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INTRODUCTION



Les tumeurs cardiaques primitives sont rares. Leur prévalence a été
estimée dans des séries autopsiques entre 0,001 et 0,28% [1]. 75% des
tumeurs cardiaques primitives sont bénignes. Elles sont habituellement
classées en fonction de leur tissu d’origine. Ainsi, on distingue le lipome
(tissu graisseux), le rhabdomyome (tissu musculaire), le fibrome (tissu
fibreux), 'hémangiome (tissu vasculaire), le phéochromocytome (tissu
nerveux), et le tératome (tissu ectopique). Sont a part le myxome et le
fibroélastome papillaire. 25% des tumeurs cardiagues primitives sont
malignes. Celles-ci sont majoritairement des sarcomes. Quelques cas
rares lymphomes et meésothéliomes péricardiques sont décrits. Les
meétastases cardiagues sont 20 a 40 fois plus fréquentes que les
tumeurs cardiaques primitives. Plusieurs séries autopsiques chez des
patients atteints d’'un cancer montrent un envahissement métastatique
au niveau du cceur ou du péricarde dans 10 a 12 % des cas [2,3].
Quelques masses cardiagues comme le thrombus peuvent mimer des

tumeurs.

L’échocardiographie a longtemps été considéré comme I'examen

de choix pour le diagnostic des masses cardiaques. L’avenement des



techniques d’'imagerie en coupe (scanner et IRM) a permis d’améliorer

leur exploration.

Le fibroélastome papillaire représente 7% des tumeurs
cardiaques bénignes rare [4], elle est cependant la plus fréquente des
tumeurs primitives touchant les valves cardiagues. Elle atteint

exclusivement 'endocarde [1,5].

Le premier cas rapporté de FEP était en 1975 comme complication
emboligue de FEP [6] menant a linfarctus du myocarde. Depuis lors, les
fibroélastomes papillaires ont été identifiés comme une étiologie possible

d'embolie vasculaire, d'accident vasculaire cérébral et d'arrét cardiaque.

Le but du travail:

Le travail de notre these consiste a rapporter le cas de
fibroélastome papillaire de la petite valve mitrale découvert chez un
homme agé de 69 ans, sans facteur de risque cardiovasculaire, qui a
présenté une dyspnée d’évolution progressive, une sensation de
brouillard devant les yeux et une lipothymie, afin de discuter

I'étiopathogénie et les caractéristiques de diagnostiques de cette



pathologie rare avec son aspect anatomopathologique, ses diagnostics
différentiels, ses modalités du traitement, ses complications et son

pronostic.



RAPPELS



. RAPPEL ANATOMIQUE DE LA VALVE MITRALE [7] :

Les valves cardiagues sont composées de fins feuillets, ou cuspides,
qui doivent s'ouvrir et se fermer de facon coordonnée 100.000 fois par
jour afin d'assurer le transfert unidirectionnel du flux sanguin

indispensable au bon fonctionnement de 'appareil cardiovasculaire.

Les valves cardiaques sont subdivisées en deux groupes. Les
valves atrioventriculaires  comprennent la valve mitrale, qui sépare
I'oreillette gauche du ventricule gauche, et la valve tricuspide qui sépare
I'oreillette droite du ventricule droit. Les valves sigmoides, aortique et
pulmonaire, se situent a la naissance de leur artere respective et

assurent leur séparation avec le ventricule gauche ou droit (Figure 1).



Valve
pulmonaire

Oreillette Oreillette gauche

droite Valve mitrale

Valve
tricuspide
Valve aortique
Ventricule Ventricule gauche

droit

Figure 1. Les valves cardiaques [8].

Coupe frontale du cceur présentant les quatre valves cardiaques. La valve
tricuspide et la valve mitrale sont des valves atrio-ventriculaires séparant I'oreillette
du ventricule. Les valves sigmoides comprennent la valve pulmonaire et aortique
qui se situent entre le ventricule et I'artére pulmonaire ou l'aorte, respectivement.



L'appareil valvulaire mitral est complexe. Il est constitué de deux
feuillets, antérieur (aortique) et postérieur (mural) (Figure 2). Ces
feuillets s'inserent sur des structures fibreuses (anneau) et sont reliés au
muscle ventriculaire par des cordages tendineux et des muscles
papillaires. Cet appareil sous-valvulaire permet aux feuillets de résister a
la pression qui se développe pendant la contraction ventriculaire et
empéche le sang d'étre refoulé dans [l'oreillette gauche. Le feuillet
postérieur s'insere sur la majorité de la circonférence de I'anneau mitral,
bien que lI'essentiel de I'aire mitrale soit couverte par le feuillet antérieur.
Les deux feuillets sont subdivisés en trois zones dont les limitations
sont visibles au niveau du feuillet postéerieur (P1, P2, P3) alors que la
distinction A1, A2, A3 du feuillet antérieur est une convention (Figure
2). Le bon fonctionnement de la valve mitrale implique l'absence de
reflux sanguin dans l'oreillette gauche en systole et une ouverture sans

restriction en diastole.



Valve pulmonaire Valve aortique

" : Valve mitrale

_ " Feuillet antérieur
~ Feuillet postérieur Valve tricuspide

Segmentation de la valve mitrale

AC PC
Al A3
P1 A2 P3
P2
DIASTOLE SYSTOLE

Figure 2: Vue apicale des valves cardiaques en diastole et en systole.

La segmentation de lavalve mitrale est visible lors de la systole. Le feuillet postérieur
présente trois zones visiblesnommeées P1, P2 et P3 tandis que les zones Al, A2 et
A3 du feuillet antérieur ne sont pas délimitées anatomiquement [7].

AC= commissure antérieure, PC= commissure postérieure.



