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REVUE MEDICALE SUISSE

Les tumeurs cardiaques

Dre ANI NIGOLIAN®", Dr SAMUEL STEMPFEL®", Dr SAMIR BENGUEDDACHE?, Dr VALERIAN VALITON? et Pr STEPHANE COOK®

Rev Med Suisse 2022;19: 464-70 | DOI :10.53738/REVMED.2022.19.817.464

Les tumeurs cardiaques sont des pathologies rares mais elles
appartiennent a un domaine en plein essor de la cardio-oncolo-
gie. Souvent découvertes fortuitement, elles comprennent les
tumeurs cardiaques primaires (bénignes ou malignes) et, plus
fréquemment, secondaires (métastases). Elles constituent un
ensemble trés hétérogéne de pathologies, dont les manifestations
cliniques varient en fonction de la taille et de la localisation. Le
diagnostic repose sur une approche clinique, épidémiologique et
plusieurs modalités d’imagerie (échocardiographie, CT, IRM et
PET-CT), sans nécessité systématique de biopsie. La stratégie de
traitement d’une tumeur cardiaque dépend de la symptomatologie
du patient, du risque embolique ou hémodynamique lié a la
masse, ainsi que de sa malignité.

Cardiac tumors in clinical practice

Cardiac tumors are rare in clinical practice but remain an essential
part of the fast-growing field of cardio-oncology. They can be detected
incidentally and consist of primary tumors (benign or malignant)
and of the more prevalent secondary tumors (metastasis). They
form a heterogeneous group of pathologies presenting with a wide
panel of clinical symptoms according to their location and size.
Multimodality cardiac imaging (echocardiography, CT, MRl and PET),
in association with clinical and epidemiological factors, plays a key
role in the diagnosis of cardiac tumors and a biopsy is therefore not
systematically required. Treatment strategies for cardiac tumors
vary depending on the malignancy and class of the tumor, but also
consider associated symptoms, hemodynamic impact and embolic
risk.

INTRODUCTION

Larticle décrit les principales tumeurs cardiaques, dont le
dépistage est en augmentation grace aux progres des techniques
de limagerie.’ La majorité des tumeurs sont secondaires
(métastatiques) et par conséquent de mauvais pronostic. Au
contraire, les lésions primaires sont généralement bénignes
et traitées par excision chirurgicale. Les plus importants
prédicteurs de pronostic sont leur taille, leur localisation et
leur caractéristique histologique.

GENERALITES
Manifestations cliniques

Les tumeurs cardiaques sont souvent découvertes fortuitement
(incidentalomes). Quand ils sont présents, les symptomes
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dépendent principalement du type de tumeur et de sa loca-
lisation. Ils peuvent étre classés en systémiques (symp-
tomes B: fievre > 38 °C, sudations nocturnes abondantes ou
perte de poids > 10% sans autre cause au cours des 6 mois
précédents), emboliques (pulmonaire ou systémique) ou
cardiaques.” Les symptOmes systémiques sont habituel-
lement associés aux tumeurs malignes et au myxome. Les
embolisations sont fréquentes avec les fibroélastomes,
myxomes et certaines métastases. Des symptOmes car-
diaques obstructifs, congestifs ou restrictifs sont observés
aussi bien en présence de tumeurs bégnines que malignes.
Enfin, linvasion directe du myocarde peut entrainer des
arythmies et celle du péricarde un épanchement et une
tamponnade.

Diagnostic différentiel

En raison de la variabilit¢ des manifestations cliniques,
notamment ’association de symptdmes B et d’embolisation,
les principaux diagnostics différentiels sont ’endocardite
bactérienne, la nécrose caséeuse et le thrombus intracardiaque.
Des artéfacts sono ou scanographiques peuvent également
étre faussement interprétés comme des masses. Des anomalies
du myocarde (non-compaction, hypertrophie localisée) ou
des reliquats embryonnaires peuvent également étre pris
pour des tumeurs (par exemple, valve d’Eustache, ligament
de Marshall, nodules d’Arantius, hypertrophie lipomateuse
du septum interauriculaire).’

