;

— 50 % ont atteint le statut MM ;
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— 10 % ont connu une amélioration ;

— 10 % n’ont connu aucun changement.

RP

MM
B AMELIORE
10%
10%

INF 24 MOIS SUP 24 MOIS

Figure 55: Répartition du statut MGFA post-opératoire selon la durée du suivi

4. Tri croisé de la durée du traitement médicamenteux avec le statut MGFA

postopératoire :

L’obtention d’un statut de la MGFA post-opératoire en fonction de la durée du traitement

médical avant la thymectomie a été étudiée. Ainsi (figure 56) :

Pour les patients qui ont recu un traitement médical pendant une durée inférieure a 24

mois ;

— 20 % ont atteint le statut RP ;
— 60 % ont atteint le statut MM ;

— 20 % ont connu une amélioration.
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Un seul patient a recu un traitement médical pendant une durée comprise entre 24 et 48

mois, il n’a connu aucun changement.

Pour les patients qui ont recu un traitement médical pendant une durée supérieure a 48

mois ;

— 33 % ont atteint le statut RP ;
— 33 % ont atteint le statut MM ;

— 33 % ont connu une amélioration.

RP
60% 100% u MM
m INCHANGE
B AMELIORE
pAS
INF 24 MOIS 24 A 48 MOIS SUP 48 MOIS

Figure 56: Répartition du statut MGFA post-opératoire selon la durée du traitement médical

avant la thymectomie
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5. Tri croisé du délai préopératoire avec le statut MGFA post-opératoire :

Dans notre série, nous avons réparti les patients selon le statut MGFA post-opératoire et le

délai avant la thymectomie. Ainsi (figure 57):

Pour les patients qui ont été opérés dans un délai inférieur a 24 mois ;

— 36 % ont atteint le statut RP ;
— 45 % ont atteint le statut MM ;

— 18 % ont connu une amélioration.

Pour les patients qui ont été opérés dans délai entre 24 et 48 mois ;

— 67 % ont atteint le statut MM ;

— 33 % ont connu une amélioration.

Pour les patients qui ont été opérés dans un délai supérieur a 48 mois ;

— 50 % ont connu une amélioration ;

— 50 % n’ont connu aucun changement.
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Figure 57: Répartition du statut MGFA post-opératoire selon le délai de la prise en charge

chirurgicale

6. Tri croisé du stade clinique MGFA avec le statut MGFA post-opératoire :

Dans notre série, nous avons réparti les patients selon le statut MGFA post-opératoire et le stade

clinique de la MGFA avant la thymectomie. Ainsi (figure 58):

— 50 % des patients classés stade lIA ont atteint le statut MM et 50 % n’ont connu aucun
changement ;

— 100 % des patients classés stade IIB ont atteint le statut MM ;

— 50 % des patients classés stade IlIA ont atteint le statut RP et 50 % le statut MM ;

— 17 % des patients classés stade IlIB ont atteint le statut RP, 50 % le statut MM, 17 % ont
connu une amélioration et 17 % n’ont connu aucun changement ;

— 100 % des patients classés stade IVB connu une amélioration.
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Figure 58: Répartition du statut MGFA post-opératoire en fonction du stade clinique de la MGFA

7. Tri_croisé des résultats anatomopathologiques avec le statut MGFA

postopératoire :

L’aboutissement a un stade de la classification MGFA post-opératoire selon I’anomalie

histologique retrouvée était réparti comme suit : (Figure 59)

38 % des patients qui avaient une hyperplasie thymique ont atteint le statut RP, 38 % le
statut MM, 13 % ont connu une amélioration et 13 % n’ont connu aucun changement.

50 % des patients qui avaient une involution thymique ont atteint le statut MM et 50 % n’ont
connu aucun changement.

17 % des patients qui avaient un thymome ont atteint le statut RP, 50 % le statut MM et 33 %

ont connu une amélioration.
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Figure 59: Répartition du statut MGFA post-opératoire selon I'anomalie thymique retrouvée
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. Rappels :

- 69 -



La chirurgie vidéo-assistée dans la prise en charge des pathologies thymiques

4. Anatomie
a. Lethymus:
i. Géneralités :
Le thymus est un organe lymphoide primaire bilobé et asymétrique de couleur grisatre. La
partie supérieure du thymus peut se prolonger dans le cou jusqu’a la hauteur de la glande
thyroide : sa partie inférieure s’étend typiquement dans le médiastin antérieur sur le sac

péricardique[1].

Impliqué dans le développement précoce du systéme immunitaire, le thymus est un organe
volumineux chez I’enfant et joue un role important dans les différents processus de coordination

du développement du systéme immunologique[2].

Il s’atrophie progressivement aprés la puberté et présente une taille trés variable chez
I’adulte. Chez la personne agée, il est difficilement identifiable en tant qu’organe ; il correspond

alors principalement a du tissu graisseux. [3]

ii. Configuration et situation du thymus :

Le thymus occupe une position médiane dans le médiastin antéro-supérieur, se projetant
entre le 4éme cartilage costal et le bord inférieur de la thyroide. C’est I’élément le plus antérieur,
derriere le manubrium sternal, débordant la fourchette sternale de 1 ¢m jusqu’a I’age de deux

ans.
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Figure 60: schéma des rapports du thymus avec le coeur et ses vaisseaux.[4]

iii. Moyens de fixité :

-71 -



La chirurgie vidéo-assistée dans la prise en charge des pathologies thymiques

La fixité du thymus est assurée par :

—La loge thymique qui est ostéo-aponévrotique ;
—Les ligaments solidarisant la capsule a la loge :
> Les ligaments supérieurs, thyréo-thymiques, reliant les poles inférieurs des 2
lobes thyroidiens aux extrémités supérieures des cornes cervicales ;
> Les adhérences trés serrées, thymo-péricardiques, entres les cornes inférieures
du thymus et la face antérieure du péricarde ;
> Les vaisseaux du thymus notamment les veines thymiques qui se jettent

directement dans le tronc veineux brachio-céphalique gauche.

iv. Rapports :

Le thymus et ses vaisseaux sont contenus dans la loge thymique qui est limitée par :

- En avant et en haut : le feuillet profond de la lame pré-trachéale du fascia cervical,
prolongé en bas par la lame fibreuse pré-thymique qui tapisse la face postérieure du
manubrium sternal et des articulations stérno-costales adjacentes ;

- En avant et en bas : le ligament sterno-péricardique supérieur ;

- En arriére : la lame thyro-péricardique, tendue de I'isthme de la thyroide a la face
antérieure du péricarde, contenant dans son épaisseur le tronc veineux
brachiocéphalique gauche et les veines thyroidiennes inférieures. Tout en bas, la face
antérieure du péricarde ;

- Latéralement : des expansions fibreuses, tendues entre les troncs veineux

brachiocéphaliques, les vaisseaux thoraciques internes et le plastron stérno-costal ;
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Figure 61: Coupe horizontale du médiastin supérieur au niveau de la vertébre T3.[3]

v. Vascularisation et innervation :

Le thymus est vascularisé par [|'artere trabéculaire, branche de ['artere
mammaire interne, et par des branches de I'artere thyroidienne inférieure. Il existe souvent des

anastomoses entre les artéres qui vascularisent la thyroide et le thymus.

Le drainage veineux s’effectue par les veines thyroidiennes inférieures,

mammaires internes et brachiocéphalique gauche.
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Le drainage lymphatique est assuré par plusieurs groupes de nceuds lymphatiques :

—Les nceuds para-sternaux ;
—Le nceud brachio-céphalique ;

—Les noeuds trachéo-bronchiques.

L’innervation du thymus est sympathique par le ganglion cervico-thoracique et

parasympathique par le nerf vague[5].

b) La segmentation du médiastin :

Le médiastin est divisé en plusieurs compartiments. Le but de cette partition est de pouvoir
proposer un ensemble de diagnostics selon la localisation de I'anomalie observée. Cependant, il
n'y a pas de limite physique entre les différents compartiments du médiastin et de nombreux

auteurs ont proposés de multiples méthodes de division du médiastin.

La classification ITMIG définit un espace pré-vasculaire (compartiment antérieur, en violet),
un espace viscéral (compartiment moyen, en bleu), et un espace para-vertébral (compartiment
postérieur, en jaune) dont les limites anatomiques sont clairement visibles sur les coupes de

scanner ou d'IRM.

Pour déterminer la localisation d'une lésion médiastinale, I''TMIG recommande d'utiliser

deux méthodes :

- le centre de la Iésion médiastinale détermine le compartiment auquel il appartient.

- le déplacement des organes médiastinaux consécutifs a la présence de la lésion

médiastinale.
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Figure 62: La définition de I'I'TMIG des compartiments médiastinales. (a) coupe scannographique
sagittale. Coupes scannographigues axiales au niveau : de la crosse de I’aorte (b), I’artére
pulmonaire gauche (c), I’atrium gauche (d).[6]

En violet : compartiment pré-vasculaire

En bleu : compartiment viscéral

En jaune : compartiment para-vertébral
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> Le compartiment pré-vasculaire :

Il est limité supérieurement par le défilé cervico-thoracique, inférieurement par le
diaphragme, antérieurement par le sternum, postérieurement par la face antérieure du péricarde,
de la veine cave supérieure, de l'aorte thoracique ascendante, des veines pulmonaires

supérieures et inférieures, ainsi que du bord latéral de la crosse de l'aorte.

Le compartiment pré-vasculaire contient de la graisse, des structures

lymphatiques, le thymus et la veine brachiocéphalique gauche.

> Le compartiment viscéral :

Il est limité supérieurement par le défilé cervico-thoracique, inférieurement par le
diaphragme, antérieurement par le bord antérieur du péricarde (qui recouvre la portion distale
de la veine cave supérieure, la partie proximale de I'aorte ascendante, le bord latéral de la crosse

de l'aorte et un fragment des arteres pulmonaires).

Le compartiment viscéral contient des :

- éléments non vasculaires : la trachée, la carene, l'eesophage, et des ganglions
lymphatiques.

- éléments vasculaires : cceur, aorte thoracique ascendante, crosse de l|'aorte, aorte
thoracique descendante, veine cave supérieure, arteres pulmonaires intra-péricardiques,

canal thoracique.
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> Le compartiment para-vertébral :

Il contient la graisse para-vertébrale. Il est limité supérieurement par le défilé cervico-
thoracique, inférieurement par le diaphragme, antérieurement par le compartiment viscéral, et
postéro-latéralement par une ligne verticale passant le bord latéral des processus transverse du

rachis thoracique.

5. Physiopathologie :

La connaissance des modifications de la jonction neuromusculaire observées dans la
myasthénie permet d’expliquer les signes cliniques et électrophysiologiques d’une part, et

d’autre part d’éviter certaines complications dans le contexte d’une intervention chirurgicale [7].

La jonction neuromusculaire (JNM) ou plaque motrice est constituée au niveau
présynaptique par la terminaison, au contact d’'une fibre musculaire, de I’axone d’un
motoneurone. Cet axone contient de nombreuses vésicules synaptiques d’acétylcholine (ACh) qui

est le médiateur de la transmission neuromusculaire.

Un espace étroit, d’environ 50 nm, appelé fente synaptique, sépare la membrane du
motoneurone de celle du muscle. Au niveau post-synaptique se situe le sarcolemme d’une fibre
musculaire, qui présente a ce niveau de nombreux replis augmentant la surface d’échange
(appareil sous-neural). Les récepteurs nicotiniques de I'acétylcholine (RnACh) sont concentrés au

sommet de ces replis.
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Figure 63: Représentation schématique de la jonction neuromusculaire.[8]

Le RnACh est une glycoprotéine transmembranaire résultant de ’assemblage de cing sous-

unités polypeptidiques (pentameére) délimitant un canal ionique central (adulte :

2albl1d1E ou

foetal : 2alb1d1c). Un site de liaison de I’ACh est situé sur chacune des deux sous-unités a. La

fixation d’une molécule d’ACh sur chacune des deux sous-unités a provoque une modification

de la conformation allostérique du récepteur entrainant une ouverture du canal ionique et une

dépolarisation par entrée de Na+ et sortie de K+.

La liaison de I’ACh a son récepteur est transitoire, la dissociation de cette liaison est suivie

de I’hydrolyse de I’ACh par I'acétylcholinestérase (AChE) présente dans la fente synaptique au

niveau de la membrane basale qui recouvre la plague motrice. La myasthénie est liée a des
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autoanticorps dirigés contre les récepteurs post-synaptiques a I’ACh entrainant un blocage de la
transmission au niveau de la plaque motrice (bloc neuromusculaire de type postsynaptique)

[9,10].

Ces anticorps provoquent une perte en RnACh fonctionnels par trois mécanismes :

- Les anticorps qui sont divalents pontent les rnach sur la surface membranaire. Cela
provoque l'internalisation et la dégradation lysosomale des rnach, dont la durée de vie

est en conséquence significativement raccourcie ;

- Les anticorps provoquent une lyse de la membrane postsynaptique médiée par le
complément. Ces lésions expliquent les modifications morphologiques de la jonction
neuromusculaire, a type d’aplatissement des replis post-synaptiques du sarcolemme et

d’élargissement de la fente synaptique, qui sont observées dans la myasthénie ;

- Dans certains cas, I'anticorps bloque directement I’acces de I’ach a son site ligand sur le

récepteur.

La diminution du nombre des RnACh fonctionnels est a l'origine d’une diminution
d’amplitude du potentiel de plaque qui devient insuffisant pour entrainer le potentiel d’action
musculaire. Lorsque la transmission neuromusculaire échoue au niveau de trop nombreuses
jonctions, il y a une diminution globale de la force musculaire qui se traduit cliniquement par

une faiblesse ou une fatigue a I'effort [11].

D’autres anticorps ont été détectés chez la moitié des patients atteints d’une forme
généralisée de myasthénie et chez qui les anticorps anti-RnACh sont absents (patients dits

séronégatifs). Ces anticorps anti-MuSK sont dirigés contre une tyrosine kinase de la membrane
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post-synaptique, MuSK, qui apres avoir fixé I'agrine libérée par le nerf moteur concentre et

stabilise le RnACh au niveau de la synapse [12].

Plusieurs arguments laissent a penser que le thymus est a I'origine du déclenchement et de
I’entretien de I'autoimmunisation dans la myasthénie [9,10]. Le thymus est le siege chez 50 %
des patients (en grande majorité des sujets de moins de 40 ans, avec taux élevé d’anticorps
anti-RnACh) d’une hyperplasie caractérisée par la présence de centres germinatifs de type
ganglionnaire. Un thymome correspondant a une prolifération anarchique des cellules
épithéliales affecte 20 % des myasthéniques, en regle plus agés. De plus, la thymectomie est

souvent bénéfique dans les formes généralisées du sujet jeune avec anticorps anti—-RnACh.

De trés nombreux travaux ont, dans les derniéres années, permis de mieux cerner
limplication du thymus dans la maladie. En cas d’hyperplasie et de thymomes, certains
lymphocytes thymiques sont sensibilisés au RnACh qui est exprimé au niveau des cellules
épithéliales et des cellules d’origine musculaire (myoides). Le caractere primaire ou secondaire

de I'autosensibilisation thymique reste discuté.

L’hypothése d’'un déclenchement de l'auto-immunisation par une infection virale a

également été évoquée mais n’est pas prouvée a I’heure actuelle [13].

6. Chirurgie thoracique vidéo-assistée :

a. Historique :

L’histoire de la chirurgie thoracique mini-invasive suit de pres [’histoire de la
thoracoscopie. C’est en 1911 que Jacobaeus, médecin suédois, utilise un thoracoscope pour

sectionner des brides dans un thorax.
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Dans son premier article, il utilise le cystoscope que Nitze avait mis au point en 1879. Il

décrit tout d’abord la laparoscopie puis utilise le terme de laparothoracoscopie.

