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Abstract:Thymic epithelial tumors are rare malignancies that may be aggressive and difficult to treat, with variable prognosis.
Autoimmune manifestations are observed in nearly one third of patients at diagnosis; myasthenia gravis is the most common,
followed by pure red cell aplasia and hypogammaglobulinemia. The most widely used staging system is the Masaoka Koga; a TNM
system is used of thymomas and thymic carcinomas. Assessing the resectability of the tumor represents the first stage of the
therapeutic strategy, as complete resection is the most significant prognostic factor on patient survival.
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Résumé:

Les tumeurs thymiques sont des tumeurs rares, d’évolution et de pronostic variable. Des manifestations auto- immunes sont mises
en évidence chez prés d’un tiers des patients au diagnostic ; la myasthénie est la plus fréquente, avec 1’érythroblastopénie et
I’hypogammaglobulinémie. Le systéme de stadification le plus utilisé est celui de Masaoka Koga, et la classification TNM dans
le cas des thymomes et des carcinomes thymiques.

L’évaluation de la résécabilité représente la premiére étape du traitement d’une tumeur thymique ; en effet, la résection compléte
représente le facteur pronostic le plus constant et le plus signifi catif sur la survie des patients.

Les mots clés : Tumeurs thymiques ; Thymome ; Carcinome thymique ; Chimiothérapie ; Chirurgie.

|- Introduction et généralités :

Les tumeurs du thymus sont rares et représentent environ 20 % de I’ensemble des tumeurs médiastinales. Elles regroupent un ensemble
hétérogene de tumeurs situées dans le médiastin antéro-supérieur au sein de la loge thymique. Les plus fréquentes sont les tumeurs
épithéliales, qui incluent thymomes et carcinomes thymiques selon la nouvelle classification histologique de 1’Organisation mondiale
de la santé (OMS). Les thymomes sont souvent associés a des maladies auto-immunes dont la plus fréquente est la myasthénie. Les
principales autres tumeurs pouvant se développer dans la loge thymique sont les lymphomes, les tumeurs a cellules germinales et
les tumeurs neuroendocrines. Ces tumeurs se caractérisent par des modes de présentation clinique et radiologique divers,
imposant une stratégie diagnostique adaptée a chaque type histologique. Le traitement de référence des tumeurs épithéliales et
neuroendocrines est chirurgical. Leur pronostic est lié au degré d’extension locorégionale et a distance et aux possibilités d’exérese
compléte. Les autres types de tumeurs relévent en régle d’un traitement médical premier (chimiothérapie et/ou radiothérapie) avec,
dans certains cas, une exérése secondaire des masses résiduelles.
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Légende :

1- Feuillet superficiel de 'aponévrose cervicale moyenne.
2- Espace sus-sternal de Gruber.

3- Lame fibreuse pré-thymique.

4- Loge thymique.

5- Ligament sterno-péricardique.

6- Fascia endo-thoracique.

7- Corps du sternum.

8- Ligament sterno-péricardique inférieur.

9- Sac fibreux du péricarde.

10- Ligaments vertebro-péricardiques.

10’- Tronc veineux brachio-céphalique gauche.

11- Ligament cervico-péricardique.

12- Feuillet profond de I'aponévrose cervicale moyenne.
13- Corps thyroide.

Rappel anatomique de la loge thymique.

- Embryologie :

Provient du 4°™ et 5™ arc branchiaux, qui vont donner du tissu thymique, habiter la loge thymique. Ce qui explique la localisation
thymique ectopique cervicale (10%) .

Les cellules totipotentes vont migrer du sac vitellin le long de la ligne médiane jusqu’a ce loger au niveau des cordons sexuelles, qui
peuvent s’arréter au cours de leurs migration au niveau de la loge thymique, ce qui explique la possibilité de tumeur germinales le long de
toute la ligne médiane, et surtout au niveau du médiastin antérieur.

- Role physiologique :

C’est un role de la lymphopoiése, de la vie feetale et le 1% mois de la vie.
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- Classification anatomopathologigue :

Classification OMS 2004-2014 :

1- Tumeurs épithéliales thymiques :

-Thymome A : & cellules épithéliales fusiformes et & prédominance épithéliale.
-Thymome AB : zone de thymome A et zones riches en lymphocytes.

-Thymome B1 : a cellules épithéliales polygonales et prédominance lymphocytaire.
-Thymome B2 : a cellules épithéliales polygonale et mixte.