Approche diagnostique

Une analyse histopathologique est le gold standard pour le
diagnostic d’une masse cardiaque. Toutefois, en associant une
approche clinique et les techniques d’imagerie multimodale
actuelles, le diagnostic est souvent établi sans nécessité de
biopsie. L’age du patient et la localisation de la masse sont
une aide cruciale au diagnostic (figure 1). Le tableau 1 résume
leurs caractéristiques principales.

IMAGERIE
Echocardiographie transthoracique (avec ou sans
produit de contraste)

L’échocardiographie transthoracique (ETT) est la premiere
modalité diagnostique. Elle permet la localisation spatiale,
Pévaluation de la mobilité de la masse et d’un éventuel
impact hémodynamique griace au Doppler (obstruction,
valvulopathie). Elle peut étre limitée par Iobtention de
bonnes fenétres sonographiques. L’ajout de produit de
contraste intracavitaire (par exemple, SonoVue) permet
d’apprécier la vascularisation d’une masse.* Une vascularisa-
tion plus marquée que celle du myocarde évoquera en premier
lieu une tumeur maligne.
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TABLEAU 1

Vue d’ensemble des tumeurs cardiaques

apopulation pédiatrique.

LGE: rehaussement tardif aprés gadolinium (Late Gadolinium Enhancement).

| Prévalence | Biopsie et histopathologie | Caractéristiques et imagerie

Traitement

Tumeurs cardiaques primaires: rares

Tumeurs primaires bénignes (environ 90% des cas)

Myxome 45-50% Pas nécessaire « Hétérogénéité a I'échocardiographie « Résection complete
(polypoide ou papillaire) » Calcifications possibles au CT
« Attachement étroit a la base et mobile
Lipome 10-20% Pas nécessaire « Absence de perfusion « Résection nécessaire unique-
(adipocytes matures) « Hypersignal homogene en T1 et signal trés faible sur | ment si symptdmes importants
les séquences saturées en graisse a 'IlRM
Fibroélastome ~11% Pas nécessaire « Masse mobile sur les feuillets valvulaires « Résection si mitral ou aor-
(«anémone de mer») » Haut risque d’embolisation tiqueet>1cm
« Anticoagulation jusqu’a
résection
Rhabdomyome 40% Pas nécessaire » Multiples masses lobulées et hyperéchogeénes a « Surveillance uniquement
(«cellules-araignées») Iéchocardiographie (régression spontanée)
« Association avec la sclérose tubéreuse de Bourneville
Fibrome 15%2 Pas nécessaire « Masse importante et intramurale au CT « Résection recommandée

(fibroblastes et collagene)

« Valeurs T1 et T2 uniformes a 'IRM

(risque d’arythmies malignes)

Tumeurs primaires malignes (environ 10% des cas)

(Angio)sarcome 65% Nécessaire « Invasion des frontieres tissulaires (échocardiogra- « Résection compléte si
(trés vascularisé, mitoses et | phie, CT ou IRM) possible, chimiothérapie
nécrose (centrale)) « LGE hétérogene a I''RM néoadjuvante
Lymphome primitif 25% Indispensable » Masse avec faible échogénicité « Chimiothérapie
(diffus & grandes cellules B) | « Surtout chez patients immunodéficients
Mésothéliome ~8% Biopsie péricardique ou ana- | + Epanchement péricardique et haut risque de tam- « Palliatif, péricardectomie en
lyse du liquide péricardique | ponnade cas de constriction
« Multiples masses coalescentes (CT /IRM)
Rhabdomyosarcome 4-7% Nécessaire « Tumeur maligne la plus fréquente dans la population | « Résection compléte si pos-