Dans un article paru dans le Surgery, Gynecology & Obstetrics, il décrit la premiere
cautérisation d’adhérences lors de la réalisation d’'un pneumothorax artificiel pour le traitement
d’une tuberculose pulmonaire sous controle thoracoscopique. Pour cela, il sédate le malade avec
du bromure, repére I'adhérence sur le thorax, met le cystoscope a c6té dans un trocart et insere

le galvanocauter sur la ligne axillaire antérieure pour cautériser la bride [14].

Entre 1920 et 1930, on note une explosion de la thoracoscopie en Europe et aux Etats Unis
du fait de la collapso-thérapie du poumon avec pneumolyse pleurale pour le traitement de la

tuberculose.

Entre 1930 et 1940, I'avenement de la chimiothérapie antituberculeuse fait régresser les
indications de thoracoscopie. Entre 1940 et 1970, la thoracoscopie devient un instrument

diagnostique pour la pathologie pleurale d’ou le terme de pleuroscopie [15].
b. Définitions :

Les voies d’abord mini-invasives du thorax occupent actuellement une place grandissante
dans la pratique quotidienne. Elles ont pour point commun un principe fondamental : le geste
opératoire réalisé doit étre identique en termes de qualité et de sécurité a celui réalisé par voie

conventionnelle (thoracotomie, sternotomie).

Le terme «vidéochirurgie thoracique» (video-assisted thoracic surgery ou VATS) est utilisé
a la place de thoracoscopie afin de distinguer la technique chirurgicale de la thoracoscopie

médicale et d’englober les différentes techniques chirurgicales mini-invasives [16].
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La définition de la chirurgie thoracique vidéo-assistée (VATS) dans la littérature est
cependant problématique et le plus souvent vague, surtout en ce qui concerne les résections
pulmonaires majeures. C’est un terme utilisé pour décrire un grand nombre de procédures allant
de la minithoracotomie avec écartement costal et vue directe a travers l'incision a I'approche

mini-invasive sans écartement costal et utilisation exclusive d’instruments endoscopiques [17].

L’utilisation des termes de VATS et de chirurgie thoracique mini-invasive, quoique de sens
rapprochés, reste bien controversée au sein de la communauté scientifique et les principaux

points de désaccords sont les suivants :

- La VATS n’est pas forcément synonyme de chirurgie « mini-invasive » parce qu’elle
aborde spécifiquement la question de technique de visualisation et d’amélioration de
cette derniére. Le terme «VATS» ne traite ni 'approche ni les incisions chirurgicales [18].

- Plusieurs questions telles que la longueur de la thoracotomie, le réle de cette incision
dans les chirurgies mini-invasives, le nombre de port utilisés restent encore sans
réponse. Il y a un consensus sur le fait qu’aucun muscle de la paroi thoracique a part les
muscles intercostaux ne doit étre touché pour qualifier une intervention de mini-invasive
[18].

- En ce qui concerne la définition technique d’une lobectomie par VATS, I'utilisation d’un
écarteur est un autre sujet de controverse. Certains partisans d’une définition stricte de
la VATS n’autorisent pas 'utilisation de ce dernier. lls considérent que la VATS est un
ensemble de voies d’abord qui se définissent par : I’absence de section musculaire autre
que les muscles intercostaux et I’absence d’écartement des cotes [16,18].

- Les avocats de cette définition stricte de la VATS insistent sur 'utilisation exclusive du

moniteur pour visualiser I'intérieur de la cavité thoracique lors d’'une procédure de
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résection pulmonaire, car la vision directe nécessite le plus souvent le recours a

I’écartement costal [18].
c. Matériels :

i.  Colonne vidéo et optique :

Idéalement, il s’agit de matériel HD comportant, sur un chariot mobile, un moniteur HD,
une source de lumiére froide et le boitier caméra. Un enregistreur et éventuellement un

insufflateur de dioxyde de carbone (CO2) peuvent étre associés [19].

La caméra peut étre indépendante, a usages multiples, au moyen d’un sac stérile ou
intégré dans I'optique, comme le propose certains fabricants. Quoi qu’il en soit, I'optique a 30
donne un confort et des possibilités d’exploration trés supérieures a une optique de ®. D’autres
types d’optique flexibles ou a angulation variable sont aussi disponibles et tres utiles en

chirurgie thoracique [19].

A cette colonne de vidéothoracoscopie, doit &tre idéalement ajouté un deuxiéme moniteur
indépendant HD, sur un bras mobile qui est placé en face du moniteur principal, afin de pouvoir

étre vu par l'instrumentiste.

Figure 71: Optique flexible de 0° a 100 °, pratique pour la VATS.[20]

-83-



La chirurgie vidéo-assistée dans la prise en charge des pathologies thymiques

Figure 642: Colonne vidéo. Bloc opératoire du service de chirurgie thoracique du CHU
Mohammed VI Marrakech.

ii. Trocarts :

Des optiques de 10 mm munies d’une caméra stérile reliée a un écran de télévision sont
introduites a I'aide d’un trocart simple. Un ou deux autres trocarts de 5 mm permettent

I’introduction de pinces a biopsie, ciseaux, crochets, etc [20].
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iii. Protecteur de paroi :

Il maximise I’exposition de la plaie et offre une meilleure visualisation au chirurgien, sans

traumatiser la paroi.

iv. Instrumentation chirurgicale :

L’instrumentation chirurgicale comporte une instrumentation spécifique de la chirurgie par
vidéothoracoscopie : des instruments courts issus de la chirurgie cardiaque mitrale mini-
invasive, ciseaux, pinces a disséquer, crochet coagulant monopolaire. La brieveté des
instruments les rend plus maniables et beaucoup plus précis lors de la dissection des vaisseaux.
Quelques instruments plus longs comportant une courbure sont utiles afin de pouvoir travailler
dans les différents angles et culs-de-sac de la cavité thoracique a partir d’'un méme point

d’entrée (ciseaux coagulants, clamps, pinces, aspirateurs coagulants) [19].

Plusieurs sources d’énergie sont actuellement disponibles : le courant bipolaire, les
ultrasons et la thermofusion. La thermofusion présente plusieurs avantages : un gain de temps
(coagulation et section simultanées), une précision du geste et, pour certaines pinces, la

possibilité de les utiliser comme des instruments de dissection [16].

L’instrumentation comporte également quelques instruments classiques pour I’ouverture
et la fermeture de la voie d’abord (bistouri, une pince de Leriche, une pince de Kelly, un ou deux
carrés dissecteurs longs et fins, un clamp vasculaire courbe, une pince longuette servant de

tampon monté en cas de saignement) [19].
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d. Anesthésie et intubation :

La VATS exige une exposition optimale de la cavité pleurale, imposant de réaliser le plus
souvent une anesthésie générale avec ventilation uni-pulmonaire permettant un affaissement

pulmonaire.

L’anesthésie générale avec ventilation controlée est le plus souvent réalisée en utilisant soit
des agents anesthésiques intraveineux, soit des agents anesthésiques par inhalation ou une
association des deux. L'utilisation de produits intraveineux a demi-vie courte permet un réveil

rapide et une récupération précoce des réflexes de protection des voies aériennes [21].

Les agents halogénés interferent avec la transmission neuromusculaire. Cet effet est plus
marqué chez le patient myasthénique avec la encore une variabilité en fonction de la gravité de

la maladie [22].

Les agents anesthésiques intraveineux (Le thiopental, le propofol, I'étomidate et la
kétamine) peuvent étre utilisés dans la myasthénie. Les opiacés posent le probleme de la
dépression respiratoire induite. Les opiacés de tres courte durée d’action comme le Rémifentanil
semblent intéressants dans ce contexte. Des cas cliniques rapportent 'utilisation de Rémifentanil
chez des patients myasthéniques pour différents types de chirurgie sans complications

respiratoires [23].

Pour la plupart des interventions, I'intubation bronchique sélective avec ventilation uni-
pulmonaire est le meilleur choix. L’exclusion pulmonaire permet une bonne vision de I'espace

pleural. Un défaut d’affaissement pulmonaire compromet le plus souvent I'intervention [21].
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Il existe quatre types de tubes a double lumiére qui se caractérisent par I’existence ou non
d’un ergot et par le c6té de la bronche intubée [24]. L’intubation sélective en VATS est assurée
par une sonde a double lumiere gauche (type Carlens) ou droite (type White) selon le type
d’intervention effectué. La sonde gauche est plus simple d’utilisation de par la longueur de la
bronche souche gauche : en effet, a droite, le risque d’exclure la bronche lobaire supérieure est

plus important, méme si les sondes droites sont munies d’un orifice distal pour y pallier [16].

Figure 65: Sonde d’intubation sélective

e. Conversion :

Les instruments permettant d’effectuer une thoracotomie doivent toujours étre installés
sur la table d’instrumentation dés le début de I'intervention. La conversion en thoracotomie est
la modification de la voie d’abord initiale mini-invasive : elle fait partie intégrante de la
technique VATS et de sa connaissance. Le patient doit étre informé au cours de la consultation

préopératoire de cette possibilité qui ne doit pas étre considérée comme un échec de la VATS.
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La voie antérieure permet de controler facilement toute plaie vasculaire par compression
grace a un tampon monté, au travers de I'incision de nécessité : cela permet d’évaluer le type de
plaie vasculaire et la nécessité de convertir. La conversion est réalisée en prolongeant I’incision

de nécessité vers I’avant puis vers I'arriére afin d’obtenir une thoracotomie axillaire.

En cas de plaie vasculaire lors d’un abord postérieur, le contrbéle se fait a I'aide d’un
tampon monté introduit par I'incision la plus antérieure, en I'agrandissant si nécessaire. Une
thoracotomie postéro-latérale passant par I'orifice du trocart le plus postérieur est réalisée
simultanément pour convertir I'intervention en une chirurgie conventionnelle : les instruments

nécessaires a cela sont installés au préalable, avant le début de I’intervention [16].
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Discussion des résultats :

La récente publication des résultats de I’essai multicentrique randomisé MGTX constitue
une preuve concluante de I'importance de la thymectomie dans le traitement de la myasthénie

grave[25,26].

Cet essai a mis en évidence le bénéfice de la thymectomie chez les patients myasthéniques
en ce qui concerne les résultats cliniques, les besoins en traitement par la prednisone et
I'azathioprine ainsi que la nécessité d'une hospitalisation pour gérer les exacerbations de la

maladie [25,27].

La voie d’abord chirurgicale a aussi été débattue, mais une récente étude a prouvé de
maniere prospective la validité de la thymectomie maximale. Cette derniére prend en
considération la présence anatomique du tissu thymique en dehors des lobes définis du thymus

dans le cou et le médiastin, quel que soit I’abord entrepris par le chirurgien [25,28].

Dans notre étude nous avons comparé les résultats retrouvés chez nos patients a ceux des
autres études, afin de pouvoir identifier I'intérét de la chirurgie vidéo assistée dans la prise en
charge des pathologies thymiques et de déterminer certains facteurs prédictifs d’'une bonne

réponse thérapeutique.

Les points faibles de I’étude sont :

v La petite taille de notre échantillon expliquée par I'impossibilité de rassembler un
nombre plus important de patients pour une pathologie peu fréquente,

v' La durée moyenne de suivi relativement courte,
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v Les critéres d’aggravation ou d’amélioration uniquement cliniques ;

v' La possibilité de recevoir des données erronées de la part des patients qui ont été
contactés par appel téléphonique ;

v" La non-standardisation du traitement médical instauré avant la thymectomie chez nos

patients.

I. Données épidémiologiques

Les tumeurs épithéliales du thymus, incluant thymomes et carcinomes thymiques, sont des
tumeurs rares. Ces tumeurs représentent environ 20 % des tumeurs médiastinales et environ 50
% des tumeurs du médiastin antérieur. En France, les données déclaratives collectées dans le
cadre du réseau RYTHMIC rapportent une incidence de 3,4 par millions d’habitants, soit entre

200 et 250 nouveaux cas chaque année [29].

Concernant la myasthénie, 10 a 20 % des patients atteints de myasthénie ont un thymome

et 30 % des patients atteints de thymome présentent ou développent une myasthénie [30].

1.L’age :

L'dge moyen au diagnostic des tumeurs épithéliales thymiques est compris entre 50 et 60

ans, mais ces tumeurs peuvent étre observées a tout age, et en particulier chez les enfants [31].

La myasthénie est une affection qui peut survenir a tout age (de 6 mois a 80 ans), mais elle
affecte le plus souvent I'adulte jeune avant I’age de 40 ans avec un double pic de fréquence :

I'un entre 20 et 40 ans et 'autre apres 50 ans [32].
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Dans notre série, I’dge moyen des patients a été 38.5 ans, le plus jeune patient avait 17

ans et le plus agé avait 56 ans.

Le tableau ci-dessous résume les données de la littérature :

Tableau V : L'age moyen des patients dans la littérature.

Série I’dge moyen I’intervalle d’age
Tian et al[33] 49,9 15-83

Toker et al[34] 31,2 11-75
Yablonsky et al[35] 41,9 14-87
Agatsuma et al[36] 56.8

Notre série 38.5 17-56

2.Sexe :

Pour les tumeurs épithéliales du thymus, Il n'y a pas de prédisposition liée au sexe, méme

si une tendance a une prépondérance féminine a été rapportée pour les sous-types A, AB, et B1,

et une prépondérance masculine pour les carcinomes. [37]

Concernant la myasthénie, il existe une prédominance féminine avant I’dge de 40 ans,

alors que la répartition entre les deux sexes s’équilibre aprés I’age de 50 ans.

La répartition de la myasthénie est bimodale, avec un premier pic de fréquence concernant

les deuxiémes et troisiemes décennies, affectant majoritairement les femmes et un deuxiéme pic

durant les sixiemes et septiemes décennies ou I’atteinte masculine est prédominante [9].

Durant ces dernieres années, une forme tardive fait son apparition apres I’dge de 60 ans et

elle est majoritairement masculine. [37]
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Dans la série de Toker et al, 73,6% des patients étaient des femmes et 26,4% des hommes.

(34]

Dans notre série, on a noté une prédominance féminine avec un sexe ratio de 2.2 femmes

pour un homme, ce qui rejoint les données de la littérature.

Le tableau ci-dessous résume les données de la littérature :

Tableau VI : Le sexe ratio des patients dans la littérature.

Série sex ratio
Tian et al[33] 0.96
Toker et al[34] 2.79
Yablonsky et al [35] 2.42
Agatsuma et al [36] 1.18
Notre série 2.20

3. Origine :

Dans la série de Lai et Tseng, 54 % des patients provenaient du milieu rural et 46% du

milieu urbain. [38] Ceci rejoint les résultats rapportés par notre série.

II. Données clinigues :

Prés d’un tiers des patients atteints de tumeur épithéliale thymique sont asymptomatiques

au diagnostic, situation plus fréquente en cas de tumeur de stade précoce.

Environ un tiers des patients présentent des symptomes locaux liés a la compression
médiastinale, comme des douleurs thoraciques, une toux et une dyspnée; environ la moitié de

ces patients présentent également des signes systémiques.
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Pres de 30% des patients présentent une maladie auto-immune associée au diagnostic.

Plus rarement, un syndrome cave supérieur, une dysphonie, ou des hémoptysies peuvent

étre observés, en fonction du potentiel d’invasion de la tumeur.

Les signes généraux sont plus rares (moins de 10% des patients), et plus fréquents en cas

de carcinome thymique. [37]

1. Mode d’installation :

Aucun facteur favorisant le développement des tumeurs épithéliales thymiques, en

particulier environnemental ou infectieux, n’a été identifié a ce jour.

Alors que la myasthénie se révele a la suite d’un facteur déclenchant qui peut étre une
infection, une vaccination, une modification endocrinienne, un traumatisme physique, un stress

ou un choc émotionnel. Le plus souvent elle s’installe sur un mode subaigu ou progressif [39].

