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RESUME

L'atteinte cardiaque au cours des tumeurs carcinoides est de mauvais pronostic et touche habituellement les valves du coeur droit. Le pronostic
n'est amélioré que par un dépistage et une chirurgie valvulaire précoces. Nous rapportons I'observation d’'une femme &gée de 50 ans suivie pour
tumeur neuroendocrine du gréle avec métastases hépatiques, chez qui nous avons diagnostiqué une atteinte carcinoide du cceur droit suite a
une dyspnée d'effort. L'échocardiographie a montré une dilatation des cavités droites, une insuffisance tricuspide sévere, une sténose tricuspide
modérée et un rétrécissement pulmonaire moyen. La patientea eu un double remplacement valvulaire par bioprothéses avec amélioration de la
symptomatologie et récupération d’une taille normale des cavités droites.
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SUMMARY

Carcinoid tumors are rare, mainly located in the gastrointestinal tract particularly in the small intestine. Cardiac involvement, fairly frequent and
usually affecting right sided heart valves, had a poor prognosis that is improved by an earlier detection and valve surgery. We report the case
of a 50-years old woman with neuroendocrine tumor and liver metastases, in whom carcinoid involvement of the right heart was diagnosed
following exertional dyspnea. She had dilated right cavities, severe tricuspid regurgitation, mild tricuspid stenosis and a moderate pulmonary
stenosis. She underwent a double valve replacement by bioprosthesis with improvement of symptoms and recovery of normal right cavities size.
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Les tumeurs carcinoides (TC) sont des tumeurs
neuroendocrines malignes rares caractérisées par une
sécrétion excessive de sérotonine. L'atteinte cardiaque
survient chez environ 20 a 60% des patients (1-4),
touchant essentiellement les valves tricuspide et
pulmonaire, constitue un facteur pronostique majeur dont
la prise en charge précoce et spécifique permet de
prolonger significativement la survie. Nous rapportons le
cas d'une femme agée de 50 ans présentant une maladie
tricuspide et un rétrécissement pulmonaire (RP)
compliquant une TC de l'intestin gréle métastasée.

OBSERVATION

Il s’agit d'une femme agée de 50 ans, atteinte d’'une
tumeur neuroendocrine du gréle d’emblée métastasée au
foie (multiples lésions hépatiques) évoluant depuis cing
ans, symptomatique de diarrhées et de douleurs
abdominales. La patiente avait eu six cyclesde
chimiothérapie qu’elle amal tolérés puis mise sous

analogues de la somatostatine (Sandostatine) a raison
d’une injection mensuelle.

Elle a été adressée en cardiologie pour une dyspnée
d’effort stade 2 de la NYHA. L'examen clinique a trouvé
un souffle systolique aux foyers pulmonaire et tricuspide.
L’électrocardiogramme a inscrit un rythme régulier sinusal
a 70/min avec un aspect de bloc de branche droit complet
et un axe droit (Figure 1). La radiographie du thorax a
trouvé une cardiomégalie avec débord droit et une pointe
du cceur sus diaphragmatique. L'échocardiographie a
montré une dilatation du ventricule droit (VD) et de
I'oreillette droite (OD)(Surface OD=27 cm?),des cordages
raccourcis et rétractés avec des valves tricuspides
épaissies, hyperéchogeénes, figées en position semi
ouverte en systole (Figure 2)avec un diastasis faisant le lit
a une insuffisance tricuspide (IT) sévére, laminaire
(surface de [orifice régurgitant:200mm2et volume
régurgité =126ml/battement) (Figure 3) et une sténose
tricuspidienne (ST) modérée (gradient moyen OD-
VD=5mmHg, surface tricuspide=1.7cm?) (Figure 4). La
fonction systolique du VD était normale (S’=11 cm/s,
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Figure 1: . Electrocardiogramme de la patiente montrant un aspect de bloc de branche droit complet avec un axe droit

Figure 2: Echocardiographie transthoracique : coupe apicale (A) et parasternale grand axe (B) centrée sur les cavités droites montrant une dilatation des cavités

droites avec valves tricuspides épaisses et rétractées.
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Figure 3: Echocardiographie transthoracique, coupe apicale : Insuffisance tricuspide(IT) massive inondant I'oreillette droite au doppler couleur(A), avec un spectre

typique d'une IT laminaire en doppler pulsé(B).

