HEMANGIOME TUMORAL DU MEDIASTIN
AU COURS D'UNE MALADIE DE RENDU-OSLER

Evolution pendant 17 ans

RESUME

L*originalité de Thémangiome tumoral du médiastin décou-
vert chez une femme de 47 ans, et rapporté dauns ce travail
réside dans son association 3 une angiomatose télangiectasique
familiale de Hendu-0sler. Pendani 17 ans, jusqu’a la mort de
1z malade, par hémorragic digestive, ancun signe clinigue n’a
6té ronstaté. L'opportunité d'une exérése chirurgicale ct le rile
de la radinihérapie sont discuiés.

L[zs hémangiomes do médiastin sont rares. i
Renault, Carnot et Menez ont pu en rapporter
réccmment neuf cas personnels ils n'en n'ont recensé
que 54 autres dans la listérature. 11 cst rare gue cos
hémangiomes s'inscrivent dans le cadre d'une dyspla-
sic vasculaire systématisée et exceptionnelle quils
constituent une localisation de J'angiomatnse télan-
giectasique familiale de Rendu-Osler. Clest pourtant
le cas de Tobservation suivante, gqui henéticie, en
outre, d'une surveillamee radio-clinique prolongée.

OBSERVATION

M.l2 Ma. Andrée, ncoe en 1800, présente une angiomatose
slanzieosusique catanss-nugueuse  de  RBendu-Osier tout &
tadl capanlerlaliegue. affection dont sont atlelntes ézalermnent
AuoniAre et une de oses deux seurs. Ba vie est rythmee par des
analasis o7 par dos Rémorrazies disestives @ & cette cccasion,
la 1malade est hospilallsée pour la premiére foiz en 1847, Une
rafiostapbile du thorax met cn évidencc des opacilés mdédias-
tlnales auntéro-supélrieures. Le diagnostic de maladite de Hodg-
kil ezt wlors etenw ot une radlothérapie enireprise, Les lma-
uen CAUoz ey e se medlflenl pas Une nouvelle irradiation
enl rEwlisce en 1040, 1pujours sans résultaz. Les années sSui-
vatses, Letat penéral de Ia malade reste bon. En 1962, la
malade ezt hospitalisée 4 noUveal pour une insufiizance
Cardiagile en rapport avec une anémie sévére : la numération

P. KISSEL, J.-M. ANDRE
et D. REGENT

zanguine compte 1600000 GR et 4 200 globules blanes. La for-
mulo cst harmenieuse. Le transfusion de 6 litrea de sang
corrive l'andmle el Plnsuffisance cardiague,

Les rofdiczraphies de thiorax, de fuce et de prolil, montren:
un  dargissement mediasiinn!  supérleur, par mie opacité i
contouirs polviobés de densité znalogus 4 celle des imagzes
varculadres artérlelled pulmonalics,

— l¢ foeur oest probahloment sngmcnté de volume [oun
wedéme merstitic]l deo la base dreitc assucle & une redistribu-
tien bi-ppicale des imuges veliueuses pulimenaires, et un épan-
chiement Ngatdlen pleural de movenne nbondance du cote
canche annt en rrlation avec Une  insullisallce  cardiagie
congestive d'orizine dschemuigue  probable

L'inecidence de profil confirme le siece anlbsfo-supseiedr pré-
irnchenl de lo majeure partle de opacing ool s'esh développée
atdonivesn de 1o lowe thivnigue.

Lo trachée n'ezt pas retouléc oo il wesistc paz danomalle
Dasele  evidente sy le sguelelte sernm-codlal.

Le bilon tomographigus conficme la préscnes  d'opacités
derezes, hétéragenes, de touallle calelgue au sell de la masse
duuz la région sus-hitalee deows. Ces imazes oui pouvalent
déja érre suspectées aur leos clichas standsrds eout &voeatrices
de philébalithes,

Tl n'exizste pas de siznc direct ou ilodirect de compression
de Tubbre aétiew., La parfaitc similllude daspect et de densité
radlolozique enlre les valssegux pulmonaites normaux et les
images patholagigues est en faveur d'une tumcur de typo
vasculaire.

La biapste d'un zanctlon axlllalre eoliclut & une ¢ adénite
chronique banale + Le dlagnostle de muladie de Hodekin est
refetd, On rehouce 4 une bronchascopie aves pOnRCtion LTans-
bronchigue initlaletnens envisagéc,
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Fig. 1. — Hémangiome |umeral du médlastin. Elargissement mediag-
tinal supérieur (B} se projetant principalement sur l'incidenge de
profil, au niveau de Ia |19ge thymique {B). Sur lez tomographies (B-D),
opacités denses hétérogénes de type vasculalre contenant des
phléholithes (-}

En 1964, I'état meédiasting) ext tdentique © la malade décéde
dants les suites d'une hémorrazie digestive massive.

En conclusinn, angioimnatese mdinstinale an cours dune
maladic de Brodu-Oler rexinnt aovmpromatiyve clinlguement
pendant les 17 wne de survelllance radie-clinigue.

COMMENTAIRE

Ccette obscrvalion appelle peu de commentaires.

En premier liew, elle illustre parfaitement les prin-
cipaux caractéres clinico-radiologiques et évolutifs
des hémangiomes tumoraux du médiastin :

— découverte le plus souvent systématique chez
Iadulte, & la dillérence des formes infantiles au
demeurant plus fréguentes ;
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— erreur de diagnostic initial, faisanl craindre
une lyvmphoréticulopathic maligne :

— lecaltsation de la malformation angiomateuse
au niveau du médiastin antéro-supérieur au volsinage
de la Toge thymique respectant la trachée. Ces formes
antéricures, habitnellement asymptomatiques, s'op-
posent aux formes médiastinales postérieures. beau-
coup plus  rares, qui sTaccompagnent  d'une
angiomatose régionale rachidienne ctou méningo-
médulaire ;

— nature probablement caverneuse de 'angioma-
tose  suggérce par la présence  de phlébolithes,
¢léments sémiclogigues do trés grarmde valour,

En deuxiéme licu. 1l faut insister sur le caractére
trés peu évolutif de cette anglomatose. Durant les
I7 années ou la malade a pu ftre suryeillée, i n'a
&1¢ noté aucune aggravation, avcune manifestation
clinique particulidre. 11 est possible que la radiothé-
rapic. délivrée dans Poptique dunc maladie de
Hodgkin, ait &té bénéfigue. Renault et coll. insisrent
sur les possibilités chirurgicales d'exdrese @ dans la
mesure o il n'existe aucune manifestation clinique,
chez P'adulte an moins. seule une surveillance clinique
semble §'imposer ; enfin, 'association 4 une maladie
de Rendu-Osler familiale parait par contre étonnam-
ment origiuale. On sattendrait, en effet, & trouver
d'autres cas similaircs dans la littérature d'autant
plus que les auteurs insistent sur la nécessité de
rechercher 4 leur propos une maladic de Rendu-
Osler. Nous n'en avons, en fait, retrouvé aucun cas
démonstiratit dans la littérature, 2 la différence des
autres  localisations  angiomateuses  thoraciques,
gu'elles saicnt pulmonaires. pleurales, diaphragmati-
gues ou péricardiques. Le fait quil s’apif. dans
rotre cas, d'un angiome de lype cavernemx, se
concoit tout & fait dans le cadre de la maladie de
Rendu-Osler, qui comporte. comme on le sait, au
e6té des télangiectasies, des fistules artério-veineuses
et, précisément, des angiomes de type caverncux.
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