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INTRODUCTION

Le syndrome de cimeterre ou syndrome de Halasz est une maladie exceptionnelle
caractérisée par un retour veineux pulmonaire droit anormal partiel ou total. La
veine pulmonaire supérieure droite ou les deux veines droites se drainent alors
dans la veine cave supérieure, dans la veine azygos, dans la veine cave inférieure
ou plus rarement directement dans 1’oreillette droite [1]. Dans sa forme compléte
il existe une collatérale artérielle vascularisant le poumon droit associée a une

séquestration pulmonaire avec une dextrocardie [2].

La prévalence est estimée entre 1/100 000 et 1/33000 naissances vivantes. La

maladie semble toucher majoritairement les filles [3].

Dans la majorité des cas, elle se manifeste durant les premiers mois de la vie.
Pendant la période néonatale, elle se présente avec une insuffisance cardiaque
congestive due habituellement a une hypertension pulmonaire et une insuffisance

respiratoire [3].

L'étiologie n'est pas completement comprise. Chez plusieurs patients avec un
retour pulmonaire veineux totalement anormal, le locus du géne a été localisé sur
le chromosome 412 [3]. Le diagnostic se base sur la présentation clinique , sur
I'échographie trans thoracique, la radiographie standard, I’angiographie,
I’angioscanner et 1'angio-IRM. L'aspect radiologique caractéristique qui donne le
nom a cette maladie, est celle d'un cimeterre (un type d'épée turque). Le diagnostic
prénatal est possible par échocardiographie feetale. En de rares occasions, le
syndrome du cimeterre est diagnostiqué par hasard chez des enfants plus ages ou
chez des adultes suite a une radiographie thoracique effectuée pour d'autres

raisons [4].

La prise en charge dépend de I'état hémodynamique. Si le débit dans la veine cave
inférieure est faible, aucun traitement n'est nécessaire. En cas de shunt gauche-

droit significatif et d'hypertension pulmonaire, le traitement est chirurgical et son
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but est la réparation du retour veineux anormal et la ligature des arteres

collatérales ou une pneumonectomie droite.

Lorsque la prise en charge est faite tardivement chez les personnes
symptomatiques, il peut y avoir des complications graves telles que les infections
pulmonaires favorisées par wune distorsion architecturale du poumon
hypoplasique, ainsi que I’hémoptysie et I’hémothorax qui sont dus a une

hypertension portale et a la séquestration pulmonaire.

Compte tenu de la rareté liée a la méconnaissance de cette pathologie, nous
rapportons un cas du syndrome de cimeterre diagnostiqué au service d’imagerie

médicale du CHU Pr Bocar Sidy SALL de Kati et faire une revue de la littérature.
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OBJECTIFS

1. L’objectif général :
Etudier le syndrome de cimeterre diagnostiqué au service d’imagerie médicale du
CHU Pr Bocar Sidy SALL de Kati.

2. L’objectifs spécifiques :
4 Décrire I’aspect épidémio-clinique du syndrome de cimeterre au service
d’imagerie médicale du CHU BSS de Kati.

+ Décrire la sémiologie radiographique et tomodensitométrique d’un cas de

syndrome de cimeterre au CHU BSS de Kati.

+ Analyser les méthodes diagnostique
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GENERALITES

1. Les définitions

Le syndrome de cimeterre est caractérisé par une association d’anomalie
cardiopulmonaire, parmi lesquelles un retour veineux pulmonaire anormal partiel
du poumon droit se faisant vers la veine cave inferieure, entrainant un shunt

gauche droit [3].

La malformation congeénitale : c’est I’ensemble des anomalies structurelles ou

fonctionnelles d’une partie du corps présent dés la naissance [3].

La cardiomégalie : Elle se définit comme 1’augmentation pathologique du
volume du cceur. Elle ne doit pas étre confondue avec le ceeur musclé, dont plus
volumineux également des athlétes réguliers qui est en revanche un signe de

bonne santé [5].

La radiographie : La radiographie est un ensemble des procédés, permettant

d’obtenir sur une surface sensible I’image d’un objet expose aux rayons X [6].

La tomodensitométrie: La TDM est une méthode d’imagerie médicale
permettant d’obtenir des coupes axiales reconstruites en coronales et sagittales a
partir des mesures de coefficients d’atténuation du faisceau de rayon X dans le

volume considéré [6].

2. Rappels anatomiques du thorax [4,7]

2.1. Les poumons:

Les poumons sont des organes essentiels du systeme respiratoire. Ce sont des
organes pairs et asymétriques ou siegent les échanges gazeux assurant I’hématose.
Ils occupent les parties latérales de la cavité thoracique, de part et d’autre du
médiastin (I’espace abritant le cceur, les gros vaisseaux sanguins, les bronches,
I’cesophage et d’autres organes). Chaque poumon est suspendu dans sa cavité
pleurale et est rattaché au médiastin par les liens vasculaires et bronchiques

formant la racine du poumon. Les faces antérieure, latérale, et postérieure des
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poumons sont en contact étroit avec les cOtes et déterminent un plan courbé appelé
face costale du poumon. L’extrémité supérieure du poumon, en pointe, est appelée
apex du poumon, et elle est située a ’arriére de la clavicule. La face inférieure,
concave, est appelée base du poumon, et elle repose sur le diaphragme, un muscle
squelettique. La face interne (médiastinale) de chaque poumon porte une
dépression, le hile du poumon, ou pénétrent des vaisseaux sanguins, des vaisseaux
lymphatiques, des nerfs ainsi que la bronche principale. Toutes les subdivisions

des bronches principales sont enfouies dans la substance des poumons [4,7].

Figure 2 : Schéema annoté du hile pulmonaire et des scissures [8].
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La dimension des poumons varie selon les individus (brévilignes et longilignes),
leur age, leur sexe et 1’état respiratoire. En moyenne, le poumon droit pése 650

grammes, le gauche 550grammes : leur capacité moyenne est de 5 litres.

La segmentation pulmonaire est calquée sur la segmentation bronchique. Les
poumons sont divisés en lobes par les scissures inter lobaires, apparente a la

surface des poumons.

