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TUMEURS DU GTOMUS CAROTIDIEN ET MALADIE GLOMIQUE FAMILIALE

Par M. RIBET, M. DEMINATTI, A. DESAULTY.COUSIN et P. MEtGNtÉ

f,as corpuscules ccrrolidiens soat des formcrlions groa-
glioaaaires de I à 2 aar de diomètre siluées à Is bilurco-
lloa corolldJcaac. IIs renleraeat Ies c.ellu.les glomigues,
6léaenls cellulolres de gnoade toille doul on s.I-el gu'ils
cAisseal coalra des chéaroréceptêurs. f,e glouus corofi
diea realerare do focétÿlcholiae el des cotécholomines
Ecris son aode de fonclionuearent a'est pas connu.

Les turacurs glomiques sorl une variélé de lulreurs
cerrlcslcs. Les oôserrslions qui Dous soul rcpporlées
lrolrlraut gue Ieur développeaent peut être sous Ia dépen-
dsncc duae uoolodie lamiliole tronsmise sur Ie mode
doaiuoal culosomique.

trois opérés, paragangliomes carotidiens unilatéraux + pâragan-
gliome vagal très probable dans le 3" cas.

2" Deux enfants, nyant des tumeurs offrant les caractères
cliniques du glomus carotidien.

3' Un frère décédé d'une tumeur latéro-pharyngienne dont
l'examen histologique évoque sans I'afÊrmer la nature para-gan-
glionnaire.

,1" Cinq points ori 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
derx enfants.

Tumeur du glomus carotidien.

Tmeur du giomus carotidien bilaterale.

Tumeur du glomus jugulaire.

Tumeur du glomus carotidien et du glomus jugulaire.

Tumeur du pneumogaskique.

Tumeur du glomus carotidien et du pneumogaskique.

En 1935, Chase rapporte les deux premiers cas de tumeur
du glomus carotidieD dans une même fratrie. Monro en 1g50.
rappelle ces observâtions et cite en outre un travail de Burge
datant de 1916 et signâlant cette incidence familiale; il pense
quil s'agit là de corncidence. La littérature contient maiûtenant
21 publications de cas familiatx qui prouvent le contraire.
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Parmi rws opérés de tumeuîs du gkmrus carotid.ie4 rous aoons troi! malades ifune màne fratrie. Ces malades nous orü
pennis de confiflnü d,eux notions : ln fréquence dcs associûions d,e tumeus paragonglioînaires wggère qu'il s'agit diune maladie
de système ; la naladie glomique est une malad.ie familiale.

Observctioas

I. - Robert M...,37 ans.: I-e 15 Mai 1964: turueui du glomus
carotidien gauche opérée (histologie). Aucun autre paragâDgllonne

n'est suspecté.

IL - Jacqueline M..., 40 ans : Le 15 Juillet 19ô5 : tumeur du
glomus carotidien droit opéÉe (histologie). Tumeur du glomus jugu-
laire zuspectée du côté gauche.

III. - M,arcelle M..., 46 ans : l,e I Mars lg66 : tumeur du glomus
carotidien droit opérée (histologie). T,umeur latéro-pharyngée gauche
(paragangliome vagal très probable). Tu,rneur du glomus jugulaire
il-roit suspectée à l'otoscopie microscopique.

Ces opérés sont üvants après trois à cinq ans de recul. Ils mènent
une vie normale sauf pour le cas I, atteint de troubles neurologiques
extra-pyramidaux en râpport avec une artériopathie diEuse.

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

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

Lac Gcendsrts. - La mère est indemne et il n,y a ausune notion
de hrmeur dans sa famille

Le père, Maurice M..., est décédé en 1gS8 après exérèse d'une
tumeur latéro-phar,vngée gauche, étiquetee c épithélioma peu difié-
rencié n après biopsie, et opérée par voie orale avoc ligature de
la carotide exteme (?), I'intervention ayant été suiüe dans les quel-
ques heures d'une hémiplégie mortelle.

Une nouvelle lecfure des coupes histologiques dernandée quelques
années plus tard conclrrt ( parâgangliome non chronraftne ,.

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

Lc &otrie. - Nos 3 nralacles ont eu B frères : deux sont en bonne
santé et l'examen clinique est chez eux négatif. Le demier est mort
en 1951, quelques jours après exérèse partielle d,une volumineuse
tumeur latéro-phanngée droite évoluant àepuis plus de cinq ans et
accompagnée d'un srmdrome de Villaret (paralysie des 4 demiers
nerfs crâniens et du synpathique, trahissant l,invasion de I'espace
sous-parotidien postérieur). Le compte rendu autopsique dit : . Au
niveau de la gorrttière caroüdienne droite s,est déveloipee ,o" -"...de la. taille d'une ,grosse prune, très dure, dans laqrr"ù" se trouvent
engloMs r la carotide interne, le pneumogaskique, le spioal inteme et
Ie glosso-phar.r,ngien. Cette masse est waisanblableùrt repnesentée
par une- tumeur du ganglion cervical mpériarr ou du gangüoa pleri_
forme du T ,.

La lecfure des coupes ne r permet pas de docrire un aspect
§pique de para-gangliome, mais les lésions observees soot crompa-
tibles avoc ce diagnostic r,

La descendcnca. - Sur les 14 enfants de la fratrie: 7 n,ont pu
étre examinés. L'interrogatoire des parents ne donne aucuD€ notion
de tumeur cewicale ; 7 on1 été vus (enfants des malades I et III) :9 sont porteurs de fu.meurs cervicales de petit volume, présentant
tous les caractères cliniqmes des tumeurs iglomiques. n 'r,"git 

a.z garçons âgés de 8 et l3 aos. L'aîné a une tumeur bilatérale; 
"B 

sont
acfuellernent inderrnes; 2 autres (10 et 15 ans) sont port€urs, auniveau de la bifurcation carotidienne droite, d,une tr:mefaction
minime pour laquelle le diagnostic est très diftcile.

