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ABSTRACT: Introduction: intracardiac thrombosis is a rare complication of antiphospholipid syndrome (SAPL), which can occur
as an intracardiac tumor. His discovery usually precedes the diagnosis of SAPL.

Observation: We report the case of a young Moroccan patient who underwent surgery after the discovery of a right intra-
auricular tumor. It was an organized thrombus and in the aftermath we diagnosed an SAPL. The progression was favorable
under anticoagulant in addition to corticosteroid therapy.

Conclusion: The discovery of an intracardiac tumor in a young subject must evoke the diagnosis of cardiac thrombus and
carry out an etiological investigation in search of an SAPL in particular.

KEYWORDS: Antiphospholipid antibody syndrome, prolonged fever, Intra-cardiac thrombus, Myxoma, Cardiac pseudotumor,
Echocardiography.

RESUME: Introduction: la thrombose intracardiaque est une complication rare du syndrome des antiphospholipides (SAPL) qui
peut se présenter comme une tumeur intracardiaque. Sa découverte précede généralement le diagnostic du SAPL.
Observation: nous rapportons le cas d’un jeune patient marocain qui a subi une chirurgie aprés la découverte d’une tumeur
intra-auriculaire droite. Il s’agissait d’un thrombus organisé et dans les suites opératoires nous avons diagnostiqué un SAPL.
L’évolution a été favorable sous anticoagulant en plus de la corticothérapie.

Conclusion: la découverte d’'une tumeur intracardiaque chez un sujet jeune doit faire évoquer le diagnostic de thrombus
cardiaque et faire réaliser une enquéte étiologique a la recherche d’un SAPL notamment.

MoTs-CLEFS: Syndrome des anticorps antiphospholipides, Fiévre prolongée, Thrombus intracardiaque, Myxome,
Pseudotumeur cardiaque, Echocardiographie.

1 INTRODUCTION

Les anticorps antiphospholipides (APL) regroupent une famille d’anticorps reconnaissant des phospholipides anioniques
et neutres qui sont des constituants des membranes plasmatiques cellulaires. Ces anticorps exposent a la survenue
d’accidents thrombotiques veineux et/ou artériels et a des complications obstétricales a type de fausses couches précoces
récidivantes ou plus rarement a des pertes foetales [1].

La présence de ces anticorps associée a ce type d’événements cliniques définit le syndrome des antiphospholipides (SAPL)
qui peut étre isolé, et qualifié alors comme primaire, ou associé a un lupus. Le SAPL représente un des états
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thrombophiliques le plus fréquent. Les APL utilisés pour porter le diagnostic de SAPL sont I'anticoagulant circulant de type
lupique, les anticorps anticardiolipines et les anticorps anti f2glycoprotéine 1.

L’atteinte cardiaque est rare mais grave au cours du syndrome des antiphospholipides. Elle peut toucher toutes les
tuniques du coeur mais I'atteinte valvulaire est de loin la plus fréquente. L'atteinte coronaire fait toute la gravité de cette
atteinte spécifique. La thrombose intracardiaque est rare au cours du SAPL. Elle touche préférentiellement les cavités
cardiaques droites [2].

2 OBSERVATION

Un patient agé de 28ans, marocain, est hospitalisé en Juillet 2012 pour prise en charge d’une tumeur intra-auriculaire
droite, de 10 a 15 mm de diametre. Le diagnostic a été porté devant un syndrome fébrile évoluant depuis deux mois avec
une hémoptysie sans dyspnée ni douleurs thoraciques évoluant dans un contexte d’altération de |'état général.
L'interrogatoire du patient retrouve une aphtose buccale récidivante (moins de trois poussées par an) sans aphtose génitale
ni atteinte oculaire ou lésions cutanées. L’examen physique n’a pas montré d’anomalie particuliere. Le bilan biologique a
objectivé un syndrome inflammatoire et une hyperleucocytose modérée a prédominance de polynucléaire neutrophile.
L’échocardiographie trans-cesophagienne (ETO) a montré une tumeur intra-auriculaire droite, arrondie, de 10 a 15 mm de
diametre, pédiculée, échogene a centre hypoéchogene, trés mobile et se prolabe dans la chambre de chasse du ventricule
droit sans altérer le jeu valvulaire tricuspide. Cet Aspect ne permettait pas de distinguer un thrombus d’un myxome.