-Thymome B3 : a cellules épithéliales polygonales et prédominance épithéliale.
-Carcinome thymique : malpighiens, et adénocarcinomes,

-Tumeurs neuroendocrines peu différenties : NE a grandes cellules, C a petites cellules
-Tumeurs neuroendocrines bien différentiées : tumeurs carcinoides typiques et atypiques.
-Tumeurs & double composante épithéliale et lymphocytaire

Seule la composante épithéliale est tumorale.

A : « Atrophic » zone médullaire de ’adulte.

B : « Bioactive » zone corticale de I’enfant

AB : Mixte

Degré d’atypie croissant

Le pourcentage des cellules lymphocytaire diminue de B1 a B3
Carcinomes : les cellules épithéliales sont histologiquement maligne

N
1

Les tumeurs germinales :

- Séminome

- Carcinome embryonnaire
- Tumeur du sac vitellin

- Choriocarcinome

- Tératome

Carcinoides typique et atypique dépend de 1’index mitotique et de la présence ou non d’une nécrose focale.
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- Tératome mature

- Tératome immature

- Avec composante immature

- Tumeurs germinales combinées
3-  Tumeurs lymphoides
4-  Tumeurs stromales :

- Thymolipome

- Thymoliposarcome

- Tumeur fibreuse solitaire

- Tumeur rhabdoide
5- Lésions pseudo tumorales :

- Hyperplasie thymique vraie

- Hyperplasie lymphoide

- Kyste thymique multiloculaire
6- Tumeurs cervicales d’origine thymique
7-  Tumeurs métastatigues
8- Tumeurs inclassifiable

Tumeurs thymigques

B85% 15%

Thymomes 80%

W B0%

Tumeurs germinales Tératomes

Carcinomes & b _1umeurs epithéliales
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11- Diagnostic et traitement :
A- Type de description : les tumeurs épithéliales thymiques
1- Diagnostic positif :
a- Etape clinigue :

Ce sont des tumeurs a évolution longue, avec une survie allons de 10 a 20ans, sans étre synonyme de guérison. Elle survient a tout
age mais avec un pic a 50 ans et rarement chez I’enfant. Sans prédominance du sexe, mais avec une certaine prédominance chez la
femme pour le type (A- AB- B1) et chez I’homme (carcinomes, Tumeur neuroendocrines).

Ce sont des tumeurs qui peuvent entrer dans le cadre d’un terrain génétique dans le cas des néoplasies endocriniennes multiples.
Les tumeurs épithéliales thymiques ont plus de risque de développer des cancers hématologiques et des cancers solides.
Cliniquement, soit :

e 1/3 des patients sont asymptomatiques, et donc de découverte fortuite en cas :
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e Tumeurs précoces,
e Tumeurs volumineuses a développement latéral vers les cavités pleurales.
e 1/3 des patients présentent des signes de compression ou infiltration médiastinale tels que la dyspnée, la toux, douleurs
thoraciques, rarement un syndrome cave supérieur (carcinomes), hoquet, névralgies phréniques, dysphonie.

Signe d’extension locorégionale

e  Pleuro-péricardique : épanchement pleural, épanchement péricardique.
e  Pulmonaires : Hémoptysie.
e Ganglionnaires présentent dans 40% des carcinomes thymiques.
e Meétastases Hématogénes dans le cas des carcinomes thymique ou tumeur neuroendocrine, au niveau de 1’os et
le foie.
e 1/3 des patients vont déclarer des manifestations auto-immunes, ce qu’on appelle syndrome parathymiques.
- Mécanisme :

C’est une dérégulation de la différenciation des LT par les cellules tumorales épithéliales thymiques médullaires, avec une
expression aberrante des Ag du soi par la tumeur, entrainant une stimulation des LB, avec production des auto-anticorps.

Les maladies auto-immunes peuvent étre précessive, synchrone ou métachrones.
Les tumeurs épithéliales thymiques ne sont pas des vrais syndromes paranéoplasiques.

La myasthénie est plus fréquente, dont 10% présente une tumeur épithéliales thymique, ¢’est une maladie auto-immune due a des
Anticorps anti récepteur d’acétylcholine, exceptionnellement des Anticorps antiMusk. Elle se manifeste par une faiblesse
musculaire localisee (oculaire) ou généralisee (muscles striés), elle est variable en intensité au cours de la journée, avec une
récupération aprés une période de repos. Le diagnostic est pose par le dosage des anticorps anti récepteur d’acetyl choline (Ac anti
Rach) exceptionnellement par EMG si les Ac Anti Rach sont négatifs.