Au niveau du poumon droit nous avons 2 scissures. La grande scissure ou scissure
oblique, a un trajet oblique de haut en bas et d'arriére en avant et la petite scissure
ou scissure horizontale nait par la face latérale du poumon, a la partie moyenne
de la grande scissure et rejoint le bord ventral du hile. Ces scissures separent le

poumon en trois lobes :

e Le lobe supérieur, situé au-dessus des scissures oblique et horizontale ;
e Le lobe moyen, entre les scissures oblique et horizontale ;

e Le lobe inférieur, situé au-dessous de la scissure oblique.

Au niveau du poumon gauche, il existe une seule scissure correspondant a la

grande scissure droite. Elle sépare le poumon en deux lobes :

e Le lobe supérieur, situé au-dessus de la scissure oblique ;

e Le lobe inférieur, situé au-dessous de la scissure oblique.

A l'intérieur de chaque lobe, la bronche lobaire se divise pour ventiler des
segments pulmonaires. Chaque segment possede une bronche segmentaire, une

artére et deux veines.

Les cloisons de tissu conjonctif qui sépare les segments permettent de procéder a
I’ablation chirurgicale d’un segment malade sans endommager les segments sains
ni leurs vaisseaux sanguins. Comme les maladies pulmonaires sont souvent
circonscrites a un segment pulmonaire ou au plus a quelques-uns, les segments

revétent une importance certaine au point de vue clinique [4].
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La nomenclature de la segmentation pulmonaire : [8]
A. Le poumon droit : est constitué de trois (03) lobes.
1) Le lobe supérieur qui comprend :

- Le segment apical (S1)

- Le segment postérieur ou dorsal (S2)

- Le segment antérieur ou ventral (S3)

2) Le lobe moyen avec
- Le segment latéral (S4)
- Le segment médial (S5)

3) Le lobe inférieur, on y retrouve :

Le segment apical (S6)

Le segment médio-basal (S7)

Le segment antéro-basal (S8)

Le segment latéro-basal (S9)

Le segment postéro-basal (S10)

B. Le poumon gauche : Il est constitué de deux (02) lobes :
1) Le lobe supérieur qui comprend :
*Le culmen composé
- Du segment apico-dorsal (S1+2) et

- Du segment antérieur ou ventral (S3)

*La lingula
- Le segment supérieur (S4)

- Le segment inférieur (S5)

2) Le lobe inférieur quant a lui comprend
- Le segment apical (S6)
- Le segment médio-basal (S7)

- Le segment antéro-basal (S8)
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- Le segment latéro-basal (S9)

- Le segment postéro-basal (S10)

NB : Chaque segments se subdivise en sous segments et chagque sous segments en

sous segments.

2.2. Les bronches [6].

La trachée se divise en deux bronches principales au niveau de la Carina tracheale.

2.2.1 La bronche souche droite (BSD) se porte en bas, en arriére et en dehors
vers le hile pulmonaire, poursuit presque verticalement la direction de la trachée,
faisant avec la ligne médiane un angle de 25° a 30°. Elle est courte, large et plus
postérieure que la BSG. Elle donne successivement les bronches lobaires droites

supérieure, moyenne et inférieure.

2.2.2 La bronche souche gauche (BSG) : Elle se dirige en bas, en arriere et en
dehors

vers le hile pulmonaire. Elle fait un angle de 45° avec la ligne médiane et est plus
oblique que la BSD. Elle donne les bronches lobaires gauches (supérieure et

inférieure).

2.2.3 La segmentation bronchique droite : [6, 8].
+ La bronche lobaire supérieure droite comporte :
- La bronche segmentaire apicale ;
- Labronche segmentaire dorsale ;

- Labronche segmentaire ventrale.

+ La bronche lobaire moyenne droite : Elle se dirige obliquement vers
I’avant, en dedans et vers le bas et se divise en :
- La bronche segmentaire latérale plus horizontalement et en ;

- La bronche segmentaire médiale.
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Ces bronches segmentaires sont de taille égale dans 50% des cas, alors que

parfois la bronche médiale est plus large que la bronche latérale.

+ La bronche lobaire inférieure droite : nous avons:
- La bronche segmentaire supérieure ;

- La bronche segmentaire médio-basale ;

- La bronche segmentaire ventro-basale ;

- La bronche segmentaire latéro-basale ;

- Labronche segmentaire dorso-basale

2.2. 4 La segmentation bronchique gauche [6, 8].
+ La bronche lobaire supérieure gauche donne :

« Labronche culminale qui se divise en trois bronches segmentaires :
— La bronche segmentaire apicale
- La bronche segmentaire dorsale ;
- La bronche segmentaire ventrale ;

« Labronche lingulaire qui se divise en deux bronches segmentaires :
— Labronche lingulaire supérieure ;

— Labronche lingulaire inférieure .

+ La bronche lobaire inférieure gauche :

La bronche segmentaire supérieur ;

La bronche segmentaire médio-basale;

La bronche segmentaire ventro-basale ;

La bronche segmentaire latéro-basale ;

La bronche segmentaire dorso-basale.
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Figure 3 : Schéma annoteé de la segmentation pulmonaire [8].
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Figure 4 : Schéma annoté de la segmentation bronchique[8]

2 .3. La vascularisation pulmonaire [6] :
Le pédicule pulmonaire est constitué par I’ensemble des éléments qui se rendent

aux poumons ou qui en sortent. Il est en fait constitué de deux systemes :

- Un systéme fonctionnel destiné a assurer 1’hématose, constitué par des
arteres et veines pulmonaires suivant la bronche. Ce systéme amene aux
poumons le sang désoxygéné par I’intermédiaire de 1’artére pulmonaire et
raméne le sang oxygéné a ’oreillette gauche par les veines pulmonaires.

On parle de petite circulation.

- Un systéme nourricier, qui irrigue le poumon comprenant les arteres et

veines bronchiques, les nerfs et lymphatiques pulmonaires.
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Figure 9 : Schema annote de la vascularisation pulmonaire |8].

