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RESUME e« Lestumeurs cardiaques primitives sont
rares mais potentiellement fatales. Aucune étude au-
paravant n'a abordé ce sujet sur le plan national. Nous
décrivons|’ épidémiologie de cestumeur s chez I’ adulte
au Liban.

Un questionnaire recueille les données aupres des
hépitaux, des patients et de leurs médecins. Cinquante-
sept casdetumeur s car diaques sont retr ouvés, essentie-
lement des myxomeslocalisés dans |’ oreillette gauche.
Lesymptomele plusfrégquent est la dyspnée.

L' échographietransthoracique est I’ outil diagnos-
tique principal. L' échographie transosophagienne est
inconstamment utilisée, le scanner et I'lRM le sont
rarement et |’ échographie de contrasten’a jamais été
pratiquée. Larésection extensive est adoptée dansla
majorité des cas. L e suivi échographique est inconstant
et I’enquéte familiale presque inexistante.

A lalumiére de ces données, une conduite a tenir
uniforme est proposée dansle but d’améliorer lediag-
nostic, laprise en charge et le suivi de ces patients.

INTRODUCTION

La localisation primitive des tumeurs cardiaques est
relativement rare [1]. Cependant, ces tumeurs peuvent
aboutir & des complications sévéres, voire fatales. En
revanche, leur diagnostic précoce et leur prise en charge
adéquate permettent d' obtenir une guérison totale en cas
de tumeurs bénignes, et une amélioration de la survie en
cas de tumeurs malignes [2].

Bien qu'il existe quelques publications sur des cas
isolés de tumeurs cardiaques au Liban, aucune étude
n'ajusqu’ a présent abordé ce sujet sur le plan national.
Notre étude a pour objectif de décrire I’ épidémiologie
des tumeurs cardiaques chez les adultes au Liban.
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ABSTRACT : Primary cardiac tumorsarerare but
potentially fatal. No studies have discussed thisissue
yet on the national level. We describe the epidemiology
of cardiactumorsin adultsin L ebanon.

Thedata weretaken from the hospitals, the patients
and/or their doctors by means of a questionnaire.
Fifty-seven cases of cardiac tumorswerefound, main-
ly myxomasin theleft atrium. Dyspnea was the most
frequent symptom.

Transthoracic echocar diogr aphy was the main di-
agnostic tool. Transesophageal echocardiography was
inconstantly made, scanner and MR rarely while con-
trast echocar diography has never been used. Almost
half of the patients had a follow-up and none had a
familial screening.

The collected data urged usto propose a unique
and homogenous strategy for diagnosis, treatment and
follow-up of cardiac tumorsin Lebanon.

MATERIEL ET METHODES

Un questionnaire a été établi, comportant 25 questions
réparties en sept rubriques et concernant I’ &ge du patient,
son sexe, le mode de présentation de sa tumeur, saprise
en charge diagnostique et thérapeutique, le diagnostic
histologique et son évolution postopératoire immédiate et
along terme.

Lacollecte des données a été réalisée entre les mois de
janvier et d’ octobre 2006. Tous les hdpitaux possédant un
centre de chirurgie cardiague ont été contactés, ainsi que
certains hdpitaux ou le diagnostic de tumeur a été établi
initialement (cf. liste des hdpitaux dans I’ addendum).

Lesinformations ont été tirées des dossiers médicaLix
des patients, des archives des hépitaux concernés ou
directement auprés des chirurgiens. Les patients ont été
contactés par téléphone, afin de voir leur évolution along
terme et de compléter leurs dossiers.

L’ analyse des données a été effectuée par I’ é&ude dela
moyenne pour les variables quantitatives et des propor-
tions pour les variables qualitatives.

