PARTIE 2 : TUMEURS DU MEDIASTIN
INTRODUCTION

On définit sous cette appellation l’ensemble des processus tumoraux situés dans le médiastin. Il est classique d’exclure les tumeurs broncho-pulmonaires et oesophagiennes ainsi que les affections cardio-vasculaires. La diversité des tumeurs observées tient au fait que cet espace anatomique est occupé et traversé par de nombreux organes (vasculaires, nerveux, digestifs), qu’il contient des éléments lymphatiques et qu’il constitue un site de migration lors de la phase embryonnaire expliquant la possibilité de tumeurs embryonnaires (notamment testiculaires chez les hommes). 

Ces tumeurs sont  dans 50% des cas malignes.

Les manifestations cliniques sont variées: respiratoires, vasculaires, digestives, neurologiques et générales. Cependant, la découverte  peut être fortuite à l’occasion d’une radiographie du thorax dans près de 50% des cas. 

L’approche diagnostique a bénéficié de l’apport de l’imagerie moderne (TDM, IRM), des moyens endoscopiques médicaux et chirurgicaux, cependant le diagnostic final revient à l’anatomopathologie dont les progrès dans ce domaine ont été très importants grâce à l’apport de nouvelles techniques (imunohistochimie…)

La stratégie thérapeutique de ces tumeurs peut être chirurgicale et/ou médicale. 
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1 Rappel anatomique,  les compartiments médiastinaux

Le médiastin occupe la partie centrale du thorax, en avant il est limité par le plastron sterno-chondral, en arrière par le rachis, la chaine sympathique et les articulations costo-vertébrales, latéralement par la plèvre et le poumon, la partie supérieure est ouverte par le défilé cervico-thoracique  vers le cou. Sa pathologie dépend beaucoup de son anatomie.
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Le médiastin est divisé en 9 compartiments

· Dans le sens antéro-postérieur on divise le médiastin en 3 régions

Le médiastin antérieur  est compris entre le plastron chondro-sternal et un plan vertical passant en avant de la trachée (compartiment viscéral). Il contient le thymus, les gros troncs veineux(notamment innominé), l’origine des troncs artériels supra-aortiques et le cœur.

Le médiastin postérieur en arrière d’un plan vertical passant en arrière de la trachée et du cœur. Il contient l’œsophage, l’aorte thoracique, la veine azygos , le canal thoracique (drainage lymhatique du thorax gauche et de l’abdomen), les nerfs pneumogastriques et les chaînes sympathiques.

Le médiastin moyen est situé entre les 2,  contenant la trachée,le hile et les vaisseaux pulmonaires, les bronches, le nerf récurrent gauche et les ganglions lymphatiques du médiastin

· Dans le sens vertical on distingue 3 étages

L’étage cervical depuis le défilé cervico-thoracique jusqu'à un plan horizontal passant par le bord supérieur de la crosse aortique. Cet étage est en continuité avec le cou et certains organes cervicaux peuvent descendre vers lui.

L’étage inférieur allant d’un plan horizontal passant par le bord inférieur du pédicule pulmonaire au diaphragme.

L’étage moyen est situé entre les 2.

Les compartiments du médiastin
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Cette division présente plusieurs intérêts : 

1 La connaissance du contenu de chacun des compartiments explique certaines manifestations cliniques. Il est plus facile de comprendre que des tumeurs développées au niveau de l’étage supérieur ont une expression clinique plus marquée que celles développées à l’étage inférieur.

2 Les cliniciens peuvent, avant de connaître le diagnostic, communiquer entre eux des informations précises.

3 Certaines tumeurs se développent d’une façon privilégiée dans un compartiment ce qui permet  une orientation  diagnostique.