Les arteres pulmonaires : La droite et la gauche naissent d’un tronc artériel
commun, le tronc de I’artére pulmonaire, qui émerge du ventricule droit. Chaque
artere pulmonaire pénétre dans un poumon au niveau du hile. Elles se subdivisent
en artéres lobaires, segmentaires, sous-segmentaires puis en de nombreux
rameaux et vaisseaux capillaires tapissant la paroi des alvéoles. Leur role est

d’amener aux poumons le sang qui doit &tre oxygéné.
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Figure 6 : Schema annoté des arteres pulmonaire [8]

Les veines pulmonaires : Elles prennent le relais du réseau précédent au niveau
des alvéoles, drainant vers le cceur le sang qui vient d’étre oxygené et le collectant
par le biais de 2 veines pulmonaires supérieures droite et gauche et de 2 veines
pulmonaires inférieures droite et gauche, soit 4 veines pulmonaires qui vont se

jeter dans I’oreillette gauche.
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Figure 7 : Schéma annoté des veines pulmonaires [8].
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2.2.2. Le systeme nourricier :
Assure par le réseau vasculaire bronchique qui a pour role d’irriguer 1’ensemble
de I’arbre bronchique et les éléments intrapulmonaires :
+ Les artéres bronchiques droite et gauche proviennent de 1’aorte. Elles

suivent le trajet des bronches jusqu’aux bronchioles terminales.

+ Les veines bronchiques cheminent aupres des artéres bronchiques
correspondantes. Elles aboutissent dans la grande veine azygos qui

débouche dans la veine cave supérieure.

# L’innervation : Les nerfs bronchiques proviennent du nerf vague a droite,
du récurrent a gauche, des contingents sympathiques issus du ganglion

cervical inférieur 26me, 3°me et 4™ ganglions thoraciques.

+ Les lymphatiques : lls sont drainés par 3 groupes de nceuds principaux
qui sont : nceuds médiastinaux antérieur, nceuds médiastinaux latéro-
trachéaux droits et gauches, nceuds médiastinaux trachéo-bronchiques

supérieurs et inferieures.

3. L’historique [9] :

La Premiére description du syndrome de Cimeterre est faite par Chassinat en
1836, et c’est 1’équipe de Halasz en 1956 qui employa le terme de Cimeterre pour
décrire le retour veineux pulmonaire anormale qui se présente habituellement sous
forme d’une opacité para cardiaque droite oblique en bas et en dedans
s’¢largissant de haut en bas au fur et a mesure qu’elle regoit des afférents donnant

un aspect de sabre turc.

4. La physiopathologie [9,10,11] :

C'est une entité particuliére au sein des retours veineux anormaux partiels.

Il est ainsi désigné en raison de 1’image radiographique arciforme verticale para
cardiaque droite. Le syndrome du cimeterre (ou syndrome veinolobaire)

comprend un retour veineux anormal partiel droit s’effectuant le plus souvent dans
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la veine cave inférieure sous diaphragmatique, ou a la jonction de la veine cave
inferieure et 1’oreillette droite et plus rarement vers le systeme azygos, la veine

cave supérieure, le systéeme porte ou sus hépatique.

L’origine de la malformation n’est pas nettement ¢lucidée mais il semblerait

qu’un trouble précoce de I’embryogénése du bourgeon pulmonaire soit incriminé.

Il est souvent mais pas toujours associé a une hypoplasie pulmonaire droite, une
agénésie de 1’artéere pulmonaire droite, une dextrocardie, un approvisionnement
artériel systémique provenant de 1’aorte thoracique ou abdominale. ; et d’autres
malformations cardiovasculaires tels qu’une communication inter auriculaire, une
communication inter ventriculaire, une tétralogie de Fallot et une sténose de la

veine pulmonaire droite anormale.

5. Le diagnostic clinique et la circonstance de couverte : [12,13]

Le syndrome de cimeterre est le plus souvent asymptomatique, notamment si une
seule veine est anormalement située. La découverte est fortuite suite a une
radiographie ou un scanner thoracique a la recherche d’une autre étiologie. Il est

pour ce fait généralement découvert a I'dge adulte.

Si plus de deux veines sont anormales, et surtout s’il existe une communication
inter auriculaire associée, des symptomes apparaitrons progressivement pendant
I’enfance ou a 1’age adulte, marqués par la fatigabilité, la dyspnée d'effort, les
bronchites a répeétition, I’insuffisance cardiaque ou des hémoptysies. Dans la
littérature on décrit la forme infantile (révélée avant un an) et la forme adulte avec

des pronostics totalement différents.

Les révélations néonatales ou précoces témoignent d’un shunt gauche droite et
d’une hypoplasie pulmonaire importante, avec trés souvent une cardiopathie

pouvant étre associée a une dyspnée, une insuffisance cardiaque ou a une HTAP.
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Dans I’enfance, des infections récurrentes de la base droite, une toux chronique,
un sifflement (pseudoasthme), un retard de croissance, une asymetrie thoracique

peuvent étre révélateurs.

Les formes les moins séveres peuvent rester asymptomatiques et decouvertes

fortuitement a I’age adulte.

6. Les moyens d’imagerie :

6.1. La radiographie standard :

6.1.1. La technique de réalisation : [14].

En pediatrie, la radiographie du thorax de face peut étre réalisé en position antéro
postérieure. Le patient est debout ou assis en appliquant la technique en chaise de
Lefebvre. Il est positionné en station verticale, avec les jambes dans les
ouvertures. La hauteur du siége est ajustée pour placer les épaules a 2,5cm au-
dessus du bord supérieur du récepteur d’image. Puis on leve les bras et on place
avec douceur, mais fermement les sangles de chaque c6té du corps pour maintenir
les bras et la téte en place. Ensuite il faut mettre un marquage droit (D) et gauche

(G) a 2,5-5 cm au-dessus de la créte iliaque.

Le rayon directeur est perpendiculaire au milieu des champs pulmonaires, passant

par la ligne intermammelonnaire.

La distance foyer- film est comprise entre180-300 cm avec des écrans sans grille
et des KV a 70-75.

La Collimation se fait sur les quatre cotes des limites des champs pulmonaires.

L’inspiration profonde est respectée lorsque le prise du cliché est fait en cas de

pleurs.
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6.1.2. Les résultats : [15].
En fonction de la sevérité, elle reléve le plus souvent :
+ Soit des signes de surcharge droite évoquer devant:
e I’arc moyen saillant due a 1’hypertrophie de I'artére pulmonaire, cette

interprétation peu souvent étre difficile chez I'enfant ;

e |’arc inférieur droit saillant néanmoins 1’oreillette droite et le ventricule

droit ne sont pas tres appréciables sur une incidence de face ;
¢ la majoration de la trame vasculaire pulmonaire ;

e Une asymétrie de vascularisation pulmonaire droite et gauche par une
surcharge unilatérale en cas de retour veineux anormal intéressant

toutes les veines d'un coté, et sans CIA associée.