Dans notre série, 75% des patients ont eu un début progressif et 19% subaigu, ce qui

concorde avec les données de la littérature.

2. Les signes cliniques :

Dans notre série, en dehors du syndrome myasthénique chez les patients qui avaient une
myasthénie, la dyspnée était le signe clinique le plus fréquent chez 7 patients, suivi par la

douleur thoracique notée chez 5 patients et la toux séche notée chez 4 patients.

Parmi les maladies auto-immunes, une myasthénie a été associée dans 14 cas (11 femmes

et 3 hommes) et le Syndrome de Gougerot Sjogren chez une seule patiente.

-93 -



La chirurgie vidéo-assistée dans la prise en charge des pathologies thymiques

a. Atteinte oculaire :

Selon certaines études, dans 85% des cas le mode de présentation initiale de la myasthénie
est l'atteinte de la musculature oculaire. Seuls les muscles extrinseques sont atteints, la

musculature intrinséque est toujours épargnée [40].

L’atteinte des muscles oculomoteurs est responsable d’une diplopie variable dans le

temps, elle atteint son maximum le soir et a I’effort.

L’atteinte du releveur de la paupiére se traduit par un ptosis unilatéral ou bilatéral

asymétrique, lorsqu’il est a bascule il est trés évocateur de la myasthénie.

L’atteinte du muscle orbiculaire des paupieres entraine une diminution du relévement des

paupieres ou une impossibilité de fermer les yeux.

Dans la série de Mantegazza et al, seul 40% des patients avaient des symptomes oculaires
[41]. Les symptomes oculaires étaient présents chez 91% des patients dans la série de

Aurangzeb et al, chez 73% des patients dans la série de Zhang [42,43].

Dans notre série, 56% des patients ont présenté une atteinte des muscles oculaires se

manifestant par un ptosis, une diplopie ou une association des deux.

b. Atteinte laryngo-pharyngée et faciale :

La paralysie de ces muscles peut se manifester par des troubles de la phonation avec une
voix nasonnée, une dysphagie responsable de fausses routes et de reflux alimentaire par le nez,
des troubles de la mastication s’accentuant au cours du repas et une mimique inexpressive avec

des difficultés a siffler ou a gonfler les joues par atteinte des muscles faciaux.
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Dans la série de Mantegazza et al, 31% des patients présentaient une atteinte bulbaire [41].

Chez Aurangzeb et al, 46 % des patients présentaient une atteinte pharyngo-laryngée

contre 18% des patients chez Zhang et al [42,43].

Dans notre série, 37.5% des patients ont présenté des troubles de la déglutition et 25% des

troubles de la phonation.

c. Atteinte de la musculature axiale et des membres :

L’atteinte axiale prédomine sur les muscles cervicaux, elle peut se manifester par une
chute de la téte vers I'avant. L’atteinte des membres prédomine a la partie proximale des

membres inférieurs, entratnant des difficultés a monter les escaliers.

Dans la série de Mantegazza et al, 28% des patients présentaient une atteinte de la

musculature axiale ou des membres [41].

Aurangzeb et al a rapporté dans son étude une fatigabilité générale chez 57 % des
patients, alors que chez Zhang et al, la fatigabilité musculaire axiale ou périphérique n’étaient

constatées que chez 26% [42,43].

Dans notre étude, 81.25% des patients ont présenté une faiblesse des muscles des

membres, ce qui a représenté le type d’atteinte musculaire le plus fréquent.

d. Atteinte respiratoire :

L’atteinte du diaphragme, des muscles intercostaux et abdominaux se manifeste par des

difficultés respiratoires voire une détresse respiratoire aigiie, mais elle est rarement inaugurale.
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Dans la série de Mantegazza et al, seuls 7 patients (1%) avaient une atteinte respiratoire
[41]. Chez Aurangzeb et al, 46% des patients présentaient une symptomatologie respiratoire

alors que chez Fall et al aucun patient n’en avait [42,44].

Dans notre série, 43,75 % des patients ont présenté des difficultés respiratoires (dyspnée)

de facon inaugurale ou au cours de I’évolution de la maladie.

Le tableau ci-dessous résume les résultats des différentes études :

Tableau VII : Différents types d’atteintes chez les patients myasthénigues dans la littérature.

Type d’atteinte Mantegazza[41] Aurangzeb[42] Zhang[43] Notre
série
Atteinte oculaire 40% 91% 73% 56%
Atteinte bulbaire 31% 41% 18% 62.5%
Atteinte axiale et 28% 57% 26% 81.25%
des membres
Atteinte respiratoire 1% 46% - 43.75%

3. Classification MGFA :

La gravité de la myasthénie est caractérisée par I'atteinte du diaphragme, des muscles de
la respiration et par les troubles de la déglutition, ce qui peut compromettre le pronostic vital du

patient.

Dans notre étude, le degré de sévérité de la maladie a été mesuré grace a la classification
de la MGFA, ainsi, la majorité de nos patients avait un stade Il (62.5%). Les stades | et V n’était

présent chez aucun patient.

Le tableau ci-dessous résume les résultats des différentes études :
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Tableau VIl : Stades cliniques selon la MGFA dans la littérature.

Stade MGFA Toker et al[45] Tian et al[46] Kauppi et al[47] Notre serie
Stade | 0.5% 28.9% 22% 0%
Stade Il 49% 18.75%

Stade IIA 64.3% 26.8% 12.5%
Stade IIB 27.7% 34.7% 6.25%
Stade lll 7.5% 7.2% 22% 62.5%
Stade IIIA 25%
Stade IlIB 37.5%
Stade IV 0% 0% 2% 6.25%
Stade IVA 0%
Stade IVB 6.25%
Stade V 0% 0% 2% 0%

Il. Données des examens paracliniques :

1. Exploration radiologique :

a) Latomodensitométrie thoracigue :

La TDM thoracique joue un role primordial dans la caractérisation des anomalies

médiastinales :

Précise la topographie exacte, la taille, les limites et les rapports de la Iésion avec

les structures anatomiques.
— Analyse la densité : tumeurs solides, graisseuses, kystiques, mixtes.
— Analyse la vascularisation aprés injection du produit de contraste.

— Permet un abord par ponction trans-pariétale.
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La tomodensitométrie avec reconstruction vasculaire est utile en cas de suspicion

d’atteinte ou de compression vasculaire.

Cet examen est essentiel car, non seulement il traduit fidélement ’anatomie du médiastin,
mais aussi, il permet de formuler des hypothéses assez précises sur la nature des formations

tumorales.

La topographie de la Iésion permet de préciser le compartiment du médiastin concerné et
d’émettre ainsi des hypotheses diagnostiques correspondantes, en s’appuyant sur la

classification de I'International Thymic Malignancy Interest Group (ITMIG).[6]

Pour le médiastin antérieur[49], | faut savoir évoquer :

- Les tumeurs thymiques, dont les plus fréquentes sont les thymomes. Il s’agit dans ce ca
d’'une masse homogeéne, parfois avec des zones kystiques o des calcifications[50]. Le
scanner permet de suspecter le caractere invasif du thymome s’il déforme les vaisseaux
ou envahit le nerf phrénique, induisant alors une paralysie phrénique qui suréleve la
coupole diaphragmatique.

- Les tumeurs germinales, avec les tératomes, les séminomes et les tumeurs germinales
non séminomateuses.

- Les lymphomes, qui forment des masses homogénes assez volumineuses quand il s’agit
de lymphomes B non hodgkiniens, des masses plus petites, et parfois avec un aspect tres
nécrotique de pseudo-abcés pour les lymphomes de hodgkin tandis que les lymphomes
T peuvent envahir le plastron sternocostal.

- Les goitres plongeants endothoraciques, qui sont en majorité identifiables grace a leur

continuité avec la glande thyroide. Parfois il n’y a pas de connexion tissulaire entre les
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deux structures mais simplement un pédicule vasculaire. Cest alors I'analyse de la

densité tissulaire qui permet de faire le diagnostic.

Les caractéristiques tomodensitométriques des hyperplasies sont spécifiques, avec la mise
en évidence d’une lésion médiastinale antérieure, respectant la forme bi-pyramidale triangulaire,
symétrique du thymus normal, avec une densité homogéne, et une densité mixte, graisseuse de

faible atténuation[51].

L'ITMIG a récemment proposé des critéres d’interprétation de I'imagerie des tumeurs
thymiques [52] :

Tableau IX : les caractéristigues d’'une masse médiastinale antérieure suspecte d’étre une
tumeur thymique selon I'lTIMG.

VARIABLE CRITERES
Taille (cm) X-axe, Y-axe, Z-axe (cranio—caudal)
Contour Limité
Lobulé
Densité interne Homogeéne
Hétérogéne
Kystique
Calcification

Infiltration de la graisse péri-thymique
Invasion de plus de 50% de la surface des structures médiastinales
Invasion endoluminale directe
Invasion pulmonaire
Invasion pleurale Unilatérale / Bilatérale
Nombre de nodules

Invasion ganglionnaire médiastinale (petit axe > 1 cm)
Invasion phrénique
Métastases extra-thoraciques
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Dans notre étude, une radiographie et une TDM thoracique ont été réalisées chez tous les
patients, la TDM thoracique était normale chez 37.5% de nos patients alors qu’elle avait révélé
une masse médiastinale antérieure chez 37.5% des cas et une hyperplasie thymique dans 25%

des cas restants.

b)  L’imagerie par resonence magnétique :

L’IRM n’est pas souvent réalisée en premiere intention devant une masse médiastinale. Sa
principale indication est de compléter I'exploration d’une lésion du médiastin postérieur,
suspecte d’étre d’origine neurogéne (elle permet de mieux préciser une éventuelle extension

endocanalaire).

Cet examen est cependant de plus en plus utilisé pour le bilan étiologique de nombreuses
tumeurs du médiastin, quelque qu’en soit leur topographie, en raison d’une excellente

résolution des contrastes tissulaires et du caractére non invasif et non irradiant de cet examen.

Selon le référentiel de prise en charge des tumeurs thymiques RYTHMIC 2020[37], I'IRM

thoracique garde deux indications :

— pour évaluer l'invasion médiastinale en situation de tumeur avancée avec option

chirurgicale.

— pour différencier une tumeur épithéliale d’une hyperplasie (nécessité d’une imagerie en
contraste de phase -DIXON - dans ce contexte : I’hyposignal en opposition de phase est

observé en cas d’hyperplasie).
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2. Dosage des anticorps anti-Rach :

La sensibilité de ce test est de 85% pour les formes généralisées et de 50% pour les formes
oculaires. Des faux négatifs se voient lors d’un traitement immunosuppresseur ou dans le cas
d’un test réalisé trés précocement dans la maladie. Il est nécessaire de le répéter au cours des
premiers mois. Ainsi, 12% des patients initialement anti-Rach négatifs ont une séroconversion
positive a 1 ans. Des résultats faux positifs ont aussi été rapportés dans d’autres maladies auto-
immunes telles que le lupus érythémateux, la polyarthrite rhumatoide, les thymomes sans

myasthénie et chez des apparentés de patients myasthéniques.

Le taux d’anticorps n’est pas proportionnel a la sévérité de la maladie. Dans le suivi d’un
patient, I'amélioration clinique s’accompagne cependant souvent d’une diminution du taux des

anticorps.

Ces anticorps sont présents chez 80% des patients ayant une myasthénie généralisée mais

seulement chez 55% des patients ayant une myasthénie oculaire [53].

Dans notre série tous les patients myasthéniques ont été séropositifs aux anticorps anti-

Rach.

3. Exploration électro neuro physiologique :

Cet examen consiste en la stimulation répétitive a basse fréquence (2 a 5 Hz) d’un nerf
moteur entrainant de facon physiologique, entre le premier et le cinquiéme potentiel, un petit

décrément de I'amplitude d’action qui n'excéde jamais 10 %.
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Il permet de mettre en évidence un décrément supérieur a 10% entre la 1ére et la 5éme

stimulation en cas d’atteinte de la jonction neuromusculaire.

Cependant, la remontée d'amplitude aprés la chute du 5eme potentiel est évocatrice de

myasthénie (scrupule myasthénique).

Ce test est anormal chez 75% des patients présentant une myasthénie généralisée mais
chez moins de 50 % des patients avec une forme purement oculaire. Sa sensibilité est meilleure

sur les muscles proximaux et les muscles faciaux.
L’absence de bloc myasthénique a I'EMG n’élimine pas le diagnostic.

Dans la série de Novel et al, un décrément a été objectivé chez 43% des patients et chez
52% des patients chez Durand. Alors que chez Singhal et al et d’Agular et al, un décrément a été

retrouvé respectivement chez 76% et 79% des patients [54,55].

Dans notre étude, tous les patients ont bénéficié d’'un ENMG de stimulodétection qui a

montré un décrément chez 75% des patients, ce qui se rapproche des données de la littérature.

IV. Prise en charge médicale :

L’objectif du traitement de la myasthénie est d’améliorer la transmission neuromusculaire
et de réduire la production des auto-anticorps afin d’obtenir une rémission ou au moins un état

de « manifestations minimes » de la classification MGFA postopératoire.

1. Les anticholinestérasiques :
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Le traitement de premiére intention dans la myasthénie est la prescription

d’anticholinestérasiques qui constituent ainsi le traitement symptomatique de base.

Leur principe d’action est d’augmenter la quantité de l’acétylcholine au niveau de la
jonction neuromusculaire en inhibant la dégradation de ce dernier par I’acétylcholinestérase. lls

sont efficaces dans toutes les formes de la maladie et leur délai d’action est rapide.

Deux anticholinestérasiques sont disponibles par voie orale: Pyridostigmine Bromure (60

mg) et le Chlorure d’Ambenonium (10 mg) qui ont peu de différence en termes de cinétique.

En pratique, la titration des anticholinestérasiques est progressive, les prises unitaires

doivent étre espacées d’au moins quatre heures pour éviter les effets cumulatifs et les

surdosages. Il n’y a pas d’avantage a associer deux anticholinestérasiques.

Dans la série de Toker et al, le Pyridostigmine Bromide a été prescrit chez 90.4% des

patients avec une posologie moyenne de 209+/-112 mg par jour [45].

Tableau X : Comparaison des divers inhibiteurs de I’acétylcholineestérase (doses-environ-

équivalentes).

Dénomination

Présentation

Posologie

Délai d’action

Durée d’action

Néostigmine

Ampoules 0,5 mg

Pour le test 1 amp

(Prostigmine®) ml-1 (v.)):0,5a1 mg 1 minute 70-80 minutes
2 a5 amp par jour Pour le traitement
en 4 a 6 injections S.C.oul.M.:5mg 10 minutes 2 heures
Pyridostigmine Comprimés 60 mg 4a8cpen3-4 2 heures 3-4 heures
(Mestinon) prises
Ambémonium Comprimés 10 mg | 3a10cpen 3-4 15-20 minutes 5-6 heures
(Mytélase) prises
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Dans la série de Tian et al, le Pyridostigmine Bromide seul a été prescrit chez 75.9% des

patients avec une posologie de 90 a 480 mg par jour [46].

Dans notre série, les anticholinestérasiques ont été prescrits en premiere intention a tous
les patients myasthéniques. Le Pyridostigmine Bromide (Mestinon) a été prescrit chez 44% des
patients avec une posologie moyenne 250 mg par jour. L'ambénonium chlorure (Mytélase) a été

prescrit chez 56% des patients avec une posologie moyenne 40 mg par jour.

2. Corticothérapie :

La corticothérapie est le plus ancien et le plus répandu des traitements de fond utilisés

dans la myasthénie. Son efficacité est largement admise [56].

Leur utilisation est envisagée s’il existe un retentissement fonctionnel notable, en cas

d’inefficacité partielle ou insuffisamment prolongée des anticholinestérasiques [57].