(cellules embryonnaires)

pédiatrique

sible et radio-/chimiothérapie

« Diamétre souvent > 10 cm

Métastases: fréquentes

Carcinomes (poumon, -
cesophage, sein, rein),
mélanomes

Biopsie généralement de la
tumeur primaire

« Lésions souvent multiples
» Dépendant de la tumeur primaire

« Palliatif, réduction tumorale
(debulking) en cas de
symptomes

Echocardiographie transcesophagienne

En raison de sa proximité avec ces structures, ’échocardio-
graphie transoesophagienne (ETO) est utile pour I’évaluation
des lésions qui intéressent les valves, les oreillettes ou les
gros vaisseaux. De plus, les images 3D offrent une apprécia-
tion volumétrique de la masse.’

Imagerie par résonance magnétique

’IRM permet une caractérisation «tissulaire» (calcification,
nécrose, hématome) et I’évaluation de l'extension dune
masse dans les tissus adjacents. Elle évalue I'intensité de
signal en T1, T2 et le rehaussement tardif apres gadolinium
(LGE: Late Gadolinium Enhancement, tableau 1). Elle rend
possible une hypothese histopathologique.®

CT-scan cardiaque

Le CT cardiaque permet une bonne évaluation des structures
thoraciques et des coronaires, utile dans la planification d’une

chirurgie. L’évaluation des tissus mous est néanmoins limitée
et un CT implique une irradiation et l'utilisation de produit
de contraste.

Tomographie par émission de positons

Le PET-CT est surtout utile pour ’évaluation du stade onco-
logique lors d’atteintes malignes et de la réponse au traitement.
11 permet également de différencier une tumeur maligne ou
bégnine en fonction de son degré d’absorption du fluorodé-
soxyglucose ("F-FDG),” avec une bonne sensibilité et spécifi-
cité.? Il nécessite toutefois une préparation stricte du patient
en raison de la haute activité métabolique du myocarde.*

TUMEURS PRIMAIRES

Les tumeurs cardiaques trouvant leur origine au niveau de
I’endocarde, du myocarde ou du péricarde sont appelées
«primaires». Leur prévalence est faible (< 1/2000 autopsies)'®
et elles sont bénignes dans > 90% des cas."!
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FIG 1

Résumé des localisations anatomiques des tumeurs cardiaques

alocalisation caractéristique.
dd: diagnostic différentiel.

Oreillette droite
e Angiosarcome®
e Lymphome®
e Fibroélastome
e Métastase

dd : Thrombus

Ventricule
Lipome
Rhabdomyome?
Fibrome
Lymphome
Fibroélastome
Métastase

dd : Thrombus

Oreillette gauche
Myxome?
Sarcome
Lipome
Métastase

dd : Thrombus

Valves
e Fibroélastome?
e Métastase

dd : Végétation, Thrombus

~

Péricarde
e Lipome
e Mésothéliome
L ]
L]

Lymphome
Métastase

dd : Kyste

(Figure véalisée pour Particle par la Dre Nigolian).

Tumeurs primaires bénignes

Myxome

VIGNETTE CLINIQUE 1

Une patiente en bonne santé de 69 ans se présente aux urgences
apres une chute accidentelle. Un CT thoraco-abdominal découvre
une masse dans l'oreillette gauche de 39 x 22 mm. LUETO (figure 2)
montre une masse hétérogéne accolée a la fosse ovale évoquant
un myxome. Une intervention chirurgicale par voie transatriale
droite et transseptale permet d’exciser la totalité de la tumeur
avec reconstruction du septum par patch de péricarde. Le
diagnostic histopathologique confirme le myxome.