RESULTATS

Cinquante-sept cas de tumeurs cardiaques primitives
sont recensés : 40 myxomes, 7 fibrodlastomes, 4 sarcomes,
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) TABLEAU |
REPARTITION DES TUMEURS
SELON LE TYPE HISTOLOGIQUE ET LE SEXE

HoMMES FEMMES
= Myxome 19 21
= Fibroélastome papillaire 3 4
= Sarcome 2 2
= Lipome 2 0
= Paragangliome 1 0
= Type non identifié 1 2

2 lipomes et 1 paragangliome. Trois tumeurs n’ ont pas été
identifiées histologiquement car les patients n’ ont pas é&té
opérés : Le premier est décédé avant la chirurgie suiteaun
probléme pulmonaire, le deuxiéme arefuse I opération et
le troisieme a eu un accident vasculaire cérébral compli-
qué de coma (Tableau I).

Vingt-huit cas sont retrouvés chez |es hommes contre
29 chez les femmes. Une prédominance féminine est
observée dans les myxomes. Les sarcomes sont répartis
a égalité entre les deux sexes (Tableau I).

L'&ge moyen des patients est de 50 ans avec des
extrémes allant de 19 ans jusqu’a 78 ans (Tableau I1).

Lalocdlisation la plus fréquente est |’ oreillette gauche
(41 tumeurs). Il y existe 36 myxomes, 1 fibroélastome,
1 sarcome et 1 paragangliome, avec 2 tumeurs dont le type
histologique n’a pas été identifié. En outre, on retrouve
8 tumeurs vavulaires, dont 6 fibroélastomes et 2 my-
xomes. Les fibroélastomes et |es myxomes sont répartis
a égalité sur les valves aortique et mitrale, avec 3 fibro-
élastomes et 1 myxome sur chacune. Quant aux sarcomes,
2 sont mis en évidence au niveau du ventricule droit et un
au niveau du ventricule gauche. Enfin, 6 tumeurs sont
détectées au niveau de I’ oreillette droite, dont 3 myxomes,
2 lipomes et une tumeur dont le type histologique n’a pas
étéidentifié. Tous les patients ont une seule localisation
tumorale, sauf un, qui a présenté deux localisations d'un
myxome, |” une au niveau du septum interauriculaire et
I’ autre au niveau de lavalve aortique. Au niveau de I’ oreil-
lette gauche, les tumeurs sont réparties entre le septum
interauriculaire, laparoi postérieure, letoit del’ orelllette et

TABLEAU II
AGE D’APPARITION DES TUMEURS

AGE
MINIMAL ~ MAXIMAL ~ MOYEN

= Myxomes 30 70 51,5
= Fibroélastomes papillaires 40 78 62
= Sarcomes 19 77 47
= Lipomes 31 47 38
= Paragangliomes 36 36 36
= Types non identifiés 40 65 48
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Localisation des myxomes dans I’ oreillette gauche

I"auricule. Fait notable, lestumeurs développéessur la
paroi postérieure ne sont pas des myxomes: il s'agit du
paragangliome ou de sarcomes. En revanche, au niveau du
septum interauriculaire, toutes les tumeurs sauf une, un
fibroélastome, sont des myxomes, ce qui en fait lalocali-
sation la plus fréquente des myxomes dans I’ oreillette
gauche (Figure 1).

Les symptdmes ressentis par les patients sont dus a
des embolies, arythmies, valvulopathies, insuffisances
cardiaques droites ou gauches et/ou a des manifestations
systémiques engendrées par les tumeurs. La dyspnée est
le symptdme le plus fréquent, existant chez 45% des
patients et alant d'une Iégére dyspnée d'effort a un
cedeme aigu du poumon. Dans la majorité des cas des
accidents ischémiques cérébraux, le patient avait dé§ja
présenté plusieurs épisodes avant que le diagnostic de
tumeur cardiague ne soit retenu. Les manifestations sys-
témiques atype d' altération de I’ état général ont eu lieu
chez 5% des patients, tous étant porteurs de myxomes.
Aingi, la prévalence des manifestations systémiques dans
les myxomes s'est élevée a 7,5%. A noter que I’ un des
patients a présenté une complication assez rare des my-
xomes : infarctus du myocarde di a des embols corona-
riens (Figure 2).