Photo : L’échocardiographie trans-cesophagienne: a montré une tumeur intra-auriculaire droite, arrondie, de 10 a 15 mm de
diamétre, pédiculée, échogéne a centre hypoéchogéne, trés mobile et se prolabe dans la chambre de chasse du ventricule droit

L'indication d’une résection chirurgicale de la tumeur a été retenue. L'exploration per-opératoire a montré une tumeur
appendue par un pédicule a la valve du sinus coronaire, de forme oblongue qui se prolabe dans le ventricule droit. Il existe
également au niveau du ventricule droit trois autres tumeurs, 'une attachée au pilier postérieur, la deuxiéme au niveau des
trabéculations de la chambre d’admission et la troisieme au niveau de I'apex.

Aprés résection compléte, I'étude anatomo-pathologique révele la nature thrombotique des tumeurs sans signes de
vascularite.

Une enquéte étiologique a été réalisée a la recherche d’un facteur de thrombophilie. La maladie de Behget a été
longuement discutée devant I'age jeune du patient, originaire du bassin méditerranéen avec notion d’aphtose buccale.
Finalement le diagnostic n’a pas été retenu vu que I'aphte récidive moins de 3 fois, pas d’aphte génital, pas de lésion cutanée
avec un Pathergy test négatif en plus d’'un examen ophtalmologique tout a fait normal. Le bilan de thrombophilie a révélé la
présence d’un anticoagulant circulant devant I'allongement du TCA avec un test de Rosner positif, exploration confirmée a
postériori aprés 4 mois d’intervalle. Le reste de I'enquéte était négatif. La recherche d’un lupus systémique associé est
également négative.

Le patient a été mis sous traitement anticoagulant a dose curative en plus de la corticothérapie a raison de 1mg/kg/jour
de prédnisone avec bonne évolution clinique et échographique. Il n’a pas été observé de récidive apres 3 années de suivi.
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3 DISCUSSION

Les anticorps antiphospholipides (APL) sont des anticorps reconnaissant des phospholipides anioniques et neutres
constituant la membrane cellulaire. Les APL les plus souvent identifiés sont les anticoagulants circulants de type lupique
(ACC), les anticorps anticardiolipines (ACL) et les anticorps antif2 glycoprotéine de type 1 (anti-B2GP1). Les phospholipides
membranaires sont impliqués dans les mécanismes régulateurs de la coagulation, ce qui explique les conséquences de la
présence d’anticorps dirigés contre ces phospholipides. La présence d’APL chez un sujet sain est un facteur de risque de
maladie veineuse thromboembolique et de survenue d’accidents vasculaires cérébraux et d’infarctus du myocarde (IDM). De
méme, la présence d’ACL est plus fréquemment mise en évidence chez I’'homme jeune ayant un IDM, et est associée a la
récidive d'IDM [3],[4],[5]. Le SAPL est une thrombophilie acquise présente chez environ 20 % des sujets jeunes
présentant une maladie thromboembolique ou un accident ischémique cérébral [6].

Les criteres de classification du SAPL ont été établis en 2005 lors de la conférence de consensus de Sydney [7], mettant a
jour ceux de Sapporo (1999). [8] (tableau).

I Critéres cliniques
1. Thrombose vasculaire

Au moins un épisode de thrombose veineuse ou artérielle ou des petits vaisseaux dans n’importe quel organe. La
thrombose doit étre confirmée par des méthodes objectives validées (imagerie ou histologie). En cas de confirmation
histologique, la thrombose doit étre présente sans signe inflammatoire de la paroi vasculaire.