Les autres maladies auto-immunes :

o  Erythroblastopénie : 5%

o Hypogammaglobulinémie : 5 a 10% lorsqu’elle est associée a une dilatation de bronches suite a des infections broncho-
pulmonaire, appelé syndrome de Good.

e  Carcinomes thymiques : I’hypercalcémie est trés fréquente par sécrétion de la parathormone, par contre la myasthénie
généralisée est beaucoup plus rare.

e Les tumeurs neuroendocrine : Plutot c’est le syndrome de cushing par la sécrétion de I’hormone de croissance GH, sa
rentre parfois dans le cadre des néoplasies endocrinienne multiple type 1, exceptionnellement elle rentre dans les
syndromes carcinoides.

b- Etape para clinique :
i- Radiographie thoracigue :

\)
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Radiographie thoracique

Opacité médiatisnale antérieure, qui efface le bord du cceur, la face interne se confond avec le médiastin, pouvant contenir des
calcifications, elle peut se manifester par un épanchement pleural ou péricardique, avec la présence des signes de la silhouette.

ii- Tomodensitométrie :

C’est une imagerie de référence, elle doit étre cervico-thoracique, avec des coupes abdominales hautes, avec injection de produit
de contraste, pour explorer le médiastin antérieur, ainsi que les cavités pleurales de 1’apex pulmonaire jusqu’au cul de sac costo-
diaphragmatique. Elle permet d’évaluer la voie d’abord pour biopsie, ainsi que le choix de la voie d’abord chirurgicale, et la
résecabilité par rapport aux expertise du chirurgien.

- Interprétation de I’imagerie selon les Recommandations de I’international Thymic Malignancy Interest group
[LT.M.I.G]:

Il faut préciser :

La taille (cm)

Contour : limité ou lobulé.

Densité interne : Homogene, Hétérogéne, Kystique.
Calcifications.

Infiltration de la graisse perithymique.

Invasion> 50% de la surface des structures médiastinales.
Invasion endoluminale directe.

Invasion pulmonaire.

Invasion pleurale.

Invasion des ganglions médiastinales.

Invasion phrénique.

Meétastase extra-thoracique.

Ainsi d’aprés cette interprétation, on pourra classer la tumeur, soit en :

e Une tumeur encapsulée : ¢’est une masse solide unique aux dépens d’une des cornes, latéralisée au niveau ectopique ou
para cardiaque, sans rapport avec la thyroide, ayant une densité tissulaire, homogéne, a limites bien définies, se
rehaussant aprés injection de produit de contraste, avec présences de quelques foyers de nécrose, d’hémorragie, d’images
kystiques ou de calcifications.

e Une tumeur invasive : présente des marges irrégulieres, avec une interface irréguliére avec le poumon adjacent, ayant un
contact vasculaire large, sans plan de clivage. Avec une extension locorégionale au niveau de la plévre, péricarde, ce
qu’on appel de greffe pleuro-péricardique.

e  Carcinome thymique et Tumeur neuroendocrine : Ce sont des tumeurs radiologiquement plus grosses, plus hétérogénes,
avec plus fréequemment des signes d’invasivisité, calcifications, épanchement pleuro-péricardiques et des métastases
viscérales.

iii- Imagerie par résonnance magnétigue :

C’est un complément de la tomodensitométrie, elle est réalisée en cas de doute sur un envahissement vasculaire, cardiaque ou
pariétal, et en cas des tumeurs kystiques, pour différencier entre la composante kystique et tissulaire. Et surtout elle permet de
différencier entre une tumeur épithéliale thymique et une hyperplasie thymique.

iv- Endoscopie bronchique :

Elle est indiquée en cas d’une suspicion d’un envahissement endobronchique.
L./
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V- PET scan :
Il permet le diagnostic différentiel entre une tumeur agressive type B3-carcinome thymique et une tumeur moins agressives.
Dans le cas B3 et carcinome thymique ont un SUV ¢élevé, mais sans qu’il y est une valeur seuil du SUV.
Il n’a aucune valeur seuil prédictive positif ni négatif pour trancher entre une tumeur agressive et moins agressive.

c- Etape anatomopathologique :

Elle n’est pas obligatoire en préopératoire, en fonction de la résecabilité.

e Silatumeur est résecable, on optera pour une chirurgie a visée diagnostique et thérapeutique.
e Silarésecabilité est douteuse, on optera pour une biopsie.

La classification anatomopathologique est appliquée sur des piéces opératoires, et elle peut étre appliquée sur des biopsies, mais
les fragments doivent étre de taille suffisante, profonde et multiple.

La voie d’abord de la biopsie doit éviter I’ouverture pleurale, car risque d’ensemencement.

