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Résumé et indexation en français 

Le myxome : une étiologie rare d’anévrysme. Étude à partir d’une cohorte de 

33 patients porteurs d’anévrysmes fusiformes intracrâniens 

Résumé :  

Contexte et objectifs : Dans la littérature, les anévrysmes fusiformes associés au myxome 

cardiaque (AFMC) sont une cause d’anévrysme fusiforme intracrânien rapporté 

principalement dans des études de cas ou des séries de cas. Le but de cette étude était de 

mieux décrire les caractéristiques épidémiologiques et radiologiques des AFMC. 

Matériels et méthodes : Les patients porteurs d’anévrysmes fusiformes intracrâniens dans 

notre hôpital étaient identifiés dans nos bases de données à l’aide du logiciel DrWarehouse 

entre janvier 2007 et janvier 2022, avec les mots clés « Anévrysme » et « Fusiforme ». Tous 

les cas ont été revus, et tous les patients avec des anévrysmes fusiformes intracrânien non 

caractérisés se sont vus proposés une imagerie cardiaque pour dépistage du MC. Les 

caractéristiques démographiques, cliniques et les paramètres angio-architecturaux de 

l’anévrysme étaient comparés entre les groupes porteurs de myxome et non porteurs de 

myxome. 

Résultats : 51 patients étaient éligibles, et 33 patients passèrent une imagerie cardiaque. 5 

des 33 patients (15%) avaient un antécédent de myxome cardiaque opéré. Dans le groupe 

avec MC, 14 anévrysmes ont été identifiés dans ces 5 patients (soit une moyenne de 2,8 par 

patient) contre 31 anévrysmes pour 28 patients (soit une moyenne de 1,1 par patient) dans le 

groupe sans MC. Les AFMC avaient une localisation plus distale (36% versus 0% ; p=0,002), 

présentaient plus de rehaussement pariétal (88,9% versus 49% ; p=0,03) et présentaient plus 

de signes radiologiques de complications hémorragiques (66,7% versus 5,3%, p=0005) ou 

ischémiques (45% versus 10%, p=0,02) dans le territoire en aval du vaisseau porteur de 

l’anévrysme. Nous décrivons ici un nouveau signe, le signe de la queue de baleine, comme un 

anévrysme affectant les deux branches d’une bifurcation. Il était pathognomonique des AFMC 

dans notre étude : 4 patients (80%) dans le groupe MC le présentait, quand aucune occurrence 

n’était présente dans le groupe contrôle. 
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Conclusion : En comparaison des anévrysmes fusiformes non associés au MC, les AFMC 

prédominent sur les bifurcations distales, présentent un rehaussement pariétal, et des 

complications hémorragiques ou ischémiques dans le territoire d’aval. De plus, un signe 

radiologique caractéristique des AFMC est décrit, appelé « en queue de Baleine ». 

 
 

Spécialité :  
Radiodiagnostic et Imagerie Médicale 

 

Mots clés français :  
fMeSH : Adolescent; Adulte; Sujet âgé; Tumeurs du cerveau ; Infarctus cérébral; Femelle; Tumeur du 

coeur; Humains; Anévrysme intracrânien; Anévrysme intracrânien/Anatomopathologie; Mâle; Adulte d’âge 

moyen; Myxome; Neuroimagerie/Méthodes; Pronostic; Études rétrospectives 

Mots-clés libres : Comorbidité cardio-neurologique - Myxome - Métastase cérébrale - 

Infarctus cérébral – Anévrysmes fusiformes intracrânien 

 

Forme ou Genre :  

fMeSH : Dissertation universitaire 

Rameau : Thèses et écrits académiques   
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Résumé et indexation en anglais 

Cardiac myxoma: a rare etiology of aneurysm. A cohort study of 33 patients with 

intracranial fusiform aneurysms. 

Abstract:  

Background and Purpose: Cardiac myxoma (CM)-related fusiform aneurysms (CMFA) as a 

cause of intracranial fusiform aneurysms have been reported mainly in case reports or case 

series.  The purpose of this study was to better describe the incidence and radiological 

features of CMFA.  

Materials and Methods: Patients with fusiform intracranial aneurysms in our hospital were 

identified in our database by Dr Warehouse software from January 2007 to January 2022 

screened with Mesh terms “Fusiform” and “Aneurysm”.  All cases were reviewed and patients 

with uncharacterized intracranial fusiform aneurysms were eligible to undergo a cardiac 

imaging for CM screening. Patients’ demographic profiles, clinical characteristics and 

aneurysm-related parameters were compared between CMFA and non-CM-related 

aneurysms. 

Results: 51 patients were eligible and 33 patients underwent cardiac imaging. Five out of 33 

patients (15%) had a treated CM in their past medical history. In the CM group, 14 aneurysms 

were identified in these 5 patients (mean 2.8 per patient) as compared to 31 aneurysms 

identified in the 28 non-CM-related control group (mean 1.1 per patient). Compared with the 

control group, CM group were more prone to distal aneurysm location (36% versus 0%; 

p=0.002), to present wall enhancement (88.9% versus 49; p=0.03), and to have hemorrhagic 

(66.7% versus 5.3%, p=0005) or ischemic (45% versus 10%, p=0.02) complications downstream 

of the aneurysm. The whale tail sign is described herein as a fusiform aneurysm affecting both 

branches of a bifurcation. It was found to be pathognomonic of CMFA in this study: 4 patients 

(80%) in the CM group harbored at least one whale tail aneurysm while none was found in the 

control group.  

Conclusion: Compared with non-CM-related aneurysm, CMFA predominate on distal 

bifurcations, present with parietal enhancement, hemorrhagic or ischemic complications. 
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Furthermore, we describe a pathognomonic radiological finding of CMFA termed the “Whale 

Tail” sign. 
 

English keywords: 

MeSH : Adolescent; Adult; Aged; Brain Neoplasms/Diagnostic imaging; Brain Neoplasms/Secondary; Brain 

Neoplasms/Therapy; Cerebral Infarction/Diagnostic imaging; Cerebral infarction/Pathology; Female; Heart 

Neoplasms/Pathology; Heart Neoplasms/Therapy; Humans; Intracranial Aneurysm/Diagnostic imaging; 

Intracranial Aneurysm/Pathology; Male; Middle Aged; Myxoma/Diagnostic imaging; Myxoma/Pathology; 

Myxoma/Therapy; Neuroimaging/Methods; Prognosis; Retrospective Studies  

Keywords : Cardiocerebral comorbidity - Myxoma - Intracranial metastases - Cerebral 

infarction - Intracranial fusiform aneurysm 

 

Publication type: 

MeSH : Academic Dissertation  
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Liste des abréviations 

• 3D : Trois dimensions 

• ACA : Artère cérébrale antérieure 

• ACM : Artère cérébrale moyenne 

• AComA : Artère communicante antérieure 

• AComP : Artère communicante postérieure 

• ACP : Artère cérébrale postérieure 

• AF : Anévrysme fusiforme 

• AFMC : Anévrysme fusiforme associé au myxome cardiaque 

• ARM : Angiographie par résonnance magnétique 

• AVC : Accident vasculaire cérébral 

• CC : Complexe de Carney 

• ETT : Échographie transthoracique 

• EI : Écart interquartile 

• FLAIR : Fluid attenuated inversion recovery 

• HSA : Hémorragie sous arachnoïdienne 

• IL-6 : Interleukine 6 

• IRM : Imagerie par résonnance magnétique 

• LEI : Limitante élastique interne 

• MAVc : Malformation artério-veineuse cérébrale 

• MC : Myxome cardiaque 

• PACS : Picture archiving and communication system 

• PKRAD : Polykystose rénale autosomique dominante 

• RP : Rapport de prevalence 

• SWI : Suceptibility weighted imaging 

• SWAN : Star weighted angiography 

• TB : Tronc basilaire 
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Introduction 

Les anévrysmes intracrâniens sont des malformations vasculaires. Ils peuvent être classés 

selon leur forme : sacculaires et non sacculaires. Les anévrysmes fusiformes sont un sous-type 

rare d’anévrysme intracrânien, représentant environ 1 à 9% des anévrysmes intracrâniens. Ils 

sont caractérisés par une anomalie intéressant une certaine longueur du vaisseau sanguin, 

avec une zone d’entrée et de sortie différente, au contraire des anévrysmes sacciformes. 

Certaines étiologies de ces anévrysmes sont caractéristiques et bien connues : les dissections 

post-traumatiques, les atteintes dolicho-ectasiques du système vertébro-basilaire et du 

segment intra-caverneux de la carotide interne, les atteintes mycotiques, les atteintes 

d’hyperdébit, et les atteintes vascularitiques. Cependant certains anévrysmes fusiformes 

restent sans étiologie évidente. 

Le myxome cardiaque (MC) est la tumeur cardiaque primitive la plus fréquente, ces dernières 

restant exceptionnelles, avec une incidence autopsique d’environ 0,2%. C’est une tumeur 

bénigne, avec une survie globale de 77% à 10 ans. Elle peut être associée au complexe de 

Carney, une maladie génétique, avec un développement de myxome cardiaque chez 20 à 40% 

des patients, et de multiples récidives après chirurgie. 

Le diagnostic en imagerie de MC peut être fait avec l’échographie transthoracique (ETT), le 

scanner cardiaque, ou l’imagerie par résonnance magnétique (IRM) cardiaque. Le MC peut se 

manifester avec des symptômes cardiaques, généraux, et emboliques. Les complications 

emboliques les plus fréquentes sont les complications neurologiques (atteignant au moins 

12% des patients), avec des accidents vasculaires hémorragiques et ischémiques, des 

anévrysmes fusiformes et exceptionnellement des métastases parenchymateuses. 

Les anévrysmes fusiformes associés au MC sont décrits dans certaines études de cas, une série 

de cas, une étude rétrospective et une méta-analyse. L’explication physiopathologie semble 

être un embole myxomateux, qui détruit la limitante élastique interne. La prévalence, l’angio-

architecture et l’évolution par rapport aux autres anévrysmes fusiformes intracrâniens n’est 

pas bien connue. 

L’objectif de cette étude était de faire un dépistage systématique de MC chez les patients avec 

des anévrysmes fusiformes d’étiologie non déterminée, afin d’étudier leurs caractéristiques 

épidémiologiques et d’imagerie. 
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1  : GÉNÉRALITÉS 

1.1 LES ANÉVRYSMES INTRACRÂNIENS 

Les anévrysmes intracrâniens sont des malformations affectant la paroi vasculaire entrainant 

une perte du parallélisme de la lumière vasculaire. Le mot anévrysme provient du mot grec 

ανευρiσμα, juxtaposition du mot ανα qui signifie à travers et ǫυρiσ qui signifie large. La 

première description d’un anévrysme peut être trouvée dans le papyrus d’Ebers datant du 

XVIIe siècle avant J.-C. et attribuée à Imhotep (1).  

 Ces malformations peuvent prendre la forme d’un sac, avec un même orifice d’entrée et de 

sortie sur le vaisseau, appelé collet et sont alors appelés anévrysmes sacculaires. On rencontre 

également des anévrysmes non sacculaires, dit fusiformes, impliquant une longueur de 

segment d’artère, avec un orifice d’entrée et de sortie séparés (Fig. 1) (2). 

Plusieurs complications neurologiques sont possibles, la plus redoutée étant l’hémorragie 

sous arachnoïdienne (HSA), correspondant à une effraction de sang dans les espaces sous 

arachnoïdiens situés au contact de l’anévrysme. 

 

Figure 1 : Anévrysme sacciforme et fusiforme 
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1.1.1 Épidémiologie 

La prévalence des anévrysmes intracrâniens a été étudiée sur des séries autopsiques (3–5) et 

des séries angiographiques (6). Une méta-analyse de la littérature estime la prévalence dans 

la population adulte à 2,8% (7). 

La localisation des anévrysmes est par ordre préférentiel la carotide interne (42%), l’artère 

cérébrale moyenne (30%), l’artère cérébrale antérieure (24%) puis la circulation postérieure 

(10%) (8).  

Les facteurs de risque connus les plus fréquents sont : 

- La polykystose rénale autosomique dominante (PKRAD), avec une prévalence 

d’anévrysme intracrânien estimée à environ 12%. Cette dernière atteint 25% chez les 

patients avec un antécédent familial d’anévrysme (9,10).  

- Les maladies du tissu conjonctif, notamment le syndrome de Marfan et la maladie 

d’Ehlers Danlos (11).  

- Les phacomatoses, notamment la neurofibromatose de type I (11).  

- La coarctation aortique (12). 

- La présence d’un antécédent familial d’anévrysme intracrânien ou d’HSA, en dehors 

de toute maladie génétique connue. La prévalence des anévrysmes chez les patients 

ayant deux  relatifs au premier degré est estimée à 8.7% dans une étude avec dépistage 

par IRM systématique sur 91 familles (13). Le dépistage par IRM est recommandé dans 

ce contexte. 

Les femmes sont plus touchées que les hommes, avec un rapport de prévalence (RP) de 1,57. 

Cette différence apparait après 50 ans, avec un RP de 2,2 pour cette tranche d’âge. Il n’y a pas 

d’écart significatif entre les deux sexes dans une population d’âge inférieur à 50 ans (8). Par 

ailleurs, la présence d’athérosclérose n’a pas d’impact significatif sur la prévalence après 

ajustement sur l’âge (8).  

Bien que les ruptures d’anévrysmes soient plus fréquentes en Finlande et au Japon (14), la 

prévalence des anévrysmes dans ces pays n’est pas significativement différente du reste du 

monde, ce qui laisse supposer un plus haut risque de rupture dans ces populations (8).  

 

 

 



17 

1.1.2 Physiopathologie 

La pathologie anévrysmale implique une anomalie pariétale initiale, évoluant vers une 

déformation progressive ou brutale de cette dernière. 

1.1.2.1 Rappels sur la paroi des artères et sa composition 

Figure 2 : Coupe transversale de la paroi transversale d’une artère. La paroi est constituée de 3 

couches : L’intima (1), la media (3), l’adventice (4). L’intima et la media sont séparées par la limitante 

élastique interne (2). La Limitante élastique externe est trop fine pour être visualisée. 

 

Source : [R. Thibaut, G. Vincke, E. Deperieux et M. Raes, Atlas d’anatomie humaine et animale, 

http://webapps.unamur.be/umdb/histohuma/, 2018.] 

La paroi des artères du corps humain est constituée de trois couches (Fig. 2) : 

- L’intima : couche interne, constituée de cellules endothéliales. 