+ Soit des signes d'obstacle au retour veineux caractériser par un cedéme

péri hilaire avec un cceur de petite taille pouvant simuler une pathologie

pulmonaire.

N\

Figure 8 : Radiographie du thorax de face montrant I’aspect d’une épée turque
« cimeterre » de la veine pulmonaire anormale du poumon droit avec hypoplasie

pulmonaire [15]
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6.2. L’échographie cardiaque :

6.2.1. La technique de realisation : [14].

L’échographie cardiaque est un examen indolore et non invasif. C’est une
technique d’imagerie qui repose sur ’utilisation d’ultrasons qui vont se propager
a Dintérieur du corps. Elle doit étre couplée au Doppler couleur. Elle se réalise

chez un patient torse nu, allongé en décubitus dorsal sur la table de I’examinateur.

6.2.2. Les résultats : [16]

I1 s’agit trés généralement d’un examen facile d'acces qui doit toujours étre réalisé

dans ce contexte.

La fiabilité est moins bonne car I'abouchement de la veine pulmonaire supérieure

droite peut étre difficile a visualiser.

Lorsqu’elle ne montre pas directement le retour veineux anormal, elle peut
néanmoins suspecter sa présence devant des signes traduisant des pressions
pulmonaires trop élevées associée a une dilatation des cavités droites. Elle peut a
contrario étre difficilement explicable devant les tableaux de CIA de petite taille

ou en cas de CIA type sinus venosus.

L’echographie cardiaque peut mettre en évidence des malformations cardiaques
accompagnant le retour veineux anormal tels que, la présence d'une hypoplasie

artérielle pulmonaire droite en contexte d’hypoplasie pulmonaire.

En suivi postopératoire, 1’échographie cardiaque permet éventuellement de

dépister une sténose anastomotique.
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Figure 9 : Echocardiographie mettant en évidence un retour veineux anormal
[16].

6.3. L’angioscanner : [15]

Malgreé son caractere irradiant, il est souvent réalisé en premiere intention chez le
nouveau-né ou le nourrisson. C’est un examen facile d’acces, surtout pour un
enfant ventilé, réalisé sans sédation, il procure un bilan anatomique complet sur
le plan pulmonaire et cardiovasculaire en une seule acquisition. Il est
particulierement indiqué dans cette affection car il existe des malformations

pulmonaires, cardiovasculaires, et autres intriqueées.

6.3.1. La technique de réalisation de I’examen chez le nourrisson : [17]

e La sédation n’est généralement pas nécessaire.

e La voie veineuse posée a I’avance de préférence au niveau du pied
permettra de réduire les artefacts sur la veine cave supeérieure et
’oreillette droite.

e La contention de I’enfant est souhaitable puis il recevra du saccharose

ou biberon pendant I'examen.
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e [’acquisition doit explorer tout le thorax jusqu'en L2 pour visualiser la

naissance d'un éventuel vaisseau systémique du tronc cceliaque.

+ Les parameétres techniques varient selon les équipes. On peut proposer :
e Une hélice en 1,25seconde tous les 0,6mm.
e Une injection 2 cc/ Kg sur 20 secondes et un départ a 25 secondes ou
programmer le départ avec smartprep sur I'artére pulmonaire (entre 10
et 15 secondes). Certaines équipes diluent le produit de contraste a 50%,

avec une injection a 0,4 a 0,9 cc/sec.

e Une dose de 80 kV avec une puissance de 50 a 150 mA, pour une durée

de 0.4 sec et un pitch de 1 & 2mm est le plus souvent utilisé.

o || faut éviter le gating cardiaque car elle augmente considérablement
I’irradiation.

e A la fin de I’examen une reconstructions 3D est indispensable.

6.3.2. Les résultats :
Le bilan pulmonaire permet de préciser le nombre de lobes, la systématisation
bronchique qui peut étre difficile a apprécier dans les formes néonatales séveres

tels qu’une grande hypoplasie.

L’angioscanner permet d’évaluer le degré d'hypoplasie de l'artere pulmonaire
droite, de rechercher une éventuelle sténose de la veine pulmonaire anormale a
son abouchement. La découverte d'une hypoplasie pulmonaire droite doit faire
rechercher une anomalie d'un retour veineux a droite, qui peut parfois étre difficile
a topographier. De méme, toute hypoplasie pulmonaire droite doit faire rechercher
de facon systématique en "épluchant” toute I'aorte descendante et ses branches,
un ou plusieurs vaisseaux systémiques a destinée du poumon droit. Ces vaisseaux
peuvent étre de petite taille mais pourtant hémodynamiquement significatifs, d'ou

I'importance de les rechercher de fagon systématique.
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Il permet aussi d’apprécier le retentissement de la bascule médiastinale liee a
I'nypoplasie droite pouvant entrainer une compression de la bronche souche
gauche par effet billot du rachis en arriere, et étre ou non associé a une
bronchomalacie. Il existe alors une disparité de calibre sur la bronche souche

gauche, et un emphyseme pulmonaire gauche par trapping.

Les malformations associées doivent étre systématiquement rechercher. Il
pourrait s’agir d’un poumon en fer a cheval qui se traduit par le développement

d'un lobe surnuméraire droit traversant la ligne médiane en arriére et d’une fistule

artério-veineuse pulmonaire.

Figure 10 : Angioscanner thoracique en fenétre meédiastinale reconstruction
coronal montrant une veine pulmonaire s’écoulant dans la partie supérieure de la
VCI au-dessus du diaphragme, poumon droit hypoplasique et médiastin déplacé

vers la droite [18].
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Figure 11 : Angioscanner thoracique en reconstruction 3D montrant une veine
pulmonaire s’écoulant dans la partie supérieure de la VCI [18] |

Figure 12 : TDM thoracique en fenétre parenchymateuse avec reconstruction
coronale mettant en évidence une opacité arciforme para cardiaque droite en
faveur d’un cimeterre [18].
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6.4. L’IRM:

6.4.1. La technique de réalisation : [19-20]

La bonne exploration du thorax par une IRM doit répondre a plusieurs objectifs
tels qu’obtenir un bon rapport signal sur bruit, éviter les artéfacts liés aux
mouvements cardiaques, avoir une bonne résolution spatiale et temporelle pour

I’étude cardiovasculaire et obtenir une caractérisation tissulaire.