La représentabilité de la biopsie reste faible, vue la fréquente hétérogénéité tumorale dans le cas des tumeurs volumineuses, et
donc elle ne permet pas un sous typage précis. Mais de fagon générale elle est suffisante pour distinguer une tumeur épithéliale
thymique, d’un lymphome, d’une tumeur solide.

Des biopsies chirurgicales d’une adénopathie cervicale ou médiatisnale (par EBUS, EUS ou médiastinoscpie) peuvent étre réalisé.

La biopsie de la tumeur thymique elle-méme est le « Gold standard » par une biopsie chirurgicale.

La médiastinoscopie axiale cervicale antérieure : non recommandée, permet un abord non satisfaisant de la loge thymique
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La médiastinotomie antérieure gauche.
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Médiastinoscopie para sternale

La Ponction biopsie pariétale au Trucut est une alternative de la médiastinoscopie selon ITMIG chez des patients non anesthésiable
ou avec un risque anesthésique.

La cytoponction a I’aiguille n’est pas recommandée, car le diagnostic cytologique est difficile.
2- Diagnostic différentiel :

a- Thymus non involué
b- Hyperplasie thymique :

Deux types :

- Vraie, appelé « Rebond » suite a un stress, brulures, chimiothérapie, radiothérapie, hormonothérapie ou une
grossesse.
- Lymphoide : secondaire & une vascularite, connectivite, myasthénie ou une hyperthyroidie.

La tomodensitométrie (TDM) permet de différencier entre une un thymome et une hyperplasie thymique.

e Dans I’hyperplasie thymique, il y a un respect de la forme bipyramidale triangulaire symétrique du thymus,
mesurant moins de 3cm généralement. De densité homogeéne, graisseuse.

L’imagerie par résonnance magnétique (IRM) est plus sensible que la TDM, elle permet une meilleure identification de
I’infiltration graisseuse microscopique.

c- Les tumeurs épithéliales thymiques entre elles posent un probléme de diagnostic différentiel et
avec les autres tumeurs thymiques : I’intérét de I’'immunchistochimie :

Tumeurs épithéliales thymiques Immunohistochimie Diagnostic différentiel
A Cytokératine Tumeurs conjonctives
A Chromogranine —STumeur carcinoide
B1- B2 Cytokératines lymphome
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B3 CD5,CD117 — SCarcinome thymique
TDT
CDla
CD99
[LT]
Carcinome T CD5; CD117 Carcinome métastatique
Tumeur épithélial thymique PAL
Alpha foeto-protéine — | > Seéminome
BHCG Tumeur gérminale non
séminomateuse
Carcinoide thymique Cytokératine Paragangliome
< | Marqueursneuro-endocrine —s

— > rexprime

d- Les tumeurs non thymigues a projection médiastinale antérieure :
- Goitre plongeant : I’intérét de la TDM cervicale.
- Composante endothoracique négligée d’un goitre cervical opéré.
- Tumeur pulmonaire : surtout carcinome a petite cellules
- Les tumeurs pleurales ou pariétales a projection médiastinale.

e- Affection non tumorales & projection médaistinale antérieure :
- Anévrysme de I’aorte thoracique ascendante, ou la paroi cardiaque.
- Hernie retrocostoxyphoidienne congénitale.

3- Classification :

La stadification de Masoka-Koga

Stade | : Tumeur complétement encapsulée, sans extension a la graisse médiastinale.

Graisse médiastinale

Capsule

Tumeur

Stade lla : Invasion microscopique transcaspulaire <3mm :

R N S N S S S . ——————————————
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invasion extra capsulaire
< 3mm

Invasion extra capsulaire
> 3mm

Péricarde

Plevre médiatisnale

Péricarde

Poumon

Pléevre médiastinale

Plévre viscérale

Stade 1V a : Tumeur avec implants pleuraux ou péricardiques
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Stade 1V b : Métastases ganglionnaires (intra ou extrathoraciques)
Meétastases hématogenes

La classification de Masoka-Koga est basée sur des constations macroscopiques peropératoires, en théorie, elle n’est pas appliqué
en préopératoire, et non adaptée aux carcinomes thymique, vue la fréquence des métastases ganglionnaires et des métastases
systémiques.