Les tumeurs cardiaques primaires bénignes ont un pronostic
favorable et ne nécessitent que rarement une biopsie. Parmi
elles, le myxome (figure 2) est le type le plus fréquent (environ
50%)."” La majeure partie se développe dans loreillette
gauche, au niveau de la fosse ovale du septum interauricu-
laire, avec un pic d’incidence chez les femmes (ratio 3:1) de
50 ans. Des symptomes systémiques (fievre, perte de poids)
sont parfois présents en raison d’une sécrétion intrinseque
d’interleukine-6. Un large myxome peut entraver le fonction-

nement valvulaire (mitral; avec obstruction du remplissage
ventriculaire et plop télédiastolique parfois présent a 'auscul-
tation). Il existe un risque d’embolisation systémique pour
lequel une résection chirurgicale compleéte est recommandée.”
Un suivi échocardiographique annuel est nécessaire en raison
d’un risque (faible) de récidive.

Lipome

Le lipome (10-20%) provient pour une moiti¢ de 'endocarde
et, pour l'autre, du sac péricardique. Le développement de ces
tumeurs lipomateuses est associé a une aberration chromoso-
mique (12q13-15) avec expression du géene HMGA2." Un lipome
asymptomatique ne requiert pas de résection chirurgicale.”

Fibroélastome papillaire

VIGNETTE CLINIQUE 2

Une patiente de 80 ans avec une maladie coronarienne mono-
tronculaire se plaint d’angor. La coronarographie montre une
obstruction de Postium de la coronaire droite par une masse
attachée au sinus de Valsalva(figure 3). Cette masse vibratile
est retrouvée sur ’ETT et le CT thoracique. La patiente bénéfi-
cie d’une chirurgie d’exérese qui confirme le diagnostic de
fibroélastome papillaire.
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FIG 2 Myxome de Poreillette gauche (fléches rouges)

Découverte fortuite sur un CT pulmonaire d’une masse de 39 x 22 mm dans l'oreillette gauche (A) et visualisée sur échocardiographie transcesophagienne en coupe
cesophagienne moyenne 4 cavités (B), ainsi qu’en reconstruction 3D (C). Le myxome au contenu hétérogene est attaché au septum interauriculaire (SIA) au niveau

de la fosse ovale et loreillette gauche parait séverement dilatée.

OD: oreillette droite; OG: oreillette gauche; VD: ventricule droit; VG: ventricule gauche.

FIG 3 | Fibroélastome de la valve aortique

A: Présence d’une obstruction a Fostium de artére coronaire droite (fleche noire) par le fibroélastome. B: Image macropathologique d’un fibroélastome papillaire
placé dans une solution saline (avec aspect typique «d’anémone de mer»). C : Image macroscopique intra-opératoire in situ du fibroélastome (fleche noire).

Le fibroélastome papillaire (figure 3) représente environ 10% des
tumeurs cardiaques primaires mais est la plus fréquente des
tumeurs valvulaires. I1 se développe au niveau des valves aortique
et mitrale, sur leur versant d’aval (a I'inverse d’une végétation).
La tumeur est pédonculée et de petite taille. Elle n’engendre

que rarement une dysfonction valvulaire. Cependant, au vu du
risque d’embolisation, une résection chirurgicale est recom-
mandée des un centimetre, lorsqu’il est localisé dans le coeur
gauche.” Lorsqu’il est réséqué et mis dans une solution saline,
il présente une forme caractéristique dite «en anémone de mer».

468

WWW.REVMED.CH

8 mars 2023




Rhabdomyomes

Dans la population pédiatrique, les rhabdomyomes sont les
plus fréquents (> 40%)." Ils sont généralement multiples et
inclus dans la paroi myocardique, avec risque de trouble de
conduction. II existe une association claire avec la sclérose
tubéreuse de Bourneville (environ 60% des cas).” Un simple
suivi échocardiographique est suffisant car une régression
spontanée est généralement observée.

Tumeurs primaires malignes

Les tumeurs primaires malignes ne représentent que 5% des
tumeurs cardiaques primaires et comprennent les sarcomes
(> 60%), les lymphomes cardiaques primitifs et le méso-
théliome péricardique.”® Elles sont caractérisées par une
croissance invasive rapide grevée d’un mauvais pronostic.