. RAPPEL HISTOLOGIQUE :

A l'instar des autres valves cardiaques, les feuillets de la valve mitrale
présentent, en coupe transversale, trois couches superposées entourées
par unendothélium continu. La couche exposée au c6té atrial (I'atrialis)
est, sous I'endothélium, composée d'un tissu conjonctif riche en fibres
élastigues tandis que la fibrosa de la face ventriculaire, également
endothélialisée, est particulierement riche en collagene. Entre ces deux
couches, la spongiosa est une structure moins fibreuse et enrichie en

protéoglycans (Figure 3) [9,10].
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Figure 3: Structure de la valve mitrale [7]

Coupe transversale d'un feuillet de la valve mitrale coloré au trichrome de Masson.
De l'oreillette gauche vers le ventricule gauche, le feuillet présente trois couches. La
premiere, appelée atrialis, est riche en fibres élastiques. La spongiosa, qui est la
couche centrale, se compose majoritairement de protéoglycans tandis que la
derniére couche, la fibrosa, est riche en collagene. Une couche de cellules
endothéliales entoure le feuillet de part et d'autre. Les cellules qui peuplent la valve
sont appelées cellules valvulaires interstitielles (VIC). D'apres Schoen et al [11].
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La composition particuliere de chaque couche confere les
propriétés biomécanigues nécessaires au bon fonctionnement de la
valve mitrale tout au long des cycles cardiaques. La fibrosa, riche en
collagéne, est responsable de la résistance mécanique a la traction de
la valve tandis que l'atrialis, contenant de nombreuses fibres élastiques,
offre la résilience nécessaire a I'extension et la rétraction du feuillet. La
spongiosa joue un role d'amortisseur de chocs par sa composition riche

en protéoglycansfortement hydratés [12].

La composition de chaque couche varie au sein du méme feuillet
mais également entre les deux feuillets. En effet, le feuillet antérieur est
plus riche en fibres de collagéne tandis que le feuillet postérieur voit sa
proportion de protéoglycans accrue et sa fiborosa amincie. Ces variations
de composition sont vrai semblablement dues aux contraintes
mécaniques specifigues que subissent les feulllets. Il a notamment été
décrit que lorsque la valve mitrale est fermée, le feuillet antérieur est
soumis a des tensions mécaniques tandis que la majorité du feuillet
postérieur est soumis a des forces de compression [13]. Dans

I'ensemble, I'épaisseur des feuillets d'une valve saine est inférieure a
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1mm sauf au niveau du bord libre, ou se réalise la coaptation, qui

présente un aspect plus épais et rugueux.

Ces feuillets conjonctifs contiennent une population hétérogene de
cellules appelées collectivement "cellules valvulaires interstitielles” (VIC)

présentant des caractéristiqgues spécifiques.

. EMBRIOGENESE DES VALVES CARDIAQUES :

Une connaissance approfondie de la valvulogenése a permis de
mieux appréhender les mécanismes potentiellement impliqués dans les
pathologies valvulaires. En effet, certaines voies de signalisation et
facteurs de transcription actives au cours du développement sont
réactivés dans les valves pathologiques [14,15]. Par ailleurs, le
dysfonctionnement des valves cardiaques pourrait résulter d'une
morphogenese altérée des cuspides ou d'un défaut dans l'organisation

ou 'homéostasie matricielle en cours de développement [16].

Le développement des valves cardiaques est un processus complexe
au cours duquel un bourrelet de matrice gélatineuse (bourrelet

endocardique) donne naissance a de fins feuillets fibreux trés structuré
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[17]. Il est intéressant de noter que le développement valvulaire partage
de nombreuses voies de signalisation communes au développementde

I'os, du cartilage et des tendons [18].

Initialement, le cceur se présente comme un tube de cellules
endocardiques entouré d'un tube myocardique, tous deux séparés par
une matrice extracellulaire appelée gelée cardiaqgue (Figure 4A). Le
developpement des valves commence, au cours de l'inflexion du tube
cardiaque, par l'apparition de protrusions ou bourrelets endocardiques
dans le canal atrio-ventriculaire et le tronc artériel qui donneront
naissance respectivement aux valves atrio-ventriculaires et sigmoides.
Par la suite, les cellules endocardiques du bourrelet recoivent un signal
provenant du myocarde sous- jacent et entament une transition
endothélio-mésenchymateuse (EMT). Les bourrelets endocardiques,
peuplés de cellules progénitrices mésenchymateuses prolifératives,
grossissent et s'allongent. Par la suite, les cellules mésenchymateuses
cessent de proliférer, se différencient en VIC et synthétisent une matrice
structurée plus dense composée de collagenes, d'élastine et de

protéoglycans.
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Figure 4: Développement des valves cardiaques [8].

A: Le bourrelet endocardique (AVC) donne naissance aux fins feuillets valvulaires
aprés une série d'étapes. Les cellules endothéliales (en rouge) recoivent d'abord un
signal du myocarde (en jaune) sous-jacent qui déclenche une transition endothélio-
meésenchymateuse (EMT). En conséquence, des cellules mésenchymateuses
(cellules bleues) envahissent le bourrelet et proliferent. Elles se différencient et
donnent naissance aux cellules valvulaires interstitielles (cellules vertes). La matrice
extracellulaire du bourrelet endocardique est remodelée (délamination) et le bourrelet
s'allonge et s'affine pour former le feuillet mature.

B: Schéma représentatif de I'ensemble des mécanismes impliqués dans la EMT qui
est initiée par I'expression myocardique de BMP2. Notchl et TGF-32 sont également
deux facteurs clé impliqués au cours de cette premiére étape. D'aprés Butcher et al
et Luna-Zurita [16,18]
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Une meilleure compréhension des facteurs et voies de
signalisation impliqués dans les différentes étapes du développement
valvulaire a été rendue possible grace aux études réalisées sur le

développement du zebrafish et les embryons de poulet et de souris.

Ainsi, l'importance des facteurs Notchl, BMP2 et TGF-B2 a été
déemontrée dans la formation des bourrelets endocardiques et l'induction
de la EMT [17]. La formation du bourrelet résulte de la sécrétion par les
cellules du myocarde d'une matrice riche en hyaluronan. Cette zone bien
précise de formation est déterminée par l'expression myocardique de
BMP2 qui induit la transition endothélio-mésenchymateuse des cellules
endocardiques adjacentes notamment via Notchl et TGF-B2 (Figure
4B) [19]. BMP2serait, quant a lui, initialement regulé par la voie Wnt/B-
caténine [20]. Outre la signalisation par ces molécules, les facteurs de
croissance EGF et FGF4 induisent la prolifération des cellules
mésenchymateuses nécessaire a la croissance des bourrelets [21]
tandis que le VEGF régule la prolifération des cellules endocardiques
[22]. L'ensemble de ces voies de signalisation active un réseau
complexe de facteurs de transcription comprenant Twistl, Tbx20, Snails,