     

2 Répartition des principales tumeurs dans les différents compartiments (Tableau 1)

	                   Médiastin

Etage
	Antérieur
	Moyen
	Postérieur

	Supérieur
	Goitre (thyroïde)

Tumeurs thymiques

Lymphome MNH
	Goitre

Kyste bronchogénique

Adénopathies
	Tumeur neurogène

Méningocèle

	Moyen
	Tumeurs thymiques

Tumeurs germinales

Lymphome MNH
	Adénopathies

Kyste bronchogénique


	Tumeur neurogène

Méningocèle

	Inférieur
	Kyste mésothélial

(K pleuro-péricardique)

Lipome


	Kyste bronchogénique
	Tumeur neurogène

Méningocèle

Kyste enterogénique


Parmi les plus fréquents : les goitres endothoraciques, les tumeurs thymiques et le groupe des masses ganglionnaires d’étiologie très variée (Maladie d’hodgkin, lymphome, tuberculose, sarcoïdose, métastase d’un cancer extra-thoracique).

Remarques ++

Si la plupart des  tumeurs ont un site privilégié, certaines peuvent aussi être observées dans un autre compartiment.

Exemple les tumeurs neurogènes se développent le plus souvent à partir des nerfs sympathiques ou des nerf intercostaux près de leur sortie des trous de conjugaison expliquant le siège postérieur. Cependant des tumeurs peuvent se développer sur d’autres nerfs : pneumogastrique, phrénique ou intercostaux dans leur trajet antérieur.

Lors de leur développement (c’est à dire en augmentant de taille) les tumeurs  peuvent déborder dans un autre compartiment.    

3 Etude séméiologique

Les Tumeurs du Médiastin sont plus fréquentes chez l’homme. 

Dans 40% des cas les tumeurs peuvent être asymptomatiques et découvertes sur une radiographie thoracique.  

Les tumeurs du médiastin antérieur et moyen sont les plus fréquentes. 

Les tumeurs malignes sont plus souvent  symptomatiques que les tumeurs bénignes. 

Les formes symptomatiques sont malignes dans 60% des cas.

Etude analytique

Les signes présentés ici peuvent être isolés ou associés. Certains d’entre eux s’expriment plus particulièrement en fonction du siège de la tumeur  (tableau 2). 

· Les signes respiratoires (30%)

- La dyspnée

Elle est observée chez 10 à 20% des patients symptomatiques. D’abord intermittente, parfois positionnelle, elle s’aggrave progressivement pour devenir permanente, elle peut s’accompagner d’un wheesing, prendre un aspect asthmatiforme. Elle peut être due à une compression des voies aériennes (le plus souvent), un épanchement pleural, une atteinte du nerf phrénique.

- L’insuffisance respiratoire aiguë

Elle peut être en rapport avec l’enclavement d’un goitre cervical (goitre dit dégluti) ou d’un goitre endothoracique qui augmente brutalement de taille en général par un saignement intratumoral. Elle peut nécessiter une intubation en extrême urgence.

- La toux

Elle s’observe dans 10 à 15% des cas.  Elle peut être sèche,  intermittente, positionnelle, nocturne ou permanente. Elle peut s’accompagner de crachats hémoptoiques ou d’une véritable hémoptysie généralement de faible abondance.

Des expectorations purulentes ou encore spécifiques faites de sébum ou de poils peuvent s’observer en cas de tératomes (kystes dermoïde) qui peuvent se fistuliser dans une bronche. Le contenu de ces tumeurs fait de graisse, de poils, de sébum, de résidus osseux ou cartilagineux peut alors être expectoré. ( crachat d’os, poils, calcifications… )
· Les signes neurologiques

- La dysphonie (5 à 10%) se manifeste de façon minime par un enrouement de la voix, une fatigabilité ou de façon plus évidente par une modification nette du timbre de la voix (voix bitonale). Elle témoigne d’une atteinte récurrentielle.  Le plus souvent par atteinte du nerf  récurrent gauche par un processus expansif au niveau de  la fenêtre aorto-pulmonaire ou sur son trajet ascendant dans le couloir trachéo-oesophagien. 

Des troubles de la phonation peuvent aussi se traduire par une fatigabilité de la parole. dans le cadre d’une myasthénie.

(L’apparition d’une dysphonie impose un examen ORL pour explorer le larynx, les cordes vocales et au minimum une radiographie du thorax).