L’examen est réalisé en position décubitus dorsal chez un patient immobile et bien

préparé.

Des séquences anatomiques et fonctionnelles sont réalisées, essentiellement en
coupes axiales, coronales et sagittale, permettant :
e [’étude anatomique vasculaire identique a celle réalisée en scanner par des

séquences ponderées en T1 avec gating et en T2,

e L’étude fonctionnelle et des flux en séquences pondérées en T2 avec
gradient équilibré (Fiesta, True Fisp). Elle nécessite des prises en apnée

chez le grand enfant.

Des séquences d’angio IRM en contraste de phase, ou en T1 3D écho de gradient
généralement ultra rapides et associée a une injection de gadolinium sont
également utilisées. Elles permettent une reconstruction MIP, MPR et 3D

complete vasculaire.

6.4.2. Les résultats [20]

Le choix de I’IRM est une question de disponibilité de la machine et des contres
indications. Sa supériorité par rapport aux autres moyens réside dans les
informations hémodynamiques (flux, shunts, vitesses de circulation permettant
d’affirmer une sténose, débits pulmonaires et systémiques) et fonctionnelles

cardiaques qu’elle apporte.

Elle met en évidence les retours veineux pulmonaires anormaux avec les

confluences veineuses pouvant revétir plusieurs formes. Le drainage anormal est
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aisément identifié, ainsi que les malformations cardiaques habituellement

associées.

Figure 13 : IRM thoraco-abdominale en coupe coronale séquence T2 mettant en
évidence une veine pulmonaire de gros calibre prenant naissance au niveau du
hile pulmonaire droit et s’abouchant dans la veine cave inférieure [21].

6.5. L’angiographie [18]:
L’ angiographie conventionnelle est bien siir toujours indiquée pour la réalisation
de gestes interventionnels tels que 1I’embolisation de vaisseaux systémiques dans

le syndrome du cimeterre.

7. L>évolution [2] :
Les formes infantiles sont de pronostic assez sombre, avec une évolution souvent
fatale ou vers 'HTAP fixée, malgré la prise en charge. On observe un excellent

pronostic dans les formes adultes.
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8. Le Traitement [2] :

Il est principalement chirurgical et prend en compte une embolisation ou une
ligature d’un ou des vaisseaux systémiques qui sont destinés au poumon droit,
voire pneumonectomie droite par mesure palliative.

La prise en charge des malformations cardio-vasculaires associées par
I’intervention des techniques chirurgicales pour aboutir a la fermeture d’une

communication inter auriculaire ou d’un canal artériel.

Dans les cas symptomatiques les plus favorables, et si le shunt gauche-droit est
supérieur a2 : 1, on opte pour une chirurgie correctrice du retour veineux anormal.
La présence d’une sténose de la veine est de mauvais pronostic car les différentes
approches thérapeutiques portées sur sa dilatation avec ou sans stent, sa
réimplantation dans 1’oreillette gauche ou une pneumonectomie ont été

décevantes.

Une prise en charge de I'éventuelle bronchomalacie gauche est parfois envisagée

pour améliorer la ventilation du poumon gauche et contribuer a diminuer I'HTAP.

9. Le centre hospitalier universitaire Pr Bocar Sidy SALL de Kati.

A. La présentation du CHU Pr BSS de KATI
1) La Situation géographique :
Le CHU Pr Bocar Sidy SALL de Kati est situé a 14 km au Nord de Bamako, dans
le camp militaire Soundjata KEITA de la ville de Kati et a 100m a I’ouest de la
place d’armes. Il est un hopital de 3°™ référence dans le domaine de la

traumatologie orthopédique et 2°™ référence en médecine générale.

2) Le cadre institutionnel du C.H.U Pr Bocar Sidy SALL :

Ancienne infirmerie de la garnison militaire, devenue hépital le 22 aolt 1967 et
Hopital National de Kati en 1968, il sera spécialisé en traumatologie orthopédie
en 1976. Ensuite il devient un Etablissement Public a caractere Administratif
(E.P.A.) par la loi N°92-025 et enfin Etablissement Public Hospitalier (E.P.H.) en
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2003. L’hopital a évolué avec le temps partant des missions qui lui sont assignées

conformément au contexte socio sanitaire du Mali.

Dans la pyramide sanitaire du Mali, il est considéré comme un hopital de 3¢
référence en traumatologie orthopédique et a cet effet le décret N°03-345/ P-RM
du 7 ao(t 2003 fixe son organisation et les modalités de son fonctionnement. Le
Centre Hospitalier de Kati est devenu un Centre Hospitalier Universitaire (CHU.)
depuis le 12 Décembre 2006 suite a la signature d’une convention qui le lie au
rectorat de 1I’Université de Bamako. Il fut baptisé le 17 Novembre 2016 en CHU
Pr Bocar Sidy SALL de Kati.

3) Les missions :
Le CHU Pr Bocar Sidy SALL de Kati a pour mission : de participer a la mise en
ceuvre de la politique nationale de santé. A cet effet, il est chargé de :
= Assurer le diagnostic, le traitement des patients.
= Prendre en charge les urgences et les cas référes.
= Assurer la formation initiale et continue des professionnels socio-
sanitaires.

= Conduire des travaux de recherche dans le domaine de la santé.

4) Le service de radiologie et d’imagerie médicale :
4.1) Le local :
Il est de deux niveaux et comprend :
4.1.a) Au Rez-de-chaussee :
o lasalle d’accueil,
o lasalle d’attente de 1’échographie,
o deux salles d’échographie avec toilette chacune,
o deux salles de radiographie os/poumon,
o lasalle pour les examens spécialisés avec sa toilette,
o la salle pour le traitement d’images,

o lasalle de préparation pour le scanner et I’'IRM,
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la salle d’IRM avec les salles d’acquisition et de machines.

la salle de scanner avec les salles d’acquisition, des machines.

la toilette publique,

la salle de lecture,

le bureau du surveillant de service avec sa toilette,
la salle de garde avec sa toilette,

la salle des manceuvres.