Parmi les moyens d'investigation utilisés, |’ échogra-
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FIGURE 3. Répercussions hémodynamiques
al’ échographie transthoracique
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phie transthoracique a une sensibilité de 100% et une spé-
cificité de 92%. Dans 77% des cas de tumeur, |’ échogra-
phie transthoracique a permis de déterminer correctement
le type. Par contre, dans 10% des cas, elle n’a pas permis
d'identifier le type de tumeur et dans 13% des cas, le diag-
nostic posé al’ échographie est différent de I’ anatomopa-
thologie. A noter que cing patients opérés de « tumeur car-
diaque » diagnostiqués a I’ échographie transthoracique se
sont avérés étre porteurs de « thrombi » al’ anatomopatho-
logie. L’ échographie transthoracique a également permis
de décrire les effets hémodynamiques des tumeurs et leurs
répercussions sur les cavités cardiaques (Figure 3). 40%
des patients uniquement ont bénéficié d’' une échographie
transcesophagienne (ETO) préopératoire (Figure 4) et
aucun patient n'abénéficié d’ une ETO per opératoire.

Un seul patient a eu une imagerie par résonance ma-
gnétique (IRM) cardiaque qui a permis de poser chez lui
le diagnostic de paragangliome de I’ oreillette gauche,

FiGURE 4. Myxome de I’ oreillette gauche
al’ échographie transoesophagienne
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alors que 7 patients ont fait un scanner thoracique, qui a
permis de déterminer le degré d’ extension médiastinale
et pulmonaire de la tumeur et de détecter ainsi les deux
cas de métastases pulmonaires.

La biopsie a ciel ouvert a été pratiquée dans 3 cas :
deux sarcomes du ventricule droit et un paragangliome
non résecable (Figure 5).

Quant ala coronarographie, elle n’ apas été pratiquée
chez les patients de moins de 45 ans. Par contre, parmi
les patients de plus de 45 ans, 79% des patients ont é&é
investigués par des coronarographies aboutissant a un
pontage aorto-coronarien chez 15% de ces patients.

Larésection précoce est envisagée chez tous les pa-
tients sauf cing. En effet, en plus des trois patients chez
qui aucune intervention chirurgicale n’ a été faite, le para-
gangliome et un sarcome ont été uniquement biopsiés, le
paragangliome étant trop étendu et |e sarcome métasta-
tique. L’ abord delatumeur s est toujoursfait par une ster-
notomie médiane. Un des deux lipomes a été résequé par-
tiellement. Pour le reste, on a eu recours a une résection
de latotalité de latumeur, emportant toute I’ épai sseur
du septum ou de la paroi sous-jacente avec résection
d' une marge saine d’ environ 1 cm. Dans le cas particulier
des tumeurs prenant naissance au niveau de |'auricule
gauche (deux myxomes), ce dernier a été entierement
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FIGURE 5
Utilisations des différents moyens diagnostics
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réségué. Dans le cas des tumeurs valvulaires, des tech-
niques conservatrices ont été utilisées la plupart du temps.
En effet, sept des huit patients porteurs de tumeurs valvu-
laires ont bénéficié d' une résection de leurs tumeurs sui -
vie de plastie valvulaire. Une bioprothése mitrale a dd
étre mise chez un patient porteur d'un fibroélastome de
lavalve mitrale.

Laradiothérapie a été utilisée chez deux patients : un
sarcome et un paragangliome. Enfin, la chimiothérapie a
été utilisée chez deux patients également : un sarcome et
le paragangliome aprés |’ échec de la radiothérapie.