Leur délai d’action est rapide, deux a quatre semaines en moyenne, et le bénéfice maximal

est atteint en moyenne en cing a six mois.

La dose initiale habituelle est de 1Tmg/kg par jour. La survenue d’une aggravation des

symptomes pendant les 15 premiers jours sous corticoides est fréquente.

La corticothérapie ne doit étre diminuée qu’apres obtention d’une amélioration clinique
significative (manifestations minimales de type MGFA classe Il). Une réduction du corticoide ne

réussit généralement que si une autre immunosuppression est mise en route a long terme.
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La fréquence et I'importance des effets secondaires : prise de poids,
diabete, hypertension artérielle, faciés cushinoide, ostéoporose, cataracte, hypokaliémie, trouble

psychique... ; constitue la limitation essentielle du traitement.

Dans la série de Toker et al et Mantegazza et al, les corticoides étaient donnés a 50.4% et

56% des patients respectivement [41,45].

Dans la série de Vaitkus et al, seulement 5 % des patients étaient sous corticothérapie

seule alors que chez 75% elle était en association avec les anticholinestérasiques [58].

Dans notre série, 75% des patients ont pris des corticoides en association avec un

anticholinestérasique.

3. Immunosuppresseurs :

Les immunosuppresseurs sont prescrits seuls ou en association avec une corticothérapie

dans les formes qui sont d’emblée sévéres ou résistantes a un traitement a base de corticoides.

Ils agissent en limitant la prolifération des lymphocytes T et B et par conséquent, il en

résulte une réduction de la production des auto-anticorps.

L’azathioprine est I'immunosuppresseur utilisé en premiére ligne, a la dose de 2 a 3

mg/kg/j, son efficacité a été démontrée par plusieurs études rétrospectives [59].

Il existe d’autres immunosuppresseurs (méthotrexate, mycophénolatemofétil,
cyclosporine...) qui ne sont pas couramment prescrits a cause de leurs effets secondaires plus

importants.
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L'utilisation des immunosuppresseurs est finalement a adapter a chaque
patient. Les effets déléteres des doses élevées et prolongées des corticoides conduisent en
général a associer rapidement aux corticoides un traitement immunosuppresseur, en
commencant en général par I'azathioprine. Les autres immunosuppresseurs sont discutés en cas

de résistance au traitement ou de corticodépendance délétere.

L'utilisation de tous ces immunosuppresseurs nécessite une surveillance biologique
réguliere, notamment hématologique, hépatique et pancréatique et pose le probléme non résolu

de leur durée d’utilisation compte tenu d’un risque hématologique ou cancérigéne potentiel.

Dans la série de Mantegazza et al, 26% des patients prenaient un traitement a base

d’azathioprine contre 13% seulement dans la série de Eymard et al [32,41].

Dans notre série, un traitement a base d’azathioprine a été prescrit chez 57 % des patients.

4. Echanges plasmatiques et immunoglobulines intraveineuses :

C'est le traitement a visée immunologique a court terme, elle repose sur
deux modalités thérapeutiques : les échanges plasmatiques EP et les
immunoglobulines intraveineux Ig IV. Les EP et les IVIG partagent la méme indication, a savoir le
controle a court terme des poussées séveres des crises myasthéniques et lors des exacerbations

résistantes a I’augmentation des anticholinestérasiques [60].

Les échanges plasmatiques agissent en épurant le sang de certaines substances y compris

les auto-anticorps alors que les IVIG agissent en les neutralisants.
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La comparaison de ces deux traitements montre une efficacité comparable aussi bien pour
le délai d’action (qui atteint son maximum en 12 jours pour les 2 techniques), que pour le

pourcentage des patients répondeurs [61].

La réalisation de 3 a 5 échanges plasmatiques ou l’administration de 1 a 2 g/kg
d’immunoglobulines intraveineuses sur une durée de 3 a 5 jours est habituellement

recommandée.[62]

L’effet des EP et des IVIG ne dure que quelques semaines, nécessitant le recours a un

traitement de fond [63].

Dans la série de Mantegazza et al, 11% des patients ont eu recours aux échanges

plasmatiques et 12% aux IVIG [41].

Dans la série de Toker et al, 34.9% des patients ont eu recours aux IVIG avant la

thymectomie [45].

Dans la série de Kauppi et al, 13% des patients ont eu recours aux échanges plasmatiques

avant la thymectomie [47].

Dans notre série, un seul patient (soit 6.25 %) a nécessité le recours aux échanges
plasmatiques avant la thymectomie suite a une crise myasthénique sévére. A raison de cing

séances au rythme d’une séance un jour sur deux.

Aucun patient n’a eu recours aux immunoglobulines en intra-veineuse.

Le tableau ci-dessous résume les résultats retrouvés dans la littérature :
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Tableau XI : Prise en charge médicale des patients myasthéniques dans la littérature.

Mantegazza et Toker et Kauppi et Notre série
al[41] al[45] al[47]
Anticholinestérasiques 94% 90.4% 100% 100%
Corticoides 56% 50.4% 75%
Azathioprine 26% 19% 50%
Echanges plasmatiques 11% 0% 13% 6.25%
IVIG 12% 34.9% 0%

V. Prise en charge chirurgicale :

1. Définition de la résécabilité

L'évaluation de la résécabilité représente ainsi la premiere étape de la prise en charge
d’une tumeur thymique ; en effet, la résection compléte représente le facteur pronostique le plus
constant et le plus significatif sur la survie sans progression et la survie globale des patients.

[37,64]

L’évaluation de la résécabilité des tumeurs thymiques est principalement basée sur
I'expertise du chirurgien; il est recommandé de discuter des indications opératoires dans le
cadre d’une réunion de concertation pluridisciplinaire oncologique, possiblement de recours,

comme celle mise en place par le réseau RYTHMIC.

La classification TNM aide a formaliser la définition de la résécabilité des tumeurs
thymiques: les structures classées T1-3 étant accessibles a une résection, alors que les

structures T4 étant classiquement non résécables.
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Une tumeur intra-thymique parfaitement encapsulée est habituellement réséquée
d'emblée. En cas de tumeur intra-thymique de résécabilité douteuse, une preuve histologique
doit étre apportée par une biopsie de taille suffisante. La méthode de biopsie doit alors respecter

I’espace pleural afin d’éviter un ensemencement tumoral iatrogénique.

La ponction-biopsie transpariétale ( 7ru-Cut) constitue une alternative a la médiastinotomie
antérieure. La médiastinoscopie n'est pas recommandée car elle ne permet pas un abord

satisfaisant de la loge antérieure.

La cytoponction a I'aiguille n’est pas recommandée, compte tenu de la difficulté du diagnostic

sur cytologie.[37]

2. Délai préopératoire :

Selon certaines études, la durée d’évolution des symptomes avant la chirurgie thymique

influence la réponse thérapeutique [65].

Dans la série de Toker et al, le délai préopératoire médian a été de 28.9 mois avec des

extrémes de 2 a 144 mois, alors que chez M.W Min et al, ce délai a été de 6 mois [45].

Chez Nieto et al, le délai préopératoire a été inférieur a 2 ans chez 80.3% des patients et

supérieur a 2 ans chez 19.6% [66].

Dans notre série, la durée moyenne d’évolution des symptomes avant la thymectomie a été

de 26 mois avec des extrémes de 2 a 120 mois.
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3. Stratégie de la prise en charge anesthésique :

L’anesthésie pour chirurgie du thymus nécessite un bilan préopératoire explorant les
fonctions respiratoires et neurologiques, en particulier en cas de myasthénie associée et

lorsqu’un envahissement pleuro-pulmonaire est suspecté [67].

La gravité de la myasthénie est évaluée sur la fonction respiratoire. L'atteinte de la
musculature pharyngo-laryngée ou thoracique fait craindre des complications respiratoires

postopératoires [68].

La fonction respiratoire est toujours quantifiée avant toute intervention chirurgicale par
des épreuves fonctionnelles respiratoires (EFR) notamment la pression inspiratoire maximale et
la capacité vitale. Les EFR permettent d’avoir une valeur de référence et entrent dans les scores

prédictifs de ventilation mécanique postopératoire [69]. (Tableau 13) :

Tableau 1: Score de prédiction du risque de complication respiratoire postopératoire ou Score de

Leventhal.
Item Points

Durée de la maladie > 6 an 12
Autre maladie respiratoire associée 10
Pyridostigmine > 750 mg j-1 8
Capacité vitale < 2,9 | 4
Total 34

Score < 10 : extubation postopératoire immédiate

Score 10-12 : zone d’incertitude
Score > 12 : ventilation mécanique postopératoire
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D’autres maladies auto-immunes peuvent étre associées a la myasthénie. Ces pathologies
peuvent avoir des implications anesthésiques propres et doivent donc étre recherchées. De
méme, les troubles hydro électrolytiques doivent étre systématiquement recherchés chez les

patients traités par corticoides au long cours.

Tableau XIII : Pathologies auto-immunes associées a la myasthénie et leurs implications

anesthésigues.

Pathologie associée Implications anesthésigues
Thyroidite Hypo- ou hyperthyroidie symptomatique
Lupus érythémateux Risque thrombotique
disséminé Risque d’endocardite
Polyarthrite rhumatoide Risque d’intubation difficile

Risque de luxation atloidoaxoidienne (risque de
tétraplégie)

Anémie de Biermer, anémie Risques propres a I'anémie
hémolytique

En cas de myasthénie aigué, la thymectomie est réalisée sous anti-cholinestérasiques,
voire aprés plasmaphérése. Dans tous les cas, I'intubation et I’anesthésie sont faites sans curare

[67].

Une tumeur thymique peut envahir le tronc veineux innominé et la veine cave supérieure. Il
est prudent de disposer de deux bonnes voies veineuses et d’en placer une au membre inférieur

en cas de clampage veineux innominé ou cave supérieur [67].

La dissection des thymomes peut nécessiter I’ouverture d’une ou deux pléevres : la mise en

place d’une sonde trachéo-bronchique a double courant est donc utile [67].
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4. Voies d’abord et techniques chirurgicales :

a) VATS bilatérale :

> Positionnement du patient :

Le patient est placé en décubitus dorsal avec une rétroversion a 30 degrés, et préparé de
telle sorte qu'il est possible d'accéder aux cotés gauche et droit. On accede d'abord au coté
gauche avec le bras gauche tendu vers le haut et placé au-dessus de la téte du patient sur un

support. Il faut veiller a ne pas trop allonger I'épaule, évitant ainsi de blesser le plexus brachial.

Le chirurgien et I'assistant se tiennent debout sur le c6té homolatéral du patient pendant
que l'infirmiére est sur le c6té opposé. Le plateau de sternotomie est toujours prét dans la salle

d'opération pour une conversion potentielle.

Une fois la partie gauche de I'opération terminée, le bras gauche est fléchi et le bras droit

est tendu, tout en maintenant un champ stérile [70].

> Emplacement des ports :

Le positionnement correct du patient sur la table opératoire et des trocarts est de la plus
haute importance pour faciliter les manceuvres chirurgicales et minimiser le temps opératoire

[71].

Trois orifices (2 de 5 mm et 1 de 10mm) sont crées le long du bord latéral de la glande
mammaire. Le premier orifice est créé avec une incision de 10 mm dans la peau. Un dissecteur
est introduit par dissection émoussée le long du bord supérieur du 6eéme EIC au niveau de la

ligne axillaire moyenne afin de créer un pneumothorax. Un trocart de 10mm est ensuite introduit
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dans la méme incision et un thoracoscope a 30 degrés est utilisé pour I'inspection de la cavité

thoracique a la recherche d'adhérences potentielles ou d’une autre pathologie.

L'insufflation de dioxyde de carbone (CO2) est installée en utilisant une limite de pression

de 6-8 mmHg.

Sous guide thoracoscopique, un premier orifice de 5 mm est realisé au
niveau la ligne axillaire antérieure du troisiéme espace intercostal .un deuxieme orifice de 5 mm
est placé dans la partie médioclaviculaire au niveau du sixiéme ou septieme espace intercostal.
L'incision est élargie a la fin de I'intervention jusqu'a 1-3 cm en fonction de la taille de la piéce

opératoire [70].
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Figure 66: Emplacement des ports pour thymectomie par voie thoracoscopique VATS. Bloc

opératoire du service de chirurgie thoracique CHU Mohammed VI Marrakech.

> Etapes de l'intervention :

Les regles strictes de la chirurgie tumorale s'appliquent a cette intervention ; résection

monobloc sans effraction tumorale, emportant la graisse péri-thymique.
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Figure 67: Vue per-opératoire de la dissection le long du nerf phrénigue. Bloc opératoire de

chirurgie thoracique du CHU Mohammed VI Marrakech.

o Coté gauche :

Etape 1 : Libération du diaphragme, du sternum et du péricarde

Le tissu thymique est disséqué de ses attachements au diaphragme
inférieurement, au sternum antérieurement et du péricarde postérieurement jusqu'a ce que le
poumon droit soit visualisé. La dissection est prolongée jusqu'a l'abouchement de la veine

mammaire interne gauche dans la face inférieure de la veine brachiocéphalique gauche.
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Etape 2 : Libération du nerf phrénique gauche

Le nerf phrénique gauche devrait étre visualisé le long de I'axe latéral gauche du péricarde.
La plevre viscérale qui recouvre le nerf est incisée, et les tissus thymique et péri thymique sont

réséqués en longeant le nerf phrénique.

Etape 3 : Libération de la veine brachio-céphalique gauche

La dissection se poursuit ensuite latéralement le long de la face inférieure de la veine
brachio-céphalique gauche, avec ablation des tissus thymiques et péri-thymiques .Une grosse
branche veineuse qui draine le thymus se rencontre habituellement sur la face inférieure de la
veine brachio-céphalique gauche et peut étre clippée sectionnée ou simplement coagulée par

pince bipolaire.

Etape 4 : Dissection de la corne thymique supérieure gauche

La dissection est ensuite poursuivie supérieurement, jusqu'a ce que les
ligaments thyro-thymiques soient libérés. Etant donné I'emplacement de la corne thymique
adjacente au sillon trachéo-cesophagien, on prend soin de ne pas léser le nerf laryngé récurrent,
qui se trouve dans la méme localisation. De plus, la veine thyroidienne inférieure se drainant
dans la veine brachiocéphalique peut étre identifiée et ligaturée. Il faut noter que chez les
patients qui ont déja subi une chirurgie thyroidienne, des adhérences fibreuses dans le cou

peuvent étre observées.

C’est la derniére étape de la dissection a gauche. Apres mise en place d'un drain et
repositionnement du patient du c6té droit, I’emplacement des trocarts est réalisé de la méme

maniere déja décrite [72].
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e COté droit :

Etape 5 : Libération du nerf phrénique droit

Le médiastin antérieur droit est alors accessible. Le nerf phrénique droit est libéré de la
méme maniére qu’a gauche. N'importe quel Tissu thymique et péri-thymique profond est
disséqué le long du nerf phrénique droit. La dissection se poursuit supérieurement le long

I'artére et la veine mammaires internes droites, tout en libérant le reste du tissu thymique [73].

Le tronc veineux brachiocéphalique gauche et rapidement localisé a son

abouchement dans la veine cave supérieure.

L'intervention se termine par la dissection et ligature de la corne thymique supérieure

droite.

Un endobag est ensuite introduit dans la cavité thoracique droite, I'échantillon est saisi et
placé dans le sac. L'extraction doit étre faite avec soin pour ne pas presser la capsule afin de

réduire le risque d’envahissement capsulaire ou des tissus avoisinants.

L'insufflation de CO2 est arrétée et l'orifice inférieur de 5 mm est étendu de 1 a 3 cm selon

la taille de I'échantillon.

