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TUMEURS DU GLOMUS CAROTIDIEN ET MALADIE GLOMIQUE FAMILIALE

Par M. RIBET, M. DEMINATTI, A. DESAULTY-COUSIN et P. MEIGNIE
(Lille}

Parmi nos opérés de tumeurs du glomus carotidien, nous avons trois malades d'une méme fratrie. Ces malades nous ont
permis de confirmer deux notions : la fréguence des associations de tumeurs paraganglionnaires suggére qu'il s'agit d’une maladie

de systéme ; la maladie glomique est une maladie familiale.

Observations

I. — Robert M..., 37 ans: Le 15 Mai 1964 : tumeur du glomus
curotidien gauche opérée (histologie). Aucun autre paragangliome
n'est suspecté,

II. — Jacqueline M..., 40 ans: Le 15 Juillet 1965: tumeur du
glomus carotidien droit opérée (histologie). Tumeur du glomus jugu-
laire suspectée du cdté gauche,

ITII. — Marcelle M..., 48 ans: Le 9 Mars 1966 : tumeur du glomus
carotidien droit opérée (histologie). Tumeur latéro-pharyngée gauche
(paragangliome wvagal trés probable). Tumeur du glomus jugulaire
droit suspectée i |'otoscopie microscopique.

Ces opérés sont vivants aprés trois & cing ans de recul. Ils ménent
une vie normale sauf pour le cas I, atteint de troubles neurologiques
extra-pyramidaux en rapport avec une artériopathie diffuse.

Les cas II et III se plaignent de l'existence d’acouphénes, de
bourdonnements d'oreille et de sensations de battements rythmiques 4
ce niveau, en rapport sans doute avec la présence de la tumeur du
glomus jugulaire.

Dans aucun cas il n'existe de récidive ou de métastase du glomus
opéré. L'aspect histo-pathologique était d'ailleurs, pour les 3 malades,
en faveur de la bénignité.

Les ascendants. — La meére est indemne et il n'v a aucune notion
de tumeur dans sa famille.

Le pére. Maurice M..., est décédé en 1958 aprés exérése d'une
tumeur latéro-pharyngée gauche, étiquetée « épithélioma peu diffé-
rencié » aprés biopsie, et opérée par voie orale avec ligature de
la carotide externe (?), l'intervention avant été suivie dans les quel-
ques heures d'une hémiplégie mortelle.

Une nouvelle lecture des coupes histologiques demandée quelques
années plus tard conclut « paragangliome non chromaffine ».

Une tante a été opérée de tumeur médiastinale. Nous n'avons pas
pu préciser la nature de celle-ci.

La fratrie. — Nos 3 malades ont eu 3 fréres : deux sont en bonne
santé et I'examen clinique est chez eux négatif. Le dernier est mort
en 1951, quelques jours aprés exérése partielle d'une wvolumineuse
tumeur latéro-pharyngée droite évoluant depuis plus de cing ans et
accompagnée dun syndrome de Vilaret (paralvsie des 4 derniers
nerfs criniens et du sympathique, trahissant l'invasion de I'espace
sons-parotidien postérieur). Le compte rendu autopsique dit : « Au
niveau de la gouttiére carotidienne droite s'est développée une masse
de la taille d’une grosse prune, trés dure, dans laquelle se trouvent
englobés : la carotide interne, le pneumogastrique, le spinal interne et
le glosso-pharyngien. Cette masse est vraisemblablement représentée
par une tumeur du ganglion cervical supérieur ou du ganglion plexi-
forme du X s.

La lecture des coupes ne « permet pas de décrire un aspect
typique de para-gangliome, mais les lésions observées sont compa-
tibles avec ce diagnostic ».