Msx1 et Msx2 [21,23].
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La transformation des bourrelets en une valve mature structurée,
peuplée de cellules valvulaires interstitielles, est induite par RANKL
[22]. Cette maturation consiste en un remodelage et une
compartimentalisation de la matrice extracellulaire en trois zones
stratifiées. Les mécanismes moléculaires a l'origine de cette stratification
demeurent largement incompris. Un rOle des contraintes et forces
mécaniques est fortement suspecté mais n'a jamais pu étre demontré de
maniére formelle [21]. Par ailleurs, la localisation précise de certains
facteurs de transcription suggere qu'ils contribuent activement a la
stratification de la valve. Ainsi, l'activation de Notch est uniquement
observée dans l'atrialis alors que Sox9 est présent dans la spongiosa ou
il régule I'expression de molécules matricielles de type "cartilagineux".
L'expression de scleraxis, un facteur de transcription de type "tendineux”,
est, quant a elle, limitée aux cordages alors que l'axe Wnt/B-caténine
permet la structuration de la fibrosa [21,24]. La différenciation des
cellules mésenchymateuses en VIC de type fibroblastique serait sous la
dépendance de la périostine [25,26] qui serait induite par le TGF-

[27,28].
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Le développement harmonieux de la valve, notamment lors de
'EMT, est également largement dépendant de la composition et des
propriétés de la matrice extracellulaire [29]. L'implication de I'hyaluronan,
composant principal du bourrelet endocardique, a été révélée par I'étude
des souris déficientes pour [I'hyaluronan synthase 2. Ces souris
présentent des malformations cardiagues importantes, dont notamment
une altération du bourrelet endocardique. Ceci résulterait d'un manque
d'activation des récepteurs a I'EGF, ErbB2 et ErbB3, les cellules
endothéliales des bourrelets endocardiques étant dés lors incapables de
réaliser TEMT [30,31]. Ces altérations sont similaires a celles observées
dans les souris n'exprimant pas le versican, un protéoglycanqui se fixe a
I'nyaluronan [31]. Les produits de clivage du versican participeraient par
ailleurs a la formation et a la différenciation des bourrelets. lls sont en
effet abondants dans les régions sous-jacentes de I'endothélium ou les
cellules viennent de subir TEMT et ne sont présents qu'en trés faibles
guantités dans la zone centrale du bourrelet. Ce clivage serait réalisé par
des enzymes de la famille des ADAMTS, dont I'ADAMTS-1 en

association avec son co-facteur, la fibuline-1 [32].
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ETIOPATHOGENIE



L'origine tumorale du FEP semble admise et I'analyse cytogénétique
conforte cette hypothése en révélant des anomalies chromosomiques
complexes. Toutefois, des mécanismes dégeénératif, inflammatoire,
malformatif et iatrogénique (FEP observés aprés chirurgie cardiaque ou
irradiation thoracique) sont également évoqués. En fait, plusieurs théories
ont successivement été proposées. L’histogenése des FEP reste
controversée mais elle fait le plus souvent appel, soit a des mécanismes
d’'usure et de réparation de la surface valvulaire, sous l'influence du flux
sanguin au niveau du bord libre, soit a des frottements le long de la ligne

d’affrontement et d’occlusion des valves.

Cette hypothése impliqgue des modifications de la pression artérielle qui
favorisent une plicature des valves et une rupture des fibres collagénes et
élastiques superficielles. En 1961, Magarey ajoute une composante
thrombotique, conséquence d'une altération chronigue de I'endothélium
valvulaire favorisant des dép6ts de fibrine et la formation d’agrégats

plaquettaires [33].

Le réle actif de la prolifération des cellules endothéliales déclenchée par

les turbulences des flux sanguins et I'usure valvulaire est admis. La
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prééminence du rble des cellules endothéliales est retenue par plusieurs
auteurs et cela permet de distinguer les FEP vrais, ubiquitaires sur 'endocarde
cardiagque, des excroissances de Lambl, limitées aux lignes d’occlusion et
au bord libre des valves. Cependant, aucune distinction histologique n’est
établie entre excroissance de Lambl et FEP [34]. La sécrétion en grande
guantité d’'un matériel de type membrane basale par les cellules superficielles
des FEP a été démontrée grace a I'anticorps anti- collagéne de type IV. Les
cellules endothéliales des FEP n’expriment pas de réactivité antigénique
contre le facteur de Willebrand, accroissant ainsi le risque thrombotique.
Toutefois, les études immunohistochimique ne permettent pas de retenir des
caractéristiques spécifiques. Ces études sont cependant utiles pour éliminer
les sarcomes (rhabdomyosarcomes) en montrant I'absence de protéine S100
et/ou de marqueur des fibres musculaires, comme la desmine ou I'actine. En
outre, une hypothese virale a été évoquée en raison de la présence de

cytomégalovirus en analyse immunohistochimique [35].
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Les FEP s’associent le plus souvent a d’autres anomalies
cardiaques principalement valvulaires (atteinte rhumatismale, fibrose ou
calcifications). Les autres anomalies telles que cardiomyopathie
hypertrophique, anévrysme aortique ou affections cardiagues congénitales sont

plus rares.
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OBSERVATION



Il s’agissait d'un patient agé de 69 ans, sans antécédents
pathologiques notables, qui a présenté une dyspnée d’aggravation
progressive associée a une sensation de brouillard devant les yeux et
une lipothymie. L'examen clinique trouvait un patient en bon état
général, les bruits du cceur étaient réguliers, avec un souffle systolique
au foyer aortique irradiant vers les vaisseaux du cou, I'examen pleuro-
pulmonaire et le reste de 'examen somatique étaient sans particularités.
La radiographie du thorax : montrait une silhouette cardiaque de taille
normale et une bonne transparence parenchymateuse

L’électrocardiogramme était sans particularités.

L’échocardiographie transthoracique : a objectivé un rétrécissement
aortique calcifié serré, un ventricule gauche de taille normale et de
fonction systoligue conservée. Au niveau de la valve mitrale on notait la
présence d’'une masse de 15mm de diamétre, s’insérant sur la petite
valve mitrale sessile, sans effet de sténose ni de fuite mitrale. Le patient
a bénéficié d’'une coronarographie préopératoire qui était normale et le

bilan biologique était sans particularités.

Traitement : le patient a été opéré avec une sternotomie meédiane

verticale, objectivant une masse de 15mm de diamétre sur la face
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auriculaire de la petite valve mitrale, friable et facilement clivable (Figure
5). La piece opératoire a été adressée au laboratoire pour examen
anatomo-pathologique. A I'’étude microscopique il s’agissait d’'une Iésion
tumorale d’architecture papillaire bordée par un revétement endothélial
régulier reposant sur un axe conjonctif hyalinisé et focalement
cedémateux (Figure 6). Le diagnostic retenu est celui de fibroélastome

papillaire de la valve mitrale.

