Observation clinique

Bloc auriculo-ventriculaire complet
de cause exceptionnelle
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Complete auriculo-
ventricular block
secundary toan
exceptionnal aetiology

The occurrence of atrio-ventricular
conduction disorders calls for further
investigations. Differential diagnoses
comprise infections, infiltrative
diseases, and neoplasiae. Primary
cardiac lymphoma is a rare condition,
often  associated with  delayed
diagnosis. Nevertheless, complete
tumor response and, therefore,
disappearance of the conduction
disorder may be achieved through an
appropriate treatment.
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What is already known
about the topic?

Primary cardiac lymphoma is a rare
pathology, representing about 1% of
cardiac tumors, which can cause cardiac
conduction abnormalities.

What does this article
bring up for us?

This article highlights the relevance

of looking for a precise diagnosis in
case of complete AV block. Cardiac
lymphoma is an uncommon condition,
with a poor prognosis. Early detection
and appropriate treatment result in a
complete normalization of the cardiac
conduction abnormalities in the
majority of cases.

Lapparition de troubles de conduction auriculo-ventriculaire
nécessite des examens complémentaires afin de préciser I'étiologie.
Le diagnostic différentiel comprend des pathologies infectieuses,
infiltratives et néoplasiques. Parmi celles-ci, le lymphome cardiaque
primitif est une entité rare dont le diagnostic est souvent tardif.
Avec un traitement adéquat, une réponse tumorale compléte avec
résolution des troubles de conduction peut étre obtenue.

Que savons-nous a ce propos ?

Le lymphome primitif cardiaque est une pathologie rare, représentant 1%

des tumeurs cardiaques primitives. Il entreprend souvent le cceur droit et
préférentiellement les oreillettes aux ventricules. Exceptionnellement il peut se
compliquer d'un bloc auriculo-ventriculaire.

Que nous apporte cet article ?

Cet article illustre I'importance de rechercher un diagnostic étiologique en
présence d'un bloc auriculo-ventriculaire. Le lymphome cardiaque primitif est
une pathologie rare avec une mortalité importante sans traitement. Avec un
diagnostic précoce et un traitement adéquat, la réponse thérapeutique peut étre
spectaculaire et permettre de normaliser les troubles de conduction.

INTRODUCTION

Un bloc auriculo-ventriculaire complet doit faire I'objet d'un bilan
exhaustif et toutes les pistes étiologiques sont a explorer. Bien que dans la
majorité des cas, une fibrose des voies de conduction ou une cardiopathie
ischémique (infarctusinférieur) sontal'origine destroubles de conduction,
il existe d'autres causes plus rares et réversibles. En effet, des désordres
métaboliques (hyperthyroidie (1), hyperkaliémie (2)), infectieux (Lyme
(3), Borrelia, Chagas, myocardite), inflammatoires (cedéme post
chirurgical, sarcoidose) et néoplasiques ont été décrits (4). Parmis ceux-
ci, le lymphome cardiaque primitif est une cause exceptionnelle. Il est
décrit comme un lymphome non hodgkinnien touchant uniquement le
ceeur et/ou le péricarde (5). Le diagnostic est difficile et souvent tardif
en raison d'une présentation insidieuse. Cependant, avec un traitement
adéquat, la réponse thérapeutique peut étre spectaculaire.
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VIGNETTE CLINIQUE

Une patiente de 77 ans,immunocompétente, avec comme
comorbidité un diabéte de type 2, une hypertension et de
la dyslipidémie, se présente en salle d'urgence pour de la
dyspnée (classe NYHA IlI), de I'asthénie depuis quelques
semaines ainsi qu'une douleur thoracique constrictive.
Elle décrit également une inappétence et des épisodes de
sudations profuses.

Lexamen clinique est banal. La biologie révele un léger
syndrome inflammatoire (CRP 30 mg/l), des LDH normaux
(245 U/L) et des troponines T majorées (65 pg/ml pour une
normale < 14).

FIGURE 1.

