LE CAS CLINIQUE DU MOIS
Sarcome primitif de I’artére pulmonaire
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située au niveau de 1’infundibulum du ventricule
droit et de I’origine de I’artére pulmonaire (fig.
1). Une tomodensitométrie thoracique définis-
sait les contours de cette masse (fig. 2), et réve-
lait un épanchement pleural bilatéral de faible
volume, ainsi que des nodules pulmonaires,
développés dans les deux poumons et compa-
tibles avec des métastases (fig. 3). Le jour
méme, un drainage péricardique sous-xyphoi-
dien était réalisé en urgence. L’analyse cytolo-
gique du liquide péricardique ne retrouvait pas
de cellules tumorales. Quatre jours plus tard, la

INTRODUCTION résection chirurgicale de cette masse était réali-
sée. Aprés sternotomie médiane classique, le

Les sarcomes primitifs de I’artére pulmonaire péricarde était ouvert et des adhérences péricar-

sont des tumeurs malignes rares et peu de cas diques étaient découvertes. Aprés dissection,
sont rapportés dans la littérature (1, 2). Les I’analyse anatomopathologique extemporanée
symptomes en sont peu spécifiques, mais les de ces adhérences décrivait un envahissement

nouvelles techniques, telle 1’échographie car-
diaque transoesophagienne, permettent actuelle-
ment un diagnostic plus précoce (2). Toutefois,
malgré un traitement agressif fait de résection
chirurgicale et de traitement adjuvant postopéra-
toire, le pronostic de ces tumeurs reste sombre
).

Nous rapportons le cas d’un patient présen-
tant une décompensation cardiaque secondaire a
un sarcome primitif de I’artére pulmonaire, pro-
voquant un épanchement péricardique compres-
sif.

HISTOIRE CLINIQUE

M. P, 4gé de 69 ans et sans antécédents . . . )

1 . . s i , : i Fig. 1. Echographie cardiaque transoesophagienne.
médico-chirurgicaux particuliers, s’est présenté Ao : Aorte; PA : Artére pulmonaire; Peric : Péricarde; RV : Ventri-
a I’hépital pour une dyspnée d’effort accompa- cule droit; Tumor : tumeur.
gnée de douleurs précordiales, ayant débuté
deux semaines auparavant. L’examen clinique a
I’admission décrivait un patient dyspnéique au
repos, présentant un oedéme malléolaire bilaté-
ral. L’auscultation cardiaque et pulmonaire,
ainsi que le reste de I’examen clinique général,
restaient dans les limites normales. Une écho-
graphie cardiaque transthoracique découvrait un
épanchement péricardique significatif; une
échographie transoesophagienne confirmait
I’épanchement comprimant les cavités car-
diaques droites et découvrait une masse charnue

(1) Spécialiste-adjoint des Hopitaux, (3) Spécialiste
des Hoépitaux, (4) Professeur, Université de Liege, Ser-
vice de Chirurgie cardiovasculaire. )
(2) Spécialisteradjoint des Hépitaux, Université de Fig. 2. Tomodensitométrie thoracique (fenétre médiastinale).
Liége, Service d’Anesthésiologie. Fléche : Tumeur développée dans I’artére pulmonaire.
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Fig. 3. Tomodensitométrie thoracique (fenétre pulmonaire).
Fléche : Métastases pulmonaires.

par des cellules néoplasiques, compatible avec
des métastases d’un sarcome peu différencié.
Une circulation extra-corporelle avec canulation
sélective des veines caves et réinjection arté-
rielle par I’artére fémorale gauche était installée.
Aidé par un arrét cardiaque de 26 minutes en
hypothermie, une tumeur bourgeonnante intra-
et extraluminale de 5 cm de grand axe était résé-
quée au niveau de I’infundibulum et de ’origine
de l’artére pulmonaire. La résection tumorale
compléte nécessitait la résection de 3 cm d’in-
fundibulum, de la valvule pulmonaire et des 4
premiers centimétres de 1’artére pulmonaire.
L’artériotomie était refermée par une piéce pro-
thétique en dacron, et la valvule pulmonaire
n’était pas reconstruite. Les paramétres hémody-
namiques postopératoires étaient stables, et le
patient quittait les soins intensifs au troisiéme
jour opératoire. L’analyse anatomopathologique
définitive de la piéce de résection décrivait un
sarcome peu différencié, de type angiosarcome
ou rhabdomyosarcome. Le patient rentrait a
domicile au douziéme jour postopératoire, et un
traitement adjuvant par chimiothérapie systé-
mique était programmé. Le patient est en vie
treize mois aprés 1’opération.