- Le syndrome de Claude Bernard Horner (CBH)

Il associe un myosis, une enophtalmie et un ptosis (chute de la paupiere). Il s’observe en cas d’atteinte du ganglion stellaire de la chaîne sympathique (dernier ganglion de la chaine cervicale et le premier de la chaine thoracique qui fusionnent au niveau de l’apex du poumon) par le processus tumoral. Sa constatation impose une radio du thorax en demandant de bien dégager les creux sus-claviculaires. L’exploration de cette région étant difficile il est nécessaire de réaliser un scanner cervico-thoracique.

(Ce syndrome s’observe aussi dans le cadre du cancer du poumon de siège apical ).

Le ptôsis peut être un signe isolé, c’est un des premiers signes de la myasthénie (voir infra)

- Troubles vaso-moteurs

Peuvent s’observer au niveau d’une hémiface, d’une oreille, d’un membre supérieur, ils se manifestent par des changements de coloration  et/ou une hypersudation. Ils sont en rapport avec une atteinte de la chaine sympathique. ( hypersudation, rougeur de la face … ) 
- Troubles moteurs des membres inférieurs 

Peuvent aller d’une pararésie à la  paraplégie. Ils témoignent d’une atteinte médullaire par le processus tumoral. C’est une manifestation classique mais rare des tumeurs neurogènes développées dans le couloir costo-vertébral dont une partie s’infiltre dans un ou plusieurs trous de conjugaison 

· Les douleurs thoraciques (10-15%)

Elles sont  variées à type de gène rétrosternale  intermittente ou permanente. Certaines douleurs peuvent être exacerbées par la prise d’alcool (Maladie d’hodgkin). Parfois latéralisées ou encore suivant un trajet métamérique (névralgies intercostales).

Ces douleurs peuvent être dues à la tumeur ou aux manifestations associées : exemple d’une tumeur du médiastin associée à un épanchement péricardique ou pleural

· Les signes digestifs

Il peut s’agir d’un simple hoquet récidivant  ou permanent, d’une dysphagie (2-4%) d’intensité variable

· Les signes vasculaires

Le syndrome cave supérieur (8-12%) ( SCS) : défaut de retour au niveau de la veine cave superieure .
Il survient en règle progressivement et souvent d’une manière insidieuse. Il se manifeste au début au lever par une légère bouffissure des paupières, un œdème de la face et/ou des mains il peut régresser dans les heures qui suivent pour réapparaître les jours suivants. Il témoigne d’une gène au retour veineux cave supérieur.

Progressivement il s’aggrave, l’œdème devient permanent au niveau du visage avec un comblement des creux susclaviculaires qui apparaissent infiltrés et de plus en plus difficiles à déprimer. Puis l’œdème gagne les mains et les épaules,  prenant l’aspect classique d’œdème en pèlerine. 

Au début seules quelques veines sont turgescentes c’est ainsi que les veines de la face inférieure de la langue sont les premières atteintes puis les veines du cou sont turgescentes à l’examen. Il n’existe pas de reflux hépato-jugulaire.

Progressivement pour pallier  ce retour veineux défectueux toutes les veines superficielles sont mises à contribution pour former ce que l’on nomme une circulation collatérale qui se développe au niveau du cou, des épaules et du thorax. Le plus souvent cette circulation se situe au-dessus d’un plan passant par les mamelons. Lorsque l’obstacle qui gêne le retour veineux atteint l’abouchement de la veine azygos, cette circulation collatérale peut se développer au niveau de la partie basse du thorax et haute de l’abdomen.

Cette gêne au retour veineux compromet le drainage veineux cérébral et est responsable d’une hypertension intracranienne qui se manifeste par des céphalées violentes pulsatiles accompagnées de vomissements, d’épistaxis, de vertiges, de bourdonnements d’oreille, de troubles de la vision, de troubles du sommeil avec des périodes d’insomnie et de somnolence.