- La media : couche intermédiaire constituée de cellules musculaires lisses entourées 

d’une matrice extracellulaire avec notamment des fibres de collagène et d’élastine. 

- L’adventice : couche externe, constituée de tissu conjonctif peu organisé, riche en 

fibres de collagène et d’élastine, contenant des fibroblastes et des adipocytes. Elle 

contient un réseau vasculaire appelé vasa vasorum exerçant un rôle nourricier pour 
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elle-même et pour une partie de la media. Elle contient également un réseau de nerfs 

appelés vasa nervorum, rejoignant les cellules musculaires lisses de la media. 

L’intima et la media sont séparées par une couche de fibres élastiques appelée la limitante 

élastique interne (LEI). Elle est constituée de fibres d’élastine, organisées à l’échelle 

moléculaire avec des fenestrations dont la quantité varie durant le développement et en 

fonction des contraintes hémodynamiques (Fig. 3) (15). 

La media et l’adventice sont séparées par une couche appelée la limitante élastique externe. 

Figure 3 : LEI formée de fibres d’élastine avec deux fenestrations, visualisée au microscope 

électronique à balayage (x3000) 

 

Source : [T. Ushiki, Collagen fibers, reticular fibers and elastic fibers. A comprehensive understanding from a 

morphological viewpoint, Archives of Histology and Cytology, 2002.] 

Ces couches sont de constitutions variables en fonction de la localisation du vaisseau, 

notamment intra ou extracrânien, et sa taille. 

Les mécanismes de réparation après lésion vasculaire ne permettent pas une restauration ad 

integrum, mais une cicatrisation avec une néo-intima épaisse et une média désorganisée. Un 

point important est l’absence de restauration de la limitante élastique interne après 

élongation sans rupture de l’artère mis en évidence par G. M. Mitchell chez le lapin (Fig. 4) 
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(16). Le même phénomène semble présent chez l’homme, l’espace est alors comblé par un 

épaississement intimal (Fig. 5) (17). 

Figure 4 : Coupe longitudinale d’artère fémorale de lapin 3 mois après son élongation. Les flèches 

montrent les deux extrémités de la LEI (bande noire épaisse) non réparée. 

 

Source : [G. Mitchell et al, A morphological study of the long-term repair process experimentally stretched but 

unruptured arteries and veins, British Journal of Plastic Surgery, 1996.] 

Figure 5 : Coupe axiale d’une artère intracrânienne humaine avec rupture de la LEI (bande la plus 

foncée), avec épaississement intimal associé 

 

Source : [T. Mizutani et al, Pathological mechanism and three-dimensional structure of cerebral dissecting 

aneurysms, J Neurosurg, 2001.] 
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1.1.2.2 Particularités des artères intracrâniennes 

Les artères intracrâniennes intradurales ne présentent pas de limitante élastique externe, et 

une LEI plus développée qu’en extracrânien. 

La limitante élastique interne est la couche la plus importante qui permet de protéger l’artère 

du stress hémodynamique. Dans des conditions expérimentales, L. Glynn a montré que la 

limitante élastique interne était capable de résister à des pressions de 600 mmHg, y compris 

en l’absence de media et d’adventice (Fig. 6) (18). La disposition particulière de cette couche 

sous endothéliale, et l’absence de couche élastique externe semblent jouer un rôle important 

dans la formation des anévrysmes (19).  

L’adventice est beaucoup moins développée (20). L’ensemble est entouré  de liquide céphalo-

rachidien, y compris après pénétration dans le parenchyme cérébral grâce aux espaces de 

Virchow-Robin (21–23).  

Les vasa vasorum sont plus fréquemment observés dans les artères proximales, et chez les 

patients âgés, avec athérosclérose et maladies cérébrovasculaires (24).  

Figure 6 : Artère cérébrale moyenne humaine avec défaut artificiel de la media et de l’adventice, 

après exposition à une pression de 600 mmHg. 

 

Source : [L. Glynn, Medial defects in the circle of Willis and their relation to aneurysm formation, The Journal of 

Pathology and Bacteriology, 1940.] 
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1.1.2.3 Formation des anévrysmes 

Bien qu’initialement décrites comme des malformations congénitales évolutives, notamment 

dues à des défauts congénitaux de la média, ces théories ont été réfutées et il est clair que les 

anévrysmes sont des malformations acquises (18,25). Leur survenue est favorisée par des 

facteurs intrinsèques et extrinsèques à la paroi. 

 

Les facteurs intrinsèques impliquent une anomalie pariétale évolutive pouvant être endogène 

avec une participation génétique, parfois dans le cadre de maladie du tissu conjonctif comme 

Ehlers-Danlos, parfois sans lien évident comme dans la PKRAD (12,13,26,27), et exogène avec 

notamment l’impact de la consommation de tabac, l’hypertension artérielle et d’alcool sur le 

développement et le risque de rupture (28,29). Nous détaillerons plus en détail les anomalies 

pariétales associées aux anévrysmes fusiformes dans le chapitre dédié. 

 

Le facteur extrinsèque principal impliqué serait le stress hémodynamique. 

Expérimentalement, il est possible de produire des anévrysmes intracrâniens sur des modèles 

animaux, en ligaturant une des carotides et en provoquant une hypertension (25). Il est 

également montré la plus grande prévalence d’anévrysmes chez les patients avec des 

variations anatomiques des artères intracrâniennes (30,31). Enfin, plusieurs études 

rétrospectives montrent que l’hypertension est un facteur de risque indépendant de 

formation, croissance et rupture des anévrysmes (32–34). Il a été montré chez le lapin que 

l’hypertension induite par ligature de l’artère carotide commune induisait des modifications 

de la LEI, avec un élargissement d’environ 50% des fenestrations qui existent à l’état basal 

(15). Des fissures ont également été mises en évidence, décrites initialement par Reuterwall 

comme des larmes, appelées ensuite les « larmes de Reuterwall » (Fig. 7). Ces fissures sont 

retrouvées in vivo dans les vaisseaux intracrâniens, et sont rares avant 30 ans (35). In vitro, 

elles ont pu être recréées en appliquant des tensions sur des préparations d’artères basilaires 

humaines, soutenant l’hypothèse d’un stress hémodynamique (36).  
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Figure 7 : Fissure de la LEI appelée « larmes de Reuterwall », avec tension appliquée (a) dans l’axe de 

la fissure (b) perpendiculairement à la fissure, vue en microscopie photonique à fluorescence avec 

élastine fluorescente (verte) 

 

Source : [A.M. Robertson et al., Structurally motivated damage models for arterial walls – theory and 

application, 2011.] 

 

Comme nous l’avons vu plus haut, la LEI est la couche permettant la plus grande résistance 

pariétale, et il est raisonnable de penser que des lésions de cette dernière puisse évoluer vers 

des processus anévrysmaux. 

 

Une étude étudiant les parois d’anévrysmes rompus et non rompus a mis en évidence la 

présence d’un remodelage de la paroi avant la rupture, avec notamment une évolution vers 

une inflammation tissulaire (37). Une autre étude comparant le profil génomique des 

anévrysmes intracrâniens avec celui d’une artère temporale saine a mis en évidence 

l’expression préférentielle de gènes participant aux cascades inflammatoires et à l’apoptose 

(38).  
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1.1.3 Classifications des anévrysmes selon leur mécanisme de formation 

On peut classer les anévrysmes intracrâniens en différents types en fonction de leur aspect et 

de leur mécanisme de formation (39):  

- Sacculaire classique, avec une interruption de la media et une évagination de l’intima 

à travers cette interruption,  

- Les ectasies segmentaires, avec une dilatation circonférentielle de la paroi due à une 

dégénérescence de la limitante élastique interne et une atrophie de la media, 

- Les dissections anévrysmales, dues à une rupture soudaine de l’endothélium et de la 

limitante élastique interne, avec circulation dans un faux chenal (40), 

- Les anévrysmes serpentiformes, provenant d’hémorragies pariétales répétées. Ces 

anévrysmes sont supposés se développer sur le lit d’un anévrysme disséquant (41–44), 

- Les atteintes mycotiques, avec destruction par des organismes pathogènes des 

différentes couches vasculaires (45,46), 

- Les atteintes néoplasiques : semblables aux atteintes mycotiques mais avec des 

cellules tumorales atteignant la structure vasculaire (47), 

- Traumatiques : pouvant être disséquantes mais plus fréquemment pseudo 

anévrysmales avec une paroi constituée de thrombus (48). 

1.1.4 Histoire naturelle 

Les anévrysmes intracrâniens regroupant plusieurs sous types physiopathologiques différents, 

leurs histoires naturelles le sont également. Nous détaillerons donc ici deux complications qui 

sont communes à presque tous les sous-groupes d’anévrysmes intracrânien intraduraux. Les 

complications spécifiques aux anévrysmes fusiformes seront développées dans le chapitre 

dédié. 

1.1.3.1 Hémorragie sous arachnoïdienne 

L’HSA est la complication la plus redoutée. Elle correspond à la rupture de la paroi de 

l’anévrysme et l’effraction de sang dans l’espace sous arachnoïdien. L’incidence estimée des 

HSA est de 6.9/100 000 personnes par an (49). La mortalité due aux HSA est estimée entre 

32% et 67% dans une méta-analyse, avec une moyenne pondérée de 51% (50). Chez les 
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patients survivants, la qualité de vie est également impactée avec seulement 31% de patients 

sans réduction de la qualité de vie à 18 mois (51).  

 

Environ 85% des HSA sont d’origine anévrysmale, la seconde cause étant les hémorragies 

périmésencéphaliques, dites « sine materia » en raison de l’absence d’anomalie à 

l’angiographie et comptant pour 10 %. Les 5% d’étiologies restantes sont entre autres les 

malformations artério-veineuses cérébrales, les fistules durales avec reflux veineux, les 

dissections artérielles et les traumatismes (51).  

 

Le symptôme clinique clé est la céphalée, décrite en « coup de tonnerre ». Son apparition est 

brutale, apparaissant en quelques secondes ou minutes. Une perte de connaissance initiale 

survient dans 26% des cas. Des vomissements sont présents dans 70% des cas. Un syndrome 

méningé avec une raideur de nuque est commun mais peut prendre quelques heures à 

apparaitre et son absence n’élimine pas le diagnostic (52).  

 

Le diagnostic peut être fait par tomodensitométrie, avec mise en évidence d’hyperdensité 

spontanée dans les espaces sous arachnoïdiens (Fig. 8), sa sensibilité diminuant au fil du 

temps, par IRM avec un hypersignal FLAIR dans ces mêmes espaces ou par ponction lombaire, 

avec mise en évidence d’un pigment xanthochromique dans le liquide céphalorachidien 

(53,54). 
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Figure 8 : Patient avec une hémorragie sous arachnoïdienne localisée dans les citernes de la base et 

la vallée sylvienne gauche, visible en hyperdensité sur le scanner sans injection (A). L’étiologie est 

anévrysmale avec un anévrysme communicant postérieur visible sur le scanner avec injection (B). 

 

Le pronostic initial est lié à l’état neurologique à l’admission du patient, l’âge, et la quantité 

de sang dans les espaces sous arachnoïdiens à l’admission du patient. Les scores cliniques les 

plus fréquemment utilisés sont le score World Federation of Neurologic Surgeons (WFNS) et 

le score de Hunt et Hess, basés sur l’état de conscience et la présence d’un déficit moteur 

(55,56). Un hématome intra parenchymateux, un hématome sous dural, une hémorragie 

intraventriculaire et une hydrocéphalie aiguë peuvent être présents initialement.  

 

L’évolution initiale est principalement marquée par le resaignement précoce dans les 

premières heures, estimé à environ 15% des cas et l’hydrocéphalie. Une ischémie cérébrale 

globale peut survenir dans la phase initiale, due à une hypertension intracrânienne sévère, ou 

secondaire, dans le cadre du vasospasme. Il survient classiquement dans la première et 

deuxième semaine après l’hémorragie, et est probablement dû à la réactivité des artères 

cérébrales à un facteur sanguin (51). Son risque de survenue est évalué notamment par le 
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score de Fischer modifié, basé sur la quantité de sang présent dans les espaces sous 

arachnoïdiens et les ventricules sur le scanner initial (57).  

1.1.3.2 Effet de masse 

Les anévrysmes, qu’ils soient sacculaires ou fusiformes peuvent exercer un effet de masse sur 

les tissus adjacents. L’atteinte la plus fréquente est la compression du 3ème nerf crânien par un 

anévrysme communicant postérieur, avec une symptomatologie douloureuse et visuelle 

intrinsèque avec une mydriase et un défaut de réactivité à la lumière et d’accommodation, 

ainsi qu’extrinsèque, avec un ptosis et une paralysie oculomotrice (droit médial, droit 

supérieur, et droit inférieur). Des compressions du nerf optique ou du chiasma sont décrites 

pour les anévrysmes carotido-ophtalmiques (58). Enfin les anévrysmes dolicho ectasiques du 

tronc basilaire peuvent avoir un effet de masse important sur le tronc cérébral, avec des 

déficits variables (59,60).  

1.1.5 Diagnostic 

Les anévrysmes intracrâniens peuvent être diagnostiqués dans deux circonstances 

diagnostiques bien distinctes : 

- Dans un contexte de rupture ou de pré rupture avec signes compressifs 

- En dehors d’un contexte de rupture, soit de manière fortuite (symptômes 

neurologiques divers, bilan de pathologie avec atteinte cérébrale), soit dans un 

contexte de dépistage, pour antécédent personnel ou familial 

Ces deux contextes cliniques sont étudiés de manière séparées dans la littérature, avec des 

évolutions et des pronostics différents (61,62).  

 

Le diagnostic d’anévrysme intracrânien peut être effectué à l’aide de technique d’imagerie. La 

technique de référence est l’angiographie cérébrale digitalisée soustraite, ayant la meilleure 

résolution, d’environ 200 microns (Fig. 9). Cependant cette dernière est invasive et non 

dénuée de complications, avec 2,63% de complications ischémiques, dont 0,14% 

permanentes, 0,06% de décès et 4,2% d’hématome au point de ponction (63). 
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Figure 9 : Angiographie cérébrale digitalisée retrouvant un anévrysme sacciforme à la naissance de 

l’artère communicante postérieure gauche, face et profil  

 

 

L’angiographie par tomodensitométrie avec injection de produit de contraste permet une 

bonne sensibilité et spécificité, respectivement de 93,3% et de 87,8% par rapport à 

l’angiographie conventionnelle (64). Une étude réalisée avec un scanner de 320 barrettes 

montre des performances presque égales à l’angiographie conventionnelle, avec une 

sensibilité de 96,3% et une spécificité de 100% (65). 