La corrélation entre le stade Masoka-Koga et le type histologique :

INVASION SSP a 10ans
A 10 — 40% 100%
AB 30 -40% 100%
Bl 40 —50%
B2 65— 70% 85%
B3 85— 90% 35%
CT 90 — 95% 15%

La classification TNM [ITMIG-IASLC] dans le cas des thymomes et les carcinomes thymiques :

T Tia Encapsulé ou non, extension limitée au médiastin, avec ou sans extension a la

gralsse médiastinale
Tib Extension & la plévre médiastinale

T2 Invasion du péricarde (partielle ou compléte)

T Invasion d'au moins une des structures suivantes: poumon, veine brachio-
céphalique, veine cave supérieure, parol, nerf phrénique, hile extra-
péricardique, veines pulmonalres

T4 Invasion d'au moins une des structures sulvantes: aorte, trachée, cesophage,
artére pulmonaire, artéres supra-aortiques, myocarde

NO Absence d'adénopathie

N1 Adénopathies antérieures périthymiques

N2 Adénopathles profondes ou cervicales (régions 2, 4, 5, 7, 10) ou cervicales

M Absence de métastase pleurale, péricardique, ou systémique

0

M Mla Implant pleural ou péricardique

1

Mi1ib Métastase pulmonaire ou systémique

GroupelTMIG-IASLC 2015 Masaoka-Koga-ITMIG

I TINOMO I, 1A, 1B, 11l

I T2NOMO 1]

llla T3NOMO 1]

lllb  TANOMO 1]

Va T1-4 NO,1 MO,1a IVA, IVB

IVb T1-4 NO-2 MO-1b IVB

4- Bilan pré thérapeutique :
a- Bilan d’extension :
- PETCSCAN:

Indiqué :

e Lestumeurs de stade avancé.
|
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e Les tumeurs histologiquement agressives

C’est un bilan d’extension plus précis, avec une meilleure précision des cibles tumorales, et une meilleure caractérisation des
récidives.

- Octreoscan :
e  Surtout pour les tumeurs neuroendocrine et 50% des autres tumeurs épithéliale thymique.

e Intérét thérapeutique des récidives.

Dans notre pratique :

e Une TDM thoracique avec des coupes abdominales hautes si la tumeur est d’emblée resecable.
e Un complément cérébral et abdomino-pelvien, si la tumeur est invasive ou non résecable d’emblée.
- Bilan biologique minimal recommandé [ITMIG] : systématique
e NFS avec taux de réticulocytes a la recherche d’une erythroblastopénie
e Une électrophorése des protéines avec dosage pondéral des immunoglobulines & la recherche
hypogamaglobulinémie

e Dosage des C.P.K a la recherche d’une myosite
e Dosage des A.A.N a la recherche d’un lupus
e Dosage des Ac anti-RAch: si négatif avec une forte suspicion clinique de la myasthénie : EMG
e Dosage de la TSH a la recherche d’une thyroidite.

5- Traitement :
A- But:
- Eradiquer la tumeur.
- Survie sans rechute.
B- Movyens :
a- Chirurgie :
1- Bilan préopératoire :
- Evaluation des maladies auto-immunes par un spécialiste.
e Evaluation neurologique de la myasthénie [scores]
- Evaluation cardio-vasculaire
- Evaluation respiratoire : Spirométrie, gazométrie.
e  Siune résection pulmonaire envisagée.
e  Myasthénie.

Score de Leventhal ou score de prédiction du risque de complication respiratoire postopératoire apres
thymectomie :

Item Points
Durée de la maladie> 6ans 12
Autre maladie respiratoire associée 10
Pyridostigmine>750mg/jour 8
Capacité vitale <2,91 4
Total 34

Score< 10 : extubation post-opératoire immédiate
Score 10- 12 : zone d’incertitude.
Score >12 : ventilation mécanique postopératoire

2- Préparation préopératoire :
- Optimisation du traitement médical des maladies auto-immunes.
- Encas de crise myasthénique : échanges plasmatiques ou injection en IV des immunoglobulines, le traitement est
pris le matin du geste & 6h du matin par une gorgée d’eau.
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- Optimisation du traitement des tares associées.
- Eviter les fortes doses de corticoides.
- Kinésithérapie respiratoire.

3- Anesthésie :

Sous anesthésie générale, mis en place de 2 voies veineuses (membre supérieur et inférieur), intubation sélective, si une voie mini
invasive est envisagée.

Le recours a ’ECMO est envisagé dans les cas des tumeurs volumineuses avec une intolérance cardio-respiratoire.
Il faut éviter les médicaments contre indiqués en cas de myasthénie comme les béta bloguants.

Il faut adapter la posologie des curares selon leurs types en cas de myasthénie, avec une stricte surveillance par monitorage au
cours du réveil.

4-  Les voies d’abords :
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Hémiclamshell Clamshell

Thoracotomie antérieure

Les voies d’abord mini-invasives :

VATS

VATS droite, ou gauche, ou bilatérale. L’installation du malade en général est en décubitus dorsal avec une inclinaison de 30° vers
I’avant.