Lamortalité en postopératoire immédiat est nulle. Le
seul patient décédé aprés la chirurgie n’ était pas en fait
porteur d’'une tumeur cardiaque mais d'un lymphome
médiastinal. 79% des patients opérés ont eu des suites
opératoires smples. Chez les 21% restants, des complica
tions sont apparues, dont la plus fréquente était lafibril-
lation auriculaire (9% des patients), suivie par les blocs
auriculo-ventriculaires (4%), les épanchements péricar-
diques, les embols des poplités, les pneumonies et les
thromboses (2% chacune).

Ladurée d' hospitalisation en postopératoire a varié de
5 al4jours, avec une durée moyenne de sept jours et demi.
Les patients qui sont restés le plus longtemps a |’ hopital
sont ceux qui ont présenté des complications comme la
pneumonie (14 jours) et I’embolie poplité (11 jours).

Tous les patients non opérés ou ayant des sarcomes
sont décédés (24%).

Chez les patients opérés, |les causes de déces sont soit
larécidive avec métastases pulmonaires soit des causes
extra-cardiaques. Les 76% des patients qui sont encore en
vie avaient tous bénéficié d' une résection totale de leurs
tumeurs. Tous ont noté une disparition de leur symptoma-
tologie, sauf ceux qui avaient des accidents vasculaires
cérébraux avec des séquelles neurol ogiques.

59% ont eu un suivi plus ou moins régulier apres la
chirurgie par des échographies a éatoires.

Aucun cas derécidive n’ a été détecté chez les patients
porteurs de myxomes ou de fibroélastomes. En revanche,
un seul cas de récidive avec métastases pulmonaires a été
décrit au scanner thoracique chez un patient opéré d’'une
résection de sarcome.

Un fait important a été observé dans cette étude : le
screening familial a été pratiqué uniquement chez une
seule patiente, et ceci a sa propre demande.

DISCUSSION

Les tumeurs bénignes sont les plus fréquentes (93%
danslalittérature et 75% au Liban). Cette prépondérance
est due essentiellement aux myxomes qui représentent
74% des tumeurs contre 50% dans la littérature [1].

Les données nationales et internationales sont éga-
lement assez concordantes pour I'ége d apparition des
tumeurs.

L’ élévation inattendue de la fréquence des myxomes
au niveau de |’ oreill ette gauche au Liban par rapport ala
fréquence mondiale, sefait & cause de la basse incidence
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des tumeurs de I’ oreillette droite, qui ne constituent que
7% des myxomes au Liban contre environ 20% mondia-
lement [2]. En revanche, on note la localisation valvu-
laire dans 5% des cas au Liban contre moins de 1%
ailleurs [3]. Quant aux fibroélastomes, ils constituent les
premiéres tumeurs valvulaires au Liban comme dans la
population mondiale. Cependant, on note curieusement
|” absence totale de localisation tricuspidienne ou pulmo-
naire, qui constitue pourtant 30% des formes de fibro-
élastomes dans le monde [4]. Les sarcomes existent au
niveau du ventricule droit dans 50% des cas, aors que
I’ oreillette gauche en est le site de prédilection dans la
littérature internationale [5].

En terme de « motif de consultation », la dyspnée en
est le principal au Liban comme partout dans e monde.
Cependant, on remarque une différence significative
dans la prévalence des manifestations systémiques des
myxomes. En effet, ces derniéres surviennent dans 7,5%
des myxomes au Liban contre 30 a 40% dans la littéra-
ture. Certains auteurs suggerent méme que la véritable
préval ence des manifestations systémiques remonterait a
90% s on les recherchait minutieusement [6]. Ceci
devrait nous encourager a pousser davantage nos inves-
tigations concernant les manifestations systémiques.