Le syndrome cave  survient généralement de façon progressive, sa constitution rapide témoigne alors soit d’une compression brutale par une hémorragie à l’intérieur du processus tumoral en cause, soit par une thrombose cave qui vient brutalement interrompre le flux sanguin déjà ralenti  par ce processus. Le syndrome cave s’observe au cours des tumeurs du médiastin supérieur, moyen et antérieur. Si un processus malin (lymphome, tumeur thymique, tumeur germinale) doit être évoqué,  il peut aussi s’observer en cas de lésions bénignes (goitre). Rappelons que les cancers broncho-pulmonaires (notamment le cancer à petites cellules peut être responsable d’un syndrome cave supérieur).
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Phlébographie par une veine du bras droit montrant l’interruption de la veine cave supérieure et la formation du réseau de suppléance (circulation collatérale). La tumeur responsable était une tumeur maligne germinale non séminomateuse.
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Ces images de scanner montrent une thrombose complète du confluent jugulo-sousclavier gauche due à un goitre néoplasique avec une thrombose qui s‘étend dans le tronc veineux innominé jusqu’à la veine cave supérieure.

· Les signes généraux

Peuvent être isolés ou associés aux autres manifestations il s’agit : 

d’un amaigrissement, d’une anorexie, d’une asthénie, d’une fièvre, de sueurs nocturnes, d’un prurit.

· Les signes paranéoplasiques et endocriniens

· Manifestations cliniques d’une myasthénie (confert cours de séméiologie neurologique). Parmi les premiers signes révélateurs : le ptosis des paupières, la diplopie la fatigabilité lors de la mastication,  à la parole, des difficultés à maintenir la tête en bonne position. Ces signes peuvent être discrets et fluctuant et ne doivent pas conduire à une consultation psychiatrique.

· Les signes de dysthyroidie, d’hyperparathyroidie

Etude synthétique

Regroupement schématique des signes en fonction du siège des tumeurs

	                   Médiastin

Etage
	Antérieur
	Moyen
	Postérieur

	Supérieur
	SCS

Signes respiratoires

Signes thyroïdiens
	SCS

Signes respiratoires

Dysphonie

Signes thyroïdiens
	Douleurs radiculaires

Compression médullaire

CBH



	Moyen
	Douleurs

Myasthénie
	SCS 

Signes respiratoires

Dysphonie


	Douleurs radiculaires

Compression médullaire

Dysphagie

	Inférieur
	Gène rétrosternale


	Dysphagie


	Douleurs radiculaires

Compression médullaire


L’examen clinique

L’interrogatoire précise l’âge, les antécédents,  les différentes plaintes : fièvre, sueurs, asthénie, amaigrissement….et l’ancienneté des manifestations. 

L’inspection de la peau et des téguments recherche : une circulation collatérale, un oedème, des anomalies cutanés : tâche café au lait, molluscum pendulum (Maladie Von Recklinghausen), des nodules sous cutanés (érythème noueux)  dans le cadre d’une sarcoïdose (Syndrome de Lofgren= arthralgie+ adénopathies médiastinales+ fièvre+ erythème noueux)

Erytheme noueux : nodules sous cutanés devenant rouges et tres douloureux sur les jambes et les membres supérieurs.

L’examen physique  doit être complet et minutieux sur un patient complètement déshabillé

L’examen du cou : palpation du corps thyroïde  (goitre, nodule), des ganglions

Du thorax :  fréquence respiratoire, auscultation et percussion : épanchement pleural

Palpation de toutes les  aires ganglionnaires, foie, rate (hépatosplénomégalie)

Palpation des testicules (recherche d’une tumeur)

Examen cardio-vasculaire : symétrie des pouls, recherche d’une HTA, auscultation : assourdissement des bruits du cœur, frottement (épanchement péricardique)

Neurologique  complet :  réflexes, troubles sensitifs et moteurs des membres inférieurs

3 Les examens paracliniques

· Les Examens biologiques

Le bilan de « débrouillage »

Comporte une numération formule sanguine, une bilan de la coagulation, le dosage des LDH, de la microglobuline (orientation diagnostic vers un lymphome, mais également valeur pronostic).

Une tumeur du médiastin antérieur et moyen découvert chez un sujet jeune doit faire prescrire et réaliser en urgence un dosage de l’ Foeto-proteine (tumeur vitelline ou yolk salk tumor) et des HCG (choriocarcinome). Des taux anormalement élevés permettent de poser dès les résultats obtenus le diagnostic de tumeur germinale maligne et autorise un traitement en urgence..