La descendance. — Sur les 14 enfants de la fratrie: 7 n'ont pu
étre examinés. L'interrogatoire des parents ne donne aucune notion
de tumeur cervicale; 7 ont été vus (enfants des malades I et III) :
2 sont porteurs de tumeurs cervicales de petit volume, présentant
tous les caractéres cliniques des tumeurs glomiques. II sagit de
2 gargons dgés de B et 13 ans. L'ainé a une tumeur bilatérale ; 3 sont
actuellement indemnes; 2 autres (10 et 15 ans) sont porteurs, au
niveau de la bifurcation carotidienne droite, d'une tuméfaction
minime pour laquelle le diagnostic est trés difficile.

En résume, il existe dans cette famille :

1° Quatre malades porteurs de tumeurs paraganglionnaires
prouvées histologiquement : le pére, paragangliome du X; nos

Les demandes de tirés a4 part doivent étre adressées & M. Reser, Hbpital
Calmette, Lille.

Les corpuscules carotidiens sont des formations gan-
glionnaires de 1 @ 2 mm de diamétre situées a la bifurca-
tlon carotidienne. Ils renferment les cellules glomiques.
éléments cellulaires de grande taille dont on admet qu'ils
agissent comme des chémorécepieurs. Le glomus caroti-
dien renferme de l'acétylcholine et des catécholamines
mais son mode de fonctionnement n'est pas connu.

Les tumeurs glomiques sont une variété de tumeurs
cervicales. Les observations qui nous sont rapportées
montrent que leur développement peut étre sous Ia dépen-
dance d'une maladie familiale transmise sur le mode
dominant qutosomique.

trois opérés, paragangliomes carotidiens unilatéraux +
gliome vagal trés probable dans le 3° cas.

paragan-

2° Deux enfants, ayvant des tumeurs offrant les caractéres
cliniques du glomus carotidien.

3° Un frére décédé d'une tumeur latéro-pharyngienne dont
l'examen histologique évoque sans l'affirmer la nature para-gan-
glionnaire.

4® Cinq points oi une simple suspicion de paragangliome
est permise : tumeur jugulaire chez les malades II et III, tumeur
médiastinale chez une tante, tumeur du glomus carotidien chez
deux enfants.
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Tumeur du glomus carotidien bilatérale.
Tumeur du glomus jugulaire.
Tumeur du glomus carotidien et du glomus jugulaire.

Tumeur du pneumogastrique.

6080 X9

Tumeur du glomus carotidien et du pneumogastrique.

En 1935, Chase rapporte les deux premiers cas de tumeur
du glomus carotidien dans une méme fratrie. Monro en 1950,
rappelle ces observations et cite en outre un travail de Burge
datant de 1918 et signalant cette incidence familiale ; il pense
quil s'agit la de coincidence. La littérature contient maintenant
21 publications de cas familiaux qui prouvent le contraire.
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1° Cas familicux insutfiscmment explorés.

1833 : Chase opére une femme de 25 ans porteuse de tumeurs
bilatérales du glomus carotidien. La sceur présente une tumeur

du cdté gauche. L'auteur en aurait retrouvé plus tard 5 autres
" cas dans la méme famille,

1948 : Winship rapporte I'observation d'une malade porteuse de

% tumeurs simultanées du glomus jugulaire et du glomus carotidien,
: dont le frére a une tumeur du glomus carotidien,

1949 : Wassink (in Bartels) décrit 8 sceurs porteuses de tumeur

&+ du glomus carotidien (dont une bilatérale) associée deux fois 4 une
f - tumeur du glomus jugulaire,

1850 : Mac Nealy et Hedin (in Lewinson) observent des tumeurs
bilatérales chez un homme dont le frére 4 une tumeur semblable.

1951: Lahey et Varmren découvrent dans une méme famille
5 malades porteurs d’'une tumeur du glomus carotidien,

1953 : James et Saleeby décrivent de telles tumeurs dans une
fratrie, comme Fletcher en 1954 dans 2 geénérations (6 cas), Lemoine
(in Dor et Gompel) en 1957 (mére et fille), Linn et Proctor en 1956
(2 swurs), Fabre et coll. en 1960 (pére et enfant), Gaspar en 1961
(2 sceurs), Soraluce en 1963 {2 fréres), Dibble en 1963 (frére et
sceur), Conley en 1963 (pére et fils), Von Leden en 1965 (4 cas).