 

L’angiographie par résonnance magnétique (ARM) peut utiliser des séquences sans contraste, 

dite Temps de Vol (TOF), ou avec contraste. L’ARM a une sensibilité de 95% et une spécificité 

de 89%, l’utilisation de champs magnétiques de 3 Tesla permettant une meilleure sensibilité 

(66).  

 

Des séquences d’IRM ont été développées permettant à l’aide de séquences dites « sang 

noir » (Black Blood) de mettre en évidence un rehaussement pariétal dans certains 

anévrysmes (67). Ce rehaussement serait spécifique d’anévrysme instable, c’est-à-dire avec 

une évolutivité radiologique et/ou clinique (68).  
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1.1.6 Traitement 

1.1.5.1 Microchirurgie 

Dans l’ère de la médecine récente, le premier traitement proposé était la ligature dite de 

Hunter de l’artère carotide interne. La première intervention de ce type à but de traitement 

des anévrysmes fut faite par W. Trotter. De nombreux chirurgiens le suivirent, néanmoins, les 

résultats étaient médiocres avec un taux de mortalité de 20% et d’accident ischémique de 

30%. Des techniques d’abord direct des anévrysmes furent alors tentées avec des techniques 

d’enveloppement (« wrapping ») de l’anévrysme à l’aide de tissu musculaire (69).  

 

La technique chirurgicale de clipping des anévrysmes fut initialement développée en 1937 par 

W. Dandy, avec la mise en place d’un clip en argent sur le collet de l’anévrysme chez un patient 

avec une paralysie douloureuse du III (70). Depuis les techniques chirurgicales ont grandement 

évoluées, avec le développement des techniques microchirurgicales, du microscope, de la 

coagulation bipolaire et du matériel de clipping (71).  

 

D’autres techniques chirurgicales existent quand cette technique n’est pas possible pour des 

raisons anatomiques et techniques, comme le pontage du vaisseau porteur et l’occlusion du 

vaisseau proximal (72,73).  

1.1.5.2 Traitement endovasculaire 

De développement plus récent, le traitement endovasculaire sous contrôle scopique a été 

permis par le développement de matériel permettant d’aboutir à l’arrêt circulatoire dans 

l’anévrysme. La technique la plus utilisée aujourd’hui pour les anévrysmes est le coiling, 

développée initialement en 1991 par Guido Guglielmi (74), qui consiste en l’insertion dans le 

sac anévrysmal par voie endovasculaire de spires de métal appelées coils, à détachement 

contrôlé. Un thrombus se forme alors au contact de ces spires, permettant une oblitération 

complète (Fig. 10). Le paramètre limitant pour cette technique est la taille du collet, avec le 

risque de débord de coils dans la lumière du vaisseau porteur, pouvant entrainer une 

occlusion de ce dernier, ou des emboles distaux (75). Il est possible d’utiliser un ballon dit de 

remodelage, placé dans la lumière du vaisseau porteur, et gonflé lors de la mise en place des 

spires permettant d’éviter ces débords (76).  
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Figure 10 : Contrôle angiographique après traitement d’un anévrysme communicant postérieur 

gauche par technique dite de « coiling », avec résultat satisfaisant : arrêt circulatoire et respect du 

collet 

 

 

De nouveaux dispositifs endovasculaires ont été par la suite développés : 

- les dispositif appelés Woven Endobridge (WEB), permettant de traiter les anévrysmes à collet 

large en modifiant le flux au collet de l’anévrysme, tout en se stabilisant sur les parois de 

l’anévrysme ont été développés et semblent avoir un profil de sécurité acceptable (77,78).  

- les dispositifs dits à diversion de flux (Flow Diverter) sont des stents qui sont déployés par 

voie endovasculaire dans le vaisseau porteur en regard de l’anévrysme. Contrairement aux 

stents classiques, ils ont une force radiaire faible et une porosité contrôlée qui permet 

d’obtenir après quelques mois l’occlusion de l’anévrysme tout en préservant les branches 

adjacentes. L’un des risques est l’occlusion du stent, et son utilisation nécessite la prise d’anti 

agrégants plaquettaires de manière quotidienne par le patient, impliquant un patient 

autonome et orienté. Ils font l’objet d’un développement continu (79,80). L’un des avantages 

de ces dispositifs est qu’il permet de traiter les anévrysmes fusiformes par reconstruction de 

l’artère porteuse, contrairement aux coils (81–83).  
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Cet arsenal de dispositif permet une prise en charge par voie endovasculaire d’une grande 

configuration d’anévrysmes, y compris des anévrysmes peu accessibles à la chirurgie. 

1.1.5.3 Indications 

L’indication d’un traitement est peu discutée pour les anévrysmes symptomatiques ou 

rompus, bien qu’il n’existe pas d’essai contrôlé randomisé évaluant le traitement médical 

optimal contre le traitement de l’anévrysme dans un contexte aigu, qu’il soit endovasculaire 

ou chirurgical, le risque de resaignement étant considéré comme supérieur à celui du 

traitement. 

 

Deux essais randomisés, ISAT et BRAT ont comparé le traitement endovasculaire contre le 

traitement microchirurgical pour des anévrysmes rompus. Sur les résultats à 10 ans, BRAT ne 

trouve pas de différence significative sur le pronostic fonctionnel quand ISAT trouve un 

avantage pour le traitement endovasculaire avec un OR de 1.34 sur un critère composite de 

mortalité et d’indépendance. Le traitement chirurgical avait plus de complications per 

opératoires, mais moins de recanalisation à distance. L’inclusion dans ISAT était faite s’il y 

avait un doute sur le meilleur traitement une fois le bilan angiographique fait, tandis que les 

patients étaient randomisés dans BRAT avant de savoir la localisation anévrysmale de 

l’anévrysme, avec cependant un très haut taux de cross-over du groupe endovasculaire vers 

le groupe microchirurgical (36%). A noter que BRAT était un essai monocentrique (62,84–86).  

 

Certains paramètres, comme la présence de calcifications et/ou la localisation sur la 

circulation postérieure de l’anévrysme semblent plus en faveur d’un traitement 

endovasculaire. Un large collet est plus en faveur d’un traitement chirurgical, bien que les 

nouveaux dispositifs permettent des indications endovasculaires de moins en moins limitées 

comme vu plus haut. 

 

Concernant les anévrysmes non rompus, plusieurs essais, non randomisés, ont tentés de 

déterminer les anévrysmes les plus à risques de rupture. L’étude ISUIA a entre autres suivi une 

cohorte de patient avec anévrysmes non traités et a mis en évidence que le risque de rupture 

augmentait avec la taille de l’anévrysme et sa localisation (plus grand pour la localisation 
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postérieure). Cet essai a également montré que le risque chirurgical et endovasculaire 

augmentait sur ces mêmes facteurs (61). 

 

 De nombreuses études ont étudié les facteurs de risque de rupture des anévrysmes. Dans les 

facteurs de risques retrouvés, citons le ratio des dimensions profondeur/col >1,3 avec un OR 

de 3,3 pour la rupture, l’irrégularité de l’anévrysme un OR de 3,0 (87), le sexe féminin avec un 

RR de 1,6, des ancêtres japonais ou finlandais avec un RR de 3,4, la localisation sur la 

circulation postérieure avec un RR de 2,6 (14). La croissance en taille de l’anévrysme est 

également un facteur de risque de rupture, avec un risque absolu de rupture de 4,3% à 1 an 

et de 6% à 2 ans (88). Des équipes ont développés des scores de prédiction du risque de 

rupture : PHASES, UCAS et ELAPSS (89–91). Cependant une étude multicentrique prospective 

européenne a montré qu’une grande proportion des anévrysmes rompus étaient classés 

comme à faible risque de rupture par ces scores (57%, 32% et 18% respectivement) (92).  

 

Parallèlement à ces scores clinico-radiologiques, de nombreuses techniques 

computationnelles de modélisation des anévrysmes et de leur risque de rupture sont 

développées, sans application clinique ayant fait preuve de leur efficacité à ce jour (19). 
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1.2 LES ANÉVRYSMES INTRACRÂNIENS FUSIFORMES 

Les anévrysmes intracrâniens fusiformes représentent entre 3% et 13% des anévrysmes 

intracrâniens (93). Le terme fusiforme se réfère à leur caractère morphologique, néanmoins il 

est constitué par un groupe hétérogène avec des physiopathologies et des étiologies 

différentes.  

1.2.1 Classification physiopathologique histologique 

Ces anévrysmes ont en commun une atteinte de la LEI, primum movens qui permet la 

circulation de sang en dehors de la lumière normale du vaisseau. Ce phénomène permet de 

comprendre les manifestations radiologiques et cliniques associées à ces anévrysmes (Fig. 13) 

Figure 11 : Classification clinico-pathologique des anévrysmes fusiformes selon Mizutani 

 

Source : adapté et traduit de [T Mizutani et al., Clinicopathological features of non-atherosclerotic cerebral 

arterial trunk aneurysms, Neuropathology, 2000.]  

 

Mizutani a proposé une classification des anévrysmes fusiformes basée sur l’atteinte de 

l’endothélium et de la LEI (Fig. 11) (94) : 

- Type 1 : les anévrysmes disséquants classiques, avec une large ouverture de la LEI sans 

épaississement endothélial 
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- Type 2 : les ectasies segmentaires, avec une LEI étirée et/ou fragmentée, associée à un 

épaissement endothélial, sans thrombus endoluminal 

- Type 3 : les anévrysmes disséquants dolichoectasiques, avec une LEI fragmentée, de 

multiples dissections dans une intima épaissie, avec du thrombus endoluminal. 

- Type 4 : les anévrysmes sacculaires ne naissant pas d’une bifurcation artérielle, avec 

une ouverture minime de la LEI sans épaississement intimal. 

 

Nous ne développerons pas sur les anévrysmes de type 4, ceux-ci n’étant pas à proprement 

parler des anévrysmes fusiformes. 

1.2.1.1 Anévrysme fusiforme de type 1 : Anévrysme disséquant classique 

Le type 1 permet la circulation de sang sous l’intima, dans un canal appelé « faux-chenal ». 

L’absence d’épaississement intimal confirme le caractère brutal et aigu du processus. Ce faux 

chenal peut s’étendre sur un segment plus ou moins long. Des confrontations angiographiques 

et histologiques ont montré que les sténoses irrégulières parfois observées sont en rapport 

avec de la thrombose près du segment le plus proximal ou distal du faux chenal. Le segment 

le plus dilaté sur l’angiographie correspond à l’entrée dans l’intima (17,95).  

 

Trois possibilités : 

- des faux chenaux sans porte de sortie, appelé anévrysme à « entrée seule » (Fig. 12). Ces 

anévrysmes en cul-de-sac, sont toujours associés à une diminution de diamètre du vrai chenal 

dû à la compression par le faux chenal. Des thromboses peuvent alors survenir dans les 

portions en amont de l’entrée. Ce type d’anévrysme peut entrainer des manifestations 

ischémiques, par perturbation du flux d’aval, voir par occlusion totale du vaisseau porteur.  

- Des faux chenaux avec rupture de l’adventice, entrainant une HSA. 

- Des faux chenaux avec une seconde ouverture dans la LEI, appelé anévrysme « entrée-

sortie » (Fig. 13). Ce phénomène est décrit comme minoritaire. Il peut alors y avoir une 

circulation du flux à la fois dans la vraie et la fausse lumière (96). Des phénomènes thrombo-

emboliques sont souvent observés, probablement dus à des turbulences du flux sanguin. 
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Figure 12 : Anévrysme disséquant à entrée seule, confrontation radio anatomique 

 

Source : [T Mizutani et al., Pathological mechanism and three-dimensional structure of cerebral dissecting 

aneurysms, J Neurosurg, 2001.] 
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Figure 13 : Anévrysme disséquant à « entrée-sortie », confrontation radio-anatomique. En haut : 

coupe axiale du vaisseau montrant la zone d’entrée, de réentrée, le faux chenal (P), le vrai chenal (T). 

En bas à gauche : pièce macroscopique, en bas à droite : angiographie correspondante. 

 

Source : Adapté de [T Mizutani et al., Pathological mechanism and three-dimensional structure of cerebral 

dissecting aneurysms, J Neurosurg, 2001.] 
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1.2.1.2 Anévrysme fusiforme de type 2 : Ectasie segmentaire 

Ces anévrysmes ont habituellement une histoire clinique silencieuse. L’angiographie montre 

un anévrysme fusiforme avec des contours réguliers. Ils sont plus larges que les anévrysmes 

de type I. L’angiographie, l’IRM et l’histologie ne retrouvent pas de thrombus luminal. 

L’analyse des tissus montrent une LEI étirée ou fragmentée, une intima modérément épaissie. 

Contrairement aux artères athéromateuses, qui ont une lumière amincie,  ces anévrysmes ont 

une lumière dilatée (95).  

1.2.1.3 Anévrysme fusiforme de type 3 : Anévrysme dolicho ectasique disséquant 

Ces anévrysmes touchent principalement le tronc basilaire. On les décrit également parfois 

comme anévrysme géant serpentin. L’angiographie montre un aspect fusiforme et tortueux, 

avec une opacification irrégulière due au thrombus intra luminal. Les coupes IRM montrent 

un thrombus et/ou un flap intimal. Ils ont souvent des effets de masse, avec des déficits 

moteurs, des hydrocéphalies et des dysfonctions du tronc cérébral. Les examens histologiques 

révèlent des couches organisées de thrombus. La LEI est fragmentée, associé à de multiples 

dissection de l’intima qui est épaissie (41,43,95). Une étude de 16 cas de dolicho ectasies avec 

suivi IRM, et analyse histologique pour 8 cas a proposé un mécanisme de formation par 

étapes :  

1. Une atteinte initiale de la limitante élastique interne, suivie presque immédiatement par 

une hyperplasie intimale réactionnelle  

2. Une néovascularisation dans l’intima épaissie  

3. Les néovaisseaux intimaux saignent et causent des hémorragies intramurales  

4. Des recanalisations répétées du thrombus se forment et des resaignements se produit, 

conduisant à une croissance rapide (97).  

 

Ce mécanisme est concordant avec les précédentes études citées.  
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Figure 14 : Tableau récapitulatif des différents processus évolutif des anévrysmes disséquants. A : 

dissection avec hématome mural non compliqué, B : Dissection avec rupture dans l’espaces sous 

arachnoïdien, C : Dissection avec emboles luminaux, D : Occlusion de la vraie lumière par l’hématome 

de paroi, E : Dissection avec circulation complexe, F : Anévrysme serpentin 

 

[S-H. Park et al. Intracranial Fusiform Aneurysms : It’s Pathogenesis, Clinical Characteristics and Managements, 

J Korean Neurosurg, 2008.] 