D’autres examens biologiques standards ou spécialisés seront demandés au cours de l’enquête étiologique. A titre d’exemple en cas de tumeur de la thyroïde un bilan thyroïdien (T3, T4 TSH..), dans le cadre d’une tumeur thymique avec myasthénie le dosage des anticorps anti cholinestérase….

· La radiographie du thorax 

Elle reste l’examen initial  indispensable. Il faut exiger une radiographie de bonne qualité de face et de profil.

Rappelons qu’un cliché de qualité doit  montrer des omoplates bien dégagées, les culs de sac pleuraux et les apex doivent être inclus. L’opacité des parties molles doit être conservée, les apophyses épineuses visibles jusqu’en D4 puis doivent ensuite s’effacer, une bonne superposition de la trachée et des apophyses épineuses, les têtes claviculaires doivent être symétriques par rapport à cette ligne.

Elle montre la tumeur sous la forme d’une  opacité dont on précise le volume et la localisation en fonction des différents  compartiments. Sur la radio de face le signe de Felson permet de savoir si la tumeur siège au niveau antérieur ou postérieur :   en situation postérieure la tumeur n’efface pas le bord du cœur.
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Sont notés le caractère homogène ou hétérogène de l’opacité, la présence de calcifications, d’un niveau hydro-aérique.

Est noté le retentissement de la tumeur sur les structures de voisinage :  déviation des structures médiastinales, compression 
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Certaines particularités ont une grande valeur d’orientation

Une opacité postérieure élargissant les espaces intercostaux allant jusqu'à éroder les côtes sus ou sous jacentes est très en faveur d’une tumeur neurogène.

Une opacité cervico-médiastinale avec des microcalcifications déviant ou  laminant la trachée évoque un goitre endothoracique

Une opacité du médiastin antérieur hétérogène avec des calcifications :  un kyste dermoide

Des calcifications bordant de façon circulaire une opacité peuvent évoquer une tumeur kystique ou une image vasculaire

L’étude du parenchyme pulmonaire doit permettre de rechercher des opacités parenchymateuses associées témoins alors d’une tumeur médiastinale maligne en diffusion métastatique   (c’est le cas de 40% des tumeurs germinales non séminomateuses)

La radio permet de mettre en évidence la présence d’un épanchement pleural associé, uni ou bilatéral, d’un élargissement de la silhouette cardiaque pouvant témoigner d’un épanchement péricardique, une surélévation d’une coupole diaphragmatique en rapport avec une paralysie diaphragmatique.
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Radio 1



      Radio 2


       Tomodensitométrie

Exemple : jeune homme de 25 ans présentant un épanchement pleural droit. (Radio 1). Après ponction on visualise nettement une masse médiastinale qui efface le bord droit du cœur il s’agit donc d’une tumeur du médiastin antérieur, de plus on peut remarquer que la coupole diaphragmatique est ascensionnée témoignant d’une paralysie du nerf phrénique droit par envahissement de la tumeur. La tomodensitométrie précise parfaitement la tumeur qui refoule en arrière les vaisseaux de la base du cœur.

· La Tomodensitométrie (TDM)

Est devenu l’examen indispensable du diagnostic. Elle doit être demandée même en l’absence d’anomalie sur les radiographies standards quand les signes cliniques évoquent une pathologie  médiastinale. Il faut demander en plus des coupes thoraciques un scanner comprenant des coupes cervicales et abdominales avec injection de produit de contraste.