Nous avons également remarqué dans notre enquéte
gue nos patients libanais qui se présentent pour accident
ischémique cérébral, en font souvent plusieurs avant que le
diagnostic de tumeur cardiaque ne soit pose. Ceci devrait
pousser alarecherche systématique et orientée d’ une ori-
gine cardiague devant des manifestations neurol ogiques.
A noter gque les tumeurs ayant tendance a emboliser ont
souvent une taille plus petite et une croissance trés lente
a cause de leur tendance a se fragmenter [3]. Pour cela,
I” échographie transthoraci que peut ne pas étre suffisante
pour leur détection et une échographie transoesophagienne
peut s avérer utile lorsque I’ étiologie d’ un accident vascu-
laire cérébral n’apas pu éire mise en évidence.

La concordance entre les données de |’ échocardiogra-
phie et celles de I’ anatomopathologie est élevée, attei-
gnant les 77%. Cependant, le sarcome de la paroi pos-
térieure de I'orelllette gauche, pris pour un myxome,
aurait pu étre correctement diagnostiqué puisque toute
tumeur de laparoi postérieure est apriori maligne[2]. De
méme, le « fibroélastome » pris pour un myxome, ayant
I" aspect de « I’anémone de mer » pathognomonique des
fibroélastomes, aurait pu étre correctement diagnostiqué
[4].

Cependant, on remarque que seule I’ échocardiographie
conventionnelle est utilisée, sans recours a « |’ échogra-
phie de contraste ». Pourtant, celle-ci aurait pu aider ala
précision de certains diagnostics. En effet :

« L’ échocardiographie de contraste faite dans le cas
de sarcome pris pour un myxome, aurait montré
une hypervascularisation de la tumeur, mettant en
relief sa nature maligne.

« En plus, elle aurait montré une absence totale de
vascularisation des « masses » (plaidant contre leur
nature tumorale) chez les cing patients opérés de
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« tumeurs cardiaques » qui se sont avérées n’ étre que

des thrombi.

Il est utile de signaler le colit élevé du produit utilisé
dans |’ échographie de contraste ainsi que sa disponibilité
trés limitée au Liban. L’ échocardiographie transoesopha-
gienne préopératoire est réalisée dans 42% des cas.
Cependant, elle est fortement recommandée, surtout dans
le cas de myxomes, alarecherche d autres localisations
tumorales intracardiaques dans les régions peu visualisées
al’ échocardiographie transthoracique [ 7]. Quant al’ écho-
cardiographie transoesophagienne per opératoire, ellen’a
jamais été faite au Liban, sachant que son utilisation est
nécessaire, selon les recommandations internationales,
pour s assurer de latotalité de larésection chirurgicale [8].

L'IRM et le scanner thoraciques sont peu effectués
malgré leur utilité majeure dans le diagnostic et I’ exten-
sion locorégionale des tumeurs. Leur réalisation aurait
évité une chirurgie inutile au patient porteur du lymphome
médiastina (Figure 5).

La coronarographie préopératoire a été réalisée uni-
guement chez les patients de plus de 45 ans. Cette atti-
tude est justifiée par le fait que lestumeurs cardiaques ne
sont pas connues étre associées a un risgue plus élevé
d athérosclérose coronarienne. En effet, la légére aug-
mentation du risque d'infarctus est liée aux embols
tumoraux intracoronariens, et non a des thrombi in situ
[9]. De plus, aucun des patients contactés et non coro-
narographiés en préopératoire n'a présenté des phéno-
menes ischémiques cardiaques depuis la résection de sa
tumeur et ceci pendant une durée allant de 4 a 12 ans
(médiane 7,5 ans).

La prise en charge thérapeutique libanaise est con-
forme al’ attitude international e en terme de précocité de
larésection tumorale aprés le diagnostic. L’ abord chirur-
gical delatumeur est toujours fait par une sternotomie
meédiane, sans recours aux techniques moinsinvasives: la
minithoracotomie par voie parasternale droite, la sterno-
tomie partielle ou I'incision sous-mamelonnaire droite.
En fait, laminithoracotomie ne permet qu’ un abord limité
de latumeur et ne peut étre utilisée que lorsque celle-
Ci est de petite taille et qu'il existe une certitude absolue
de I'absence d'autres localisations tumorales intracar-
diaques. D’ autre part, dans |e cas des tumeurs extra-valvu-
laires, larésection est trés extensive, prenant la tumeur,
son site d'implantation, une marge saine de 1 cm et, dans
les tumeurs de I'auricule gauche, I'auricule en entier.
Certains chirurgiens recommandent une résection en
superficie uniquement puisgu’ils considérent que le taux
de récidive est le méme que celui de larésection en pro-
fondeur. Cependant, I’ efficacité a long terme des résec-
tions superficielles reste douteuse, rendant ainsi la résec-
tion é&endue et profonde plus sire [8].