1.2.2 Classification étiologique 

Les facteurs qui affaiblissent la structure de la LEI peuvent être de différents types : 

inflammatoire, infectieux, traumatique, tumoral, hémodynamique (95).  

1.2.2.1 Dolicho ectasie intracrânienne 

Initialement, ces anévrysmes était assimilés à une forme d’athérosclérose intracrânienne, en 

raison de similarités cliniques et histologiques : les facteurs de risque cardiovasculaire y sont 

souvent associés, et on observe des phénomènes histologiques d’hyperplasie intimale et 

parfois thrombus luminaux (Fig. 15). Néanmoins, plusieurs études semblent aller contre cette 

hypothèse (95,95).  

 

Une étude cas contrôle de 510 patients pris en charge pour accident vasculaire cérébral (AVC) 

ischémique, dont 63 avec atteinte dolicho ectasique des artères intracrâniennes a comparé 

l’association de cette dernière avec les facteurs de risque cardiovasculaire, avec une atteinte 

athéromateuse des artères carotides dépistée par échographie et l’étiologie de l’AVC. Les 
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artères le plus souvent touchées étaient l’artère basilaire (78%), l’artère vertébrale (57%) puis 

l’artère carotide interne (48%). Les facteurs de risque associé était l’âge, le sexe masculin, 

l’hypertension, et l’antécédent d’infarctus du myocarde. Néanmoins, il n’y avait pas 

d’association entre l’atteinte dolicho ectasique et les marqueurs d’athérome de la carotide 

extra crânienne. L’étiologie lacunaire de l’AVC était également associée aux atteintes dolicho 

ectasiques avec un OR de 2.89 après ajustement (98). Une autre étude antérieure avait trouvé 

la même relation (99). Une étiologie commune, comme un stress mécanique chronique causé 

par l’hypertension pourrait donc en être la cause. Enfin dans une étude avec analyse 

histologique ne trouve pas de dépôt lipidique, un des phénomènes initial de l’athérosclérose 

(95).  

 

Ce type de présentation pourrait concorder avec la présentation histologique de type 2 en 

l’absence de thrombus, et la présentation de type 3 en présence de thrombus. 

Figure 15 : Dolicho ectasie basilaire, A : pièce anatomique, B : analyse histologique, tête de flèche : 

fragmentation de la LEI ; flèche : dissection de l’intima épaissie 

 

Source : [T Mizutani et al., Clinicopathological features of non-atherosclerotic cerebral arterial trunk 

aneurysms, Neuropathology, 2000.] 
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1.2.2.2 Anévrysmes associées aux vascularites 

Plusieurs cas d’anévrysmes fusiformes, souvent associés à des anévrysmes sacculaires sont 

décrits dans des contextes de vascularites du système nerveux central (100). Les cas les plus 

décrits dans la littérature sont ceux survenant dans le cadre du lupus érythémateux 

systémique et de la maladie de Behçet (101–103). On trouve dans un cas de polyangéite 

microscopique avec deux anévrysmes fusiformes dont un rompu. Ce dernier a pu bénéficier 

d’une exérèse, l’histologie retrouvant un aspect de faux anévrysme avec l’absence de paroi 

sur le site de rupture (104).  

1.2.2.3 Anévrysmes d’hyperdébit 

Les malformations artérioveineuses cérébrales (MAVc) sont des malformations vasculaires 

avec shunt composées d’artérioles afférentes, d’un nidus malformatif, et d’une ou plusieurs 

veines de drainage. Ces malformations induisent un débit important et donc un stress 

hémodynamique sur les parois des vaisseaux. Les anévrysmes associés à ces MAV  sont bien 

décrits dans la littérature et leur risque hémorragique connu (Fig. 16) (105–107). Une 

classification simple a été proposée par G. Redekop (108) et est largement utilisée, en fonction 

de leur position par rapport à la MAVc :  

-    Intranidaux,  

-   D’Hyperdébits proximaux : sur des artères proximales en amont de la MAVc 

-   D’Hyperdébits distaux : sur des artères nourricières de la MAVc,  

-   Sans rapport 

 

La plupart des anévrysmes ont une morphologie sacciforme, néanmoins plusieurs cas 

d’anévrysmes fusiformes ont été décrits dans la littérature. Une étude sur 39 patients 

consécutifs avec anévrysme associés à des MAVc a mis en évidence 10 anévrysmes fusiformes, 

tous d’hyperdébits proximaux, de petite taille (109).  

Dans une étude rétrospective de 632 patients avec MAVc, ceux avec des anévrysmes 

intranidaux présentaient plus d’hémorragies (72%) que la population sans anévrysme (36%) 

ou que ceux avec des anévrysmes d’hyperdébit (40%) (108). 
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Figure 16 : Anévrysme d’hyperdébit proximal de l’artère cérébelleuse supérieure gauche d’une 

malformation artério-veineuse cérébrale 

 

Source : [S.K. Rammos, Aneurysms Associated with Brain Arteriovenous Malformations, AJNR, 2016.] 

1.2.2.4 Anévrysmes infectieux ou mycotiques 

Les anévrysmes mycotiques sont la conséquence d’emboles infectieux, survenant le plus 

souvent dans un contexte d’endocardite infectieuse. Le terme mycotique a été introduit par 

W. Osler, qui avait décrit des anévrysmes mycotiques de l’aorte comme ayant une forme de 

« champignon charnu » (110).  Ce terme aujourd’hui utilisé en dehors de son contexte initial 

est trompeur, ces anévrysmes étant le plus souvent lié à des atteintes bactériennes (72 ,8%) 

suivi par la cause fungique (13,2%). Les origines virales et parasitaires sont rapportées dans 

moins de 2% des cas (111). Certains auteurs proposent le terme anévrysme infectieux pour 

éviter toute confusion (112). 

 

Une revue systématique de la littérature a décrit leurs caractéristiques épidémiologiques, 

cliniques et radiologiques (111) : 

Les anévrysmes infectieux intracrâniens sont plus fréquents chez l’homme (60,8%). L’âge 

moyen est de 34,8 ans. Ils sont décelés dans 2 à 10% avec endocardites infectieuses. L’origine 

principale quand l’origine est bactérienne est l’endocardite (69,8% des cas), suivi par les 

infections dentaires (10,7%), les méningites (5,1%), les infections du système nerveux central 

(5,1%) et la consommation de drogue intraveineuse (3,7%). Quand l’origine est fongique, les 

causes principales sont les infectieux opportunistes (35,7%), les méningites (16,7%), les 
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sinusites (15,5%), suivis par les endocardites et les infections du système nerveux central 

(13,1% et 13,1%). La complication principale est le saignement intracrânien, avec 75% de 

patient présentant une hémorragie intracrânienne à l’admission ou durant l’hospitalisation, 

pour moins de 10% d’accident ischémique.  

 

Concernant leur caractéristiques radiologiques, 44,2% font moins de 5 mm, et 30,8% entre 5 

et 10 mm ; 52,9% ont une forme fusiforme, 3,9% saccifusiforme ; 19,4% sont multiples. La 

majorité atteignent l’artère cérébrale moyenne (56,9%), suivi de l’artère cérébrale postérieure 

(13,1%). Ils sont volontiers distaux, atteignant les branches secondaires et tertiaires, 

notamment dans la grande scissure (113). Ils sont également sujet à des changements rapides, 

à une échelle d’heures ou de jours, avec une évolution en croissance des anévrysmes et 

l’apparition de nouveaux anévrysmes (114). 

 

Avant 2000, la mortalité globale était de 38%, avec une chute spectaculaire à 18,5% après 

2000. Cette amélioration globale du pronostic peut être mise en parallèle du recours au 

traitement endovasculaire, passé de 16,8% entre 1997 et 2007 à 45,1% entre 2007 et 2017 

(111). 

 

Figure 17 : Anévrysme infectieux d’une branche distale de l’artère cérébrale moyenne (a), révélée 

par un hématome sous dural chez un enfant de 11 ans (b), traité par embolisation à la colle (c) 

 

Source : [A. Esenkaya, Endovascular treatment of intracranial infectious aneurysms, Neuroradiology, 2015.] 
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Deux mécanismes physiopathologiques sont possibles : 

- Un mécanisme endovasculaire, avec des emboles septiques. Deux théories sont trouvées 

dans la littérature (104,111,115). La première, proposée par Molinari après expérimentation 

sur des chiens (116), a mis en évidence des emboles atteignant les vasa vasorum. Ces derniers 

migrent alors de manière centripète dans les espaces de Virchow-Robin, l’adventice, puis la 

media et la LEI. La seconde évoque un mécanisme centrifuge, avec un embole septique dans 

la lumière du vaisseau, entrainant une occlusion première, et une migration des couches 

superficielles vers les couches profondes. Un cas clinique avec histologie a notamment 

confirmé cette hypothèse (117). Il est probable que les deux co-existent, notamment car les 

vaisseaux distaux ne contiennent pas de vaso vasorum (24). 

- Un mécanisme de contiguïté : thrombophlébite caverneuse, méningites ou infections 

sinusiennes (111,115). 

1.2.2.5 Anévrysmes post traumatiques 

Les anévrysmes post traumatiques surviennent après des traumatismes crâniens. Ils 

représentent moins de 1% des anévrysmes intracrâniens. La morbi-mortalité est élevée, avec 

une mortalité estimée de 50% (48). 

 

Ils peuvent être dus à des traumatismes pénétrants ou fermés. Les traumatismes par arme 

blanche et par arme à feu sont ceux qui ont le plus de chance de provoquer des anévrysmes 

(48,118), avec 14,9% des patients avec blessure pénétrante par arme blanche dans une série 

angiographique avec 109 patients (119). Ils semblent moins fréquents dans les autres types 

de traumatisme, avec par exemple une prévalence de 3,6% dans une série de traumatisme 

par des missiles à haute vélocité (120).  Ils peuvent également survenir dans un contexte 

iatrogénique, per opératoire (121,122). 

 

Les anévrysmes post traumatiques peuvent être de véritables anévrysmes avec paroi 

conservée, ou de faux anévrysmes avec perte des trois couches. Les faux anévrysmes 

semblent les plus fréquents (48,118). Un intervalle libre est fréquemment observé, et une 

dégradation secondaire aigue suite à un traumatisme crânien doit faire évoquer cette 
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complication. Des contrôles angiographiques après un traumatisme pénétrant sont 

préconisés dans la littérature, entre 2 et 6 semaines selon les auteurs (119,123). 

1.2.2.6 Anévrysmes néoplasiques 

Les anévrysmes tumoraux sont une cause rare d’anévrysme intracrânien. Dans la littérature, 

une revue de 2014 a trouvé 96 cas d’anévrysmes néoplasiques (47) :  

- les myxomes cardiaques (124–128), étaient retrouvés dans 60,4% des cas avec 58 cas, 

- les choriocarcinomes (129,130), comptaient pour 26% des cas avec 25 cas, 

- les tumeurs d’autres origines comptaient pour 13,5% de cas. 

On trouve notamment le cancer du poumon (47,131,132) avec 6 cas rapportés. 

 

Le pronostic des tumeurs non myxomateuses semble plus sombre, avec 56% de décès dans le 

suivi des patients avec choriocarcinome, et 92% dans le groupe des autres tumeurs contre 8% 

dans le groupe des myxomes cardiaques. Cette mortalité est au moins en partie liée à la 

morbidité de l’anévrysme, le nombre d’hémorragie intracrânienne était sensiblement plus 

important dans les groupes sans myxome : 96% des choriocarcinomes et 84% des autres 

tumeurs, contre 18,9% dans le groupe avec myxome (47). La plupart de ces anévrysmes ont 

une morphologie fusiforme (130,131,133).  

 

Nous détaillerons plus en détail les anévrysmes fusiformes associés au myxome cardiaque 

(AFMC) dans la partie dédiée (1.4). 

1.2.3 Traitement 

1.2.3.1 Généralités 

Les traitements sont mal codifiés, avec l’absence d’essai randomisé ayant montré le bénéfice 

d’un traitement. Plusieurs algorithmes de prises en charge ont été proposés par la littérature 

(40,41,45,46,111,118). L’indication du traitement dépend notamment du retentissement 

clinique et du risque évolutif de l’anévrysme. Nous verrons rapidement les principes généraux 

de traitement. 
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1.2.3.2 Traitement étiologique 

Le traitement de la cause est à mettre en œuvre lorsqu’il est possible. Le traitement de 

l’endocardite pour les anévrysmes infectieux, de la tumeur pour les emboles néoplasiques, et 

de la maladie systémique pour les atteintes vascularitiques. 

1.2.3.3 Traitement reconstructif 

Il est possible de reconstruire l’artère par voie chirurgicale ou endovasculaire, notamment 

pour les atteintes dolicho ectasiantes (41). Cela peut faire appel à des techniques de 

« wrapping », des endoprothèses, des abords intraluminaux suivi de clipping (39–41). 

1.2.3.4 Traitement déconstructif 

Le traitement déconstructif consiste à sacrifier le segment portant l’anévrysme. Il peut être 

fait de diverses manières : occlusion en « sandwich », soit à l’aide de clip chirurgicaux, soit par 

voie endovasculaire ; occlusion proximale, avec le risque d’avoir une réinjection par des 

collatérales, et occlusion direct du sac (40,41). Dans les faux anévrysmes et certains vrais 

anévrysmes, un traitement d’occlusion en utilisant de la colle biologique est proposé 

(46,108,118). 
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1.3 LES MYXOMES CARDIAQUES 

1.3.1 Épidémiologie 

Les tumeurs cardiaques primitives sont relativement rares avec une incidence sur les séries 

autopsiques comprise entre 0,0017 et 0,3% (134–136). Trois quarts des tumeurs primitives 

sont bénignes (136). Le myxome cardiaque (MC) est la tumeur cardiaque primitive la plus 

fréquente : (137–139). L’âge moyen au diagnostic est de 57 ans. L’oreillette gauche est la 

cavité cardiaque la plus touchée, mais toutes les cavités cardiaques peuvent être atteintes. 