- Si VATS gauche I’abord se fait en dole sillon sous mammaire, au niveau du 3°™ espace intercostal sur la ligne
axillaire antérieure, I’optique est introduit au niveau du 5°™ espace intercostal sur la ligne axillaire moyenne. Et le
6™ ou 7°™ espace intercostal sur la ligne médio-claviculaire.
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Chirurgie thoraciqgue robot assisté RATS
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Les avantages de la RATS :

e Des bras articulés du bras du robot a 360°.
e 7 degrés de liberté avec 2 pour le poignet, ce qui permet des mouvements plus précis et une dissection facile méme au
niveau cervical.

Les inconvénients de la RATS:

e Absence de retour de force.
e Cout élevé.

Les thymectomies infra sternales :

Thymectomie transcervicale et sous xiphoidienne Médiastinoscopie infra sternale

+ VATS bilatérale

VATS bilatérale VATS unilatérale VATS sous xiphoidienne
Avantages -Efficace. -Rapide. -Durée courte
-Sure. -Moins douloureuse -Moins douloureuse
-Esthétique -Esthétique.
Limites -Durée opératoire -Dissection difficile au niveau de -Interférence des instruments
longue. I’angle cardio-phrénique droit et du | -Manceuvrabilité diminué.
-Drainage bilatérale. confluent de la veine cave
supérieure, si on opére du coté
gauche.
-Dissection difficile de la fenétre
aorto-pulmonaire du coté droit

- Les avantages des voies d’abord mini-invasives :
Morbidité pariétale douloureuse moindre.
Convalescence post opératoire moindre.
Séquelles esthétiques moins lourdes.
Trés bonne visibilité.
Préservation de la fonction respiratoire.
Réduction du stress immunologique pour diminuer la crise myasthénique post-opératoire.
- Réserve:
e  QOuverture systématique de la plévre.
e Risque de dissémination.

R N S N S S S . ——————————————
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e  Courbe d’apprentissage longue : risque de dissémination par une équipe débutante.
5- Principes de la chirurgie :

-La chirurgie peut s’appliquer sur la tumeur ainsi que les récidives locale ou locorégionale (greffe pleurale).

-La chirurgie doit commencer par une exploration compléte du médiastin et des cavités pleurales, afin d’explorer la capsule, 1a
graisse péri thymique, les organes adjacentes et les implants pleuro-pulmonaires au niveau du cul de sac surtout.

-Stade | et Il : ¢’est une thymectomie élargie a la graisse perithymique, avec une dissection de bas en haut, et une dissection
prudente au contact des nerfs phréniques surtout en cas de myasthénie, a droite il siege au niveau du bord externe de la veine cave
supérieure et au niveau de la confluence ; a gauche siége au niveau du bord gauche de 1’aorte ascendante, pour 1’hémostase on
utilise des clips, une coagulation bipolaire ou des ultrasons.

Difficultés : Dissection des cornes thymiques, Aidée par insufflation de CO2 si VATS.

- Stade 111 et IV : la résection de la tumeur et des structures adjacentes envahies, doit &tre en monobloc.

Au niveau du poumon : les résections atypiques doivent étre préférées

Au niveau du péricarde : Une résection plus moins une reconstruction prothétique.
Dans le cas de greffe pleurale : Discuter une pleuro-pneumonectomie élargie.

En cas des 2 nerfs phréniques envabhis :

1 seul sera reséqué.

Dissection peritumorale sur 1’autre.

Toute zone de résection incompléte doit étre marquée par des clips

Examen extemporané circonspecte.

..<\<\.

Les recommandations de ’international Thymic Malignancy Interest group [ITMIG] concernant la piéce
opératoire :

e Communication directe et immédiate entre chirurgien et anatomopathologiste.

Repérage de régions suspectes d’invasion.

L’orientation de la piéce opératoire (selon un schéma) en utilisant du fils ou des marquages a 1’ancre.

La piéce opératoire doit faire I’object d’au moins une section par centimetre.

-Les marges sont négatifs : quand le tissu normal entourant la totalité de la tumeur ou de tissu sain autour des structures envahies
ou la capsule ou la surface de la pi¢ce marquée a I’encre indemne d’invasion.

-Les marges sont positives :

e  Extension tumorale a une marge marquée a I’encre.
e Ladistance par rapport a la marge doit étre précisée.
e  Sila marge < Imm, une vérification de I’absence d’envahissement sur 3 niveaux.