4.1.b) A I’étage :

O

O

La salle d’attente du chef de service,

le secrétariat du chef de service,

le bureau du chef de service avec toilette,

deux toilettes publiques,

la salle de cours,

la salle de conférences,

Trois bureaux pour médecin radiologue avec toilette chacun,
la salle des étudiants,

le magasin,

la salle des techniciens ou vestiaire des techniciens,
deux balcons,

une terrasse.

4.2) Le personnel du service :

Il est composé de :

Quatre radiologues, dont deux maitres de conférences de la FMOS et un

charge de recherches et un praticien hospitalier,
Quatre assistants medicaux en imagerie médicale,

Un technicien supérieur qualifié en imagerie medicale,
Un technicien supérieur de santé,

Une secrétaire,
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Deux manceuvres,

NB : Il y a aussi les stagiaires de I’INFSS, les étudiants de la FMOS en année de

these et les stagiaires de Dipléme d’Etudes Spécialisées (DES).

4.3)

L’équipement :

Il est composé de :

O

Deux appareils de radiographie os/poumon. L’ appareil fonctionnel est de

2016 de marque SIEMENS celui en panne de marque ITALRAY 2009.
Un appareil mobile de radiographie.

Deux appareils d’échographie. L’un est de 2016 de marque MINDRAY et
I’autre de 1998 de marque TOSHIBA CAPASSE II.

Un appareil de radiographie téléecommande dont 1’installation est

inachevée.

Un appareil de scanner de 16 barrettes de marque SIEMENS installé en

2016, avec accessoires.

Un appareil IRM de 1,5 Tesla, de marque Fujifilm, modéle Echelon Smart
installé en 2023.

Quatre (04) postes de traitement d’images dont deux en panne et deux non

utilisés actuellement
Deux (02) lecteurs d’images CR (un en panne et I’autre non utilisé).
Un détecteur DR.

Cing (05) reprographes dont deux en panne.
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4.4) Les activités au service d’imagerie :
1. L’accueil :
Les matins, les patients sont accueillis dans la salle d’attente aprés leur
enregistrement. Sur appel les patients sont admis par ordre d’arrivée dans les

salles d’examens. Cependant les urgences et les personnes agées sont prioritaires.

2. Les examens de radiographie standards :
Le service d’imagerie médicale effectue tous les examens radiographiques des

os, de I’abdomen et du thorax.

3. Les examens spécialises :

Il s’agitde : 1’urographie intraveineuse (U.L.V.), I’Hystérosalpingographie
(H.S.G.), I’'Urétro-Cystographie-Rétrograde (U.C.R.), le Lavement Baryté (L.B.),
le Transit-(Eso-Gastro-Duodénal (T.0.G.D.).

Ils sont réalisés sur rendez-vous apres une préparation du malade.

4. Les examens d’échographie :
Ce sont les échographies: abdominale, pelvienne, obstétricale ; urinaire,

thyroidienne, mammaire, et musculaire.

5. Les examens de scanner :

Il s’agit des examens sans injection et apres injection du produit de contraste.

6. Les examens IRM :

Il s’agit des examens sans et apres injection de gadolinium.
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METHODOLOGIE :

1. Le cadre et lieu d’étude :
L’étude s’est déroulée dans le service d’imagerie médicale du CHU Pr Bocar Sidy
SALL de KATI.

2. Le type d’étude :

Il s’agissait d’une étude de cas avec revue de la littérature.

3. Les techniques d’imagerie utilisées :
+ La radiographie du thorax de face
La technique : I’examen a été réalisé en décubitus dorsal, en antéro-postérieur

avec le menton suffisamment relevé et les bras au-dessus de la téte.

Le rayon directeur était vertical et centré au milieu du champ pulmonaire sur la

ligne inter mamelonnaire.
La distance foyer-film était d’un métre quatre-vingt.

+ La tomodensitométrie :
La technique : I’examens a été réalisé a 1’aide d’un appareil scanographique de
marque SIEMENS de 16 barrettes.

Les parents de la patiente ont été informés sur le déroulement de I’examen.

L’acquisition TDM a été réalisée sur le thorax sans et avec injection intraveineuse

de produit iodé en trois phases :

La premiére phase a été celle d’une acquisition sans injection de produit de

contraste.

La deuxieme phase a été 1’acquisition au temps artériel qui est réalisée a 30

secondes apres injection de produit de contraste par voie intraveineuse.
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La troisieme phase a été I’acquisition au temps portal qui est réalisée 70 secondes
aprés injection de produits de contraste par voie intraveineuse. Des

reconstructions coronales, sagittales et 3D ont été faites.

4. La Saisie des données :

La saisie des données a été faite avec microsoft office 2016.

Les références bibliographiques ont été rédigées selon les normes de Vancouver

et arrangées par Zotero.

5. L’aspect éthique et déontologique:
Le recueil des données a été effectué apres 1’obtention du consentement eclairé et
verbal des parents avec le respect de I’anonymat et de la confidentialité des

informations.
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OBSERVATION :

1. L’identité du patient :
I1 s’agissait de I’enfant SB, né le 16 mars 2021 a Kati, de sexe féminin, d’ethnie
bamanan sans antécédent familial de malformation et n’étant pas issu de mariage

consanguin.

2. Le motif de consultation :
Elle a été admise au service de pédiatrie du CHU Pr BSS de kati pour toux avec
difficultée respiratoire, puis adressée au service d’imagerie du CHU Pr BSS le 19

décembre 2023 pour une radiographoie du thorax .

3. L’histoire de la maladie :

Le 1°" épisode remonterait au quatriéme mois de naissance marque par la toux et
les difficultés respiratoires qui motiva une consultation en pédiatrie puis en
cardiologie du Centre hospitalier mére enfant du Luxembourg ou un diagnostic
de cardiopathie congénitale avec dilatation des cavités droites avait été pose et un
traitement médical fut instauré. L’évolution fut marqué par une nette amélioration
des symptomes .
L’épisode actuelle remonterait & une semaine avant son admission marque

par la survenue des difficultés respiratoires et la toux sans notion de fievre.

Ces épisodes de crises intermittentes ont été traitées médicalement sans

exploration radiologique.

Elle était le seul enfant de la fratrie et issu d’une grossesse suivie avec deux

échographies réalisées.

Ces échographies obstétricales n’ont pas signalé d’anomalie morphologique en
particulier cardiaque et pulmonaire. Il n’y avait pas de notion de souffrance

néonatale.
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5. L’examen clinique :
Son état général était normal avec une fréguence respiratoire a 23 cycles/minute

pour une fréquence cardiague a 140bpm et une saturation a Sp02 :75%.