Figure 4: Echocardiographie transthoracique : coupe parasternale petit axe montrant une valve pulmonaire épaisse (A) avec rétrecissement pulmonaire moyen

(Gradient VD-AP max=30 mmHg) au doppler continu (B).

TAPSE=17mm). Les feuillets valvulaires pulmonaires
étaient également épaissis et rétractés donnant une
sténose pulmonaire moyenne avec une Vvitesse
maximalede 2,9m/s et un gradient maximum VD-OD a
35mmHg sans fuite pulmonaire significative. Les cavités
cardiaques gauches ainsi que les valves mitro-aortiques
étaient normales sans atteinte myocardique métastasique
évidente.

La patiente a eu un remplacement valvulaire tricuspide
par une bioprothése Saint Jude N°29 et pulmonaire par
une bioprothése Saint Jude Epic N°21. L'examen
macroscopique a montré des sigmoides pulmonaires
rétractées et trés épaisses avec une fibrose sous
valvulaire et une valve tricuspide complétement rétractée
avec des feuillets valvulaires qui s’inséraient directement
sur les piliers. L'examen anatomo-pathologique a
confirmé I'atteinte carcinoide des 2 valves.

Les suites opératoires ont été simples. Avec un recul de
15 mois de la chirurgie, la patiente est asymptomatique.
Le contréle échocardiographique a montré un bon profil

hémodynamique des deux bioprothéses avec
récupération d’une taille normale des cavités droites
(SOD=17cm?, DTD basal du VD a 36 mm et médial a 28
mm) et une fonction VD conservée (Fraction de
raccourcissement systolique a 43%, Indice de
performance myocardique=0.47).

DISCUSSION

Notre patiente avait une atteinte polyvalvulaire droite
secondaire a sa TC. Cette double atteinte tricuspide et
pulmonaire a été découverte a un stade relativement
tardif avec dilatation sévere des cavités droites mais
heureusement une fonction systolique VD encore
conservée d’'ou l'indication d’'un remplacement valvulaire
avec évolution favorable.