Les femmes sont plus souvent atteintes (62%) (137). La plupart des myxomes sont sporadiques 

mais des formes familiales ont été rapportées (140,141). Ont été décrits des myxomes 

cardiaques « complexes » associant myxomes de la peau, lentiginose cutanée, fibroadénome 

myxoïde du sein, adénome hypophysaire, dysplasie micronodulaire surrénalienne associée à 

un syndrome de Cushing et tumeurs testiculaires. Dans le cadre de ces formes familiales, les 

patients sont plus jeunes au moment du diagnostic.   

Cette maladie génétique autosomique dominante a été décrite pour la première fois par A. 

Carney en 1985 (142) : on l’appelle le Complexe de Carney. La mutation présente dans cette 

forme familiale existe dans environ 7% des cas de myxome cardiaque (143). Elle est due la 

plupart du temps à un défaut du gène PRKAR1A aussi appelé CNC1, qui encode une sous unité 

régulatrice de la protéine kinase 1 (143,144). Elle entraine des néoplasies endocriniennes et 

non endocriniennes multiples et un syndrome lentigineux (143–146). Les myxomes cardiaques 

se développent dans 20-40% de ces patients, avec un âge médian de diagnostic plus précoce 

à 50 ans (sur une étude de 353 patients, l’intervalle d’âge allait de 3 à 67 ans). Ils sont dans ce 

contexte plus agressifs, avec des atteintes parfois plurifocales, une croissance rapide, et des 

récurrences multiples. 

Dans une étude génétique sur des MC non syndromiques, la mutation somatique CNC1 a été 

retrouvée dans 64% des MC (147). 

1.3.2 Anatomopathologie et aspect macroscopique 

Les myxomes sont des tumeurs d’origine endocardique. Ils sont constitués de cellules 

stellaires, fusiformes ou dodues, et en cytologie de cellules mésenchymateuses pâles dans un 

stroma myxoïde, composé d’acides mucopolysaccharidiques. De larges vaisseaux (artères et 
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veines) sont nombreux à la base du myxome et proviennent du sous-endocarde. Leur surface 

peut être villeuse et friable dans 34 % des cas, et lisse dans les 66% restants. Des 

dégénérescences sarcomateuses sont décrites. 

Les myxomes cardiaques sont des masses rondes ou ovalaires, généralement polypoïdes, 

pouvant être pédiculées, ou rarement sessiles. Leur taille peut varier de 2 mm à 15 cm, et ils 

peuvent peser jusqu’à 450g. Leur mobilité dépend de leur consistance, la quantité de 

collagène, son attachement à la paroi et la longueur du pédicule. Les myxomes polypoïdes 

sont généralement compacts et ont moins tendance à la fragmentation spontanée. Les 

myxomes villeux ou papillaires ont une surface constituée de fines extensions villeuses (Fig. 

18). Ces extensions sont gélatineuses et fragiles et ont tendance à se fragmenter (148,149). 

Wang et al. trouvèrent dans une étude rétrospective de 207 patients que 90,6% des tumeurs 

des patients avec complications emboliques avaient une surface villeuse, et qu’une petite 

taille (<4,5 cm) était associée avec plus de complications emboliques (OR = 4,96) (150).  La 

surface de la tumeur est souvent recouverte de thrombi, également source d’emboles 

(151,152) 

Figure 18 : Confrontations anatomo-échographique :  A/B Myxome polypoïde, C/D Myxome villeux  

 

Source : [T. Cianciulli, Twenty Years of Clinical Experience with Cardiac Myxomas: Diagnosis, Treatment, and 

Follow Up, JCVI, 2019.] 
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1.3.3 Présentations cliniques 

Les signes cliniques dépendent de la localisation du myxome, de sa taille et de sa mobilité. Les 

patients présentent généralement un ou plusieurs symptômes de la triade.  

La triade clinique classique est composée de symptômes cardiaques obstructifs, de 

symptômes emboliques, et de signes constitutionnels. Dans une étude de 112 cas, 52% des 

symptômes initiaux permettant le diagnostic étaient des signes obstructifs cardiaques, 16% 

des signes emboliques et 15% des signes généraux (148). Entre 10 et 33% des patients serait 

asymptomatiques (153). 

1.3.3.1 Signes obstructifs cardiaques 

En fonction de la taille et de la mobilité, les myxomes peuvent donner des signes en rapport 

avec un défaut de remplissage du ventricule gauche ou droit, et entrainer par conséquent une 

dyspnée, un œdème pulmonaire et des signes d’insuffisance cardiaque droite. Les signes 

obstructifs peuvent varier avec la position du corps. Si la tumeur est large, avec un long 

pédicule, elle peut entrainer une obstruction complète et transitoire provoquant une syncope 

ou une mort subite. Les myxomes ventriculaires peuvent mimer une sténose des valves 

pulmonaire ou aortique, et provoquer des syncopes, et des embolies (154). 

1.3.3.2 Signes systémiques 

Des symptômes généraux sont observés chez 34% des patients : fièvre, altération de l’état 

général, syndrome grippal, et syndrome de Raynaud.  

 

Ces signes sont en relation avec un syndrome inflammatoire biologique : élévation de la CRP, 

de la vitesse de sédimentation, anémie microcytaire, hyperleucocytose. Hinaro et al. ont mis 

en évidence la sécrétion d’interleukine 6 (IL-6) par les cellules de MC (155). Une autre étude a 

mis en évidence une relation entre le niveau d’IL-6 et les symptômes constitutionnels : la 

sécrétion d’IL-6 était plus élevée chez les patients avec MC et corrélée à l’intensité des 

symptômes constitutionnels et à la taille de la tumeur. Après chirurgie d’exérèse du myxome, 

les anomalies biologiques et les symptômes régressent dans tous les cas (156). 
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1.3.3.3 Signes emboliques 

Entre 30 et 40% des patients qui ont un myxome présentent des signes emboliques, dont 

21% de type neurologiques (157). Comme la plupart des myxomes sont localisés dans l’oreil-

lette gauche, les emboles systémiques sont particulièrement fréquents. Les emboles peu-

vent être uniques ou multiples, localisés dans la majorité des cas dans les artères cérébrales 

et les artères rétiniennes. Des atteintes des artères viscérales, rénales, périphériques et co-

ronaires sont également observées (158,159).  De rares cas ont été rapportés d’emboles 

dans les artères pulmonaires en cas de localisation du myxome dans les cavités droites, en-

trainant une hypertension artérielle pulmonaire ou de rares embolies pulmonaires massives 

létales (160,161). 

 

On peut penser que les atteintes du système nerveux central sont plus décrites car 

symptomatiques, de nombreux emboles périphériques non symptomatiques ayant été 

trouvés sur des autopsies (162). Certains auteurs ont également évoqué des paramètres 

hémodynamiques à la sortie du cœur favorisant les emboles vers le cerveau, ainsi qu’un 

environnement cellulaire spécifique dans les artères intracrâniennes et les vasa vasorum 

(163). 

 

La sécrétion d’IL-6 évoquée plus haut permet l’expression par les cellules de la molécule 

d’adhésion intercellulaire 1 (ICAM-1), molécule qui permet l’adhésion cellulaire (164), qui 

pourrait expliquer les atteintes secondaires. Des niveaux élevés d’IL-6 ont été retrouvés chez 

des patients avec atteintes secondaires (163,165,166). 

 

La première classification des atteintes secondaires fut proposée par A. Desousa et al. lors 

d’une revue des cas de la littérature en 1978 (162) : 

- Métastases intraluminales exclusives  

o Symptomatique : L’atteinte neurologique semble la plus fréquente, dans la 

moitié des cas. 

o Asymptomatique : des autopsies mettent en évidence des occlusions 

vasculaires : reins, rate, foie, surrénales et os. 

- Métastases avec invasion de la paroi du vaisseau :  
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o Occlusion progressive du vaisseau : le rétrécissement de la lumière est 

principalement dû à l’épaississement sous-intimal provoqué par le tissu 

myxomateux  

o Évolution anévrysmale : les anévrysmes touchent principalement les vaisseaux 

intracrâniens, mais une angiographie a mis en évidence une atteinte des 

vaisseaux abdominaux. 

- Métastases avec destruction de la paroi du vaisseau : asymptomatique, ou se 

manifestant par un effet de masse : des atteintes transfixiantes des vaisseaux sont 

observées, avec des atteintes des leptoméninges, et également osseuses.  

 

Depuis cette revue de la littérature, de nombreux autres cas de lésions intracrâniennes et 

extracrâniennes ont été rapportés, dans les atteintes déjà décrites, ainsi que dans de 

nouvelles localisations, notamment cutanées (167). 

 

Concernant les atteintes anévrysmales, des cas d’anévrysmes fusiformes extracrâniens ont 

été décrits : dans la circulation abdominale (159) et un cas d’anévrysme coronarien (158). 

A noter qu’aucun cas de transformation sarcomateuse n’a été noté, bien que parfois 

recherchée activement dans les cas d’emboles myxomateux (165,168) 

1.3.4 Diagnostic 

L’échographie cardiaque transthoracique est un très bon examen demandé en première 

intention pour détecter des masses intracardiaques avec une bonne sensibilité, permettant 

d’évaluer la taille de la lésion, son site d’attachement, la morphologie, la mobilité et le 

retentissement hémodynamique. Néanmoins, elle est moins spécifique, avec plusieurs 

diagnostics différentiels, peut être sous-optimale chez des patients peu échogènes et les 

artefacts peuvent être interprétés comme des lésions (153,169). Elle peut être complétée par 

une échographie transoesophagienne pour une meilleure détection, en particulier pour les 

petites tumeurs. L’IRM cardiaque est l’examen de référence. Elle permet la meilleure 

caractérisation tissulaire, afin d’éliminer des diagnostics différentiels : thrombus, métastase, 

tumeur bénigne ou maligne, végétation (170,171). Néanmoins, c’est une technique longue, 

parfois difficile à réaliser chez des personnes âgées ou comorbides et elle présente des contre-

indications. Le scanner cardiaque est une technique rapide, assez sensible et spécifique et 
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permet d’évaluer la présence de calcifications. L’ETT est proposée en première intention en 

cas de suspicion de masse intracardiaque, et l’IRM en cas de doute diagnostique (jusqu’à 30% 

des cas). Si le doute persiste après l’IRM ou si elle est contre indiquée, le scanner est proposé 

(153,169,172). Le scanner et l’IRM avec injection de produit de contraste permettent 

également une bonne délimitation anatomique de la tumeur pour la planification opératoire 

(153).  Dans les cas où le diagnostic n’est pas fait avec l’imagerie, il est possible de réaliser des 

biopsies endomyocardiques, notamment pour les tumeurs du cœur droit qui ne sont pas 

typiques. Les biopsies sont possibles dans le cœur gauche mais à éviter en raison du risque 

d’emboles systémiques (173). 

Figure 19 : Myxome richement vascularisé chez un patient de 84 ans en ETT (A), IRM pondérée T2 (B), 

T1 avant (C) et après injection (D), scanner avant (E) et après injection (F) 

 

Source : [G.C. Colin, Cardiac myxoma: a contemporary multimodality imaging review, The International Journal 

of Cardiovascular Imaging, 2018.] 

1.3.5 Traitement et pronostic 

Le traitement de choix est l’exérèse chirurgicale qui est curative. La technique est sûre avec 

une mortalité péri opératoire faible (<4%) (174). Elle doit être proposée dès que le diagnostic 
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est fait en raison de complications obstructives possibles et emboliques, avec des aggravations 

brutales, y compris des morts subites (148–150).  Dans une série de 194 patients opérés entre 

1955 et 2011, l’espérance de vie à 10, 20 et 30 ans était respectivement de 77%, 51,8% et 

33,6%. L’espérance de vie post opératoire de ces patients semble similaire à celle de la 

population générale (137,174).  

 

Dans une série de 99 myxomes opérés puis suivis au moins 3 ans en post opératoire entre 

1959 et 1998 (148) : 

- 4 patients (4%) moururent en péri opératoire, 

- 94 survécurent, 

- 6 patients présentèrent une récidive, 3 avec une forme sporadique, et 3 avec un CC. 

 

Les récidives sont donc estimées entre 1 et 3 % dans les formes sporadiques et entre 12 et 20 

% dans les formes familiales. Les causes de récidive seraient expliquées principalement par 

une exérèse incomplète (175,176). La surveillance post-opératoire par échographie cardiaque 

annuelle ou semestrielle est donc recommandée. 
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1.4 LES ANÉVRYSMES FUSIFORMES INTRACRÂNIENS ET AUTRES 

COMPLICATIONS NEUROLOGIQUES ASSOCIÉS AUX MYXOMES CARDIAQUES 

La première revue de la littérature d’emboles cérébraux provenant de tumeurs cardiaques 

(principalement des myxomes en dehors d’un sarcome cardiaque) fût rapportée en 1965 par 

R. Joynt (177). Stoane et al. ont publié le premier cas d’anévrysmes fusiformes intracrânien 

associé au myxome (128). Depuis, de nombreux cas ont été rapportés par la littérature, 

certains avec une confrontation histologique permettant une meilleure compréhension du 

mécanisme physiopathologique. 

1.4.1 Manifestations neurologiques 

Les atteintes neurologiques du myxome, secondaires à des emboles, se manifestent de trois 

manières cliniquement et en imagerie : l’accident vasculaire ischémique, les anévrysmes 

intracrâniens et les métastases solides. Zhang et al. proposent une classification en 4 stades, 

avec une progression des symptômes et des manifestations en imagerie (178). 

Les atteintes ischémiques sont les plus fréquentes et volontiers révélatrices du myxome 

pouvant intéresser les artères cérébrales et les artères rétiniennes (179). 

Les métastases solides se manifestent par des symptômes neurologiques aspécifiques, 

incluant des déficits neurologiques et de l’épilepsie (178). 

Ces manifestations peuvent être inaugurales et permettre de diagnostiquer le MC (180) ou à 

distance, des mois voire des années après le diagnostic initial et l’exérèse, sans récidive locale 

de la tumeur primitive (125,162,178,180). 

1.4.2 Physiopathologie 

Comme vu précédemment, les manifestations dépendent de l’extension de l’embole tumoral 

à travers la paroi du vaisseau.  

L’hypothèse d’un embole tumoral provoquant un arrêt circulatoire et une destruction 

progressive, plus ou moins étendue de la paroi a été proposée, néanmoins de nombreux cas 

d’anévrysmes et de métastases intracérébrales sont survenus sans manifestation ischémique. 