Elle avait une bonne coloration des muqueuses et des téguments. Le poids de la

patiente était de 8,4 Kg .

L’examen clinique, retrouvait :
- P’inspection : un geignement expiratoire avec battement des ailes du nez et

des tirages intercostaux ;

- lapalpation : une diminution des vibrations vocales de I’hémithorax gauche

a prédominance basale ;
- la percussion : il n’y avait ni matité ni tympanisme ;

- Iauscultation : on retrouve des rales crépitants dans le champ pulmonaire

gauche avec présence d’un souffle diastolique .
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6. Les examens d’imageries :
% La radiographie du thorax : elle a mis en évidence :
Une cardiomégalie associée a une opacité arciforme pulmonaire postéro-basale

[ ]

droite allant de la région hilaire jusqu’a la coupole diaphragmatique.

Figure 14 : Radiographie du thorax de face (a) et profil (b): Montrant des
opacités pulmonaires droite de tonalité hydrique hétérogene avec des lignes

arciformes et pincement intercostal homolatérale.

Devant cette sémiologie radiographique, I’hypothése retenue était le syndrome de
cimeterre,

Un Angioscanner thoracique et une échographie cardiaque ont été recommandés.
% L’angioscanner thoracique :
Il a objectivé :

- un drainage veineux anormal du poumon droit par une veine se jetant

dans la veine cave inférieure ;

- une vascularisation pulmonaire systémique avec une artére prenant
naissance au niveau de laorte thoracique descendante (Sequestre

pulmonaire) ;

- une cardiomégalie avec dextrocardie ;
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- une pneumopathie interstitielle bilatérale .

Figure 15 : AngioScanner thoracique avec reconstruction sagittale (a) et coronal
(b) mettant en évidence une structure veineuse trés dilatée se drainant dans la VVCI
et une dextrocardie.

5.1.4.79105

Figure 16 : Angioscanner sur reconstruction tridimensionnelle en «Volume
Rendering» montrant la structure veineuse dilatée se drainant dans la veine cave

inférieure (Fleche).
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Figure 17: TDM Thoracique en fenétre parenchymateuse, reconstruction

coronale objectivant une opacité arciforme para cardiaque droite.

6.3. L’échographie cardiaque :
Elle a mis en evidence une cardiomégalie avec dilatation des cavités cardiaque

droites associés a une communication inter auriculaire.

Figure 18 : Echocardiographie montrant la dilatation des cavités cardiaques et

une communication inter auriculaire (fleche).
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7. La prise en charge

Devant ce tableau de syndrome de cimeterre associé a un séquestre pulmonaire
une indication chirurgicale fut posée. Elle sera différée car le plateau technique
moins outiller pour I’intervention chez un enfant en bas age et devant les limites

financieres manifestées par la famille pour une évacuation sanitaire.

Alors dans I’optique de diminuer la pression intrathoracique et de calmer les
symptomes de la patiente. Un traitement médicamenteux renouvelé a été instauré
a base des spécialites telles que :

- Laxilix 20mg : 1/ 3tiers ,2 fois par jour ;

- Aldatone 25mg : 1 /3 tiers, 1 fois par jour ;

- Vitafer : 1Cuillierée a soupe par jour.
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DISCUSSION

1. Aspects sociodemographiques
> La fréquence :
Nous avons entrepris la présente étude sur le syndrome de cimeterre diagnostiqué
au service d’imagerie médicale du CHU Pr Bocar Sidy SALL de Kati dans le but
de fournir une vue d’ensemble des caractéristiques cliniques et radiologiques de

cette anomalie congénitale rare afin d’améliorer la prise en charge de la patiente.

Durant I’année de cette étude nous avons enregistrés 10968 bulletins d’examen
au sein du service parmi lesquels 1lcas de syndrome de cimeterre a été

diagnostiqué soit une prevalence de 1/110 000

Cette fréquence basse pourrait s’expliquer par la sous-estimation diagnostique car
il peut étre parfois asymptomatique ou présenter des symptomes trés discrets, Il
est ainsi possible que de nombreux cas ne soient jamais diagnostiqués surtout dans

les régions ou I’acces aux soins de santé spécialisés semble limités.

Ceci est compatibles a la prévalence rencontré dans la littérature estimée entre
1/100 000 et 1/33 000 naissances vivantes [1].

> L’Age:
Le syndrome de cimeterre est une affection congénitale dont les symptomes
apparaissent genéralement dans les premiers mois de vie. Ce qui rejoint notre
étude qui rapportais un patient agé de 3ans, Benjouad 1B [1] au Maroc a rapporté
un cas chez un patient &gé de 6 mois contrairement & Samarawickrama T [25] qui

a quant a lui rapporté un cas chez un adulte de 67 ans.
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> Le Sexe:
Notre cas est de sexe feminin, la maladie semble toucher majoritairement les filles
avec un sexe ratio 2/1 par rapport aux garcons [1], cette maladie pourrait étre liée
a des facteurs géneétiques ou hormonaux spécifigues aux sexes. De méme 1’étude
Samarawickrama T et Benjouad IB [1] rapportaient un cas de cimeterre chez une
femme contrairement a 1’étude Mounir R et al a Rabat [2] qui ont décrit un cas

chez un individu de sexe masculin.

2. L’aspects diagnostics

a) Laclinique :
L’expression clinique est tres variable, allant d’une intolérance des les premiers
jours de vie a une découverte fortuite chez 1’adulte. La symptomatologie clinique
varie de la forme sévere chez le nourrisson a la forme asymptomatique chez
I’adulte [13]. A la période néonatale, ce syndrome se manifeste par une
insuffisance cardiaque congestive due habituellement a une hypertension

pulmonaire et une insuffisance respiratoire [23].

Chez notre cas la détresse respiratoire et la toux dominaient la clinique. Ce qui est
superposable a 1’étude de Mounir R a Rabat [2] qui décrivais un cas
symptomatique présentant une dyspnée stade Il de la NIHA associée a des
palpitations. Par contre Fahem R en Tunisie [9] rapportais un cas de découverte

fortuite dans le cadre d’un bilan de thrombocytose.

b) Les examens radiologiques :
Le diagnostic est évoqué sur la radiographie du thorax de face devant la présence
d’une opacité arciforme basale droite, allant de la région hilaire jusqu’a la coupole
diaphragmatique. Le bilan complet d’un syndrome du cimeterre comporte d’une
part un bilan morphologique a la recherche des anomalies associées et d’autre part

un bilan fonctionnel pour évaluer la surcharge du coeur droit par le RVPA.