Le spécimen est marqué par des points de suture et un dessin est fait selon les
recommandations de [I''TMIG. L'échantillon est envoyé par la suite pour étude

anatomopathologique.
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Les deux incisions de 5 mm restantes sont fermées par un seul point de
suture. Un drain thoracique CH28 est introduit dans I'orifice inférieur et cette incision est suturée

en trois plans avec Vicryl 2-0 [70].

> Avantages :

La VATS bilatérale a I'avantage de coupler sécurité et efficacité, permettant ainsi une
résection aussi large que possible du thymus et de la graisse péri-thymique. Elle est aussi la plus

slire quant a la préservation du nerf phrénique surtout chez les patients myasthéniques.

> Inconvénients :

Il y a aussi des limites a cette approche, la posture du patient doit étre
modifiée au cours de l'opération, cela prend en moyenne entre 30 a 40 minutes et la
désinfection est justifiée. Un drainage thoracique bilatéral est également nécessaire dans cette

approche [72].

b) VATS unilatérale :

> Positionnement du patient :

Le patient est positionné en décubitus dorsal avec une rétroversion de 30 degrés (un billot
le long du rachis), le bras ipsilatéral surélevé en abduction a 90 degrés est posé sur un appui. Il
faut prendre soin de ne pas étirer I’épaule pour éviter de léser le plexus brachial. Le chirurgien et
son assistant se trouvent du coté ipsilatéral du patient, le moniteur est placé en face d’eux ainsi

que I'infirmier.
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> Emplacement des ports :

Trois orifices de 5 mm sont réalisés le long du bord latéral de la glande mammaire. Le
premier port est créé avec une incision cutanée de 5 mm. Un dissecteur est introduit en utilisant
une dissection émoussée le long du bord supérieur du sixiéme espace intercostal dans la ligne
axillaire moyenne afin de créer un pneumothorax. Un port de 5 mm muni d’un trocart est
ensuite introduit dans la méme incision et un thoracoscope de 5 mm a 30 degrés est utilisé pour

inspecter la cavité thoracique a la recherche d’adhésions et de pathologies potentielles.

L’insufflation de dioxyde de carbone (CO2) est réalisée avec une limite de pression de 6-8
mmHg. Sous guidage thoracoscopique, un deuxieme port de 5 mm est introduit a 'aide d’un
trocart dans la ligne axillaire antérieure au niveau du troisieme espace intercostal, et un
troisieme port de 5 mm est placé dans ligne médio-claviculaire au niveau du sixieme ou
septieme espace intercostal. Cette derniére incision est étendue en fin de procédure a 1-3 cm en

fonction de la taille du spécimen a réséquer.
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Figure 68: Emplacement des ports de thoracoscopie droite chez une patiente opérée pour
thymectomie au service de chirurgie thoracique du CHU Mohammed VI Marrakech

> Etapes de l’'intervention :

La dissection débute par la section de la plévre médiastinale le long du bord antérieur du
pédicule phrénique droit. Une résection étendue du thymus y compris les cornes inférieures et

supérieures et le tissu adipeux médiastinal antérieur est réalisée.

La dissection est effectuée a l'aide d’un dispositif d’énergie bipolaire dans le sens des

aiguilles d’'une montre a droite et dans le sens contraire des aiguilles d’'une montre a gauche.

L’utilisation d’un bistouri a ultrasons est conseillée pour I’hémostase endothoracique dans

le but d’éviter une lésion du nerf phrénique par thermo-coagulation.
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Sur le coté droit, la corne inférieure droite est disséquée le long du nerf phrénique droit
jusqu’a la veine mammaire droite, du péricarde et du sternum. La dissection est ensuite
poursuivie le long de la veine cave supérieure jusqu’a son point de fusion avec la veine

innominée.

Figure 69: Vue per-opératoire de la dissection le long du nerf phrénigue droit. Bloc opératoire de
chirurgie thoracique du CHU Mohammed VI Marrakech.

Le tronc veineux innominé est repéré au niveau de sa jonction avec la veine cave
supérieure pour poursuivre la dissection jusqu’aux veines thymiques qui sont ligaturées avec des

clips endoscopiques de 5 mm.

La pression positive au CO2 permet I'accés a la région cervico-thoracique pour I'exérese

de la glande dans sa portion cervicale.
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La corne cervicale supérieure droite est isolée tout en rétractant la glande thymique par le
bas, le ligament thyro-thymique est divisé. La dissection est ensuite poursuivie le long de la
veine innominée et au-dessus de celle-ci. La corne supérieure gauche est disséquée de la méme

maniere.

La plévre du coté gauche est localisée et le nerf phrénique gauche est localisé en
poursuivant la dissection en arriere. La dissection est poursuivie en bas le long du nerf
phrénique gauche tandis que la glande est rétractée a droite et étendue le long de la pléevre et du
péricarde afin d’éliminer la partie restante de la glande et le tissu adipeux, y compris la corne

inférieure gauche.

Figure 70: Vue opératoire d'un thymome lors d’une thymectomie par voie thoracoscopique VATS.
Bloc opératoire de chirurgie thoracigue du CHU Mohammed VI Marrakech.
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La plevre du coté gauche reste intacte aussi longtemps que possible pour éviter que le

poumon gauche n’occupe I’espace de travail.

Une fois la dissection terminée un endobag est introduit dans la cavité thoracique. La piece
comportant le thymus et la graisse médiastinale est mise dans un sac puis extraite a travers un

trocart de 11,5 mm par I'intermédiaire d’un sac endoscopique.

Figure 71: Extraction protégée de la piéce opératoire mise dans un Endobag. Bloc opératoire de
chirurgie thoracique du CHU Mohamed VI Marrakech.

Le drain thoracique de 28 CH est introduit dans I'orifice inférieur.
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> Avantages :

La durée opératoire lors de la thymectomie par VATS unilatérale est nettement plus courte

[74].

La VATS unilatérale a aussi des avantages sur le plan esthétique,
ainsi qu’une diminution de la douleur post-opératoire et donc de la durée et la dose des

antalgiques.

En effet, les travaux de Rickert ont permis de mettre en évidence un développement plus

important de la glande thymique du c6té gauche.

De plus, cette voie d’abord offre une bonne visualisation de la fenétre aorto-pulmonaire
(ou peut se trouver du thymus ectopique) et du nerf phrénique gauche (le droit étant
partiellement protégé par un repérage anatomique facilité par ses rapports avec la veine cave

supérieure).

Tomulescu concluait qu’il n’existait pas de différence en termes de résultats quel que soit

le coté choisi [75].

> Inconvénients :

Le choix du c6té lors de la thymectomie par VATS unilatérale est un sujet de controverse.

Pour certains auteurs, la voie gauche se heurte a des difficultés de dissection de I'angle
cardiophrénique droit et de la zone de confluence entre la veine cave supérieure et le tronc

veineux innominé, préférant alors une voie d’abord droite [76].
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Pour d’autres, la voie droite est limitée par la dissection de I’angle cardiophrénique droit et
de la fenétre aorto-pulmonaire. Certaines équipes ont donc résolu cet aspect par réalisation de

techniques bilatérales [77,78].

L’approche par voie gauche uniquement rend la dissection de la partie
confluente de la veine cave supérieure et la veine innominée du co6té droit difficile, avec un
risque potentiel sur le nerf phrénique droit (surtout chez les patients obéses) [72,79]. Tandis que
la dissection au niveau de la fenétre aorto-pulmonaire est difficile par voie droite, avec risque

potentiel de lésions du nerf phrénique gauche.

Ergonomiquement, il est plus facile pour les chirurgiens droitiers de
disséquer le thymus dans la voie droite. Tandis que Riickert et al ont conclu que I'approche du

coté gauche est la plus favorable a la réalisation d'une thymectomie radicale [80,81].

c) VATS sous xiphoidienne :

Le patient est placé en décubitus dorsal, L'opérateur se tient entre les jambes du patient et

I'instrumentiste a droite du patient [82].

Dans un premier temps, une incision transversale a été faite le long des lignes de Langer 1
cm sous le processus xiphoide. L'incision peut aussi se faire de maniére verticale ; ce type de

plaie a cependant tendance a s’étendre lors de I'extraction des tumeurs larges.
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Figure 72: Positionnement du patient, de I'opérateur et de l'instrumentiste lors d'une
thymectomie par voie thoracoscopique VATS sous xiphoidienne.

L'incision cutanée ne doit pas étre faite trop prés du processus xiphoide, il peut étre
difficile pour les forceps d’atteindre la face postérieure du sternum. Le muscle grand droit de
I’labdomen est disséqué la ou il s'attache au processus xiphoide pour atteindre la face postérieur
de ce dernier. Le thymus est alors aveuglément détaché de la face postérieure du sternum a

I'aide d’un doigt.

Par la suite, une incision verticale de 0,5 a 1 cm est pratiquée sur le fascia du muscle grand
droit de I’abdomen, sans ouvrir le péritoine, et un espace est créé pour insérer le port. Il n'est
pas nécessaire de disséquer le processus xiphoide. Un port pour la chirurgie d'une seule incision
avec trois mini-ports, est inséré dans I'incision sous xyphoidienne. Le tube d’insufflation de CO2

est raccordé au port et I'insufflation de CO2 est effectuée dans le médiastin a 8 mmHg.
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Le chirurgien détache le thymus de la face postérieure du sternum jusqu’au cou. La
pression positive de l'insufflation de CO2 élimine la pression sur le péricarde et les poumons
bilatéraux et, avec l'aide du détachement du thymus, élargit I'espace au niveau de la face
postérieure du sternum. Les deux plévres médiastinales sont incisées et la cavité thoracique est

exposée bilatéralement [83].

Ensuite, les des deux nerfs phréniques sont identifiés. L'emplacement du nerf phrénique
gauche dans la partie inférieure de la cavité thoracique peut étre vérifié par I'une des méthodes
suivantes ; en tirant le tissu adipeux péricardique vers la droite, ou par déplacement du coeur

avec des cotons-tiges pour chirurgie thoracoscopique.

Le tissu adipeux péricardique et le thymus sont détachés du péricarde de maniere
antérieure par rapport aux nerfs phréniques bilatéraux. Pour prévenir les dommages collatéraux
aux organes adjacents lors de l'utilisation de la pince bipolaire, elle ne doit étre utilisé qu'une
fois le thymus disséqué se trouve suffisamment éloigné des organes vitaux comme le péricarde

et les veines brachiocéphaliques.

Pour exposer en toute sécurité la face distale de la veine brachiocéphalique gauche, le tissu
adipeux superficiel est lentement et graduellement détaché de la zone prés de la veine
brachiocéphalique gauche. Une fois le c6té proximal de la veine brachio-céphalique gauche est

exposée, la zone de confluence des veines brachiocéphaliques est exposée aussi.

Par la suite, la partie cervicale est détachée et la fine membrane au-dessus du thymus est
disséquée. Le pole supérieur du thymus est saisi a l'aide d'une pince de préhension et tiré de
facon caudale afin de pousser la veine brachio-céphalique gauche et exposer le cou pour une

meilleure vision. Il faut faire attention de ne pas léser la veine thyroidienne inférieure.
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Enfin, le thymus est tiré soit vers la droite ou la gauche et disséqué de la

veine innommée. La veine thymique est disséquée a et la thymectomie est terminée.

Le thymus réséqué est placé dans un sachet dans le médiastin et retirée du corps par
I'intermédiaire du l'incision subxiphoide. Un drain de 20-Fr est inséré a travers l'incision sous-

xiphoide et I'incision chirurgicale est fermée [84].

La VATS sous-xiphoide peut étre améliorée par sa combinaison a la double élévation du

sternum, permettant ainsi une thymectomie trés extensive dans le cas des thymomes.

Le sternum est surélevé a l'aide de deux crochets relié¢ au cadre sternal. Le crochet
inférieur a été inséré a travers l'incision sous-xiphoide, ce qui a permis de surélever le sternum
et faciliter I'accés au médiastin antérieur par le bas. Le crochet supérieur a été inséré par voie
percutanée, apres que le tissu médiastinal, y compris les principaux vaisseaux médiastinaux, a
été disséqué de la surface interne du sternum. Ce qui a permis d'améliorer I'exposition du
médiastinal supérieur et les régions inférieures du cou, facilitant ainsi la procédure et permettant
la visualisation de l'ensemble des pobles supérieurs du thymus et la partie inférieure de la

thyroide [85].

> Avantages :

Dans le cas d'une thymectomie par chirurgie thoracoscopique vidéo-assistée (VATS)
uniportale sous-xiphoide, le thymus n'est pas accessible par les cotes, ce qui évite les lésions

des nerfs intercostaux [86].

De plus, plusieurs avantages ont été signalés par rapport a la thymectomie par VATS

unilatérale ; notamment la diminution de l'utilisation d'analgésiques postopératoires, une durée
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opératoire plus courte et un séjour a I'hopital plus court. L'approche sous-xiphoide est aussi tres

bénéfique pour le patient sur le plan esthétique.

> Inconvénients :

Malgré ces avantages, la voie sous-xiphoide pour la chirurgie thoracique

vidéo-assistée a plusieurs limites; notamment l'obésité du patient, la cardiomégalie et la

diminution de la manceuvrabilité des instruments vu l'interférence qui existe entre eux [87].

Tableau XIV : tableau comparatif entre les types de la VATS

Types de VATS

Bilatérale

Unilatérale

Sous xiphoide

Avantages

1) efficace : permet une
résection
compléte.

2) sure : permet de
visualiser les deux nerfs
phrénigues.

1) rapide : pas besoin
d’un changement de
coté.

2) diminution de la

douleur post opératoire.

3) avantage esthétique.

1) diminution de la
douleur post
opératoire.

2) durée plus courte.

3) avantage esthétique.

Limites

1) durée opératoire
assez longue.

2) besoin d’un
drainage bilatérale.

1) risque de Iésion du
nerf phrénique dans le
coté gauche.

2) difficulté d’opérer au
niveau de la fenétre
aorto-pulmonaire
dans le coté droit.

interférence entre les
instruments et
diminution de
manceuvrabilité.

Perspectives

ajout d’une incision
cervicale.

ajout d’une incision
cervicale.

1) ajout d’une incision
cervicale.
2) combinaison avec
VATS uni ou bilatérale.
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5. La durée opératoire :

Dans I'étude de Tian et al, le temps opératoire moyen a été légerement plus long dans la

voie thoracoscopique VATS (137.6 min) que dans la voie trans-sternale (134.3 min) [46].

Dans I'étude de Yablonsky et al, le temps opératoire moyen a été plus long dans la
thymectomie étendue par la technique VATS avec incision cervicale (166 min) que dans la

thymectomie étendue par la technique VATS seule (121.5 min) [35].

Chez Kauppi et al, la durée moyenne de I'intervention par VATS a été de 136 min avec des
extrémes de 108.5 min a 166.5 min, alors qu’elle a été de 124 min pour la technique robotique

RATS avec des extrémes de 98 min a 159 min [47].

Dans la série de W.Pfister et al, la durée opératoire moyenne a été de 92 min pour la VATS
(extrémes : 80-100) et de 137 min (extrémes : 100-180) pour la technique robotique RATS

[88]. Le tableau ci-dessous résume les différents résultats retrouvés dans la littérature tableau :

Tableau XV : Durée opératoire moyenne pour la voie thoracoscopigue VATS

Série Durée opératoire
Tian et al[46] 137.6 min
Yablonsky et al[35] 121.5 min
Kauppi et al[47] 136 min
Witte Pfister et al[88] 92 min
Notre série 110 min

-130 -



La chirurgie vidéo-assistée dans la prise en charge des pathologies thymiques

Plusieurs méta-analyses et revues systématiques (Xie et al, Hess et al, Rusidanmu et al) ont
conclu que la durée de l'intervention par voie thoracoscopique VATS était similaire a la durée

opératoire par la voie trans-sternale [89-91].