L’hypothèse de cellules adhérant à la paroi puis envahissement progressivement cette 

dernière pourrait expliquer les trois types de manifestations. 
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Comme nous l’avons vu précédemment, certains auteurs ont en effet montré des 

concentrations sériques d’IL-6 augmentées, avec une expression d’IL-6 par les cellules 

myxomateuses , et supposent un mécanisme d’interaction entre les cellules myxomateuses et 

les cellules endothéliales à l’aide d’ICAM-1, dont l’expression augmente lors de la sécrétion 

d’IL-6 (163,165,166). Ces cellules pourraient alors adhérer aux cellules endothéliales des 

vaisseaux cérébraux ou de leur vasa vasorum. Une étude de Kanda et al. a mis en évidence un 

marquage fortement positif d’IL-6 sur les cellules myxomateuses d’emboles intracrâniens, 

elles-mêmes en étroite relation avec les cellules endothéliales intracérébrales, donnant un 

aspect en « double paroi » (166). 

1.4.3.1 Lésions ischémiques 

Les lésions ischémiques pourraient provenir de deux mécanismes : 

- d’emboles de thrombi formés au contact de la tumeur cardiaque (151,152) 

- d’emboles myxomateux. Une étude histologique a par exemple mis en évidence des lésions 

ischémiques de la rétine et de la choroïde, avec des emboles myxomateux dans les artères 

associées (181). De analyses du matériel récupéré lors de thrombectomie mécanique a 

confirmé la nature myxomateuse du matériel endovasculaire (182–184). 

- d’un épaississement intimal, ou d’une occlusion complète de la lumière du vaisseau dû à une 

prolifération dans les couches sous intimales des cellules myxomateuses (181,185). 

Figure 20 : Infarctus punctiformes multiples révélant un myxome de l’oreillette chez une patiente de 

50 ans visible ici sur une séquence d’IRM pondérée en diffusion 

 

Source : [W. Brinjikji, Neuroimaging Findings in Cardiac Myxoma Patients: A Single-Center Case Series of 47 

Patients, Cerebrovascular Diseases, 2015.] 
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Figure 21 : AVC sylvien droit sur occlusion du segment M1 de l’artère cérébrale moyenne droite, 

ayant bénéficié d’une thrombectomie mécanique. L’analyse du thrombus retrouve une composition 

myxomateuse. Un myxome cardiaque sera diagnostiqué dans les suites. A et B : IRM en séquence de 

diffusion et angiographie « temps de vol », C et D : Angiographie soustraite per opératoire, avant et 

après passage d’un stentriever, Thrombus en vue macroscopie (E) et microscopie (x40) (F) 

 

Source : [B. Ryu, Mechanical Endovascular Recanalization in a Patient with Middle Cerebral Artery Occlusion by 

Tumorous Emboli Originating from Cardiac Myxoma, NMC Case Report Journal, 2015.] 

 

1.4.3.2 Lésions anévrysmales 

Plusieurs preuves histologiques (133,181,186), avec prolifération de cellules myxomateuses 

dans la paroi du vaisseau font penser qu’un mécanisme embolique, avec invasion endothéliale 

et prolifération myxomateuse sous endothéliale est à l’origine de ces anévrysmes. Lors de la 

prolifération, des lésions de la paroi, et notamment de la LEI entrainent ensuite un anévrysme. 
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On trouve également parfois des petits îlots de cellules myxomateuses dans des zones par 

ailleurs saine de la paroi (181). 

Figure 22 : Anévrysme fusiforme associé à un myxome cardiaque excisé. En haut : analyse en 

microscopie montrant une invasion de la lumière du vaisseau par des cellules myxomateuses (MX), 

atteignant l’endothélium (E) et la limitante élastique interne (LEI). En bas à gauche : angiographie pré 

opératoire. En bas à droite : vue de l’anévrysme per opératoire. 

 

Source : [K. Furuya, Histologically verified cerebral aneurysm formation secondary to embolism from cardiac 

myxoma, Journal of Neurosurgery, 1995.] 

 

1.4.3.3 Métastases solides 

Pour les cas décrits de métastases, les hypothèses physiopathologiques sont une invasion du 

parenchyme cérébral après destruction des trois couches de la paroi des vaisseaux par embole 

luminal; ou une atteinte des vasa vasorum primaire, avec une atteinte secondaire des 

vaisseaux puis de l’environnement parenchymateux. 



56 

Figure 23 : Métastases solides sus-tentorielles d’un myxome cardiaque visualisée en IRM pondérée 

T2 (en haut à gauche), vue per opératoire (en haut à droite), pièce macroscopique (en bas à droite) 

et analyse microscopique montrant une lésion myxomateuse entourée de tissu fibreux (en bas à 

droite) 

 

Source : [S. Zhang, Neuroimaging characteristics and long-term prognosis of myxoma-related intracranial 

diseases, Neuroradiology, 2019.] 

1.4.3 Épidémiologie et angio-architecture des anévrysmes associés aux myxomes 

Une méta-analyse menée en 2019 par S. Yuan (187), a trouvé un total de 63 patients. Une 

majorité était des femmes (72,1%). L’âge moyen était de 43,8 ans. La dimension maximale 

moyenne des myxomes était de 44,9 mm. 31,7% des patients présentaient des complications 

hémorragiques. 38,1% des patients présentaient des complications ischémiques. 80 % des 

patients présentaient des anévrysmes multiples. 
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Les localisations préférentielles étaient l’artère cérébrale moyenne (84,7% des patients), 

l’artère cérébrale antérieure (34,8% des patients) et l’artère cérébrale postérieure (32,6% des 

patients). La forme des anévrysmes était dans 86% des patients des anévrysmes fusiformes, 

et dans 18 % des patients des anévrysmes sacciformes. On notera sur cette donnée que la 

nature myxomateuse des anévrysmes n’étant pas confirmée, certains de ces anévrysmes 

peuvent être de découverte fortuite et sans rapport avec le MC. 

Une revue de la littérature de Sabolek et al. trouve des résultats concordants en dehors d’un 

taux de complication ischémique plus élevé (60%) pour un taux de complication hémorragique 

similaire (27%) (163). 

Dans ces études, il n’existe pas d’information sur les dimensions des anévrysmes et l’imagerie 

ou l’analyse anatomopathologique de leur paroi n’était pas disponible. 

1.4.4 Évolution et traitement 

Les atteintes cérébrales peuvent être inaugurales et faire découvrir le myxome, parfois en 

l’absence de tout symptôme cardiaque, avec notamment des signes ischémiques (179,185), 

ou dans les jours qui suivent la chirurgie, ou à distance, parfois des années après 

(178,180,188).  

 

En l’absence de traitement, l’atteinte est évolutive et peut être fatale en quelques années. 

Price et al. rapportent en 1970 le cas d’une patiente de 21 ans, prise en charge pour un tableau 

d’accident vasculaire cérébral d’origine myxomateuse cardiaque, qui présentera plusieurs 

épisodes successifs d’emboles cérébraux et périphériques avant de décéder 3 ans après le 

début de sa prise en charge en l’absence de traitement spécifique (181). 

 

Dans la plupart des cas, les anévrysmes présentent une stabilité après la progression initiale. 

Dans la méta-analyse de Yuan (187), 69,4% des anévrysmes intracrâniens étaient stables, et 

16,3% s’amélioraient. 12,2% des patients présentaient une aggravation clinique, dont 2% de 

décès. Dans une revue de la littérature du suivi d’anévrysmes fusiformes associés au myxome 

avec traitement conservateur, P. Flores et al. retrouvent des résultats semblables. A noter 

qu’un de leur patient suivi sur 5 ans présentait des évolutions anévrysmales dissociées avec 

certains des anévrysmes qui s’élargissaient tandis que d’autre régressaient (189).  
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Quand les anévrysmes évoluent avec des symptômes cliniques associés, ou quand des 

métastases solides apparaissent, des traitements peuvent être proposés par les cliniciens, 

sans niveau de preuve élevé : l’exérèse neurochirurgicale des métastases(188,190,191), une 

chimiothérapie, avec de la doxorubicine, de l’ifosfamide ou de l’endoxan (191), de la 

radiothérapie encéphalique in toto, avec différents protocoles de doses proposés (180), ou 

une association de chimiothérapie et de radiothérapie. Un protocole d’association de 

chimiothérapie (Doxorubicine et Ifosfamide) associé à une radiothérapie de 5 Gy sur 

l’encéphalite in toto a montré une survie sans récidive prolongée chez un patient avec 

métastases cérébrales (191). 

 

Des traitements spécifiques étaient proposés dans certains cas, avec 22,7% de traitement 

chirurgical dans la revue systématique de Yuan (187) (notamment des résections, des poses 

de clips chirurgicaux, des techniques de « wrapping ») et 6,8% de coiling. 

 

Concernant les AVC ischémiques sur occlusion d’un vaisseau, une dizaine de cas de 

thrombolyse intraveineuse efficace ont été rapportée dans la  littérature (192,193), 

néanmoins ces cas ne présentaient pas d’autres atteintes cérébrales et pouvait donc être 

compatibles avec un embole de thrombus cruorique associé à la tumeur. On trouve également 

quatre cas dans la littérature de thrombectomie mécanique efficace pour des emboles 

myxomateux ; le diagnostic de MC étant fait a posteriori dans tous les cas (182–184). 

. 
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2 : MATÉRIELS ET MÉTHODES 

2.1 SÉLECTION DES PATIENTS 

L’objectif de cette étude est de décrire la population des patients ayant un anévrysme 

fusiforme intracrânien et d’évaluer son association à un myxome cardiaque.  

2.1.1 Identification des patients éligibles 

Afin de constituer une cohorte de patients présentant un anévrysme fusiforme intracrânien, 

nous avons interrogé notre base de données informatisée centralisant l’ensemble des 

données de santé de nos patients (logiciel « Dr. Warehouse » (Codoc, Paris)) afin de cribler 

tous les rapports médicaux de l’institution (centre hospitalier universitaire français (GHU Paris 

– Site Sainte Anne, Paris), incluant les comptes rendus cliniques d’hospitalisation, de 

consultation, d’imagerie, opératoire et d’anatomopathologie. Ce centre hospitalier est 

spécialisé dans les maladies de l’encéphale, comprenant un service de neuroradiologie 

diagnostique et interventionnelle, un service de neurologie comprenant une unité de 

neurovasculaire, un service de neurochirurgie et une neuroréanimation. Les mots clés utilisés 

pour le criblage étaient « anévrysme » et « fusiforme » sur la période du 1er janvier 2007 au 

1er janvier 2022.  

2.1.2 Critères d’inclusion  

Un radiologue junior (5 ans d’expérience dont un en neuroradiologie vasculaire) a revu tous 

les dossiers des patients criblés, et a évalué les critères d’inclusion et d’exclusion. Pour les cas 

équivoques, un radiologue senior (plus de 10 ans d’expérience) a revu les cas pour trancher. 

L’imagerie de l’ensemble des patients éligibles a été relue. 

 

Pour être inclus dans l’étude, le patient devait être porteur d’un anévrysme fusiforme 

intracrânien et avoir une imagerie sur notre PACS des vaisseaux intracrâniens.  

Les imageries disponibles pouvaient être : 

1) Les IRM avec séquences angiographiques (séquence temps de vol 3D, séquence 

pondérée T1 3D écho de gradient après injection de chélate de gadolinium) étaient 
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utilisées. Des séquences dites de susceptibilité magnétique (T2*, SWAN, SWI) et FLAIR 

étaient également analysées si disponibles. 

2) Des imageries tomodensitométriques avec injection de produit de contraste iodé au 

temps artériel.  

3) Des angiographies cérébrales digitalisées avec soustraction. 

2.1.3 Critères d’exclusion  

Les patients porteurs d’un anévrysme fusiforme extracrânien ou sacculaire intracrânien, sans 

anévrysme fusiforme intracrânien, ont été exclus. 

Les patients dont les imageries étaient de mauvaise qualité étaient exclus, i.e. avec des coupes 

épaisses (>1,5 mm), avec des artéfacts de mouvements, et tout artéfact empêchant une 

bonne analyse des vaisseaux intracrâniens. 

Les patients porteurs d’anévrysmes fusiformes avec une étiologie identifiée ont été exclus de 

l’analyse finale : : (i) les anévrysmes carotidiens sur son segment intracaverneux, (ii) les 

anévrysmes de l’artère basilaire dolicho ectasique, (iii) les anévrysmes infectieux, (iv) les 

anévrysmes d’hyperdébit, (v) les anévrysmes associés à des vascularites, (vi) les dissections 

artérielles post traumatiques et (vii) les anévrysmes néoplasiques. 

 

2.2 RECUEIL DES DONNEES DES PATIENTS ELIGIBLES 

2.2.1 Informations collectées 

Pour chaque imagerie analysée étaient collectés le nombre d’anévrysmes fusiformes leur 

localisation sur les vaisseaux intracrâniens et leur classification selon la classification de Pritz 

(Fig. 24) (2), leur longueur et leur diamètre. Si une imagerie de paroi des vaisseaux était 

disponible (séquence d’IRM volumique en pondération T1 spin echo dite « sang noir » après 

injection de chélate de gadolinium), était évaluée la présence d’un rehaussement de la paroi 

artérielle après injection. Était également collectés la présence de signe hémorragique ou 

ischémique dans le territoire de l’artère porteuse de l’anévrysme. Si plus d’une imagerie était 

disponible, était évaluée l’évolution de chaque anévrysme. Les mesures utilisées pour les 

analyses étaient alors celles de la première imagerie disponible. 

 



61 

Figure 24 : Classification des anévrysmes selon Pritz. 

 

Source : [M. Pritz, Cerebral Aneurysm Classification Based on Angioarchitecture, J. of Stroke and 

Cerebrovascular Diseases, 2011.] 
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2.3 DONNÉES PROSPECTIVES 

L’association entre myxome intracardiaque et anévrysme fusiforme intracrânien est décrite, 

mais sans connaissance de sa fréquence, nous avons donc inclus dans notre étude l’ensemble 

des patients porteurs d’un anévrysme fusiforme intracrânien sans cause identifiée et dont une 

imagerie artérielle intracrânienne était disponible. Une imagerie cardiaque à la recherche d’un 

myxome a été proposée à chaque patient par téléphone, dans le cadre de soins courants. Trois 

appels au minimum étaient effectués avant de classer le patient comme « perdu de vue ».   

2.3.1 Données cliniques 

Les informations cliniques suivantes étaient collectées : l’âge, le sexe, les facteurs de risque 

cardio-vasculaire : présence d’une hypertension artérielle, d’un diabète, d’une consommation 

de tabac et d’un éventuel sevrage, d’une dyslipidémie ; l’antécédent familial d’anévrysme 

intracrânien, les circonstances diagnostiques de l’anévrysmes, et la présence d’un CC. Les 

groupes de patients porteurs d’anévrysmes fusiformes intracrâniens sans et avec myxome ont 

été comparés. 