Cet examen permet de préciser a topographie exacte de la lésion, son volume en précisant ses différents diamètres

Par l’étude des densités il est possible de connaître la nature solide, liquide ou graisseuse de ces lésions. La TDM permet de préciser le caractère homogène ou hétérogène d’une tumeur

Elle permet d’évaluer le retentissement de la tumeur sur les organes de voisinage,   le degré d’infiltration ou d’envahissement sur ces structures. Elle intervient dans la stratégie thérapeutique en précisant si la masse est résécable chirurgicalement. (c’est à dire que lors de l’intervention la tumeur peut être enlevée en totalité sans laisser de résidu ) 

L’analyse fine des anomalies retrouvées permet dans un certain nombre de cas de poser un diagnostic de nature c’est ainsi qu’une formation du médiastin supérieur en continuité avec la thyroïde présentant ou non des microcalcifications évoque un goitre endothoracique ( exemple 1) la constatation d’une formation liquidienne bien limitée située dans l’angle cardiophrénique  permet de parler de kyste mésothélial (kyste pleuro-péricardique) (exemple 2)

La mise en évidence d’une tumeur hétérogène volumineuse infiltrant les organes de voisinages évoque un processus malin

Cependant la diversité des pathologies, l’existence de tumeurs dites en position ectopique, l’hétérogénéité dans la composition  des tumeurs (exemple 3 et 4) font que le diagnostic de certitude ne peut revenir qu’à l’anatomopathologie. Le scanner peut aider en permettant de réaliser des ponctions scanno-guidées pour obtenir un prélèvement pour étude cytologique ou histologique. (exemple 5)
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 Exemple 1 : TDM avec reconstruction permettant de voir une masse médiastinale en continuité avec le corps thyroïde : goitre endothoracique.
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 Exemple 2 : masse située dans l’angle cardiophrénique gauche de densité liquidienne le scanner permet d’affirmer qu’il s’agit d’un kyste mésothélial en position classique : kyste pleuro-péricardique
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 Exemple 3 : le scanner montre une masse du médiastin postérieur hétérogène avec une partie A de densité graisseuse pouvant permettre de parler de lipome par contre la partie B est plus dense et plus inquiétante. Le diagnostic final sera celui de liposarcome obtenu à partir de la pièce opératoire. Le scanner a permis toutefois de montrer que cette volumineuse masse était résécable
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Exemple 4 :  à la radio volumineuse opacité de l’angle cardio phrénique droit effaçant le bord du cœur, le scanner montre une masse de densité graisseuse d’allure globalement bénigne et évoquant un lipome. Cependant au sein de cette masse il existait un nodule plus dense (A). Sur la pièce opératoire le petit nodule correspondait à un liposarcome (tumeur maligne) alors que le reste de la masse était lipomateuse et bénigne.
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Exemple 5 : Tumeurs du médiastin antérieur et moyen, ici le scanner a permis la réalisation d’une ponction pour analyse anatomopathologique, il s’agissait d’un thymome (tumeur du thymus) 

L’imagerie par résonance magnétique (IRM)

Peut être utilisée  en complément de la TDM ou à sa place lorsque l’on ne veut ou peut utiliser d’iode. Elle permet aussi de caractériser la lésion : tissulaire, liquidienne, hémorragique ou graisseuse. Elle permet parfois de mieux préciser les rapports de la tumeur avec les structures médiastinales. C’est un complément indispensable dans l’exploration des tumeurs neurogènes qui se prolongent vers un trou de conjugaison pour connaître mieux les rapports de la tumeur avec le canal médullaire
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  Exemple IRM d’un carcinome thymique en contact étroit avec le cœur
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TDM





IRM

Exemple : Tumeur neurogène située dans l’angle costo-vertébral, L’IRM montre très bien le prolongement de la tumeur dans le trou de conjugaison.

L’échographie transpariétale 

A peu  d’intérêt.  Elle peut être utilisée que pour des masses antérieures immédiatement situées en arrière du plastron sterno-costal. 

La fibroscopie bronchique

Elle est utilisée pour évaluer le retentissement de la tumeur sur l’arbre trachéo-bronchique; elle permet de réaliser des biopsies transbronchiques.

L’endoscopie oesophagienne

Elle est utilisée pour évaluer le retentissement de la tumeur sur l’œsophage
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 Exemple : Kyste bronchogénique dont une partie se développe dans la paroi de l’œsophage et visible en endoscopie.