Dans I'étude de Li et al, qui est une méta—analyse incluant 7 séries, la durée opératoire
était significativement courte dans la voie thoracoscopique subxiphoide que dans la voie

thoracoscopique latérale (119.2 min versus 138.8 min) [86].

6. Le saignement per—opératoire :

Dans I’étude de Tian et al, le saignement per-opératoire moyen a été moindre dans la voie

thoracoscopique VATS (92.4 mL) que dans la voie trans-sternale (217.4 mL) [46].

Dans notre étude, le saignement per-opératoire moyen a été de 43 mL avec des extrémes

de 20 mL et 80mL.

Selon la méta-analyse de Hess et al, 12 parmi 14 études ont rapporté une diminution
significative de la perte sanguine per-opératoire chez les patients opérés par techniques mini
invasives par rapport a ceux opérés par voie trans-sternale. Ceci rejoint les résultats de la méta-

analyse de Xie et al [89,90].

7. Les suites opératoires :

a) Séjour en réanimation :

Dans la série de Toker et al, la durée moyenne du séjour en réanimation a été de 9.4

heures avec des extrémes de 1 a 36 heures [45].
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Dans la série de W.Pfister et al, la durée moyenne du séjour en réanimation a été de 24

heures pour les deux voies d’abord (VATS et RATS). Ceci rejoint les résultats de notre étude. [88]

b) La durée du drain thoracigue :

Dans la série de Tian et al, la durée moyenne du drain thoracique a été de 3.1 jours chez

les patients opérés par VATS et de 3,7 jours chez ceux opérés par voie trans-sternale [46].

La méta-analyse de Rusidanmu et al a conclue que la durée du drainage thoracique a été
courte chez les patients opérés par VATS que chez les patients opérés par voie trans-sternale

[91].

Dans la série de W. Pfister et al, la durée moyenne du drain thoracique a été de 1.4 jours

pour les deux voies d’abord (VATS et RATS) [88].

Dans notre série, La durée moyenne du drain thoracique a été de 2 jours avec des

extrémes de 1 a 3 jours.

c) La durée d’hospitalisation :

Dans la série de Tian et al, la durée moyenne d’hospitalisation a été plus courte pour la
voie thoracoscopique que pour la voie trans-sternale, avec respectivement 6.7 jours et 12.2

jours [46].

La méta-analyse de Rusidanmu et al a conclue que la durée moyenne d’hospitalisation a
été courte chez les patients opérés par VATS que chez les patients opérés par voie trans-

sternale.
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Le tableau ci-dessous résume les différents résultats retrouvés dans la littérature.

Tableau 2: la durée moyenne d'hospitalisation

série Durée moyenne Extrémes
Tian et al[46] 6.7 jours (3.1 -10.3))
Toker et al[34] 2.4 jours (1 -13j)
Kauppi et al[47] 3 jours 2 - 4)
Pfister et al[88] 4 jours (3 - 6))
Notre série 4 jours (3 -6))

d) Les complications post-opératoires :

Dans la série de Toker et al, tous les patients (387 patients) ont été opérés par voie

thoracoscopique et 7.5% d’entre eux ont eu des complications post-opératoires [45].

v'une atélectasie pulmonaire chez 7 patients,
v/ une pneumonie nosocomiale chez 4 patients,
v'une crise myasthénique chez 4 patients,
v"un pneumothorax chez 3 patients,

v"une paralysie phrénique chez 3 patients,

v"un chylothorax chez 2 patients.

Dans la série de Kauppi et al (147 patients), des complications post-opératoires ont été

observées chez 8% des patients opérés par VATS et 10% des patients opérés par RATS [47].

Dans le groupe de patients opérés par thoracoscopie VATS :

v/ 2 ont fait une paralysie phrénique,

v/ 2 ont eu un saignement,
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v/ 2 ont nécessité une reprise chirurgicale,
v' 1 a souffert d’'une pneumonie,

v" Et un a fait un empyeme.
Dans le groupe de patients opérés par RATS :

v" Un a fait une paralysie phrénique,
v' 2 ont souffert d’'une pneumonie,
v/ 2 ont fait un empyeme,

v' Et un seul patient a nécessité une reprise chirurgicale.

Dans notre série, aucun patient n’a développé de complications post-opératoires.

8. Etude anatomopathologique de la piéce opératoire :

L'examen microscopique précise le type histologique de la tumeur selon la Classification

OMS 2004-2014. (Annexe 7)

L'ITMIG a proposé des recommandations pour [|'analyse anatomo-pathologique des

tumeurs thymiques [92].

» 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.
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L’orientation de la piéce opératoire en utilisant des fils ou des marquages a I’encre est

indispensable.

La piéce opératoire doit faire I'objet d’au moins une section par centimeétre, ou d’un
prélevement en totalité si la tumeur est de petite taille. Les sections tumorales doivent étre
repérées. Un minimum de 5 blocs doit étre examiné, quelque soit le diamétre tumoral. Des blocs

du thymus non tumoral doivent étre examinés, si possible.

Le repérage des blocs avec leur correspondance anatomique doivent étre notifiés. Des

échantillons de tissu tumoral doivent étre congelés si la taille tumorale est suffisante.

> Evaluation des marges de résection

Définition des marges négatives :

v' Présence de tissu normal entourant la totalité de la tumeur, ou

v' Présence de tissu sain autour des structures envahies par la tumeur (plévre ou
péricarde), ou

v' capsule ou surface de la piece opératoire marquée a I'’encre indemne d’invasion
tumorale.

v' Définition des marges positives :

v/ extension tumorale a une marge marquée a I’encre

v' la distance par rapport a la marge de résection doit étre précisée. En cas de marge
inférieure a 1mm, une vérification de I'absence d’envahissement sur 3 niveaux

supplémentaires doit étre effectuée.
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> Evaluation des tumeurs réséquées apreés traitement néo-adjuvant

Le pourcentage de cellules tumorales viables doit étre précisé par incréments de 10%, sur

un minimum de 5 sections représentatives de la tumeur.

L'ITMIG a développé des critéres spécifiques pour définir les principaux sous-types

histologiques [93]. (Voir Annexe 8)

Il existe souvent différents sous-types histologiques dans une méme tumeur. Le terme de

thymome combiné n’est plus recommandé.

Il faut lister les composants présents en commencant par le plus abondant (par tranche de
10% selon I’OMS) ; en revanche, dés lors qu’il existe un contingent (méme minoritaire) de
carcinome thymique la tumeur prend le terme de carcinome thymique combiné soit avec 1

thymome ou 1 autre carcinome.

Dans la série de Kauppi et al, I’hyperplasie thymique était présente chez 37% des patients,
I’involution thymique chez 43% des patients, le thymolipome chez 14% et le thymome chez 2%

des patients [47].

Dans la série de S. Siwachat et al, I’étude anatomopathologique de la piéce opératoire a
mis en évidence une involution thymique chez 58% des patients, un thymome chez 29% et une

hyperplasie chez 13% [94].

Dans notre étude, I’examen anatomopathologique a révélé une hyperplasie thymique chez
50% des patients, un thymome chez 25%, un thymolipome chez 12.5% et une involution

thymique chez 12.5% des patients.
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Le tableau ci-dessous résume les donnés de la littérature :

Tableau XVII : les différentes anomalies thymigues retrouvées a I'étude anatomopathologique

dans la littérature

série hyperplasie thymome involution Thymolipome
Kauppi et al[47] 37% 2% 43% 14%
Siwachat et al 13% 29% 58%
[94]
Notre série 50% 25% 12.5% 12.5%

vl. Evolution :

Il existe certaines limites en ce qui concerne I’évaluation de I’évolution de la myasthénie

aprés la chirurgie thymique, notamment :

v' La nature fluctuante des manifestations cliniques ;

v' La difficulté a caractériser la réponse a la thymectomie de facon uniforme dans
toutes les études ;

v Le fait que la rémission ne peut étre atteinte qu’apres plusieurs années ce qui peut

réduire les taux de rémission dans certaines études.

1. Statut MGFA post-opératoire :

Dans les séries de De Roxas et al et Bak V et al, les patients qui ont fait la thymectomie ont
montré des taux de rémission plus élevés que ceux qui n’en ont pas fait (70% pour la série de De

Roxas et al et 62% pour la série Bak V et al) [95,96].

Chez Budde et al, 75% des patients ont atteint la rémission aprés la thymectomie [97].

-137 -



La chirurgie vidéo-assistée dans la prise en charge des pathologies thymiques

Dans notre série, nous avons utilisé la classification MGFA post-opératoire pour
caractériser I’évolution de la myasthénie aprés la prise en charge chirurgicale, ainsi, 69% des
patients avaient une bonne réponse thérapeutique avec 25% de RP et 44% de MM. Ceci rejoint les

résultats retrouvés dans la littérature.

2. Traitement médicamenteux apres la thymectomie :

La thymectomie est considérée comme un moyen thérapeutique efficace pour réduire voire
supprimer l'utilisation des anticholinestérasiques, des corticoides et des immunosuppresseurs
[27].

Dans I’étude Marulli et al, les résultats ont montré : une interruption ou une réduction des
inhibiteurs de la cholinestérase chez 69% des patients et une réduction significative de la dose

médiane du prednisone chez 89% des patients [98].

Dans notre étude, I’évaluation du traitement médicamenteux apres I'intervention a montré

une réduction ou une suppression de l'utilisation des :

—anticholinestérasiques chez 81.25% des patients,
—corticoides chez 62.5% des patients,

—immunosuppresseurs chez 31.25% des patients.

3. Dosage des anticorps anti-rach :

Dans la série de Masaoka et al, la diminution du titre des anticorps en post-opératoire était

corrélée a I'effet de la thymectomie [99].
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Dans notre étude les résultats n’étaient pas concluant étant donné que le dosage des

anticorps apres l'intervention n’a été réalisé que chez 25% des patients.

VII. Facteurs pronostiques :

Le role du thymus dans la pathogénie de la MG a été clairement établi mais il reste trés
complexe. La thymectomie a contribué significativement au traitement de la myasthénie mais il

reste a identifier les éléments qui interférent avec la réponse thérapeutique [100].

Plusieurs études ont démontré que le jeune age, la courte durée d’évolution de la maladie,
la présence d’hyperplasie thymique et I'absence de thymome sont des facteurs de bonne

réponse thérapeutique [53,101].

Néanmoins, il reste difficile d’identifier les facteurs pronostics qui conduisent a une
meilleure évolution apres la prise en charge chirurgicale. Ceci est di a la rareté de la MG et la

longueur d’évolution qui nécessite un long recul pour le suivi post-opératoire.

Le statut MGFA post-opératoire releve d’une certaine importance dans le suivi des patients
atteints de myasthénie dans la mesure ou il s’agit d’une échelle de mesure qui permet de
constater et de quantifier le degré de la réponse thérapeutique. Dans ce sens, nous avons choisi
de comparer les résultats de cette mesure avec certaines spécificités des patients afin de mieux

relever les facteurs de contingence dans les différents stades évolutifs de la maladie.

1.L’age :

Plusieurs études ont rapporté que les patients avec un age de début précoce de la maladie

ont un meilleur pronostic apreés la thymectomie [75,102,103].
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La série de Bak.V et al montre que les patients qui ont atteint les meilleurs résultats
cliniques apres la thymectomie sont agés de moins de 30 ans. Ceci peut étre expliqué par des
taux de morbidité et de mortalité plus faibles ainsi qu’une meilleure tolérance aux doses élevées

du traitement médicamenteux chez eux [96].

Dans une autre étude de De Roxas et al, il a été constaté que les résultats les plus

médiocres étaient observés chez les patients agés de moins de 50 ans [95].

Chez Budde et al, I’étude a montré une forte corrélation entre I’'dge et les résultats
cliniques apres la thymectomie. Ainsi, il a été constaté une meilleure réponse thérapeutique chez
les patients agés de moins de 50 ans, ce qui est concordant avec les résultats de Masaoka et al

[97,99].

Dans la série de M-W Lin, 38% des patients agés de moins de 40 ans ont atteint une

rémission stable contre 22% chez les personnes agées [104].

Par contre, I’étude de Nieto et al a montré qu’il n’y avait pas de corrélation entre ’dge du

patient et I’évolution apres la thymectomie [66].

Les résultats qui découlent de notre série illustrent une bonne réponse a la thymectomie
lorsque I’age est inférieur a 40 ans. Dans cette tranche d’age, 72% des patients ont atteint un

statut de RP ou de MM.

2.Le sexe :

Le sexe du patient semble étre un facteur associé a la réponse thérapeutique aprés la

thymectomie dans plusieurs études [28,105].
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Certaines ont démontré que les patients de sexe féminin présentaient de meilleurs
résultats alors que d’autres ont prouvé le contraire. D’autres séries ont concllit qu’il n’y avait pas

de prédilection de sexe [66,103].

Dans I’analyse unie-variée de Budde et al, il a été constaté que les patients de sexe féminin
avaient une évolution meilleure apres la thymectomie. Ainsi, 80% des patients de sexe féminin

avaient une bonne réponse contre 57% chez les hommes [97].

Dans la série de M.W. Lin et al, 35% des hommes avaient atteint une rémission stable

contre 33% chez les femmes [104].

Dans la série de Nieto et al, il n’y avait aucune corrélation entre le sexe du patient et

I’évolution apreés la chirurgie thymique [66].

Dans notre série, 40% des hommes avaient atteint une rémission stable
contre 18% chez les femmes, ces résultats démontrent que la thymectomie a tendance a réagir

plus efficacement chez les hommes que chez les femmes.

Le tableau ci-dessous résume les données de la littérature (tableau 15):

Tableau XVIII : La réponse thérapeutique selon le sexe

Série Sexe
M.W Lin et al[104] Masculin
Nieto et al[66] Aucune influence
Budde et al[97] Féminin
Notre série Masculin
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3. La durée de suivi aprés la thymectomie :

Le croisement de la durée du suivi post-opératoire avec I’échelle MGFA nous a permis
d’apprécier des résultats assez concluants. Pour un suivi inférieur a 24 mois, 50% des patients
ont atteint une rémission pharmacologique et/ou manifestations minimes. Alors qu’au-dela de
24 mois de suivi post-opératoire, une réponse positive au traitement chirurgical apparait

clairement dans la mesure ou 80% des patients ont atteint une RP ou des MM.

Ces résultats peuvent étre expliqués par le fait qu’une plus longue période de suivi apres
la prise en charge chirurgicale permet d’avoir plus de recul afin d’apprécier la réponse des

patients a la thymectomie et la stabilisation dans un stade clinique de la MGFA post-opératoire.

4. La durée du traitement médicamenteux avant la thymectomie :

Certaines études ont démontré qu’il n’y avait pas de corrélation entre la durée du
traitement médical prescrit avant la chirurgie et |'obtention de la rémission aprés la

thymectomie.

Bak.V et al a constaté que I’évolution aprés la prise en charge chirurgicale était influencée
par la durée du traitement médicamenteux. Ainsi, il a trouvé que les patients qui avaient recu un
traitement médical avant la thymectomie pendant une durée de 8 a 12 mois, ont atteint le statut
de rémission, alors que les patients qui I’ont recu pendant plus de 13 mois ont connu seulement

une amélioration [96].

Dans notre série, nous avons constaté que le traitement médicamenteux prescrit confere

aux patients une évolution satisfaisante lorsqu’il est prescrit sur une courte durée. Ainsi, 80%
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des patients qui ont recu un traitement médicamenteux pendant une durée inférieure a 24 mois
étaient en RP ou avaient des MM. Entre 24 et 48 mois, une absence de réaction au traitement est
observée chez tous les patients. Au-dela de 48 mois, 66% des patients étaient en RP ou avaient

des MM.

5. Le délai préopératoire :

La thymectomie précoce évite le développement et ['activation des lymphocytes B

pathologiques dans les tissus lymphoides extra-thymiques [97,104].