Les suites opératoires immédiates étaient simples. Le patient a quitté le

service a J8 postopératoire.
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Figure 5: Aspect macroscopique de la tumeur réséquée.
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Figure 6: Formations papillaires tapissées par un revétement endothélial
régulier reposant sur un axe conjonctif hyalinisé au centre (coloration
hématéine-éosine).
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DISCUSSION



.  EPIDEMIOLOGIE :

A. Incidence et fréguence :

L’incidence moyenne du FEP dans la population générale est de
0,02 % [36]. Il représente environ 7% des tumeurs cardiaques primitives
et il est le troisieme par ordre de fréquence aprés le myxome et le lipome
[36]. Il prend naissance le plus frequemment a partir de I'endocarde
valvulaire. La surface valvulaire est la localisation prédominante (77%

des cas).

B. Répartition selon I'dge et le sexe :

Le fibroélastome touche toutes les tranches d’age depuis la période
néonatale jusqu’a la dixieme décennie de la vie, il prédomine chez

I'adulte. L’age moyen est de 60 ans.

Le sex-ratio est supérieur a 1 [36,37].

La plupart des cas sont acquis mais d’étiologie inconnue [36,37].

Tous les cas décrits sont sporadiques, il n’y avait aucune forme familiale

[36].
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C. Localisation :

L’emplacement le plus courant du FEP est la valve aortique (35 % a 63 %),
mais d'autres valves sont fréquemment atteintes, notamment la valve
mitrale (9 % a 55 %), la valve tricuspide (6 %-15 %) et la valve pulmonaire

(0,5% & 8%) [38, 39, 40].

II. DIAGNOSTIC :

A. Clinique :

Sur le plan clinique, les patients porteurs d'un fibroélastome
papillaire sont asymptomatiques dans un tiers des cas [41] et leur

découverte est fortuite.

Les manifestations cliniqgues, quand elles sont présentes, sont
dues le plus souvent a une atteinte des valves du coeur gauche. Le
fibroélastome a une tendance a emboliser. L’embolie peut étre soit
d’origine tumorale, soit due a des agrégats plaquettaires formés sur la
surface de la tumeur. Il n'‘est pas responsable d’une éventuelle

dysfonction valvulaire [42].

Les localisations emboliques sont :
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> le plus souvent cérébrales (50 %), entrainant des accidents
cérébraux transitoires ou constitués.

> syndrome coronarien aigu (20 %) (figure 7).

> rarement ischémie mésentérique.

» embolie pulmonaire.

> syncope, insuffisance cardiaque.

> une ischémie artérielle périphérique (membres inférieurs,
I'artére centrale de la rétine) [43].

> mort subit.

Le fibroélastome papillaire ne conduit pas a une altération des
résultats de l'examen physique. Bien que si le fibroélastome papillaire
provoque des complications  thromboemboliques, l'examen physique

identifiera alors des résultats compatibles avec ces complications.
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Figure 7: coronarographie : Occlusion de I'artére circonflexe gauche segment 2
chez un patient porteur d’un FEP [44].
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B. Les examens paraclinigues :

1. Biologie:

Aucun examen biologique n’est spécifique a la pathologie.

2. Radiologie:

e Radiographie thoracigue :

C’est un examen simple, rapide, facile d’acces, peu irradiant, utile
dans le bilan d’anomalies cliniques cardiaques non spécifiques. En cas
de masse cardiaque, elle peut étre normale ou montrer un élargissement
de la silhouette cardio-médiastinale, des calcifications, des signes
d’'insuffisance cardiaque, un épanchement péricardique, des
adénomégalies médiastino-hilaires ou des lésions secondaires pleuro-

pulmonaires.
e ECG:

Il n'est pas spécifique a la pathologie
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e ETT (échocardiographie) : ’'examen clé[45]

La tumeur présente des caractéristiques échographiques typiques :

> elle est de forme ronde, ovale ou irréguliere, avec des pourtours
souvent en pointillés, mais elle est bien délimitée, avec une
texture homogene.

> elle est de taille variable, entre 0,1cm et 7 cm, mais le plus souvent
inférieure a 1 cm.

> elle est pédiculée et mobile.

> elle est unique dans 90 % des cas.

e ETO:

L’ETO a une meilleure sensibilité et permet une analyse précise

des rapports de la tumeur aux structures adjacentes [46].

IL faut bien noter que le diagnostic d’'un fibroélastome n’est pas
toujours facile, et passe par [I'élimination d’'une possible végétation
dans le cadre d’'une endocardite, un thrombus organisé ou un myxome,

une excroissance de la lambl.
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Figure 8 : le FEP (fleche) est visualisé proche de la commissure externe ,il est
accroché via un pédicule au feuillet postérieur de la valve mitrale(P1) , il a un
aspect rond et homogéne [47].

ETT bidimensionnelle, coupe parasternale, petit axe au niveau de la VM (A),
ETO bidimensionnelle (B).

e TDMetIRM:

Le développement de l'imagerie cardiague en coupe par TDM [46]
ou IRM a permis une meilleure approche diagnostique et une évaluation

précise des différents rapports anatomique [48,49].
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Ces lésions ne bénéficient que rarement d’'une imagerie par scanner ou

IRM.

Le scanner sans injection est normal, I'injection de l'iode permet de
mettre en évidence une masse unigue intracavitaire, de petite taille,

implantée sur I'endothélium valvulaire.

L'IRM pourrait avoir un intérét pour I'exploration des formes

atypiques, notamment touchant I'endocarde extra-valvulaire.

Figure 9-IRM cardiaque en T1 et T2- : Imagerie par résonance magnétique
cardiaque (IRM) d'une masse ronde tres mobile de (2,1 + 2,1 cm) attachée par
un Pédicule aux cordes de la valve mitrale antérieure [50].
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Figure 10: FEP Coroscanner injecté et synchronisé a 'ECG, reconstruit en
incidences 4 cavités (a) , petit axe sur la VM(b) et long axe du VG(c) . Masse
unigue de moins de 10 mm semblant appendue au feuillet postérieur de la VM
[51].
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age de découverte

~ taille petite,<15Smm
cavité cardiaque valve aortique, mitrale
nature solide, homogene
- comous  imégulies
extn non

densité sans injection §
~ signalTISE -
signal T2 SE -

diagnostic différentiel végétation, thrombus -

Figure 11 : tableau récapitulatif du FEP [51].
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. ETUDE ANATOMOPATHOLOGIQUE :

Seul I'examen anatomopathologique permet de confirmer le

diagnostic du fibroélastome papillaire.