2.3.2 Imagerie cardiaque 

Lors de l’entretien téléphonique initial, était proposée à chaque patient la réalisation d’une 

imagerie cardiaque, avec une explication éclairée quant à l’intérêt de cette dernière. Nous 

expliquions au patient l’association rare mais non nulle, rapportée dans la littérature, entre la 

présence d’un anévrysme artériel intracrânien et la présence d’une tumeur intracardiaque.  

 

La modalité d’imagerie proposée en première intention était l’IRM cardiaque. Dans les cas où 

l’IRM n’était pas réalisable, chez les patients âgés, en cas de contre-indication ou si le patient 

habitait dans une zone sans accès facile à l’IRM cardiaque, un scanner cardiaque ou une 

échographie transthoracique (ETT) était proposés.  

 

Si une imagerie cardiaque avec un protocole suffisant et des conditions de réalisation optimale 

pour le diagnostic de MC, c’est-à-dire incluant des séquences morphologiques explorant les 

quatre cavités et permettant de détecter des masses centimétriques pour l’IRM, une 

résolution spatiale suffisante et une acquisition synchronisée sur l’électrocardiogramme pour 
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le scanner cardiaque,  et des bonnes conditions de réalisation et de visualisation pour l’ETT, 

avait déjà été réalisée après le diagnostic d’anévrysme fusiforme, les images et le compte 

rendu d’imagerie étaient récupérés et utilisés.  

 

Quand les patients vivaient à proximité de notre centre, une IRM cardiaque était organisée 

dans un centre partenaire (Institut Mutualiste Montsouris, Paris). La machine d’IRM utilisée 

était alors une GE MR 450 avec champ magnétique de 1,5 Tesla. Le protocole de séquence 

suivant était réalisé : Gating cardiaque / Balayage du cœur en petit axe et axial strict en mode 

ciné SSFP avec coupes jointives de 8 mm. En cas de suspicion de lésion intracardiaque, une 

injection de produit de contraste de chélate de gadolinium était faite, suivi de séquence T1 

SSH et PSIR en petit axe et axial strict avec coupes jointives de 8 mm. 

 

Quand les patients ne vivaient pas à proximité de notre centre, une imagerie cardiaque était 

prescrite avec l’indication suivante : recherche de myxome cardiaque. Le protocole d’IRM, de 

scanner ou de l’ETT était laissé à l’appréciation du radiologue local. 

 

2.4 ANALYSE STATISTIQUE 

Les analyses statistiques ont été conduites à l’aide du logiciel JMP 16.2 (Cary, NC : SAS Inc).  

Les variables continues sont présentées avec leur valeur médiane et les interquartiles, ainsi 

que leurs valeurs extrêmes. Les variables catégorielles sont présentées en nombre et en 

pourcentage. 

 

La comparaison des variables quantitatives était effectuée avec un test T de Student. La 

comparaison des variables qualitatives était effectuée avec un test de Chi-2 ou un test exact 

de Fischer. Le seuil de significativité retenu pour l’ensemble des analyses était une valeur de 

p inférieur à 0.05. 
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3 : RÉSULTATS 

3.1 DIAGRAMME DE FLUX 

275 patients ont été criblés avec les mots-clés « anévrysme » et « fusiforme » entre Janvier 

2007 et Janvier 2022, à l’aide du logiciel Dr Warehouse. Le diagramme de flux est visible sur la 

Fig. 13. 

Figure 25 : Diagramme de flux de la population 
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3.1.1 Critères  

91 patients ne remplissaient pas les critères d’inclusion : 23 sans anévrysme, 3 anévrysmes 

extracrâniens, 51 anévrysmes sacculaires et 14 sans imagerie disponible. 184 patients 

remplissaient les critères d’inclusion. 

3.1.2 Critères d’exclusion 

133 patients avaient une étiologie identifiable à leur anévrysme : 47 anévrysmes de l’artère 

basilaire, 42 anévrysmes de l’artère carotide sur son segment intracaverneux, 4 anévrysmes 

mycotiques, 15 anévrysmes d’hyperdébit, 14 dissections post traumatiques et 11 anévrysmes 

liés à une vascularite. 

3.1.3 Non inclusion 

Parmi les patients éligibles, 18 n’ont pu être inclus : 9 n’ont jamais pu être contacté, 1 a refusé 

de participer à l’étude, 7 étaient décédés et 1 patient n’a pu donner son consentement éclairé 

du fait d’une pathologie psychiatrique. 

 

3.2 DONNÉES DÉMOGRAPHIQUES ET CLINIQUES 

Un total de 33 patients présentaient un anévrysme fusiforme intracrânien sans étiologie 

identifiée. 5 patients (15% de la population totale) avaient un antécédent de MC connu et 

opéré avant l’étude. 28 patients ont bénéficié d’un dépistage par imagerie cardiaque à la 

recherche de myxome cardiaque. 20 ont bénéficié d’une IRM (71%), 6 d’une ETT (21%) et 2 

d’un scanner cardiaque (8%). 

 Aucun MC n’a été diagnostiqué dans les 28 patients sans antécédent de MC opéré (85% de la 

population totale). 

Le tableau 2 présente les caractéristiques démographiques et cliniques des deux populations. 

3.2.1 Caractéristiques démographiques des populations 

Les femmes constituent 80% du groupe avec MC, et 60% du groupe sans MC. L’âge médian 

était de 52 ans (écart interquartile (EI) : 35 – 66) dans le groupe MC et de 58 ans (EI : 45 – 70) 

dans le groupe sans MC.  
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3.2.2 Caractéristiques cliniques des populations 

Les facteurs de risque cardiovasculaire ne présentaient pas de différence significative entre 

les deux groupes. Un complexe de Carney était retrouvé chez 2 patients (40%) dans le groupe 

avec MC et 0 patient dans le groupe sans MC, avec une différence significative (p=0.02). Le 

diagnostic initial des anévrysmes fusiformes était fait lors d’un événement neurologique aigu 

chez 100 % des patients du groupe MC et 29% du groupe sans MC, avec une différence 

significative (p=0.003) 

 

Tableau 1 : Caractéristiques démographiques et cliniques de la population. 

 

Groupe avec MC 

(n=5) 

Groupe sans MC 

(n=28) 

Total 

(n=33) 

P-

value 

Age médian (EI) - années 52 (35 - 66) 58 (45 - 70) 58 (46 - 68)   

     

Femme  4 (80) 17 (60) 21 (64)   

Consommation tabagique       0.4 

Fumeur actif 3 (60) 3 (10) 4 (12)   

Fumeur sevré 1 (20) 7 (25) 8 (24)   

Non fumeur 1 (20) 19 (68) 21 (64)   

Hypertension artérielle 2 (40) 15 (54) 17 (51) 0.58 

Diabète 2 (40) 4 (18) 7 (21) 0.26 

Dyslipidémie 1 (20) 10 (36) 11 (33) 0.49 

Antécédent d’anévrysme 

familial 0 (0) 2 (7) 2 (6) 0.39 

Complexe de Carney 2 (40) 0 (0) 2 (6) 0.02 

Diagnostic lors d’un  

événement neurologique aigu 5 (100) 8 (29) 13 (39) 0.003 
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3.3 CARACTÉRISTIQUES DES ANEVRYSMES 

Un total de 55 anévrysme a été décelé dans la population éligible : 14 dans le groupe avec MC, 

soit une moyenne de 2,8 anévrysme par patient, et 31 dans le groupe sans MC, soit une 

moyenne de 1,1 anévrysme par patient. Le maximum d’anévrysme par patient était de 7 dans 

le groupe avec MC et de 2 dans le groupe sans MC. 

 

Tableau 2 : Localisation des anévrysmes dans les deux populations 

 

3.3.1 Localisation des anévrysmes 

L’artère cérébrale moyenne (ACM) était la localisation la plus fréquente dans les deux 

groupes : 13 (93%) dans le groupe avec MC et 21 (68%) dans le groupe sans MC. 1 anévrysme 

(7%) était localisé sur l’artère cérébrale postérieure (ACP) dans le groupe avec MC, et 3 (10%) 

dans le groupe sans MC. 4 anévrysmes étaient localisés sur l’artère cérébrale antérieure (ACA) 

Groupe sans MC (n=5) Groupe sans MC (n=28) Total (n=33) P-value
Total 14 31 45
Anévrysme par patient 2.8 1.1 1.4 0.09
ACI 0 (0) 3 (10) 3 (7)
ACA 0 (0) 4 (13) 4 (9) 0.15
A1 0 (0) 0 (0) 0 (0)
A2 0 (0) 4 (13) 4 (9)
A3 0 (0) 0 (0) 0 (0)
ACM 13 (93) 21 (68) 34 (76) 0.06
M1 0 (0) 6 (19) 6 (13)
M2 9 (64) 15 (48) 24 (53)
M3 2 (14) 0 (0) 2 (4)
M4 2 (14) 0 (0) 2 (4)
V4 0 (0) 0 (0) 0 (0)
TB 0 (0) 0 (0) 0 (0)
ACP 1 (7) 3 (10) 4 (9) 0.78
P1 0 (0) 0 (0) 0 (0)
P2 0 (0) 3 (10) 3 (7)
P3 1 (7) 0 (0) 1 (2)
AComA 0 (0) 0 (0) 0 (0)
AComP 0 (0) 0 (0) 0 (0)
Classification de Pritz 0.005
Vaisseau porteur 0 (0) 3 (10) 3 (7) 0.23
Primaire 0 (0) 6 (19) 6 (13) 0.07
Secondaire 9 (64) 22 (71) 31 (69) 0.98
Tertiaire et plus distal 5 (36) 0 (0) 5 (11) 0.002
Collatérale 0 (0) 0 (0) 0 (0)
Côté (Gauche) 18 (58) 7 (50) 25 (55) 0.61
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dans le groupe sans MC, et aucun dans le groupe avec MC. Les communicantes antérieures et 

postérieures n’étaient pas touchées. 

Concernant la distalité des vaisseaux touchés, les anévrysmes du groupe avec MC affectaient 

uniquement les branches secondaires et tertiaires ou plus, respectivement 64% et 36%, tandis 

que des branches plus proximales étaient atteintes dans le groupe sans MC : vaisseaux 

porteurs pour 3 anévrysmes (10%), primaires pour 5 anévrysmes (19%) et secondaires pour 

22 anévrysmes (71%). Une différence significative entre les deux groupes était observée pour 

le groupe tertiaire (p=0.002). 

Il n’y avait pas de différence significative pour la latéralité entre les deux groupes. 

3.3.2 Angio-architecture des anévrysmes 

Tableau 3 : Angio-architecture des anévrysmes dans les deux populations 

 
Le diamètre maximal des anévrysmes était significativement plus petit dans le groupe avec 

MC (p=0,014). La longueur ne montrait pas de différence significative. Quand une imagerie de 

paroi était disponible, on observait significativement plus de rehaussement dans le groupe 

avec MC : 8 anévrysmes (88,9%) contre 12 (48%) dans le groupe sans MC (p=0,033). 

3.3.3 Complications associées dans le territoire d’aval 

Tableau 4 : Complication dans le territoire d’aval du vaisseau porteur dans les deux 

populations 

 

 

Groupe avec MC (n=14) Groupe sans MC (n=31) Total P-value
Longueur (médiane, EI) 12,9 (11,1 - 15,5) 8,6 (6 - 21) 0,9
Longueur (intervalle) 6 - 23 2 - 31
Diamètre maximal (médiane, EI) 4 (2,6 - 6,1) 5,4 (4,2 - 7) 0,014
Diamètre maximal (intervalle) 2,2 - 7 1,6 - 11,6
Rehaussement 0,0326
Présent 8 (88,9) 12 (48) 20 (58,8)
Absent 1 (11,1) 13 (52) 14 (41,2)

Groupe avec MC (n=14) Groupe sans MC (n=31) Total P-value
Signe hémorragique dans le territoire d'aval 0,0005
Présent 6 (66,7) 1 (5,3) 9 (32,1)
Absent 3 (33) 18 (95) 19 (67,9)
Signe d'ischémie dans le territoire d'aval 0,0239
Présent 5 (45,5) 2 (10) 20 (64,5)
Absent 6 (54,5) 18 (90) 11 (35,5)
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Dans la population où ces données étaient disponibles, on observait de façon très significative 

plus de signes hémorragiques et ischémiques dans les territoires d’aval des anévrysmes du 

groupe avec MC. Des signes hémorragiques étaient visibles en aval de 6 anévrysmes (66,7%) 

dans le groupe des patients avec MC contre 1  (5,3%) dans le groupe des patients sans MC 

(p=0,0005). Des signes d’ischémie étaient présents dans le territoire d’aval de 6 anévrysmes 

(45,5%) dans le groupe des patients avec MC contre 2 (10%) dans le groupe des patients sans 

MC (p=0,02). 

Figure 26 : Illustrations d’anomalies retrouvées chez les patients avec des anévrymes fusiformes 

intracrâniens associés au myxome cardiaque. A : Anévrysme « en queue de baleine » M3 en 

séquence d’IRM temps de vol, C : Prise de contraste pariétale d’anévrysmes en séquence d’IRM 

« sang noir », B et D : Microsaignements dans des territoires d’aval, D : séquelle ischémique d’un 

territoire d’aval, E et F : Anévrysme du segment P3/P4 avec sténose dilatation en séquence d’IRM 

temps de vol et angiographie soustraite 
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3.3.4 Suivi longitudinal évolutif des anévrysmes fusiformes associés au myxome 

Dans notre série, tous les patients avec anévrysme fusiforme associé au myxome cardiaque 

(AFMC) avaient un suivi par imagerie cérébrale allant d’une période de 4 mois à 12 ans, avec 

une moyenne de 4,5 ans. 7/14 (50%) étaient dépistés au diagnostic puis stables par la suite. 

Chez une patiente, 2 anévrysmes ont progressés, avec des ischémies associées.  

1 anévrysme thrombosé a présenté une recanalisation spontanée et 1 anévrysme a évolué 

vers la thrombose. 1 des anévrysmes a présenté un hématome de paroi, qui a ensuite régressé 

pour laisser place à une dilatation de la lumière avec prise de contraste pariétale. 3 

anévrysmes présentaient des modifications évolutives de leur rehaussement.  