Notre cas a bénéficié d’une radiographie du thorax mettant en évidence des

opacités arciformes para cardiaques droites.
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L’examen de référence pour 1’analyse morphologique du parenchyme
pulmonaire, de I’arbre bronchique, de I’anatomie vasculaire pulmonaire et
systémique est aujourd’hui I’angio-TDM volumique. Le bilan fonctionnel, avec
cotation de 1I’importance du shunt, en mesurant le débit dans le tronc de 1’artére
pulmonaire et le débit du cceur gauche, est réalisé classiquement par

échocardiographie [1].

Notre patiente a bénéficié d’un angioscanner qui a confirmé le diagnostic en
mettant en évidence une veine pulmonaire se jetant dans la veine cave inferieure
et d’autres lésions associées telles que la séquestration pulmonaire et la
dextrocardie. Quant a 1’échocardiographie elle met en évidence une dilatation des

cavités cardiaques avec communication inter-auriculaire.

Maliki Al [24] posait le diagnostic également gréce a I’angioscanner en montrant
I’absence de retour veineux a droite avec 2 confluents veineux se jetant dans la
veine cave inférieure. L’échocardiographie avait montré une dilatation importante

des cavités droites avec présence d’une hypertension artérielle pulmonaire.

3. Les Aspects thérapeutiques

Le traitement curatif est chirurgical, son objectif est : Fournir une voie non
obstruée pour le drainage veineux pulmonaire dans I'oreillette gauche, de fermer
toute communication inter auriculaire résiduelle et d'éliminer toute autre voie de

drainage veineux pulmonaire.

Chez notre cas le traitement chirurgical a été différé, compte tenu du plateau
technique limité, du poids de la patiente jugée insuffisant par les chirurgiens et la
limite financiere de la famille. Avec le traitement médical instauré on observe une
bonne amélioration de la symptomatologie et une surveillance trimestrielle
réguliere a été recommandée. Ses parents ont été sensibilises, conseillés et

rassurés par le médecin traitant.
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Une modalité thérapeutique similaire a été rapportée par Samarawickrama T [25]
intégrant un traitement conservateur motivé par le choix de la patiente.
Contrairement a Mounir R [2] qui a opté chez son cas pour une prise en charge
chirurgicale, le patient a bénéficié d’une tunnelisation du collecteur veineux par
un patch biologique dans une CIA OS nouvellement créée. Un traitement
chirurgical pourra cependant étre proposé en cas de shunt gauche droit sévére, de

séquestre ou d'infections pulmonaires a répétition.
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CONCLUSION

Le syndrome du cimeterre est une maladie rare et méconnue, dont 1’expression

clinique est insidieuse et non specifique.

Au terme de cette observation il en ressort que 1’imagerie est incontournable pour
son diagnostic, la radiographie thoracique permet d’orienter le diagnostic qui sera
confirmé par I’angioscanner thoracique ainsi que les malformations vasculaires

congénitale et les malformations cardiaques associées.

Aucun traitement n'est nécessaire chez les patients asymptomatiques néanmoins

certains cas necessitent souvent des interventions chirurgicales.
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RECOMMANDATIONS
Nos recommandations vont en I’encontre:

1. Des autorités sanitaires :
- Doter le CHU de Kati d’un service de chirurgie pédiatrique.

- Faciliter I’intégration des spécialistes dans la formation de micro spécialiteés.

- Installer un systéme d’archivage des images par I’installation de PACS
(Picture Archiving and Communication Systéeme); pour archiver les
examens d’imagerie particuliérement les images des cas rares dans un but de

recherche scientifique.

2. Du personnel :
- Demander une radiographie du thorax devant toute détresse respiratoire chez

le nourrisson et le jeune enfant.

3. De la population :
- Continuer de faire des consultations prénatales pour toute les grossesses.

- Consulter les services de santé devant tout cas de toux ou de dyspnée chez

I’enfant.
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Résumé :

Introduction : Le syndrome de cimeterre ou syndrome de Halasz est une maladie
exceptionnelle caractérisée par un retour veineux pulmonaire droit anormal partiel ou total. La
veine pulmonaire supeérieure droite ou les deux veines droites se drainent alors dans la veine
cave supérieure, dans la veine azygos, dans la veine cave inférieure ou plus rarement
directement dans I’oreillette droite

But : Notre étude avait pour but de rapporter un cas de syndrome de cimeterre diagnostiqué au
service d’imagerie médicale du CHU Pr Bocar Sidy SALL de Kati.

Méthodologie : C’est une étude descriptive d’un cas clinique portant sur une observation,
diagnostiquée le 20 Décembre 2023.

Observation : Patiente de 03 ans, de sexe féminin, nous a été adressé pour une
radiographie du thorax de face comme renseignement clinique difficulté respiratoire. Cette
radiographie réalisée a mis en évidence une cardiomégalie associée a une opacité arciforme
pulmonaire postéro-basale droite allant de la région hilaire jusqu’a la coupole diaphragmatique.
Une angio-TDM thoracique a été recommande ; une fois réalisée, a confirmé le diagnostic de
syndrome de cimeterre par un drainage veineux anormal du poumon droit par des veines se
jetant dans la veine cave inferieur et la présence d’une vascularisation pulmonaire systémique.

Le traitement chirurgical a été différée a plus tard compte tenu du plateau technique et de 1’état
staturo pondéral de la patiente. Le traitement symptomatique a base de molécules
médicamenteuses instauré a abouti a une amélioration satisfaisante. Un suivie rapproché a été
instauré par le médecin traitant.

Conclusion : Le syndrome du cimeterre est une maladie exceptionnelle, méconnue, dont
I’expression clinique est insidieuse et non spécifique. La radiographie thoracique permet
souvent d'évoquer le diagnostic qui sera confirmé par I’angioscanner thoracique. Aucun
traitement n'est nécessaire chez les patients asymptomatiques.

Mots clés : Syndrome de cimeterre, Radiographie, Angioscanner et CHU de Kati.
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