L’échoendoscopie oesophagienne permet de préciser les rapports d’une tumeur postérieure en contact avec l’œsophage. Elle peut ainsi évaluer l’atteinte des différentes couches de  l’œsophage. Elle peut être utile pour réaliser une ponction transoesophagienne 
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Exemple : tumeur kystique (kyste bronchogénique) du médiastin postérieur en rapport étroit avec l’œsophage. L’échoendoscopie à permis de vérifier l’intégrité de la paroi oesophagienne.
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Exemple : masse tissulaire latéro-oesophagienne : une ponction transoesophagienne a permis de poser le diagnostic de sarcoïdose.

La Tomographie par émission de positons (TEP)

Sa place reste encore à déterminer. Elle paraît de plus en plus utile dans le bilan des lymphomes avant et après traitement dont elle permet d’évaluer l’efficacité. Il ne s’agit pas d’un examen de première intention. Sa demande sera faite après étude du dossier en réunion de concertation pluridisciplinaire (RCP)
Les explorations chirurgicales

But diagnostic et thérapeutique
La chirurgie minimale invasive

- La vidéomédiastinoscopie
Permet d’explorer la région péritrachéale à partir d’une incision cervicale et l’utilisation d’un médiastinoscope. Il est possible de réaliser des biopsies des formations rencontrées. Elle est particulièrement utilisée dans l’exploration des masses ganglionnaires du médiastin moyen.
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-la médiastinotomie antérieure  

Il s’agit d’une intervention réalisée à partir d’une  courte incision latéro-sternale droite ou gauche au niveau du 2ème espace intercostal. Après ouverture de cet espace avec parfois la résection partielle d’un segment de côte il est possible d’accéder au médiastin antérieur et moyen et de réaliser des biopsies

- La vidéothoracoscopie

Il s’agit d’une intervention pratiquée sous anesthésie générale à l’aide de trocarts qui sont introduits dans le thorax par lesquels divers instruments sont introduits.

Elle permet d’explorer la cavité thoracique et les structures du médiastin, elle peut réaliser à la fois le diagnostic par des biopsies et parfois le traitement (exérèse de la lésion) 
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La Chirurgie conventionnelle ( role diagnostique et thérapeutique)
Les voie d’abord sont variées : cervicotomie, sternotomie, manubriotomie, thoracotomie, Elle peut être réalisée à but diagnostic et thérapeutique dès l’instant où les explorations précédentes ont permis de penser que la tumeur était résécable et que le traitement devait être chirurgical

.
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Exemple : tumeur du médiastin moyen et antérieur associée à une myasthénie. Le diagnostic proposé est celui d’une tumeur thymique. La chirurgie est réalisée sans autre investigation. A l’anatomopathologie il s’agissait d’un thymome

5 Les principales tumeurs du médiastin

A Médiastin antérieur

· Les goitres endothoraciques (le +frqt) il descend le long de la trachée puis englobe la trachée et l’œsophage. Il est le plus souvent la cause d’une compression des voies aeriennes et donc d’une dyspnée, même d’ine insuffisance respiratoire aigue lorsqu’il y a un saignement au niveau de ce goitre endothoracique.
Diagnostic : scintigraphie thyroidienne montrant une continuité avec le parenchyme             thyroidien, scanner thoracique qui montre une lesion bien enclavée qui refoule la trachée  + signes de saignement et microcalcifications.

Le bilan thyroidien est le plus souvent normal, ces lesions sont le plus souvent bénignes et le traitement est le plus souvent la chirurgie ( par cervicotomie ou sternotomie le plus souvent)
· Les tumeurs du thymus

Thymome ++ : touche hommes et femmes, il est le plus souvent asymptomatique et associé a une mastodynie dans 30  a 40 % des cas. Bien limité
Diagnostic : mesure des Ac anticholinesterase ( faux négatifs possibles)

Traitement chirurgical : tout d’abord pour le diagnostic de certitude et en raison du risque de myasthenie.

Carcinome thymique : qui est souvent une transformation du thymome ou la masse va devenir mal limitée et infiltrante.
Kystes thymiques.