Sarcomes

L’angiosarcome est le sarcome le plus fréquent et nait en
majeure partie au niveau de I'oreillette droite, avec envahis-
sement fréquent du péricarde et du ventricule droit.? Une
résection chirurgicale complete est généralement impossible
en raison de la présence précoce de métastases. Le rhabdo-
myosarcome est la tumeur cardiaque primaire maligne la plus
fréquente chez les enfants.'

Lymphomes

Le lymphome cardiaque primitif est un lymphome agressif a
cellules B retrouvé majoritairement chez les patients immuno-
déficients. L’atteinte de loreillette droite est prédominante.
Les localisations cardiaques secondaires a un autre type de
lymphome demeurent bien plus fréquentes.

Mésothéliome

Le mésothéliome péricardique est une entité tres rare mais
tres agressive. I1 se présente généralement par un épan-
chement péricardique avec potentielle tamponnade, et son
traitement est généralement palliatif.”” Contrairement au
mésothéliome pleural ou péritonéal, une corrélation avec une
exposition a "amiante n’a pas pu étre démontrée.

CARDIOLOGIE

TUMEURS SECONDAIRES

VIGNETTE CLINIQUE 3

Un patient de 68 ans, connu pour un carcinome épidermoide
ORL d’emblée métastatique, est hospitalisé pour une insuffi-
sance cardiaque congestive avec les NT-proBNP a 14 000 ng/!.
LETT montre une volumineuse masse intraventriculaire droite
(46 x 46 mm) s’étendant vers le péricarde adjacent(figure 4).
La physiologie est restrictive, avec une diminution du volume
télédiastolique ventriculaire droit. Le CT thoraco-abdominal
précise qu’il s’agit d’une masse nécrotique compatible avec une
métastase envahissant le péricarde.

Les tumeurs cardiaques secondaires (métastases) sont 40 fois
plus fréquentes que les tumeurs primaires et sont par défini-
tion malignes (figure 4).' A lautopsie, 10% des patients
oncologiques ont des 1ésions cardiaques tumorales.”? Dans la
plupart des cas, il s’agit de carcinomes proximaux (poumon,
cesophage, sein ou rein) ou du mélanome.” Ces métastases
peuvent se développer par contiguité, par voie hématogene,
lymphatique ou intracavitaire. Environ deux tiers se situent
au niveau péricardique, un tiers au niveau myocardique. Elles
sont rarement endocavitaires.”” La manifestation clinique
fréquente est ’épanchement péricardique. La présence de
métastases cardiaques, mémes isolées, confere un pronostic
particulierement sombre (> 50% de déces a 1 an), raison pour
laquelle le traitement est généralement palliatif.??

CONCLUSION

Bien que les tumeurs cardiaques soient rares, les progres des
techniques d’imagerie, ainsi que la survie prolongée des
patients atteints d’un cancer, nous confrontent de plus en plus
a leur diagnostic. La connaissance de leur distribution anato-
mique et épidémiologique peut souvent mener au diagnostic
définitif. Ces tumeurs sont associées a un pronostic variable

FIG 4

Métastase cardiaque d’un carcinome épidermoide de I’os maxillaire

Volumineuse métastase (fléche rouge) envahissant le ventricule droit, mise en évidence lors d’une échocardiographie transthoracique (A) puis confirmé par un CT-
scan thoracique qui montre I'envahissement endocavitaire et péricardique (B), ainsi que la présence de métastases au niveau de la paroi thoracique (fleche blanche).
OD: oreillette droite; OG: oreillette gauche; VD: ventricule droit; VG: ventricule gauche.
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dépendant de leur étiologie et de leur localisation. Les lésions
métastatiques sont largement plus fréquentes et associées a
un moins bon pronostic, alors que la grande majorité des
tumeurs cardiaques primaires est bénigne. Cependant, en
raison de complications mécaniques, hémodynamiques,
rythmiques et/ou emboliques, le traitement d’une tumeur
cardiaque, méme bénigne, peut nécessiter son exérese chirur-

gicale.
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