DISCUSSION

Les tumeurs artérielles représentent moins de
20 % de toutes les tumeurs vasculaires. Les
artéres les plus fréquemment entreprises sont
I’aorte, I’artére pulmonaire, et les artéres
iliaques, fémorales, splénique, mammaires
internes et mésentérique inférieure (1, 3). La
plupart de ces tumeurs sont des sarcomes,

tumeurs malignes des tissus mésenchymateux.
Le premier cas de sarcome de l’artére pulmo-
naire fut décrit par Mandelstamm en 1923 (cité
dans 1, 2). Depuis, moins de 150 cas ont été rap-
portés dans la littérature. La faible fréquence de
ces tumeurs est, en partie, due a un diagnostic
difficile; la possibilité d’embolie pulmonaire,
d’infection pulmonaire, de sténose d’artére pul-
monaire, d’artérite pulmonaire, de médiastinite
fibrosante ou de tumeur pulmonaire ou médias-
tinale est parfois erronément évoquée (1, 2, 4).
La présentation clinique de ces tumeurs est
extrémement peu spécifique, et rend le diagnos-
tic souvent tardif. Le symptome le plus courant
est une dyspnée progressivement invalidante,
souvent associée a des douleurs précordiales et a
de la toux (1, 2). La majorité des sarcomes pul-
monaires se développent a partir de la valvule
pulmonaire ou de ’origine de ’artére pulmo-
naire (1). A cause de cette localisation, le flux de
I’artére pulmonaire peut étre compromis, et
entrainer une décompensation cardiaque droite
ou une mort subite. De nos jours, 1’échographie
cardiaque transoesophagienne permet un dia-
gnostic plus précoce et plus précis quant a la
possibilité d’une résection chirurgicale (2).

Bien que certains auteurs aient décrit un trai-
tement chirurgical de ces tumeurs par thoracoto-
mie, la sternotomie médiane classique avec cir-
culation extracorporelle et arrét cardiaque
permet une résection plus aisée et plus compléte
des tissus tumoraux, aidée par un champ opéra-
toire non contaminé par du sang (5, 6). La résec-
tion compléte de la tumeur en tissu non envahi
nécessite souvent la résection et la reconstruc-
tion d’une partie de 1’infundibulum, de 1’artére
pulmonaire et/ou de la valvule pulmonaire,
quoique celle-ci n’est pas nécessaire. Certains
ont méme proposé un traitement par transplanta-
tion cardiaque ou transplantation du bloc coeur-
poumon, permettant la résection de la tumeur et
des fréquentes métastases pulmonaires (7, 9).
Cependant, les récidives aprés transplantation
sont courantes, facilitées par le traitement
immunosuppresseur, et il n’y a actuellement
plus d’indication de transplantation dans ce type
de tumeur (7). Macroscopiquement, ces tumeurs
se présentent sous forme de masse intra- et/ou
extraluminale, développée a partir de D’artére
pulmonaire. Microscopiquement, la plupart sont
des sarcomes peu différenciés, le reste étant le
plus souvent des angiosarcomes ou des rhabdo-
myosarcomes. Ni le degré de différenciation cel-
lulaire ni le grade histologique ne constituent
des facteurs pronostiques (1, 3).

Le diagnostic souvent difficile et tardif
explique la fréquence élevée de métastases au
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moment du traitement chirurgical; les poumons
sont naturellement le site préférentiel de ces
métastases. L[’envahissement péricardique est
également fréquent (1). La durée moyenne de
survie a partir du diagnostic est de 1 1/2 mois, et
est prolongée a 10 mois par le traitement chirur-
gical. Le traitement postopératoire complémen-
taire, qu’il soit de type chimiothérapie ou radio-
thérapie, n’a jamais prouvé son efficacité réelle.
Il semble prolonger la durée de la survie, mais
de longues survies ou des guérisons sont excep-
tionnelles (2).

Le cas que nous rapportons ici illustre bien le
diagnostic tardif des tumeurs malignes de 1’ar-
tére pulmonaire, souvent découvertes a un stade
avancé avec des métastases pulmonaires et péri-
cardiques, ainsi que I’intérét du traitement chi-
rurgical de résection tumorale, qui, quoique sou-
vent purement palliatif, donne a ces malades
quelques mois de survie supplémentaires, avec
un confort de vie réel.
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