Certaines études suggerent que la durée d’évolution de la myasthénie pourrait influencer

I’effet de la thymectomie [65].

Selon les conclusions de Bak. V et al, les patients avec un délai préopératoire inférieura 17
mois avaient plus de chance d’atteindre de meilleurs résultats y compris une rémission stable.
Ceci démontre qu’un diagnostic précoce, une PEC préopératoire adéquate et une chirurgie

précoce augmenteraient les probabilités d’avoir une bonne réponse thérapeutique [96].

Dans la série de M.-W. Lin et al, 35% des patients avec un délai préopératoire inférieur ou
égal a 12 mois ont atteint une rémission stable contre 30% des patients avec un délai supérieur a

12 mois [104].

Chez Nieto et al, une rémission stable était plutot retrouvée chez les patients avec un délai

préopératoire inférieur a 8 mois [66].

Budde et al n’ont trouvé aucune influence de la durée d’évolution des symptomes sur la

réponse thérapeutique aprés la thymectomie [97].
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Dans notre série, nous avons constaté que le taux d’'une bonne réponse thérapeutique
demeure nettement satisfaisant lorsque le délai préopératoire est inférieur a 24 mois (plus de
80% des patients ont atteint une RP ou un statut de MM sur I’échelle MGFA). Plus le délai

opératoire augmente plus nous constatons de moins bons résultats.

Le tableau ci-dessous résume les résultats retrouvés dans la littérature (tableau 16):

Tableau XIX : Meilleure réponse thérapeutique selon le délai opératoire

Série Délai opératoire
M.W. Lin et al[104] < a 12 mois
Nieto et al [66] < a 8 mois
Bak. V et al[96] < a 17 mois
Budde et al[97] Aucune infuence
Notre série < a 24 mois

6. Le statut MGFA post-opératoire selon le stade clinigue MGFA :

Selon les études de Bak. V et al et De Roxas et al, il a été prouvé que les formes modérées
de myasthénie sont liées a une bonne réponse thérapeutique et que les formes oculaires pures
(stade 1) avaient plus de chance d’atteindre une rémission spontanée apres la thymectomie

[95,96].

Dans la série de Nieto et al, seuls les stades | et Ill étaient des facteurs pronostiques qui

influencent I’évolution aprés la thymectomie [66].

Chez Mulder et al, ce sont surtout les patients avec les stades Il et Ill qui ont atteint une

rémission apres la thymectomie [106].

- 144 -



La chirurgie vidéo-assistée dans la prise en charge des pathologies thymiques

M.-W. Lin et al et Budde et al ont conclu qu’il n’y avait aucune influence du stade clinique

sur I’évolution de la myasthénie apres la chirurgie thymique [97,104].

Dans notre série, nous avons constaté que le statut de RP et des MM se situaient entre les

stades Il A (100% des patients) et lll B (67% des patients) sur I’échelle MGFA.

Le tableau ci-dessous résume les données de la littérature (tableau 17) :

Tableau XX : Meilleure réponse thérapeutique selon le stade clinique MGFA

Série Stade clinique

M-W. Lin et al[104]

Aucune influence

Nieto et al[66] Stade | et lll
De Roxas et al [95] Stade | et Il
Bak. V et al[96] Stade | et Il

Budde et al[97]

Aucune influence

Mulder et al[106]

Stade Il et 1lI

Notre série

Stade Il

7. L’anomalie thymique :

La pathologie thymique est souvent rapportée comme élément influencant la réponse
thérapeutique apres la thymectomie, I’hyperplasie thymique est généralement un élément de

bon pronostic alors que le thymome est de mauvais pronostic [103].

Masaoka et al a réalisé une étude sur 375 patients avec une durée de suivi de 15 ans et a
constaté que la présence de thymome réduisait les chances d’atteindre la rémission. Ceci rejoint

les résultats de Jaretzki et al [28,99].
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Budde et al ont trouvé que les patients avec thymome étaient plus susceptibles de

connaitre une aggravation aprés la thymectomie [97].

Chez M.-W. Lin et al, 36% des patients avec hyperplasie thymique ont atteint une rémission
stable contre 28% pour les autres anomalies thymiques. Ceci rejoint les résultats de Mulder et al

[104,106].

De Roxas et al a conclu qu’il n’y avait pas de différence en termes d’évolution apres la

thymectomie chez les patients avec thymome ou une autre pathologie thymique [95].

Dans notre série, 38% des patients avec hyperplasie thymique ont atteint une rémission
pharmacologique, contre 17% pour les patients avec thymome. Ceci rejoint les résultats de M-W.

Lin et al et Mulder et al.

VIII. Avantages et limites de la VATS :

Les arguments en faveur de la thymectomie trans-sternale (TS), méme pour les thymomes
précoces, sont basés sur la nécessité d'obtenir de larges marges de résection, d'enlever autant
que possible de tissu chez les patients atteints de myasthénie grave (MG), et sur le risque

hypothétique qu'un second thymome peut se développer dans la glande thymique résiduelle.

En effet, quelques chercheurs avaient signalé la possibilité d'une résection incompléte en

raison de la limitation visuelle dans le cas de la chirurgie thoracique vidéo-assistée [107].

Des études ont cependant infirmé cette hypothese, confirmant que les techniques mini
invasives de la thymectomie sont aussi efficaces pour le traitement des thymomes que la

thymectomie par voie trans-sternale standard [78,108,109].
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De nombreuses études [76,110-116], ont montré une réduction significative des pertes
sanguines préopératoire et des besoins en produits sanguins, ainsi qu’une réduction de la
douleur postopératoire, une réduction des taux globaux de complications et une réduction des
durées de séjour a I'hopital en postopératoire avec thymectomie par VATS comparée a une
thymectomie par voie ouverte. Moins de complications postopératoires que dans le groupe TS et
donc un retour plus rapide aux activités quotidiennes. La durée d’admission a l'unité des soins
intensifs (USI) et la durée de l'usage d'opioides pour le controle de la douleur étaient plus courtes

aussi. Sans oublier le bénéfice sur le plan esthétique surtout pour les jeunes femmes.

Plus important encore, la probabilité d'atteindre les objectifs de la résection microscopique
complete (c.-a-d. bords sans tumeur a lI'examen pathologique) et les récidives locorégionales

étaient semblables selon 'une ou l'autre de ces approches [71,117].

La thymectomie par VATS peut ainsi réduire les risques chirurgicaux et
raccourcir la durée de I'hospitalisation vu son caractere mini invasif, sans pour autant menacer

|'effet thérapeutique [118,119].

De plus, Chicaiza-Becerra et al [120], ont démontré dans leur étude que la thymectomie
par VATS est une stratégie rentable dans le traitement des patients dans les pays en

développement.
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I. Quand faire la thymectomie :

< Dans la myasthénie auto-immune avec thymome, la thymectomie est une indication
absolue.

% Dans la myasthénie auto-immune généralisée a anticorps anti-Rach positifs avec
hyperplasie thymique ou a thymus normal.

< Dans la myasthénie oculaire a anticorps anti-Rach positifs, la thymectomie est indiquée
afin de réduire la prescription des thérapies immunosuppressives, éviter la généralisation

des symptomes et lorsque ces derniers sont trés génants.

Il. Quels sont les facteurs prédictifs d’une bonne réponse

thérapeutique ?

—L’age inférieur a 40 ans ;
—Les stades clinques | et Il de la classification MGFA ;
—Le délai préopératoire inférieur a 24 mois ;

—La présence d’hyperplasie comme anomalie thymique.

lll. Comment réaliser la thymectomie ?

Il existe plusieurs techniques chirurgicales de thymectomie : trans-sternale, trans-

cervicale, thoracoscopique et robot-assistée.

La thymectomie par voie trans-sternale était la technique chirurgicale standard la plus

utilisée.
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L’avénement de la chirurgie par thoracoscopie permet de réaliser des
thymectomies moins invasives avec des suites opératoires plus simples et moins de séquelles

esthétiques avec des résultats thérapeutiques comparables a ceux de la voie standard.

Une résection compléte de la glande thymique avec la graisse médiastinale doit étre

réalisée, quel que soit la technique chirurgicale adoptée.
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La voie mini-invasive est une approche qui semble devoir s’intégrer dans I’arsenal
thérapeutique chirurgical chez les patients atteints d’'un thymome stade | et Il de Masaoka,

associées ou non a une myasthénie, en alternative a la sternotomie classique.

La thymectomie représente actuellement 'une des thérapeutiques primordiales de la
myasthénie bien qu’il est bien justifie en présence de thymome, I'indication en absence de celui-

ci reste a discuter selon beaucoup des études.

La capacité de la chirurgie thymique a modifier I’évolution de la maladie et a améliorer les
patients, a été clairement démontrée grace a la publication de I’essai clinique randomisé MGTX.
Cette méme étude a prouvé la validité de la thymectomie en adoptant une technique de résection
maximale prenant en considération la présence du tissu thymique en dehors de la loge

thymique.

L’objectif de notre étude était de démontrer l'intérét de la chirurgie thymique pour
atteindre une meilleure réponse thérapeutique et d’identifier les facteurs qui influencent cette
derniere. Il était aussi nécessaire de trouver le meilleur compromis entre une résection thymique

complete et une technique chirurgicale moins invasive.

Les résultats de notre étude associés a ceux de la littérature nous ont permis d’affirmer

que :

< La chirurgie thymique a montré son bénéfice chez les patients atteints de la
myasthénie, dans le sens ou elle a permis de réduire les doses du traitement

médical instauré ;
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<% La thymectomie est liée a l'obtention de la RP et le statut de MM selon la
classification post-opératoire de la MGFA ;
< Les facteurs qui influencent la réponse thérapeutique sont : ’age, le stade clinique,

le délai préopératoire et I’'anomalie thymique ;

La chirurgie thoracique vidéo-assistée (VATS) a permis a la thymectomie de devenir plus
acceptable par le patient et le neurologue, et ce griace a son caractére mini-invasif, sa faible
morbidité, sa courte durée opératoire et d’hospitalisation et ses résultats esthétiques optimaux,

surtout pour les jeunes femmes, tout en étant efficace.
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Résumé

Titre : La chirurgie vidéo-assistée dans la prise en charge des pathologies thymiques.
Rapporteur : Professeur Y.MSOUGAR.

Auteur : Ayyoub MOUL EL KSOUR

Mots—clés : Chirurgie thoracique vidéo-assistée ; Thymectomie ; Thymome ; Myasthénie.

Objectif : Décrire la technique chirurgicale mini invasive vidéo assistée (VATS) utilisée

dans la chirurgie thymique et préciser ses indications, avantages et limites.

Patients et méthodes : Etude monocentrique rétrospective portant sur 16 patients ayant

bénéficié d’'une thymectomie par VATS, colligés au sein du service de chirurgie thoracique du
CHU Mohamed VI de Marrakech sur une période de 4 ans allant de janvier 2016 a décembre
2019. La technique chirurgicale, le type de résection, la durée opératoire, la durée

d’hospitalisation, les complications postopératoires et les récidives ont été étudiés.

Résultats : Cette série a été constituée de 16 patients (11 femmes et 5 hommes), d’age
moyen 38.5 ans et une durée moyenne d’évolution de la maladie de 32 mois. La présence
d’une myasthénie a été constatée chez 14 patients. En utilisant la classification MGFA, 62.5%
des patients étaient classés stade lll. Tous les patients ont été opérés pour thymectomie par
voie thoracoscopique VATS. Aucun incident per opératoire n’a été noté. Il n'y a pas eu de
conversion en sternotomie ni de décés péri opératoire. Le temps opératoire moyen a été de
110 min. L’extubation a eu lieu au bloc opératoire (salle de réveil) dans tous les cas. Tous les
patients ont séjournés en réanimation au moins pendant 24 heures. Les suites opératoires
ont été simples sans aucune complication post-opératoire, notamment pas de crise
myasthénique. La durée moyenne du drain thoracique a été de 2 jours. La durée moyenne
d’hospitalisation était de 4 jours. A [Iétude anatomopathologique 50 % des
patients avait une hyperplasie thymique, 25 % un thymome, 12.5 % un thymolipome et 12.5%
un thymus en involution. Selon la MGFA post-opératoire, 69 % des patients ont atteint le
statut de rémission pharmacologique ou de manifestations minimes. Apres la thymectomie,
86% des patients ont amélioré leur score myasthénique. L’évaluation du traitement
médicamenteux aprés l'intervention a montré une réduction ou une suppression de
I'utilisation ; des anticholinestérasiques chez 81.25 % des patients, des corticoides chez

62.5 % des patients ; et des immunosuppresseurs chez 31.25 % des patients. Nous avons
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trouvé que le sexe masculin, I’age inférieur a 40 ans, le délai préopératoire inférieur a 24
mois et le stade Ill de la classification MGFA étaient des facteurs liés a la rémission

pharmacologique et aux manifestations minimes.

Conclusion : La voie mini-invasive est une approche siire et peu délabrante qui semble
devoir s’intégrer dans I’arsenal thérapeutique de la prise en charge des thymome stade | et |l
de Masaoka, associées ou non a une myasthénie auto immune, comme alternative a la
sternotomie classique. La VATS est une technique siire, fiable avec un faible retentissement

fonctionnel et doit étre utilisée de plus en plus dans notre contexte.
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Abstract

Title: Video-assisted thoracic surgery in the management of thymic diseases.

Reporter: Professeur Y.MSOUGAR.
Author: Ayyoub MOUL EL KSOUR
Keywords: Video Assisted Thoracic Surgery; Thymectomy; Thymoma; Myasthenia Gravis.

Objective: Describe the video-assisted minimally invasive surgical technique (VATS) used
in thymic surgery and to specify its indications, advantages and limitations.

Patients and Methods: Retrospective monocentric study of 16 patients who underwent

VATS thymectomy, collected in the thoracic surgery department of the CHU Mohamed VI of
Marrakech over a 4-year period from January 2016 to December 2019. The surgical
technique, type of resection, operative time, hospital stay, postoperative complications and

recurrence were studied.

Results: This study consisted of 16 patients (11 women and 5 men), with an average age
of 38.5 years and an average duration of the disease of 32 months. The presence of
myasthenia was noted in 14 patients. Using the MGFA classification, 62.5 % of the patients
were classified as stage lll. All patients were operated for thymectomy by VATS thoracoscopic
approach. No intraoperative incidents were noted. There was no conversion to sternotomy
and no perioperative death. The average operating time was 110 min. Extubation took place
in the operating room (recovery room) in all cases. All patients stayed in the intensive care
unit for at least 24 hours. The postoperative course was simple without any postoperative
complications, in particular no myasthenic crisis. The mean duration of chest tube was 2
days. The average length of hospitalization was 4 days. At the anatomopathological study,
50 % of patients had thymic hyperplasia, 25 % had thymoma, 12.5 % had thymolipoma and
12.5 % had involutional thymus. According to the postoperative MGFA, 69 % of patients
achieved pharmacological remission or minimal manifestations status. After thymectomy,
86% of patients improved their myasthenic score. Evaluation of drug therapy after surgery
showed a reduction or elimination of the use of anticholinesterase drugs in 81.25 % of
patients, corticosteroids in 62.5 % of patients, and immunosuppressants in 31.25 % of

patients. We found that male gender, age less than 40 years, preoperative delay less than 24
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months and stage Il of the MGFA classification were factors related to pharmacological

remission and minimal manifestations.