L' évolution postopératoire des tumeurs cardiagues
réséquées est marquée par une mortalité postopératoire
immédiate nulle, alors qu'’ elle atteint le taux de 1% dans
la littérature pour les tumeurs siégeant hors des ventri-
cules. Cette mortalité est liée al’ état général précaire des
patients et & leur &ge avancé. Par contre, la mortalité
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postopératoire immédiate des tumeurs ventriculaires
s éléve a 10% dans la littérature [8]. Le seul patient de
notre série libanaise décédé aprés la chirurgie est en fait
celui ayant un lymphome médiastina étendu non recon-
nu en préopératoire.

Seulement 57% des patients opérés de myxomes ont
€u un suivi postopératoire, sachant que celui-ci est né-
cessaire vu la nature récidivante de ces tumeurs dans
2,5 a17% des cas, selon qu'il s agisse de tumeurs spo-
radiques ou survenues dans le cadre de syndrome de
Carney respectivement (le syndrome de Carney étant
une mal adie a transmission autosomale dominante, com-
portant des lentigines cutanées, des myxomes et des
anomalies endocriniennes) [10]. Le suivi des patients
opérés de myxomes varie dans notre série entre 2 et
10 ans. Il n’ existe pas de recommandation internationale
concernant le nombre d' années de suivi nécessaire, mais
les statistiques précisent que les récidives de myxomes
surviennent surtout entre le 6° mois et la4° année [§].

Un fait assez important découle de notre étude :
aucune enquéte familiale (screening) n'a été réalisée
chez les patients libanais méme dans le cas de myxome
survenant avant I’ age de 30 ans, alocalisations atypiques
et multiples. Ce « screening familial » est recommandé
surtout dans le cas d’ un syndrome de Carney et dans les
tumeurs survenant a age jeune, a localisations multiples
ou atypiques [6].

CONCLUSION ET RECOMMANDATIONS

Aprés la revue de I'expérience libanaise dans les
tumeurs cardiagues, on note la prévalence plus fréguente
gu'on ne le croyait de ces tumeurs. Cependant des
lacunes existent dans leur prise en charge :

« Sur le plan échographique, I'échocardiographie
transthoracique conventionnelle est réalisée chez
tous les patients alors que |’ échocardiographie de
contraste n’est jamais faite surtout que sa disponi-
bilité au Liban est trés limitée. En plus, I’ échocar-
diographie transoesophagienne est demandée de fa-
¢on inconstante en préopératoire et jamais en per
opératoire. Le scanner et I'|RM thoracique, quant a
eux, sont rarement réalisés.

« Le suivi des patients se fait de fagon aléatoire dans
les myxomes malgré le potentiel de récidive de ces
tumeurs. Quant au « screening familial », il est
inexistant.

Nous proposons, a la lumiére de notre enquéte,
quelques mesures pratiques pour contourner ces lacunes
et assurer une meilleure prise en charge de nos patients :

1. Lacréation d'un registre national des tumeurs car-
diagues sous |’ auspice de la Société libanaise de cardio-
logie.

2. L’ établissement d’une conduite a tenir uniforme a
tous les patients, comprenant :

« Une échocardiographie transthoracique inaugurae

afin de mettre en évidence la tumeur et de préciser
salocalisation, son étendue, ses caractérigiques et sa
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