-Evaluation tumorale reséquée aprés une chirurgie néoadjuvantes : le pourcentage des cellules tumorales viables doit étre précisé.
-le terme de thymome combiné doit étre proscrit.
-le carcinome thymique combiné associant un thymome avec un autre carcinome.

6- Résultats de la chirurgie:
a- Les suites post-opératoires :
- Mortalité inférieure a 3%.
- Morbidité spécifique :
e De la sternotomie : médiastinite, déhiscence.
e Maladie auto-immune : Myasthénie géneralisée.
- Séjour post-opératoire en réanimation de 24h a 48h pour surveillance.
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- Différencier entre une crise myasthénique et une crise cholinergique.

- Réévaluation neurologique avant la reprise du traitement.

- Alongterme:
e Lathymectomie améliore inconstamment la myasthénie généralisée.
e Possibilité de crise myasthénique généralisée a distance.
e L’intérét d’un suivi neurologique a long terme.

- Larésection RO :

e letll:100%
o |11:85%
o [V:45%

- La myasthénie permet une découverte plus précoce du thymome a des stades souvent | et 11, augmente le taux de
resécabilité a RO.
b- Laradiothérapie :

Elle est indiquée en post opératoire, dans les cas a haut risque de rechute en fonction des stades qui dépend de 1’histologie et en
fonction de la resécabilité. Elle n’est pas systématique vue les complications, qui ont diminué suite a la conformation en
modulation d’intensité, avec étude des histogrammes dose-volume qui concerne des volumes cibles et aussi les organes critiques
notamment le poumon, le cceur et la moelle.

Elle est réalisée 2 a 3 mois en post opératoire, avec une dose de 9 & 10 Gy par semaine en 5 séances.

Limite supérieure : défilé cervico-thoracique

>

Loge thymigque

Volume cible

E Aires ganglionnaires Implants pleuraux

Limite inférieure : Meédiastin moyen, sauf pour les formes ectopigues

Le dosage :
RO : 453450 Gy.
R1:50 454 Gy.
R2 : 66 Gy.

c- Lachimiothérapie :

11 s’agit d’une association comportant su sel de platine, ayant deux indications :

e Les tumeurs localement avancées non resecables, avec une réponse tumorale : 70 a 80%
e  Tumeur métastatique ou récidivantes non résecables, avec une réponse de 20 a 60%.

Si la chimiothérapie est contre indiqué, on peut donner la somatostatine si fixation a 1’octreoscan.

d- Les thérapies ciblées :

Sont en cours d’évaluation malgré la mise en évidence d’altérations moléculaires.
Ils sont donnés comme option, en cas de contre-indication a la chimiothérapie.

e- Les indications :
L./
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C- Les autres formes histocliniques :

a_

Ils se définissent comme des tumeurs comportant un ou plusieurs contingents tissulaires adultes (tératome mature) ou
embryonnaires (tératome immature). Dans le médiastin, tous les tératomes matures et la plupart des tératomes immatures sont

bénins.

Le kyste dermoide est un tératome mature (dérivés de 1’ectoderme) constitué d’un revétement épidermique et d’annexes cutanées
(peau, glandes sébacées, phanéres). Les TGM mixtes peuvent contenir un contingent de tératome, le plus souvent immature,
I’association la plus fréquente étant avec un contingent de tumeur du sac vitellin. Tres rarement, le tératome peut contenir un

Les tératomes :

contingent malin somatique, carcinomateux ou sarcomateux.

11 survient chez des sujets jeunes de 20 a 30 ans sans prédominance du sexe. Il peut se manifester par :

- Les signes de rupture :

e Pyothorax.
e  Péricardite.
e  Trichoptysie.
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e  Fistule cutanée.

- Unsyndrome systémique, fait d’une réaction sarcoidosique de type d’hypersensibilité retardée par un relargage
antigénique.

- Radiologiquement : c’est une tumeur trés volumineuse, avec 4 densités : Liquidienne, tissulaire, calcique ou graisseuse.

- Biologiquement, on note une augmentation modérée de I’alpha foeto-proteine dans le cas des tératomes immature et
mixte.

- La biopsie est inutile si ’aspect radiologique est treés évocateur.

La résection chirurgicale compléte est le traitement de référence des tératomes, avec un risque de complications post-opératoire,
notamment la suppuration pariétale, pyothorax ou atélectasie.

En cas d’un tératome immature de haut grade, une chimiothérapie ou une radiothérapie adjuvante s’impose.

b- Les tumeurs germinales malignes :

Elle comprend :

e Les séminomes.
e Les tumeurs germinales non séminomateuse.
e  Lestumeurs mixtes.