L'ECG 12 dérivations montre un bloc auriculo-ventriculaire
du deuxiéme degré Mobitz Il 2/1 avec ondes T négatives
en antéro-septal (Figure 1). La patiente est monitorisée et
quelques heures plus tard, elle développe du bloc auriculo-
ventraire complet (Figure 2). Un pacemaker endoveineux
temporaire est mis en place et le bilan est poursuivi avec
la réalisation d'une échocardiographie. Celle-ci révéle la
présence d'un processus tumoral ventriculaire gauche
et d'un épanchement péricardique discret. La masse
entreprend la paroi antérieure, I'apex et la chambre de
chasse du ventricule droit et prend trés largement le
contraste échographique (Figure 3a et b).
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Le scanner thoracique confirme la présence de tissu
tumoral hétérogéne développé en nappe, au niveau
du septum, de la paroi antérieure du ventricule gauche
(V@) jusqu'a I'apex. Cette masse est traversée par l'artére
coronaire interventriculaire antérieure sur toute sa
longueur (Figure 4). Au 18-FDG-PET, le processus tumoral
présente un métabolisme trés intense mais '€panchement
péricardique est par contre peu actif et il n’y a pas d'autre
foyer suspect.

FIGURE 4.

Des biopsies myocardiques sont réalisées par cathétérisme
cardiaque et un pacemaker double chambre définitif
est implanté et programmé en DDD avec une fréquence
de base a 50/min. Les résultats des biopsies reviendront
positifs pour un lymphome B diffus a grandes cellules de
type germinal center. Durant la méme hospitalisation, un
traitement par chimiothérapie de type RCHOP (Rituximab,
Cyclophosphamide,  Hydroxyadriamycine, ~ Oncovin,
Prednisone) est débuté. Dix semaines plus tard, une
échocardiographie est répétée et démontre une évolution
favorable avec disparition de la masse myocardique
(figure 5). Lors du controle du pacemaker 9 mois plus tard,
la stimulation ventriculaire gauche cumulée sur la période
est inférieure a 1%, indiquant une récupération quasi
compleéte de la conduction auriculo-ventriculaire.

FIGURE 5.
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DISCUSSION

Le lymphome primitif cardiaque est une pathologie
rare, représentant 1% des tumeurs cardiaques primitives
(7). I entreprend souvent le cceur droit (92%) et
préférentiellement les oreillettes aux ventricules, ce qui
fait la particularité de notre patiente.

La présentation clinique est variable. La dyspnée est la plus
fréquente (64%), ensuite viennent les arythmies (56%),
principalement atriales. Les autres atteintes concernent
des troubles de conduction comme l'apparition d'un
bloc de branche droit ou gauche ou plus sévérement du
bloc auriculo-ventriculaire complet ou de la tachycardie
ventriculaire (5). Certains patients présentent des
précordialgies, de [linsuffisance cardiaque aigue/
subaigué, ou une tamponnade. Les symptomes généraux
ne sont pas toujours présents (fievre, sudation, perte de
poids). Léchocardiographie transthoracique permet de
détecter la présence d’'une masse intracardiaque avec
une sensibilité de 55-60%, la voie transoesophagienne
améliore nettement la sensibilité du test avec des valeurs
proches de 97-100% (8,9,10). Lutilisation du produit de
contraste en échographie permet souvent de mieux
définir les limitations de la tumeur. La captation du produit
de contraste témoigne d'une vascularisation importante
et permet par exemple de faire la distinction avec un
thrombus (10). Pour caractériser de maniere précise la
morphologie et la localisation de la tumeur, une imagerie
doit étre réalisée. Les deux techniques utilisées sont le
scanner et la résonnance magnétique (sensibilité du
scanner : 70%, sensibilité de I'lRM : 90%) (8). Enfin le PET CT
est utile pour le diagnostic différentiel entre un lymphome
cardiaque primitif et 'extension cardiaque d’'un lymphome
d’'une autre origine. Le diagnostic doit cependant étre
confirmé par l'analyse anatomopathologique du tissu
(biopsie chirurgicale ou intravasculaire).

Plusieurs facteurs de mauvais pronostic ont été décrits.
Parmi ceux-ci, nous retenons l'atteinte du ventricule
gauche, l'atteinte extracardiaque, limmunodépression.
L'absence de symptomes cardiaques et particuliérement
I'absence d'arythmie est également de mauvais pronostic
en raison d'un diagnostic retardé (5).

Letraitement se base essentiellement sur la chimiothérapie
avec un taux de rémission de 71% (8). Dans certains cas,
la chirurgie ou la radiothérapie peuvent étre adjoint a la
chimiothérapie.

CONCLUSION

Cetarticleillustre 'importance de rechercher un diagnostic
étiologique en présence d'un bloc auriculo-ventriculaire.
Le lymphome cardiaque primitif est une pathologie rare
avec une mortalité importante sans traitement. Avec un
diagnostic précoce et un traitement adéquat, la réponse
thérapeutique peut étre spectaculaire et permettre de
normaliser les troubles de conduction.
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