Les TC sont rares avec une incidence estimée a 1,2 a
2,1/100000 dans la population générale (5). Elles siegent
dans 90% des cas au niveau du tractus digestif, et en
particulier au niveau de l'appendice ou de liléon, les
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autres localisations (bronches, rein, ovaire) étant
beaucoup plus rares (1,4).Elles sont caractérisées par
une sécrétion excessive de sérotonine, expliquant les
manifestations cliniques du syndrome carcinoide (flush,
diarrhée, bronchospasme) ainsi que les complications
cardiaques. L'atteinte cardiaque, survenant chez environ
20 a 60 % des patients (1-4), suppose I'existence de
métastases hépatiques sécrétantes ou d’'une tumeur
carcinoide localisée dans une zone non drainée par le
systtme porte comme au niveau ovarien ou
bronchique.Elle est caractérisée par une atteinte
prédominante des valves du coeur droit (3,6). L'atteinte
valvulaire serait due a une exposition de I'endocarde a
des doses excessives de sérotonine(3,7).L’atteinte
cardiaque est de pronostic trés péjoratif, la survie a 3 ans
est a 30% contre 60% en I'absence d’atteinte cardiaque
(2,3).Un dépistage systématique de l'atteinte cardiaque
chez les patients atteints de TC est essentiel car un
diagnostic précoce permet d’améliorer le pronostic
(2,8).Ll'interrogatoire peut révélerdes symptdémes non
spécifiques, ceux d’une insuffisance cardiaque droite(une
dyspnée, une asthénie).L’'examen physique doit
rechercher un souffle valvulaire essentiellement
tricuspide et/ou pulmonaire et a un stade tardif des signes
d’insuffisance cardiaque droite.L’électrocardiogramme est
normal dans 50% des cas, mais il peut inscrire un bloc de
branche droit comme chez notre patiente, une déviation
axiale droite, une hypertrophie auriculaire droite, une
tachycardie sinusale ou une fibrillation auriculaire (9).
L’échocardiographie trans-thoracique permet de faire un
diagnostic précis en retrouvant une dilatation des cavités
droites et une atteinte valvulaire droite typique(3) avec un
remaniement important de I'appareil valvulaire et sous
valvulaire tricuspide : des feuillets valvulaires épais et
hyperéchogénes, des cordages raccourcis et rétractés
responsable d’une fuite tricuspide souvent sévére
associée a un certain degré de ST comme c’est le cas de
notre patiente. Ces anomalies sont retrouvables
également au niveau de la valve pulmonaire avec
prédominance du caractere fuyant [3,10]. Les atteintes
valvulaires du cceur gauche, beaucoup plus rares (7 a
10% des cas), sont souvent associées a un foramen
ovale perméable ou a une communication interauriculaire
et se limitent dans la majorité des cas a une sclérose
valvulaire (3,4,8,11).Les métastases cardiaques sont
exceptionnelles (4%) (3). Elles se présentent sous formes
des tumeurs localisées dans le myocarde droit ou
gauche, homogénes, bien délimités et non
infiltrantes.Elles peuvent étre présentes sans atteinte
valvulaire associée (3).

Une surveillance annuelle par échocardiographie est
recommandée chez les patients ayant une atteinte
valvulaire non significative afin de détecter I'évolutivité
avant l'installation de l'insuffisance cardiaque de mauvais
pronostic (11).Le remplacement valvulaire constitue le
seul traitement curatif efficace (2,8) avec une mortalité
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opératoire de 5% due au risque de crise carcinoide (12).
Le remplacement valvulaire est essentiellement indiqué
devant le caractere symptomatique de [Iinsuffisance
cardiaque. Ce type de chirurgie est rarement effectué
chez des malades porteurs de néoplasies évolutives. Elle
est cependant justifiée chez la majorité des malades
porteurs de syndrome carcinoide compte tenu de la
lenteur d’évolution de ces tumeurs méme en cas de
dissémination importante. Malgré I'absence d’étude
prospective, le caractere pronostique bien établi de
I'atteinte cardiaque et l'efficacité a court terme de la
chirurgie valvulaire rendent le bénéfice symptomatique de
la chirurgie cardiaque indiscutable et le gain en terme de
survie probable.Une chirurgie précoce permet une
régression des signes d'insuffisance cardiaque droite
avec une amélioration de la fonction VD et une
ameélioration de la survie (2,8,10). Le choix entre prothése
mécanique et bioprothese reste débattu a cause du
risque important de récidive de I'atteinte carcinoide sur la
bioprothése(11,13). Cependant, la haute
thrombogénécité et la nécessité d’'une anticoagulation a
vie en cas de prothése mécanique chez ces patients a
risque hémorragique élevé a cause de la dysfonction
hépatiqueet ayant une espérance de vie limitée fait
préférer les bioprotheses (2,11).

CONCLUSION

Un dépistage échocardiographique d’une atteinte
cardiaque chez les patients ayant une tumeur endocrine
secrétant de la sérotonine devrait étre systématique. Une
insuffisance cardiaque droite symptomatique doit faire
discuter un remplacement valvulaire, seul geste
thérapeutique permettant d’améliorer la survie de ces
patients ; la lenteur d’évolution de ces tumeurs justifie
pleinement cette attitude.
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