A. Aspect macroscopigue :

Figure 12 : Aspect macroscopique d’un fibroélastome papillaire (aspect en
anémone de mer) [52].

il s’agit classiqguement d'une tumeur pédiculée, ronde et

blanchatre, son corps est formé de nombreux replis, avec une
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consistance molle, sa taille peut varier de deux millimétres a sept
centimetres [43], 80 % des fibroélastomes papillaires sont inférieurs a
1 cm. Dans sa forme typique, cette tumeur a un aspect framboisé
mais la présence de multiples prolongements papillaires est a l'origine
dans un milieu liquide, d'une ressemblance avec une anémone de

mer [53].

Figure 13:Vue peropératoire, le FEP (fleche) est visualisé proche de la
commissure externe, il est accroché via un pédicule au feuillet postérieur de la
VM(P1). Il aun aspect rond et homogéne [47].

40



B. Aspect microscopique :

Les FEP sont composés de proliférations papillaires, faites des
franges papillaires étroites montrant parfois une architecture complexe
branchée. L'axe des papilles est fait de fibres de collagéne et des fibres
élastiques, cette structure rappelle I'architecture des cordons tendineux

des valves atrioventriculaires.

Les fibres élastiques peuvent étre mises en évidence par une
coloration spéciale« coloration d'orceine ». La coloration spéciale de
pentachrome de MOVAT peut objectiver une matrice riche en
protéoglycanes et mucopolysaccharides. Les fibres élastiques peuvent
parfois étre absentes ou éparpillées au niveau de la surface des franges
papillaires. Les papilles sont bordées par une couche des cellules
endothéliales qui tapissent les papilles et qui peuvent parfois montrer

un thrombus adhérent en surface.

Aucune cellule néoplasique n’est décrite dans la littérature. Mais,
des anomalies cytogénétigues complexes ont été identifiees, leur

conférant des caractéristiques de malignité locale [54].
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Figure 14 : Aspect microscopique [55].

A) La microphotographie montre des franges papillaires contenant un noyau
fibroblastique central (coloration Elastica van Gieson, orig. x 50).

B) tumeur constituée de plusieurs franges tapissées par une couche de
cellules endothéliales.

C) tumeur contient des fibres élastiques comme elle a été démontré par une
coloration spéciale (ELastica masson staining).
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C. Profil iImmunohistochimique :

Les cellules endothéliales de surface expriment le facteur VIII,
CD34, CD31, et S100 .Certaines cellules fusiformes dans les couches
plus profondes peuvent expriment S100 [56], représentant

eventuellement des cellules dendritiques.

V. DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

Le diagnostic différentiel pour une masse valvulaire cardiague est large,
mais il peut étre divisé en catégories en fonction de la présentation

clinique.

Si un patient présente des signes inquiétants d'infection, une
identification de la masse guidée par ETT est fortement évocatrice

d'une endocardite.

Si la masse est présente dans le contexte cliniqgue d'un lupus ou d'états
inflammatoires, envisager une endocardite non bactérienne ou

marastique.

Un thrombus, une excroissance de Lambl, un myxome ou des

calcifications valvulaires doivent étre pris en compte dans le différentiel.
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La majorité des masses cardiagues sont secondaires a un cancer
métastatique du sein, un mélanome, hépatocellulaire, rénal ou un

sarcome.

Les tumeurs malignes (I'angiosarcome et le Iéiomyosarcome) primitives

sont rares.

A. THROMBUS INTRACARDIAQUE :

Les thrombus cardiaques sont fréquents et sont parfois pris pour
une tumeur cardiaque. Il n’existe pas de thrombus cardiaque sans
anomalie de la contraction myocardique ou troubles de la coagulation

sous-jacents [57].

Les thrombus auriculaires gauches sont favorisés par les
valvuloplasties mitrales engendrant une dilatation auriculaire et/ou une
fibrillation auriculaire. lls prennent alors I'aspect d’'une masse mobile,

implantée largement sur la paroi postérieure de I'oreillette gauche.
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Figure 15 [58] : A) Vue peropératoire d’un thrombus de I'OG.
B) Aspect macroscopique d’un thrombus de I'OG.

1. Clinigue :

Le diagnostic précoce de thrombus intra-cavitaire est aussi
important, car il permet déviter d'éventuelles complications

thromboemboliques systémiques et/ou pulmonaires.
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2. Examen paraclinique :

e Echocardiographie: ETT

En premiére intention, 'échocardiographie permet de dépister la majorité

des thrombus cardiaques.

e Tomodensitométrie :

Le scanner montre une masse hypodense bien visible sur les séquences
apres injection de produit de contraste. Certains thrombus anciens

peuvent étre partiellement calcifiés.
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Figure 15 bis : Thrombus flottant auriculaire gauche sur maladie mitrale
compliquée d’une fibrillation auriculaire [51].

TDM injecté et synchronisé a I'électrocardiogramme, reconstruit en coupe 4 cavités
(a) et dans le plan long axe du ventricule gauche (b). Masse hypodense, de contours
irréguliers, implantée sur la paroi postéro-supérieure de loreillette gauche par un
pédicule fin et mobile dans la cavité auriculaire.

Les arguments en faveur d’'un thrombus sont :

v' La valvulopathie mitrale avec dilatation et fibrillation
auriculaires et l'insertion sur la paroi postérieure de

I'oreillette gauche.
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e |[RM:

Le signal d’un thrombus cardiaque varie selon son age :

o Un thrombus aigu est en hypersignal en T1 et en T2.
o Au stade chronique, le thrombus se présente en hyposignal en T1

et en T2 (déplétion en eau et éventuelles calcifications).

Un thrombus n’est habituellement pas rehaussé par le produit de
contraste (sauf quelques rares cas de rehaussement périphérique de

thrombus organisés) [59].
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age de découverte adulte

extension non
densité sans injection hypodense
- signalTISE  variable

signal T2 SE variable
- prisedecontraste e

Figure 16: Tableau récapitulatif du thrombus [51].
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B. VEGETATIONS [60]:

Les végétations valvulaires peuvent également prendre l'aspect
d’'une masse cardiaque. Elles sont difficiles a objectiver en IRM sur les
séquences spin écho mais sont généralement visibles sur les séquences
dynamiques en écho de gradient sous la forme d’'une masse de petite

taille, mobile, implantée sur I'endothélium valvulaire.

1. Clinigue :

Les végétations peuvent étre de nature infectieuse dans le cadre
d’'une endocardite bactérienne. Le contexte clinique permet d’orienter le

diagnostic.