2. Morbidité obstétricale

a. Une ou plusieurs pertes foetales survenant a 10 semaines de grossesse ou au-dela, le foetus étant
morphologiquement normal sur les données d’ultrasons ou lors de I'examen direct.

b. Une ou plusieurs naissances prématurées d’un nouveau-né morphologiquement normal avant la 37esemaine de
grossesse, suite :

(i) @ une éclampsie ou a une sévére éclampsie ou (ii) a une insuffisance placentaire documentée.
ou

c. 3 avortements spontanés ou plus survenant avant 10 semaines de grossesse apres exclusion de toutes causes
anatomiques ou hormonales maternelles et de toutes causes chromosomiques d’origine parentale.

I Critéres biologiques
1. Présence d’un lupus anticoagulant a au moins 2 déterminations espacées d’au moins 12 semaines.

2. Présence d’anticorps anticardiolipine (aCL) de type 1gG ou de type IgM dans le sérum ou dans le plasma a des titres
intermédiaires ou élevés (c’est-a-dire > 40 U GPL ou MPL, ou > 99° percentile), a 2 occasions au moins espacées d’au
moins 12 semaines, utilisant une méthode Elisa standardisée.

3. Présence d’anticorps anti-b2-GPI 1gG ou IgM dans le sérum ou dans le plasma (a un titre > 99e percentile), a au
moins 2 occasions espacées d’au moins 12 semaines, utilisant une méthode Elisa standardisée.

Le diagnostic ne peut étre retenu s’il y a moins de 12 semaines ou plus de 5 ans entre les manifestations cliniques et la
positivité des antiphospholipides.

Tableau : Critéres actualisés préliminaires de Sapporo de classification du syndrome des antiphospholipides (7, 8)

Nous rapportons une observation rare d’'un thrombus intracavitaire droit et particuliere car de diagnostique histologique,
étant donné I'ETO n’a pas permis de poser le diagnostic et le recours a la chirurgie était nécessaire du fait de la difficulté de
distinguer un thrombus du myxome [9]. (Nous n’avons, malheureusement, pas pu réaliser une IRM cardiaque), également
particuliere car il révéle le diagnostic d’un SAPL chez un sujet jeune admis pour prise en charge d’un syndrome fébrile au long
cours rarement rapportée [10].

Les manifestations cardiaques du SAPL sont potentiellement graves. Elles comprennent essentiellement les atteintes
valvulaires et les thromboses coronaires mais peuvent toucher toutes les tuniques cardiaques. La thrombose intracardiaque
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est rare au cours du SAPL. Elle ne concernait que 4/1000 (0,4 %) patients de I'Euro-Phospholipid Project [11]. Elle touche
préférentiellement les cavités cardiaques droites, les atteintes du coeur gauche étant plus rares. En fait, 29 cas de thrombus
intracardiaque ont été publiés et le siege du thrombus était dans 23 cas a droit et dans seulement 6 cas a gauche [2]. Elle
peut étre révélée par des emboles systémiques [12]. Elle est parfois partiellement calcifiée [13].

Le diagnostic échographique est parfois difficile, notamment pour les cavités droites, posant essentiellement confusion
avec les tumeurs cardiaques [13], [14]. L'apport de I'imagerie par résonance magnétique (IRM) est alors important car elle
permet de distinguer apres injection de gadolinium la masse avec prise de contraste (myxome) du thrombus non rehaussé
[15].

Le traitement des atteintes thrombotiques du SAPL repose sur une anticoagulation efficace. C’'est le cas des thromboses
intracardiaques survenant au cours du SAPL.

4 CONCLUSION

Les atteintes cardiaques sont polymorphes et potentiellement graves, ce qui justifie la réalisation systématique d’une
échographie cardiaque chez tous les patients ayant des APL. A l'inverse, le diagnostic de thrombus cardiaque doit étre
évoqué devant la découverte d’'une masse intra-cardiaque, et doit faire
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