Thymolipome
· Les tumeurs germinales (surtout enfants et adolescents)
Tératome (kyste dermoide) : tumeurs bénignes, 70% des tumeurs germinales, touchent aussi bien les hommes que les femmes. Au scanner, on retrouve une masse arrondie, délimitée avec des calcifications, eventuellement des poils, ongles etc. alphafoetoprot et BHCG sont normales et le traitement est chirurgical en raison de la possbilité de compression sur les structures cardiaques et respiratoires.
Tumeur maligne :touchent principalement les hommes entre 20 et 30 ans, responsables d’une symptomatologie a la difference du tératome. On recherche de manière systematique une tumeur du testicule associée. 2 types : 


Séminome: le plus souvent des formes pures avec alphafoetoprot et BHCG normaux, sans calcifications Diagnostic par biopsie chirurgicale ou ponction au scanner. Traitement par radiochimiothérapie.


Tumeurs germinales non séminomateuses: quand le dosage de l’alphafoetoprot est superieur a 1000 et/ou le dosage de BHCG est superieur a 5000, le diagnostic est certain : pas de biopsie a faire ! traitement par chimiothérapie. 
Carcinome embryonnaire

Choriocarcinome (dosage sanguin HCG+++)

Tumeur vitelline (yolk salk tumor ) ( Foeto protéine+++)

- Adenomes parathyroidiens: qui sont le plus souvent des parathyroides ectopiques, reperées a la scintigraphie.

- Lymphome malin non-Hogkinien (LMNH)

- Kyste pleuropéricardique (kyste mésothélial)

- Lymphangiome kystique

Quand on a une tumeur du mediastin anterieur, on demande systematiquement les BHCG, l’alphafoetoprot, le b2microglobuline, les LDH et +/- les Ac anti cholinesterase.
Les diagnostics différentiels

Masses d’origine vasculaire

Amas graisseux  cardio-phréniques

Hernie rétro-xyphoïdienne (Morgagni, Larrey)

 B Les tumeurs du médiastin moyen

- Adénopathies d’étiologie variée :  Maladie d’Hodgkin, LMNH, sarcoïdose (BBS), tuberculose, maladie de Castelman, adénopathie d’un cancer extra-thoracique.

- Kyste bronchogénique : du a une malformation de l’arbre bronchique. Découverte fortuite. On ne les opere car risque de contamination, d’hemorragie ou encore d’évolution carcinomateuse.
- Lymphome : adenopathie bilaterale et asymetrique qui compriment les organes du voisinage : soit Maladie de hodgkin, soit Lymphome non Hodgkinien ; ils sont plus ou moins symptomatiques ( hodgkin plus parlant avec fievre et sueurs nocturnes) diagnostic par biopsie chirurgicale.
Les diagnostics différentiels

Les cancers broncho-pulmonaires

Les tumeurs de la trachée

Les anomalies vasculaires

C Tumeurs du médiastin postérieur

- Tumeurs neurogènes surtout, souvent asymptomatique. IRM SYSTEMATIQUE, traitement par chirurgie.
Les tumeurs des gaines : schwannome ++, neurofibrome, neurofibromatose (Mie de Von Recklinghausen)

Les tumeurs de cellules : neuroblastome (enfant < 2 ans), ganglioneurone

Paragangliome

- Kyste bronchogénique

- Kyste entérogénique

- Lymphangiome kystique

- Hémangiome

- Méningocèle : hernies du sac méningé souvent asymptomatique
Le diagnostic différentiel

Le cancer de l’œsophage

Les lésions aortiques (anévrisme)

Les hernies hiatales.

CONCLUSION

Les tumeurs du médiastin constituent un vaste chapitre compte tenu de la variété des lésions observées. Leur découverte peut être fortuite à l’occasion d’une radio. L’examen clinique doit être minutieux et complet. La  radiographie du thorax et la TDM  sont les examens indispensables du  début de l’enquête étiologique.  Le pronostic de ces lésions est  très variable compte tenu de l’existence de lésions bénignes de bon pronostic et de lésions malignes dont l’agressivité peut être très différente. La prise en charge de ces lésions est un exemple  très significatif de la collaboration étroite que le clinicien doit avoir avec le radiologue et l’anatomopathologiste.  
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