Elles sont également présentes dans les endocardites
thrombotiques abactériennes ou endocardites marastiques décrites chez
les patients atteints de cancer et responsables d’une fievre, de phlébites

et d'embolies pulmonaires.

L’endocardite de Libman-Sacks chez les sujets atteints de lupus
éerythémateux aigu disséminé se manifeste sous la forme de multiples

petites végétations verruqueuses de 3 a 4mm disséminées sur
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I'endothélium valvulaire ou de surface. Le feuillet postérieur de la valve

mitrale est le plus souvent atteint.

2. Paraclinique :

e Echocardiographie :

Images échocardiographiques, coupe longitudinale grand axe en diastole (gauche)

et en systole (droite) montrant une végétation filiforme longue appendue a la petite valve (fléches)

Images autopsiques, coupe longitudinale montrant les végétations (fleches) sur la valve mitrale

Figure 17 : Aspect Echocardiographique et image macroscopique dans le
cadre d’une Endocardite infectieuse subaigué avec grosses végétations

mitrales d’évolution fatale [61].
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e |IRM:

(a)

Figure 17-Bis : Végétation d’endocardite thrombotique non bactérienne.

IRM cardiaque, séquence ciné EG dans le plan 4 cavités en diastole (a) et systole
(b). Masse appendue au feuillet antérieur de la valve mitrale, mobile en battant de
cloche, se prolabant a chaque systole a travers la VM Chez un Patient suivi pour un
lymphome [51]
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Figure 18 : Tableau récapitulatif des végétations [51].

53



C.EXCROISSANCE DE LAMBL :

Les EL sont des dégenérescences filamenteuses des valves cardiaques.
Seuls quelques cas ont été rapportés. Leur pathogénie est encore

méconnue et aucun facteur génétique.

1. Laclinique :

La plupart des patients atteints d’EL sont asymptomatiques et les brins
valvulaires sont retrouvés fortuitement a I'échocardiographie [62].
Cependant, ils peuvent étre une cause rare d'accident vasculaire
cérébral ou d'obstruction des artéres coronaires [63]. EL, en particulier

ceux trouves sur les feuillets des valves aortique et mitrale.

2. Les examens paraclinigues :

o ETT:

A l'échocardiographie, Les EL apparaissent comme des structures
indépendantes, ondulantes, hypermobiles, en forme de brin (d’épaisseur
<2 mm et de longueur = 3 mm) au niveau de la coaptation du feuillet

[64, 65, 66, 67].
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Figure 19 : Echo transoesophagienne montrant les excroissances de Lambl
(fleches) [68].

3. Histologie :

Histologiquement, ils sont similaires au Fibroélastome
papillaire. Cependant, les fibroélastomes sont plus gros, le plus souvent
solitaires, naissent généeralement de la partie médiane des feuillets
valvulaires et apparaissent sous forme de lésions pédiculées sur les
parties les moins mécaniguement affectées des valvules et sur d'autres
zones de I'endocarde. En revanche, les EL sont multiples et proviennent

de la ligne de fermeture de la valve [64,69].
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Figure 20: La microphotographie montre de multiples franges papillaires
contenant un stroma central fibroblastique et hyalinisé, avec un revétement
endothélial focal, compatible avec les excroissances de Lambl (H & E, orig. x
20) [62].

D.MYXOME

Tumeur bénigne, c'est la plus frequente (50%) des tumeurs
cardiaques primitives. Elle se développe aux dépends de I'endocarde,
qu’il soit valvulaire ou tapissant les cavités cardiaques, et se présente
comme une masse polypoide a extension intra-cavitaire. Elle est

implantée le plus souvent sur le septum inter-auriculaire, a proximité de
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la fosse ovale, par un pédicule [70,71]. 70% sont localisées dans
I'oreillette gauche, 20% dans l'oreillette droite (sans prédilection pour la

fosse ovale [72] et 5% dans les ventricules droit ou gauche [73,74].

1. Clinigue

La plupart des patients (80%) sont symptomatiques et présentent
au moins un des signes de la triade classiguement décrite : signes
cardiaques obstructifs, emboles systémiques, ou signes généraux :

fievre, arthralgies, myalgies, asthénie, perte de poids...

Des embolies systémiques dominent le tableau clinique dans 30 a
40% des cas et sont liés au détachement de dépbts cruoriques tapissant
la surface tumorale. Les arteres cérébrales et l'artére centrale de la

rétine sont les plus touchées.

La symptomatologie clinique varie selon la taille, la localisation et
la composition tumeur. Les Iésions fibreuses sont plus facilement
responsables d’obstruction valvulaire et les lésions gélatineuses ou

friables ont plutét tendance a emboliser.

Bien que bénins, les myxomes peuvent entrainer une issue fatale

en raison de complications hémodynamiques ou emboliques (accident
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vasculaire cérébral, infarctus du myocarde). Une chirurgie de résection
en semi-urgence se justifie. La tumeur est réséquée, ainsi que son
pédicule et sa base d’'implantation. Bien que les récidives ne soient rares

(1 a 2%), une surveillance échographique réguliere doit étre instaurée.

2. Les examens paraclinigues :

e Echocardiographie

L’échographie peut poser le diagnostic devant une masse
sphérique, intra-auriculaire gauche, rattachée au septum inter-auriculaire
par un pédicule, mobile, se prolabant a travers la valve mitrale durant la
diastole. L’échostructure de la masse est trés variable, plus ou moins
homogéne en fonction des remaniements kystiques ou nécrotiques. Les
calcifications ou saignements récents sont visibles sous la forme des

zones hyperéchogénes.

e Tomodensitométrie (TDM) (figure 21)

L’exploration scannographique des myxomes met en évidence
une masse ronde ou ovalaire, unique, bien limitée, a contours lobulés
(mais parfois lisses), intra-cavitaire, le plus souvent dans l'oreillette

gauche, a proximité du septum inter-auriculaire. Sa base d’implantation
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est parfois difficile a identifier, notamment quand la tumeur est
volumineuse. Sa structure est le plus souvent hétérogéne en raison des
remaniements kystiques, nécrotiques, ou hémorragiques. Des
calcifications sont parfois visibles. Sa densité avant injection de produit
de contraste est inférieure a celle du sang circulant, probablement a
cause de sa composition mucoide. L'injection de produit de contraste
permet de mieux cerner la masse intra-cavitaire par le sang opacifié. Le
rehaussement de la masse apres injection est faible voire non détectable

[71,75].

A,
(a)

Figure 21 : Myxome de I’oreillette gauche [51].