Ces observations prouvent le caractére familial et héréditaire
fréquent de la maladie glomique. La plupart du temps “existe
une tumeur du glomus carotidien, sauf dans 3 observations de
tumeur jugulaire (Goekopp in Bartels) chez des sceurs, et 2 cas
de paragangliome vagal chez un frére et une sceur (Piquet),

1l faut rapprocher de cela les observations de cas familiaux
de phéochromocytomes (tumeurs de structure comparable) Moor-
head et coll.

2° Observations familiales précises ot complétes. — Nous

avons retrouvé dans la littérature 6 arbres généalogiques établis
pour des familles de malades :

4 Bartels, 1949 .
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Tous ces cas familiaux représentent 15 % des observations
publiées de tumeurs du glomus carotidien. La bilatéralité est
fréquente (31 % des cas familiaux sont bilatéraux). L’associa-
tion 4 une autre tumeur paraganglionnaire existe 7 fois chez le
méme malade, 1 fois chez un parent pour Conley (glomus jugu-
laire), 2 fois pour Linn (glomus vagal) et 2 fois pour nous (glo-
mus vagal).

Dés 1936 Peterson et Mecker pensaient a une affection héré.-
ditaire, opinion reprise par Sirk et Bartels en 1949,

L'étude chromosomique a été faite par Kroll en 1964 ; cet
auteur avait par ailleurs, dans la famille étudiée (242 personnes
dont 13 malades), noté un déficit congénital en facteurs VII et
X de la coagulation chez 50 personnes, sans pouvoir en tirer
de conclusion.

Nous n'avons pour notre part, pas plus que Kroll, découvert
d’anomalie chromosomique. Nos trois malades avaient le méme
groupe sanguin O Rh +~ phénotype C eDe Kell, + dans 2 cas,
—dans 1 cas. Duffy +, MMSs). L’analyse des arbres généalo-
giques est en faveur d'une transmission génidominante auto-
somique. Les générations « sautées » peuvent s'expliquer par la
méconnaissance de petites tumeurs,

Le géne responsable est-i] porteur d'une anomalie, stigmate
pathognomonique de la maladie, ou d’une anomalie correspon-
dant & un facteur prédisposant ? Pourquoi cette maladie fami-
liale a-t-elle une expression aussi faible dans certaines familles,
comme celle étudiée par Lewison et Weinberg ?
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Pourquoi existe-t-il tant de cas isolés de tumeurs? La seule REFERENCES
difficulté du diagnostic des petites tumeurs ne répond pas i ces Bianis, T.% De lomtosen von bt il lgre. Thess, G - ioey,

questions. Il peut donc y avoir pénétrance variable du géne ou
bien expressivité variable de I'anomalie, la maladie apparaissant
sous l'influence de stimuli répétés. Ceci expliquerait, dans cer-
tains cas de stimulation insuffisante, I'absence de tumeur, 'appa-
rition habituelle de la tumeur aprés vingt ans (temps de stimu-
lation) et enfin la survenue simultanée de plusieurs tumeurs de
méme nature.

La nature de ces stimuli n'est pas encore définie; toutefois
on peut imaginer, d’aprés ce que l'on sait des fonctions du glo-
mus, qu'il s'agit de perturbations physico-cliniques sanguines
secondaires i un trouble cardio-respiratoire, 4 un « stress » ou a
une dysendocrinie...

En fait, il faut reconnaitre que le mécanisme exact d'appa-
rition de la maladie reste incertain. Le fait essentiel est qu'il
s'agit d'une maladie familiale du systéme paraganglionnaire
transmise selon le mode dominant: la cause d'apparition de
toutes les tumeurs glomiques se trouve sur le méme géne ; l'ano-
malie génique semble apparaitre par mutation: elle se trans-
met ensuite sur le mode dominant autosomique ; elle s'exprime
de fagon wvariable sous linfluence de facteurs inconnus; elle
peut ne pas se manifester ou, au contraire, apparaitre sous
forme d'une ou de plusieurs tumeurs.