Conclusion: Minimally invasive surgery is a safe approach that seems to be part of the
therapeutic arsenal for the management of Masaoka stage | and Il thymoma, whether or not
associated with autoimmune myasthenia gravis, as an alternative to conventional
sternotomy. VATS is a safe and reliable technique with a low functional impact and should be

used more and more in our context.
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Annexe 1 : Fiche d’exploitation

N° du dossier :

Identité
= Sexe: M F
= Age:
= Sjtuation matrimoniale : O célibataire O marié O divorcé
= Profession :
= Niveau d’instruction :
= Origine :
= Couverture sociale :
Antécédents
MEDICAUX :
= HTA: O non O oui
» Pathologie respiratoire : [ non O oui
= Tuberculose : O non O oui
= Diabete : O non O oui
= Myasthénie O non O oui
= Dysthyroidie 0 non O oui
= Maladie auto-immune O non O oui
= Autres : O non O oui
TOXICO-ALLERGIQUE :
* Tabagisme : O non O oui PA:
= Ethylisme : O non O oui
= Cannabisme : O non O oui
= Allergie médicamenteuse [ non O oui
= Médicaments en cours : [ non O oui

=  Autres :
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CHIRURGICAUX :

= Qpéré O non O oui
FAMILIAUX :

= Contage tuberculeux : O non O oui

= Néoplasie familiale : O non O oui

*= Cas similaire dans la famille : O non O oui

= Autres:

CLINIOUE

*= Motif de consultation :

= Age de début des symptémes :

= Durée d’évolution :

* Mode d'installation : O aigu O subaigu

= Manifestations cliniques :

1. Signes généraux :

O
O
O
O

Asthénie
Anorexie
Amaigrissement

Sueurs nocturnes

2. Syndrome médiastinal :

» Signes
O
O
O
O
O

» signes
O

O Troubles de la déglutition

respiratoires :

Douleur thoracique

Toux
Dyspnée
Hémoptysie
Hoquet
digestifs :
Dysphagie

O progressif
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> syndrome cave supérieur :
O Edeme en pelerine

Dyspnée

Céphalées

Cyanose

O o0oa0goano

Turgescence jugulaire
O Circulation veineuse collatérale

3. Syndrome myasthénigue :

> Signes oculaires :
O Ptosis
O Diplopie
> Signes pharyngo-laryngés :
O Troubles de la mastication
O Trouble de la déglutition
O Trouble de la phonation
» Signes respiratoires :
> Atteinte axiales et membres :
O Faiblesse des membres
O Faiblesse des muscles axiaux
*= Score myasthénique au moment du diagnostic :

= Stade clinique selon la classification MGFA :

O Stade | O Stade I1IB
O Stade lIA O Stade IVA
O Stade 1IB O Stade IVB
O Stade IlIA O Stade V
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PARACLINIOUE

RADIOLOGIE

= Radiographie du thorax :

= TDM thoracique :

>
>
>
>

>

Localisation :

Taille :

Encapsulée

Rapport avec les éléments du médiastin

Présence d'une ADP médiastinale

= |RM thoracique :

=  Autres :

EMG

O normal O décrément

BIOLOGIE

> Anticorps Anti Rach O négatif O positif
» TSHus =
» Bilan pré-opératoire :

o NFS: Hb= PLQ= GB=
TP :
TCK :
Urée :

Créatininémie :

O O O O O

Glycémie a jeun :
> ECG:

> EFR:

» Autres :

Titre =
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Prise en charge médicale avant la thymectomie:

= Anticholinestérasiques : O non O oui
> Posologie : > Durée :
= Corticoides : O non O oui

» Molécule :

> Posologie : > Durée :
* |mmunosuppresseur : I non O oui
» Molécule :
» Posologie : » Durée :
= Plasmaphérese : O non O oui
* Immunoglobulines intraveineuses [ non O oui
= Séjour en réanimation O non O oui

Prise en charge chirurgicale:

= Age au moment de l'intervention :

= Délais entre le début de la maladie et l'intervention :
= Voie d'abord :

O
O
(|
(|
(|

VATS sans conversion
VATS avec conversion
VATS gauche

VATS droite

VATS bilatérale

» Geste chirurgical : O thymectomie OO0 thymomectomie

= Durée de l'intervention :
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» (Classification de Masaoka :

O Stade | O Stade Il
O Stade lIA O Stade IVA
O Stade IIB O Stade IVB

= Extubation :

= Suites opératoires :

> Incident respiratoire : 0 non O oui

> Incident hémorragique : O non O oui

> Lésion vasculaire : O non O oui

> Lésion nerveuse : O non O oui

> Crise myasthénique : d non O oui

> Crise cholinergique : O non O oui

> Simples : O non O oui

= Séjour en réanimation : O non O oui
> Durée :

* Durée d'hospitalisation :

* Durée du drain thoracique :

* Prise en charge antalgique :

= Etude anatomo-pathologique de la piéce opératoire :
» Macroscopie :
> Type histologique :
» Classification OMS :
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Evolution aprés la PEC chirurgicale

= Complications postopératoires :

O

O 0Oo0oaoao

a

Infection de la plaie
Pleurésie

Embolie pulmonaire
Médiastinite
Pneumothorax

Hydrothorax

OO0Oo0Oo0o0oaogoano

Paralysie du diaphragme

=  Durée de suivi :

= Score myasthénique :

= MGFA post-opératoire :

O

O o0ooagd

a

Rémission compléte stable
Rémission pharmacologique
Manifestations minimes
Amélioré

Inchangé

Aggravé

= Taux des AC anti Rach :

Anticholinestérasiques : O non

» Posologie :

Corticoides : O non

» Posologie :

Immunosuppresseurs : O non

» Posologie :

Plasmaphérese : O non

Immunoglobulines intraveineuses [ non

Ressenti du patient :

O Amélioration O Aucun changement

Pneumonie

Crise myasthénique
Chylothorax

Crise cholinergique
Pneumo médiastin
Atélectasie pulmonaire

Autres :

O oui

O oui

O oui

O oui

O oui

0 Aggravation

167



La chirurgie vidéo-assistée dans la prise en charge des pathologies thymiques

Annexe 2 : Score myasthéniqgue

SCORE MUSCULAIRE MY ASTHENIE i

Membres supérieurs étendus i 1'horizontale en antéroposition :

= pendant 150 secondes 15

= pendant 100 secondes 10

= pendant 50 secondes 5

Membres inférieurs, malade en décubitus dorsal, cuisses fléchies a 90°

sur le bassin, jambes & 90° sur les cuisses :

= pendant 75 secondes 15

= pendant 30 secondes 10

= pendant 25 secondes 3

Flexion de la téte, le malade en décubitus dorsal :

" confre résistance 10

= sans résistance 5
0

= impossible

I‘aésag& de la posiﬁbn couchée a la position assise :
= sans laide des mains 10
= impossible

Oculomotricité extrinséque :
* normale 10
= ptosis isolé 5
= diplopie C

Occlusion palpébrale :

= compléte 10
" incompléte 3
= nulle ¢

Mastication :

® normale 10
* diminuée 5
= mulle 0
Déglutition :

* normale 10
® dysphagie sans fausse route {5:1

= dysphagie avec fausse route
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Annexe 3 : Classification clinique MGEA

Classe | déficit des muscles oculaires. Peut avoir une
faiblesse de I'occlusion des yeux. La force de tous
les autres muscles est normale.

Classe ll déficit discret des muscles autres que les muscles
oculaires. Peut avoir un déficit des muscles oculaires
quelle gu’en soit la sévérité :

— lla : affectant de fagon prédominante les muscles
des membres ou axiaux.

— llb : affectant de fagon prédominante les muscles
oropharyngés ou respiratoires.

Classe lll | déficit modéré des muscles autres que les muscles
oculaires. Peut avoir un déficit des muscles oculaires
guelle gu’en soit la sévérité :

— llla : affectant de fagon prédominante les muscles
des membres ou axiaux.

— lllb : affectant de fagon prédominante les muscles
oropharyngés ou respiratoires.

Classe IV | déficit sévere des muscles autres que les muscles
oculaires. Peut avoir un déficit des muscles oculaires
quelle gu’en soit la sévérité :

— IVa: affectant de facon prédominante les muscles
des membres ou axiaux.

— IVb : affectant de fagcon prédominante les muscles
oropharyngés ou respiratoires.

Classe V nécessité d'une intubation.
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Annexe 4 : Classification Masaoka-Koga

Pacaoka

Stade |

Stade lla

Stade lib

stade

Stade Iva

stade Wb

Criteres d agnostiques et consensus ITMIG

- Tumeur complétement encapsulée, macroscopiquement et microscopiquement
- Pas d'extension a la graisse mediastinale

Ce groupe inclut les tumeurs avet invasion dons - mais pas au-deld - de fa capsule, et
les tumawrs sans copsule mais sans invasion des tssus periphériques.

-Invasion microscopique trans-capsulaire (£3mm, confirmation anotoma-

patholegique)

- Invasion macroscopique dans |3 graisse peni-thymigque

-Invasion macrascopique dans le thymus normal ou |3 graisse peni-thymigue,
confirmee a 'examen anatomo-pathologique

- adhérences macroscopiques, sans invasion, 3 la plévre médiastinale ou au

pericarde, Ces adherences peuvent rendre nécessaire Jo résection de ces structures

lors de lo chirurgie, ovec confirmation onotomo-pathologigue de Finvasion de lo

groisse peri-thymigue, et de 'absence d'invasion de - ou au-deld de - la plévre

médiastinale ou de Yenveloppe fibreuse du péricarde.,

- Extension maroscopique aux organes adjacents (péricorde, gros vaisseaqus,
pouman)

Ce groupe inclut les tumeurs avec, 0 Fexamen anotome-pathologique : (1) une
invasion microscopique de fa plévre médiastinale ou viscérale ou du péricarde, ou (2)
une invasion directe du parenchyme pulmanaire, ou [3) une invasion du nerf phrénigue
ou du nerf vague, confirmee a Fexamen anatomo-pathologique (une adhérence n'est
pus suffizante), ou (4] une imvasion des gros vaisseaux, confirmee a Pexamen
anatomo-pathalogique

- Tumeur avec implants pleuraux ou pericardiques

Ces greffes correspondent g des nodules tumorgus, distingt de lo tumeur principale,
avec invasion de Jo plévre viscerale ou parietale, ou invasion du pericarde ou de
Fepicarde.

- Metastases ganglionnaires - mediastinzles antérizures, intra-thoraciques, cervicales
anterieures ou inferieures, ou extra-thoracigues

- Metastases hematoganes

Ce groupe inclut les metastases extra-thoracigues ET extérieures a la région pen-

thymigue, dont les tumeurs pulmaonaires sons implent plewral associe,
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Annexe 5 : Proposition de la classification TNM 8eme édition

Tl

T2
T3

T4

Tla

Tib

Encapsulé ou non, extension limitée au médiastin, avec ou sans extension & la
graisse médiastinale
Extension a la plévre médiastinale

Invasion du péricarde (partielle ou compléte)

Invasion d'au moins une des structures suivantes: poumaon, veine brachio-
céphalique, veine cave supérieure, paroi, nerf phrénique, hile extra-
péricardique, veines pulmonaires

Invasion d'au moins une des structures suivantes: aorte, trachée, cesophage,
artére pulmonaire, artéres supra-aortiques, myocarde

Absence d'adénopathie
Adénopathies antérieures périthymiques
Adénopathies profondes ou cervicales (régions 2, 4, 5, 7, 10) ou cervicales

Absence de métastase pleurale, péricardique, ou systémique

Implant pleural ou péricardigue

Métastase pulmonaire ou systémique
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Annexe 6 : Statut MGFA Post Opératoire

Rémission

compléte stable

pas de signes ou de symptébmes de myasthénie depuis au
moins un an, aucun traitement. Examen : aucune faiblesse,

faiblesse isolée paupiéres acceptée

Rémission

pharmacologique

Méme critéres que pour la rémission compléte stable, mais

le patient continu a prendre un traitement pour la myasthénie

Manifestation

Le patient n’a pas de symptome d’une limitation fonctionnelle

minimale due a la myasthénie, mais il a quelques faiblesses a
I'examen de quelques muscles

Amélioré Une diminution substantielle des manifestations notées avant
traitement, ou une réduction substantielle et durable dans les
traitements de la myasthénie

Inchangé Pas de changement substantiel dans les manifestations

cliniques présentes avant le traitement ou de réduction dans

les traitements de la myasthénie

Aggravation

Augmentation substantielle des manifestations cliniques
notées avant traitement ou augmentation des traitements de

la myasthénie.

Poussée

Le patient a rempli les critéres pour une rémission complete
stable, une rémission pharmacologique ou des
manifestations minimales, mais il développe secondairement
des signes cliniques plus importants que ceux permis par

ces criteres
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Annexe 7 : classification OMS 2004-2014

type Criteres histologiques

Thymome A cellules épithéliales fusiformes et a
prédominance épithéliale

Thymome AB zones de thymome A et zones riches en
lymphocytes.

Thymome B1 cellules épithéliales polygonales et
prédominance lymphocytaire.

Thymome B2 cellules épithéliales polygonales, et mixte.

Thymome B3 cellules épithéliales polygonales et

prédominance épithéliale.

Thymomes de types rares

thymomes micronodulaires, thymomes

métaplasique

Carcinome thymique

malpighiens, neuro-endocrines, et autres

(adénocarcinomes, basaloides...)

Tumeurs neuro-
endocrines bhien

différentiées

tumeurs carcinoides typiques et atypiques

Tumeurs neuro-
endocrines peu

différentiées

NE a grandes cellules, C a petites cellules
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Annexe 8 : criteres spécifiques pour définir les principaux sous-
types histologiques selon I'ITMIG

Criteres de diagnostic des thymomes de type A

— Tumeur encapsulée, lobulée

— Micro-kystes

— Cellules fusiformes sans atypies

— Cellules agencées en rosettes, glandes, structures gloméruloides, méningioma-like,
fasciculées, storiformes

— Vascularisation hémangio-péricytaire

— Espaces périvasculaires (EPV) rares

— Peu de lymphocytes, ou zones modérées < 10%

Critéres de diagnostic des thymomes de type AB

— Tumeur souvent bien limitée, lobulée

— Zones de type A, faisceaux de cellules fusiformes, et zones riches en lymphocytes en
proportion variable, séparées ou mélées

— Présence de cellules épithéliales isolées dans les zones riches en lymphocytes

Critéres de diagnostic des thymomes de type B1

— Architecture thymus-like

— Larges lobules

— Cellules épithéliales peu nombreuses, isolées, sans nid, au noyau ovalaire, avec petit
nucléole

— Différenciation médullaire constante (cellules B et T matures, corpuscules de Hassall et
cellules myoides)

— Espaces péri-vasculaires

Criteres de diagnostic des thymomes de type B2

— Tumeur souvent bien limitée, lobulée

—  Tumeur riche en lymphocytes « bleue »

— Cellules épithéliales en nids (plus de 3 éléments), avec un noyau rond, a chromatine
vésiculeuse

— Espaces péri-vasculaires

— Peu différenciation médullaire
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Criteres de diagnostic des thymomes de type B3

— Tumeur souvent bien limitée, lobulée, présence de septas
— Tumeur avec peu de lymphocytes (« Rose »)

— Cellules polygonales avec atypies modérées

— « Pushing borders » sur le front d’invasion

— Espaces péri-vasculaires avec palissades

— Absence de ponts intercellulaires

Criteres de diagnostic des carcinomes thymiques

— Atypie des cellules épithéliales

— Absence de lymphocytes immatures TdT(+)

— Nids de cellules épithéliales polygonales

— Stroma desmoplastique avec des lymphocytes et des plasmocytes

— Pas d’espaces péri-vasculaires

— Ponts intercellulaires

— Le sous-type le plus fréquent est épidermoide, kératinisant ou non

— CD5+ CD117+ Glut 1 + dans 70 & 80% des cas

— Expression focale de marqueurs neuroendocrines possible

— Exclusion du diagnostic de thymome avec atypie ou anaplasie

— Exclusion d'une métastase thymique, d’'une tumeur germinale ou mésenchymateuse
épithélioide
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