TDM sans injection (a) puis TDM injecté avec synchronisation cardiaque (b).
Reconstructions dans le plan 4 cavités. Masse accolée au septum inter-auriculaire
par une base d’implantation large, spontanément hypodense par rapport au sang
circulant, rehaussée partiellement apres injection d’iode.
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e |[RM

L’IRM cardiaque retrouve une masse intra-cavitaire sphériqgue ou
ovoide, a contours lobulés, dont le signal, généralement hétérogene, est
tres variable en fonction de la nature tissulaire du myxome. Sa
composante myxomateuse se présente en hypo a isosignal par rapport
au myocarde adjacent sur les séquences pondérées en Tl et en

hypersignal sur les séquences pondérées en T2.

La base d’'implantation de la tumeur est fréquemment identifiable,
notamment grace aux sequences dynamiques de ciné-IRM [71]. Elles
permettent également d’apprécier la mobilité de la masse se prolabant

parfois a travers la valve atrio-ventriculaire.

L’IRM permet de confirmer le diagnostic devant une Iésion
atypique, d’en apprécier la taille, la forme, la base d’implantation et

d’orienter le geste opératoire.
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3. Histologie :

e Aspect macroscopique

L’aspect macroscopique des myxomes est variable. |l peut s’agir
d’'une masse lobulée et lisse, ou gélatineuse et myxoide, ou encore
friable et irréguliere. Des thrombus sont fréquemment accolés a leur
surface, surtout si celle ci est irréguliere. Les trois quarts sont pédiculés,
les autres ont une base sessile. Des calcifications sont observées dans
50% des cas [73]. Les remaniements Kkystiques, nécrotiques ou
hémorragiques sont fréquents. Leur vitesse de croissance n’est pas
connue mais il semblerait que leur augmentation de taille soit rapide.

lls mesurent en moyenne 5a 7 cm (de 0,6 a 12 cm) [73].
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Figure 22 : Aspect macroscopique du myxome [76].

e Aspect microscopigue

Les feuillets de la valve mitrale dite myxoide présentent des
caracteéristiques histopathologiques qui vont de pair avec une

altération de ses propriétés biomécaniques [77].

De maniere générale, la dégénérescence myxoide s'accompagne
d'une activation myofibroblastique des cellules valvulaires interstitielles

[82] et d'un remodelage matriciel. |l est caractérisé par une
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désorganisation et une fragmentation des fibres élastigues et des
faisceaux de collagéne de latrialis et de la fibrosa ainsi que par
une accumulation de protéoglycans dans la spongiosa provoquant

un épaississement du feuillet (Figure 23).

Oreillette gauche

Ventricule gauche

Figure 23: Valve mitrale myxoide. Coupe transversale et coloration au
trichrome de Masson du feuillet postérieur P2 d'une valve saine et d'une valve
myxoide. C'est principalement la spongiosa (indiquée par la double fleche) qui
est épaissie dans la valve myxoide. Les structures élastiques et les
protéoglycans apparaissent en rose et le collagéne en bleu [79].
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Figure 24: Tableau récapitulatif du myxome [51].
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V. Traitement

Les deux principales modalités thérapeutiqgues comprennent la chirurgie

ou une surveillance étroite.

Généralement, l'exérese chirurgicale est le traitement radical sauf s'il

existe une contre-indication a la chirurgie.

Le but du traitement chirurgical est d'exciser toutes les tumeurs visibles
et de reconstruire les défauts intracardiaques qui en résultent. Les tumeurs du
fibroélastome papillaire sont généralement attachées a un pédicule et
peuvent étre excisées avec precision. D'autres cavités du coeur sont

inspectées pour eviter de manquer plusieurs FEP.

Si le FEP endommage considérablement une valve, il peut justifier la

réparation ou le remplacement de la valve au moment de la chirurgie.

Si le patient est un mauvais candidat a la chirurgie, et pourtant il est
symptomatique, il doit étre mis sous un traitement anticoagulant avec une

surveillance échographique du FEP.

65



La justification de cette approche est de prévenir les complications
emboliques. Cependant, il n'y a pas d'essais contrdlés randomisés pour

soutenir cette pratique.

A. Bilan préopératoire :

Il doit étre réalisé rapidement et ne doit en aucun cas retarder le

traitement chirurgical. Il comporte :

e ECG

e radiographie thoracique de face et de profil gauche

e un bilan biologique : NFS, ionogramme, fonction rénale et
hépatique, crase sanguine, groupage ABO rhésus, RAI et
demande de sang.

B. Préparation a la chirurgie :

Tout patient avec facteurs de risque cardio-vasculaires, doit
pratiquer une coronarographie a fin de chercher une lésion coronarienne
latente. La correction d’éventuels troubles hydro-électrolytiques
occasionnés par linsuffisance cardiaque peut étre nécessaire sans

retarder la chirurgie.

66



C. Principe de l'intervention :

La chirurgie se déroule sous circulation extra corporelle. L'abord
se fait principalement par sternotomie médiane verticale. La réalisation
de la canulation doit se faire avec le minimum de manipulation possible.
L'usage de filtres pour les voies artérielles et veineuses est conseillé

[38].

Immeédiatement apres mise sous circulation extracorporelle :

- Clampage de l'aorte et cardioplégie par la racine aortique.

- L'intervention comporte aprés I'atriotomie:

s un temps d'exploration ou le chirurgien précise le siége, le
volume, le lieu d'implantation de la tumeur et I'état des
valves  auriculo-ventriculaire  que 'avénement  de
I'échocardiographie a rendu facile.

s un temps d'exérese obéissant a des regles strictes, la
résection de la tumeur en bloc avec le minimum de
manipulations possibles emportant une large portion du pied

d'implantation.
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Voie d’abord pariétal :

% Sternotomie médiane verticale :
C’est la voie d'abord royale en chirurgie cardiaque. Trés utilisée,
elle permet I'exérese de la tumeur avec exploration des quatre

cavités.

Figure 25 : section du sternum[80].

68



Figure 26: Sternotomie médiane avec écarteur sternal en Place [80].

+* Thoracotomie :

Les voies thoraciques droite et gauche sont actuellement
complétement abandonnées. Mais la thoracotomie droite peut garder

qguelque indication :

» Pour des raisons esthétiques,

* ou en cas de chirurgie mini-invasive
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Diagnosis of CPF
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* TIA/stroke

* Angina/MI

* CHF

» Systemic emboli Tumour
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* | eft-sided
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Tumour
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* Nonmobile

l

Surgical excision

Serial echocardiography

Figure 27 : les différentes modalités thérapeutiques de prise en charge d’un

FEP.
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VI. Pronostic:

Généralement tres bon pronostic apres l'exérese chirurgicale de la
tumeur, avec un risque faible de propagation ou récidive métastasique en

cas d'exérese incomplete de la tumeur au cours de la chirurgie initiale.