3.3.5 Chronologie par rapport à la découverte du myxome cardiaque 

Une patiente a présenté des signes neurologiques en rapport avec un AVC ischémique sylvien 

profond gauche ayant permis de découvrir de multiples anévrysmes intracrâniens 2,5 ans 

après avoir été opérée de son myxome cardiaque. L’imagerie cardiaque réalisée lors de 

l’événement neurologique ne montrait pas de récidive. 

Une patiente a présenté des signes neurologiques en rapport avec un AVC ischémique de 

plusieurs territoires, avec un bilan retrouvant un anévrysme fusiforme intracrânien. Un 

myxome cardiaque fut mis en évidence dans les heures qui suivaient par ETT. 

Un patient suivi pour un CC et opéré à deux reprises (9 ans d’intervalle) pour un MC a présenté 

à 5 ans de sa dernière chirurgie un épisode neurologique aigu avec céphalées et vomissements 

qui a permis de révéler de multiples anévrysmes fusiformes intracrâniens. 

Une patiente suivie pour un CC et opérée à deux reprises, avait fait un AVC ischémique 

quelques jours avant sa première chirurgie pour un MC de découverte fortuite. 23 ans plus 

tard elle présente une récidive de son MC. Lors d’un déficit transitoire survenu avant la 

deuxième chirurgie, deux anévrysmes fusiformes sont découverts. 

Enfin, la dernière patiente avait présenté un AIT avec dysarthrie et paralysie faciale droite au 

décours d’une chirurgie pour MC, sans manifestation embolique avant la chirurgie. L’IRM 

réalisée à cette occasion avait permis de mettre en évidence un anévrysme fusiforme sylvien 

gauche. 
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2/5 patients ont donc présenté des anévrysmes à distance de leur chirurgie de MC. 1 patient 

a vu son myxome découvert lors d’un événement neurologique aigu. 

3.3.6 Une morphologie particulière chez certains anévrysmes 

Lors de notre étude, nous avons découvert un signe caractéristique sur la population étudiée 

dans le groupe avec CM : 4 des patients avec CM étaient porteurs d’anévrysmes situés après 

des bifurcations en miroir, donnant un aspect en « queue de baleine ». A noter qu’une des 

patientes présentait ce signe à trois bifurcations différentes. Aucun anévrysme avec ces 

caractéristiques n’a été mis en évidence dans le groupe sans MC. Dans 3 cas sur 5, ce signe 

était visible sur des bifurcations de segment M2 de l’ACM, 1 cas sur des bifurcations M3 et 1 

cas sur des bifurcations M4. 

 

Figure 27 : Aspect en « queue de baleine » d’anévrysmes de patients avec MC. A et D : séquence 

d’IRM en temps de vol, B : angiographie soustraite digitalisée, C : Séquence d’IRM pondérée T1 

« sang noir » après injection, E : Séquence d’IRM pondérée T1 sans injection (anévrysme thrombosé) 
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4 : DISCUSSION 

4.1 PERSPECTIVES DES RESULTATS AVEC LA LITTÉRATURE 

Le but de cette étude était d’identifier des caractéristiques épidémiologiques et angio-

architecturales des AFMC. Nous avons dépisté de manière systématique le MC chez des 

patients avec des anévrysmes fusiformes intracrâniens sans étiologie évidente identifiée. C’est 

à notre connaissance la première étude systématique comparant des populations de patients 

porteur d’anévrysmes fusiformes intracrâniens d’étiologie non identifiée. 

 

La proportion de patients avec MC dans la population d’anévrysmes fusiformes intracrâniens 

d’étiologie non identifiée était de 15%, ce qui n’est pas négligeable pour une tumeur touchant 

moins de 0.04% de la population. 

Le seul facteur de risque en faveur d’un AFMC était la présence d’un complexe de Carney, ce 

qui n’a pas d’impact concret étant donné que ces patients sont déjà dans des filières 

spécifiques.  

 

Les patients qui n’avaient pas de myxome connu opéré et qui ont accepté le dépistage 

cardiaque ne présentaient pas de tumeur cardiaque dans notre étude. L’ensemble des 

examens de dépistage était négatif. Ce qui suggère probablement que la réalisation d’un 

examen cardiaque pour rechercher un myxome cardiaque en cas d’anévrysme fusiforme 

intracrânien sans étiologie identifiée n’est pas rentable. 

 

Sur le plan clinique et radiologique, ces anévrysmes semblent plus bruyants : ils étaient dans 

notre série toujours découverts lors d’un événement neurologique aigu. Des manifestations 

hémorragiques étaient présentes dans 2/3 des cas dans le territoire d’aval du vaisseau portant 

l’anévrysme, avec une différence très significative avec le groupe contrôle. Des manifestations 

ischémiques étaient également observées dans un peu moins de la moitié des cas, avec une 

différence significative avec le groupe contrôle. Néanmoins, après la phase initiale aiguë, 

l’évolution de ces anévrysmes semble relativement bénigne, avec une stabilité dans la 

majorité des cas, ce qui concorde avec les études précédentes (187,189). Cette caractéristique 
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est spécifique des AFMC dans le groupe des anévrysmes tumoraux, les anévrysmes tumoraux 

associés aux autres tumeurs, malignes, ayant des évolutions très rapides et des pronostics 

défavorables(130–132,194). Chez une des patientes, l’un des anévrysmes avait initialement 

un hématome de paroi, qui a ensuite régressé pour laisser place à une dilatation de la lumière 

et une prise de contraste pariétale. L’une des hypothèses serait une rupture de la LEI ayant 

engendré un hématome de paroi, qui a ensuite régressé. La prise de contraste pourrait être 

soit due à un mécanisme de réparation inflammatoire, soit à la présence de cellules 

myxomateuses au niveau de la paroi. 

 

Enfin, ces anévrysmes semblent pouvoir évoluer à leur propre compte, y compris des années 

après la chirurgie du myxome, un des patients ayant vu ses anévrysmes découvert 5 ans après 

la chirurgie du MC, sans récidive locale. Cette caractéristique pourrait amener à proposer un 

suivi neurologique au patient opéré d’un myxome, l’atteinte neurologique n’étant pas rare. 

 

Au niveau de l’angio-architecture des anévrysmes liés au myxome cardiaque, nous avons 

montré que leur paroi se rehausse dans une majorité de cas (89% des cas avec imagerie de 

paroi), et de manière statistiquement plus importante que dans le groupe sans myxome, ce 

qui peut être compatible avec la présence de cellules myxomateuses dans la paroi 

anévrysmale. 

 

 Par ailleurs, notre étude est en accord avec la littérature, avec des anévrysmes volontiers 

multiples, distaux, plus fréquemment situés sur l’artère cérébrale moyenne. 

 

Nous avons également découvert un signe caractéristique dans notre étude, le signe « de la 

queue de baleine », trouvé dans 4 des 5 patients porteurs d’AFMC de notre étude, dont 2 fois 

chez la même patiente à des bifurcations différentes. Ce signe n’était visible chez aucun 

patient du groupe sans MC. Bien que jamais décrit dans la littérature à notre connaissance, ce 

signe a été retrouvé a postériori sur de nombreuses figures de la littérature des AFMC. 

 

 



74 

Figure 28 : Exemples d’anévrysmes en queue de baleine tirée de la littérature des anévrysmes 

fusiformes associés au myxome cardiaque, angiographie 2D et 3D. 

 

Source : [S. Zhang et al., Neuroimaging characteristics and long-term prognosis of myxoma-related intracranial 

diseases, Neuroradiology, 2019 ; L. Stoane et al., Radiologic Observations in Cerebral Embolization from Left 

Heart Myxomas, 1966 ; W. Jean et al., Multiple Intracranial Aneurysms as Delayed Complications of an Atrial 

Myxoma: Case Report, Neurosurgery, 2001 ; C. Burton et al., Multiples Cerebral Aneurysm and Cardiac 

Myxoma, NEJM, 1970 ; H. Damasio et al., Multiple Cerebral Aneurysms and Cardiac Myxoma, Arch Neurol, 

1975 ; K. Furuya et al., Histologically verified cerebral aneurysm formation secondary to embolism from cardiac 

myxoma, J. Neurosurg, 1995] 
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4.2 LIMITES 

Notre travail était basé sur une cohorte formée de manière rétrospective de patients dans un 

seul centre. Ainsi sur les 51 patients éligibles, 18 n’ont pu être inclus, principalement car 

perdus de vue ou décédés. Néanmoins nous avons consulté le dossier des patients décédés et 

perdus de vue, et au moment du diagnostic de l’anévrysme aucun élément ne laissait supposer 

une tumeur cardiaque ou d’autre origine évolutive. Un travail prospectif sur cette pathologie 

semble difficile étant donné la rareté des anévrysmes fusiformes et du MC. 

 

Le nombre de patients est assez faible étant donné la rareté de la pathologie, ce qui n’a pas 

permis de montrer de différence significative sur certains paramètres comme les dimensions 

anévrysmales, avec uniquement une tendance à un diamètre maximal plus petit. 

 

Les patients inclus dans notre étude dans le groupe avec myxome cardiaque présentaient un 

grand nombre de complications neurologiques, mais cela peut être expliqué par le fait que les 

patients étaient pris en charge dans notre pôle neurosciences, donc avec une grande 

probabilité d’avoir une pathologie neurovasculaire aigüe motivant la consultation ou 

l’hospitalisation.  

 

Nous n’avons pu proposer une IRM cardiaque de dépistage du myxome à tous les patients, 

cependant l’ETT, bien que moins spécifique, semble assez sensible, notamment sur les 

tumeurs de petite taille. 

 

Nous manquons de données anatomopathologiques précises sur les myxomes cardiaques, les 

patients ayant été opérés dans des centres différents, avec des chirurgies parfois lointaines. 

Nous manquons également de confrontations histologiques, qui nous permettrait de donner 

explication physiopathologique à cette formation d’anévrysme en queue de miroir et 

permettrait de mieux comprendre cette pathologie. 
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4.2 PERSPECTIVES FUTURES 

Ce travail préliminaire va être prolongé de plusieurs façons. Nous allons continuer à suivre les 

patients de notre cohorte avec AFMC et sans AFMC pour fournir plus de données évolutives. 

Nous allons également récolter des données précises sur tous les anévrysmes fusiformes 

d’étiologie connue de notre base de données, et faire des analyses pour trouver des caractères 

concordants ou différenciants avec les autres étiologies, notamment l’étiologie infectieuse, 

qui semble avoir un mécanisme physiopathologique ressemblant. 

 

Nous sommes en contact avec plusieurs centres de chirurgie cardiaques, et en collaboration 

avec eux nous allons proposer aux patients ayant été opérés d’un MC un suivi de l’imagerie 

cérébrale afin de constituer une cohorte prospective longitudinale. Ce travail en particulier 

nous apportera des connaissances épidémiologiques et évolutives plus précises sur cette 

pathologie, les anévrysmes semblant pouvoir évoluer de manière indépendante de la 

pathologie cardiaque. 

 

En cas d’évolution péjorative des AFMC, nous pourrons alors proposer des traitements et 

éventuellement à terme proposer une prise en charge ciblée optimale. Une des patientes de 

notre étude qui avait des AFMC évolutifs avec accidents ischémiques associés bénéficie 

actuellement d’un traitement par Cyclophosphamide, avec une évolution clinique et 

radiologique satisfaisante sur les premiers mois de suivi. 
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Conclusion 

Le myxome cardiaque est une cause non rare d’anévrysme fusiforme intracrânien d’étiologie 

non identifiée, représentant 15% des cas dans notre étude. Les anévrysmes fusiformes 

intracrâniens associés aux myxomes cardiaques sont plus distaux, volontiers multiples, et 

présentent plus de rehaussement pariétal que les autres anévrysmes fusiformes. Ces 

anévrysmes semblent pouvoir évoluer à leur propre compte des années après la chirurgie 

d’exérèse du myxome cardiaque. Nous avons décrit par ailleurs un signe, qui semble 

caractéristique que nous avons appelé le signe « en queue de baleine ».  
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Le myxome : une étiologie rare d’anévrysme. Étude à partir d’une cohorte de 33 patients 
porteurs d’anévrysmes fusiformes intracrâniens. 
Résumé :  
Contexte et objectifs : Dans la littérature, les anévrysmes fusiformes associés au myxome 
cardiaque (AFMC) sont une cause d’anévrysme fusiforme intracrânien rapporté 
principalement dans des études de cas ou des séries de cas. Le but de cette étude était de 
mieux décrire les caractéristiques épidémiologiques et radiologiques des AFMC. 
Matériels et méthodes : Les patients porteurs d’anévrysmes fusiformes intracrâniens dans 
notre hôpital étaient identifiés dans nos bases de données à l’aide du logiciel DrWarehouse 
entre janvier 2007 et janvier 2022, avec les mots clés « Anévrysme » et « Fusiforme ». Tous 
les cas ont été revus, et tous les patients avec des anévrysmes fusiformes intracrânien non 
caractérisés se sont vus proposés une imagerie cardiaque pour dépistage du MC. Les 
caractéristiques démographiques, cliniques et les paramètres angio-architecturaux de 
l’anévrysme étaient comparés entre les groupes porteurs de myxome et non porteurs de 
myxome. 
Résultats : 51 patients étaient éligibles, et 33 patients passèrent une imagerie cardiaque. 5 
des 33 patients (15%) avaient un antécédent de myxome cardiaque opéré. Dans le groupe 
avec MC, 14 anévrysmes ont été identifiés dans ces 5 patients (soit une moyenne de 2,8 par 
patient) contre 31 anévrysmes pour 28 patients (soit une moyenne de 1,1 par patient) dans le 
groupe sans MC. Les AFMC avaient une localisation plus distale (36% versus 0% ; p=0,002), 
présentaient plus de rehaussement pariétal (88,9% versus 49% ; p=0,03) et présentaient plus 
de signes radiologiques de complications hémorragiques (66,7% versus 5,3%, p=0005) ou 
ischémiques (45% versus 10%, p=0,02) dans le territoire en aval du vaisseau porteur de 
l’anévrysme. Nous décrivons ici un nouveau signe, le signe de la queue de baleine, comme un 
anévrysme affectant les deux branches d’une bifurcation. Il était pathognomonique des AFMC 
dans notre étude : 4 patients (80%) dans le groupe MC le présentait, quand aucune occurrence 
n’était présente dans le groupe contrôle. 
Conclusion : En comparaison des anévrysmes fusiformes non associés au MC, les AFMC 
prédominent sur les bifurcations distales, présentent un rehaussement pariétal, et des 
complications hémorragiques ou ischémiques dans le territoire d’aval. De plus, un signe 
radiologique caractéristique des AFMC est décrit, appelé « en queue de Baleine ». 
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