RESUME

Trois malades d'une méme fratrie sont opérés de tumeurs
du glomus carotidien. Leur mére est indemne de toute tumenr :
leur pére est décédé en 1958 aprés exérése d'une paragangliome.
Un autre frére est mort dans les mémes conditions. Deux sont
indemnes. Une tante est morte de tumeur médiastinale (?)

-

Sur les 14 enfants de cette fratrie 7 n'ont pu étre examinés,
7 ont été vus : 3 sont indemnes, 2 sont certainement et 2 proba-
blement porteurs d'une tumeur,

Enfin, chez nos 3 opérés, 2 tumeurs du glomus jugulaire et
un paragangliome sont par ailleurs suspectées.

Ces observations montrent que la maladie glomique est fami-
liale et peut étre pluri-focale chez le méme individu.

Elle se transmet suivant le mode dominant et s‘exprime de
fagon variable suivant l'influence de facteurs encore inconnus.

SUMMARY

Carotid body tumours and familial glomus disease,
by M. Ribet, M. Deminatti, A, Desaulty-Cousin and P. Meignié
(Lille).

Three patients, one brother and two sisters were operated on for
carotid body tumours. Their mother was free of any tumour; their
father died in 1958 after resection of a cervical paraganglioma.
Another brother died in the same way. Two further brothers were
tumour-free. An aunt died from a mediastinal tumour ?

Among the 14 chlldren of the generation under consideration,
7 could not be checked, 7 were examined, 3 were tumour-free,
2 certainly and 2 probably had a cervical tumour.

In our 3 operated patients, 2 tumours of the jugular glomus and
vagal paragangliomas were also suspected.

These cases show that glomus disease is familial and may be pluri-
focal in a given patient. It is transmitted as a dominant with variable
penetrance depending on still unknown factors.

[La Presse Médicale, 14 Juin 1969, 77, n® 29, p. 1043-10486.]
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En Bref

ON PEUT AUGMENTER LA PROPORTION DE SURVIE DES RATS
TRAITES AVEC UNE DOSE MORTELLE DE RAYONS X. — Il suffit pour
cela d'irradier au préalable, avec une dose non mortelle, un autre
animal (rat ou lapin) dont l'organisme va libérer des déchets de lyse.
Ceux-ci seront injectés i un deuxieme animal, lequel effectuera avec
son organisme intact la synthese des facteurs de radio-restauration. On
peut favoriser cette stimulation en faisant subir également au dernier
animal une irradiation. De cette facon, ]. LoisFLEUR a obtenu chez le
rat recevant une dose léthale de 1000 r, une suppression de la
diarrhée dans 50 % des cas et un pourcentage de 25 % de survie
(Annales de I'Institut Pasteur, Janvier 1969, 116, n° 1, 102-110).

DEUX CAS D'ERYTHEME NOUEUX AU COURS DE PANCREATITES
CHRONIQUES ont été observés par J. Parus, A. GErarp, M. BoMPaRT-
Tuorevx, ]J.-Cl. Paris et Ph. MerverLe (Lille Médical, 1968, 13,
n® 10, 1128-1132). Pour les auteurs lillois, il ne faudrait pas parler de
« maladie » de Weber-Christian (association de nouures sous-cutanées,
de manifestations profondes et de déterminations profondes) associée a
une cytostéatonécrose, mais d'un « syndrome » de Weber-Christian di
a des causes diverses parmi lesquelles la pancréatite a une place de
choix.

Quoi qu'il en soit, I'exploration d'un érythéme noueux de l'adulte
doit comprendre des examens permettant d’affirmer ou d'infirmer une
pancréatite chronique. On pourrait mieux alors estimer la fréquence
réelle de tels faits dont le pronostic semble favorable,

Pu. THiBAULT.