VIl. Complications :

Essentiellement des complications thromboemboliques (AVC, IDM ....) avec un

risque de mort subite et de fibrillation ventriculaire.

Les complications postopératoires comprennent tous les risques associés a la
chirurgie cardiaque sur une circulation extracorporelle, y compris les embolies,

les saignements, les arythmies et les infections.
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VIIl. Soins postopératoires et de réadaptation :

Les modalités de la prise en charge dépendent de I'état du patient. En

pratique, il y a trois phases :

* la premiere est la phase précoce qui est débutée des que le
patient sort de la réanimation. Son objectif principal est la
reprise de la marche afin que le patient redevienne
autonome. On associe souvent de la kinésithérapie
respiratoire pour que le patient retrouve au plus vite ses
capacités ventilatoires qui ont été diminuées temporairement
de 20 a 30% par I'ouverture du sternum.

Avec le retrait du drain thoracique.

®* La deuxieme phase débute vers le septieme jour, en fait elle
débute des que le patient est autonome ! La, on entreprend
une évaluation des capacités physiques du patient tout en
sachant que le patient vient d’étre opéré et il est donc encore

« convalescent ».

®* enfin la troisieme phase qui permet une pérennisation de

I'activité physique.
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IX. Education des patients :

Le retour & domicile est un moment trés important apres une
chirurgie cardiaque et correspond au retour a la vie normale et
aux activités quotidiennes pour le patient. Une fois la phase péri-
opératoire passée, aprés une période de convalescence, le
patient va se retrouver tres brutalement "démédicalisé". Le role de
linformation  fournie au patient durant son séjour et la
coopération entre le meédecin traitant, le cardiologue et le

chirurgien est alors fondamental.
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CONCLUSION



Bien gue le fibroélastome soit une tumeur histologiquement bénigne,
son évolution peut étre marquée par plusieurs complications graves
comme les embolies systémiques, les embolies pulmonaires et la mort

subite.

Son traitement est essentiellement chirurgical par une excision de la
tumeur avec conservation de I'appareil valvulaire chaque fois que c’est
possible. Le pronostic postopératoire est excellent et le risque de

récidive tumorale est faible.
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Résumé

Titre : Fibroélastome papillaire de la valve mitrale : Etude Anatomo-pathologique a
partir d’un cas clinique et revue de littérature.

Auteur : ELJAZOULI ASMA
Rapporteur : Pr OUKABLI MOHAMED
Mots clés : Fibroélastome papillaire, valve mitrale

Le fibroélastome papillaire est une tumeur cardiaque primitive bénigne,
rare et d’étiologie inconnue. Il prend naissance le plus fréquemment a partir de
'endocarde valvulaire. Il touche toute les tranches d’age depuis la période
néonatale jusqu’a la dixieme décennie de vie.

Sur le plan clinique, les patients porteurs d’un fibroélastome papillaire sont
asymptomatiques dans un tiers des cas et leur découverte est fortuite mais il peut
étre a l'origine de complications emboliques graves telles que les accidents
ischémiques cérébraux, les syndromes coronariens aigus et la mort subite....

Seul I'examen anatomopathologique permet de confirmer le diagnostic.
En effet, il s’agit classiquementd’'une tumeur pédiculée, son corps est formé de
nombreux replis, sa taille peut varier de deuxmillimétres a sept centimeétres.

Dans le but de discuter les caractéristiques étiopathogéniques et
diagnostiques de cette pathologie rare avec ses complications thromboemboliques,
les diagnostics différentiels, les modalités du traitement et surtout les différents
aspects anatomopathologiques , nous rapportons le cas de fibroélastome papillaire
de la petite valve mitrale découvert chez un homme agé de 69 ans, sans facteur de
risque cardiovasculaire, quia présenté une dyspnée d’évolution progressive,

L’échocardiographie transthoracique a objectivé une masse de 15mm de
diamétre, s’insérant sur la petite valve mitrale sessile, sans effet de sténose ni de
fuite mitrale.

Le diagnostic différentiel se pose essentiellement avec les autres masses
intracardiaques telles que le thrombus, les végétations, le myxome et I'excroissance
de la lambl. Seul L'examen anatomopathologique permet de confirmer le
diagnostic.

Son traitement est essentiellement chirurgical par une excision de la tumeur

avec conservation de I'appareil valvulaire chaque fois que c’est possible. Le
pronostic postopératoire est excellent et le risque de récidive tumorale est faible.
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Abstract

Title: Papillary fibroelastoma of the mitral valve: Anatomopathological study from a
clinical case and review of the literature

Author: ELJAZOULI ASMA
Reporter: Pr OUKABLI MOHAMED
Key words: Papillary fibroelastoma, mitral valve

Papillary fibroelastoma is a benign primary cardiac tumor, rare and of unknown
etiology. It most frequently originates from the valvular endocardium. It affects all
age groups from the neonatal period to the tenth decade of life.

Clinically, patients with papillary fibroelastoma are asymptomatic in one third of
cases and their discovery is incidental, but it can cause serious embolic
complications such as ischemic stroke, acute coronary syndromes, and sudden

The diagnosis can only be confirmed by pathological examination. Indeed, it is
classically a pedunculated tumor, its body is formed of numerous folds, its size can
vary from two millimeters to seven centimeters.

In order to discuss the etiopathogenic and diagnostic characteristics of this rare
pathology with its thromboembolic complications, the differential diagnoses, the
treatment modalities and especially the different anatomopathological aspects, we
report the case of papillary fibroelastoma of the small mitral valve discovered in a
69-year-old man, without any cardiovascular risk factor, who presented with
progressively progressive dyspnea,

Transthoracic echocardiography showed a mass of 15 mm in diameter, inserted
on the small sessile mitral valve, without any effect of stenosis or mitral leak.

The differential diagnosis is essentially with other intracardiac masses such as
thrombus, vegetations, myxoma and lambl growth. Only anatomopathological
examination can confirm the diagnosis.

Its treatment is essentially surgical by excision of the tumor with conservation of

the valve apparatus whenever possible. The postoperative prognosis is excellent
and the risk of tumor recurrence is low.
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connaissances médicales d'une fagcon contraire aux lois de
I'humanité.

e Je m'y engage librement et sur mon honneur.
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