Le diagnostic : souvent il survient chez un homme jeune de 30ans, avec un examen clinique et une échographie testiculaire normal,
et des signes généraux importants.

- Dans le cas des séminomes, I’évolution est lente, avec un examen clinique normal dans 50%, avec un syndrome
systémique faite d’une gynecomastie, d’ou I’intérét du dosage de BHCG, et rarement des métastases a distance.
La TDM thoracique montre une tumeur homogéne a contours lobulées.

- Pour les tumeurs germinales non séminomateuse, 1’évolution est plus rapide chez des patients symptomatique, avec des
métastases a distance précoces, siégeant au niveau pulmonaire, pleurale, ganglionnaires, osseuse et hépatique
La TDM thoracique, montre un aspect plus hétérogéne, plus invasif avec des plages de nécrose.
Le diagnostic de confirmation des tumeurs germinales :

Dosage des marqueurs tumoraux

— N

Alpha foeto-proteine= 1000K U/ BHCG=5000KU/|

Tumeur a composante vitellines Tumeur a3 composante syncytiotrophoblastique

N

Tumeur Tumeur a X

. . Tumeur a composante
de sac composante Chorioccarcinome i A
- i syncytiotrophoblastique
vitellin yitelline

Le traitement et le suivi des tumeurs germinales :

- Les seminomes :

L./
www.ijeais.org/ijahmr
44



International Journal of Academic Health and Medical Research (IJAHMR)

ISSN: 2643-9824
Vol. 7 Issue 1, January - 2023, Pages: 26-49

4 cures ge CE

l

TOM thoracgue
Masze residuelie = 3om

hasze residuslls < 3om

Zuryellanoe par ume TOM et PET SCAM

a—

positif Kegatf
Chirurgie
MeCroee sur la pigce Floride

opératoire
! ! !

Radictherapie Survedllancs

Surveilanoe

CE : Cisplatine étoposide.

L./
www.ijeais.org/ijahmr
45



International Journal of Academic Health and Medical Research (IJAHMR)
ISSN: 2643-9824
Vol. 7 Issue 1, January - 2023, Pages: 26-49

- les tumeurs germinales non séminomateuse
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Reésidu Floride compléte ment reséqué

+ Des marqueurs Normaus

b

- Chimicthérapie de rattrapage
- cellulessouches

Suivi

- Leslymphomes :

e Lymphome Hodgkinien : Présente 2 a 4 cas par 10000 habitants, chez des femmes jeunes il y a souvent une
extension médiastinale d’une maladie diffuse, chez les hommes de 50 ou jeunes, 5% des lymphomes limités au
médiastin d’origine thymique.

e Les lymphomes lymphoblastique de type T : survient chez les enfants et les jeunes adultes, ce sont des tumeurs

tres aggressives
La forme LLA : il y a la présence d’un syndrome tumoral plus qu’un syndrome médullaire.
e Lymphome B primitif du médiastin : survient chez des femmes jeunes de 30 a 40ans, limitée au médiastin, avec

des métastases fréquentes a la récidive

Le diagnostic : Présence des signes généraux, les signes médiastinaux sont exprimé dans le cas des lymphomes non hodgkinien,
avec présence des adénopathies périphériques

La radiologie : ils sont volumineux, avec envahissement pleural, péricardique et pulmonaire, et une infiltration pariétale dans le cas
de maladie d’Hodgkin.

La chirurgie : elle a un intérét surtout diagnostique par mediastinoscopie ou médiastinotomie. Et évaluation de I’effet de la

chimiothérapie, notamment la fibrose ou une tumeur viable.
L./
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Le traitement est basée sur la chimiothérapie +/- la radiothérapie.

V- Pronostic :
1- Les tumeurs épitheliales thymique :

Dépend :
e Stade de Masoka-Koga
e Larésection RO
e Type histologique
N A AB B1 B2 B3
, -
La survie a 10ans :
e |1>100%
e 11 >90%
e IlI>70%
o IV 2>40%

2- Les tératomes :

Le pronostic dépend du pourcentage de la composante immature, la composante maligne non germinale dans le cas du tératome
cancérisé, et des métastases.

3- Les tumeurs germinales malignes :

Le pronostic dépend des métastases extra pulmonaires et du taux de I’alpha foeto-proteine et de BHCG.
4- Lymphomes :
Le pronostic dépend :

- Lymphome non hodgkinien : en fonction de la tille, I’envahissement locorégionale et 1’dge plus de 50ans.
- LT : pronostic trés réserve.
- Lymphome B primitif du médiastin : rémission compléte a 86% aprés chimiothérapie.

V- Conclusion :
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