En résumé, il existe dans cette famille :

lo.Quatre 
-malades porteurs de tumeurs paraganglionnaires

prouvées histologiquement : le père, p"r"g"rrjüo--" d-u X ; no.
Les d,wnd.es de tiil.1 à nart d,oiaeftt ètie ddÎesréæ è M. Rnm, EôpitalCalmettc. Lille.
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lo Co tolllaux tuulüronoal oçIor6e.

- 1083 : C-hasg opère une femme de 2E aas porteuse de tumeurs
bilarérales du. glomus caroridieo. il;;p;é*;; *. tumeur
du côté gauche. Lhuteur en aurait retrouv? plus trra S autres
@r da.s lr même famille.

Desai et Patel, lg62:

18d8 ; .Wlihig rspporre l,obsorvetiou d,uae maladc porteuse detruterlrs simultaoées du ctomus iusul.i* 
-Jà"-üiilr. 

carotidien,doo!-l:-frère a une t-"* a" gi"ir, ààrdË.''"-
- t!49: lVassin} (dn Bartels) àdis;;;;;euses de tumeurdu glomus carotidien (dont une UfateÀrel*iss"ciie'îà ro,, à ,n"tumeur du glomus jugulaire,

- l*ÿ0 : Mac Nealy et Hodin (in r,ewinson) observent des tumeursbilatérales chez ao homme dont h f;èr"-;;"";;; semblable.l95l ; Lahey et Varren dé;o";;a à;r';;'même famille5 ma-lades porteurs dune tumeur a" gfo."rË.oîa1"".
).&53: James et Saleehy^décri"*i à"-i"fi";'à;;r, dans uaefratrie, cornme Fletcher * iry. a"r, z gJrÈ."îoor-ë"""0, Lemoine(ln Dor $ §ompel) en 1957 (19re 9t ÀËi, ir"" 

"t'üoctor en rBE6(2 sæurs), Fabre et colt. en- ls60 bè; ; ;J;;,); àispar en rsor(9 sreurs),.Soraluce en t96S (2- frêres), Dù;î':;"r'g6s (frè.e 
"tæur), Conley en lg&3 (pere et ffls), von i"à* *"fdoS ta *rl.

. , Ces ob;elvations prouvent le caractère famüal et héréditaire
*::":^9: la maladie gtomique. L" ptr;; du temps existeune rumeur -du glomus carotidien, sauf dans g observations detumeur jugulaire (Goekopp, in Barrels) 

"fr", â* Jà*r, ut z 
"".de paragangüome vasal'-ch"r -r; ];ir;; ii"e;* (piquet).

. Il faut rapprocher*de cela les 
"b;;;";;;;e cas familiauxde phéochromoc,,tomes (tumeurs au rao"t ri'àà"parabl") tvtoo._head et coll.

20 Observalione loallioles précises et complètes. _ Nousevons retrouvé dans Ia litterature 6 arbres genéilogique, etablispour des familles de malades ov'ruurv.

Bartels, 1949:

ffi6eü& Ë.,
Sprong et Kir y, lg4g:

Lcwison et Weinberg, lgSO (+ I cas rapporté par Rush) :

Katz, lg64:

Kroll, lg67 :

, fgrr ces cas familiaux 
-représentent lE % des observationspubliees de tumeurs du glomus 

"^rouaiÀ.'La bilatéralité estfréquente (Bt g/" des cas-familiaux ;o-Jïl*é.*x). L,associa_tion ù une autre tumeur paraganglionn^ia" 
"*irt 7 fois chez Iemême malade, I fois chez- un parànt pour Contey (glomus jugu_laüe), 2 fois pour Linn (glomui v"g"rilî iËJ. 'pou, oous (glo-mus vagal).

Dès 1986 peterson et Mecker pensaient à une afiection héré_ditaire, opinion reprise par Sirk "i n*t"i, 
""-ïàas.L'étude chromosomique a été 

-faite par Kroll en lg64 ; cetauteur alait par ailleurs. dans_la froriif"'etr*Ë(242 personnes
9:,j tl malades). noté un di6;i;üâ;,;iî iacteurs r.rr et-K de la coagulation chez S0 ;;;Ë'r;;i"pàuroi, en tirerde conclusion.

\lous n'avons Dour notre_part, pas plus que Kroll, découvertd'anomalie chromôsomiqu". Ni* ;;;;;î;dï"";;"nt te mêmegroupe sanguin o Rh * 
.p-!Él".typg c èbe Kell, + dans 2 cas,

- dans I cas. Dufiy +, ùlrss1. 'L,;ü; à"îLu.", généalo_giques est en faveur d,une transmission génidominante auto-somique. Les générations_« sautées " ;";"i-;;;üquer par laméconnaissance de petites tumeurs.
Le gène responsable est_il-porteur dine anomalie, stigmatepathognomonique de tu *nt"ai'", à" a'r"" 

"r"#r" correspon_dant à un facreur orédisposant i p";q; 1",* î"f"a,, f"_,-liale a-t-elle une expression au.si faible'àanrï"îr"ir", familles,comme celle étudiée par Lewison 
" 

rü"i"[".gï"'
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Pourguoi cdste-l-ll loal dc æs lrolét de tumcurs ? La seule
difffculté du diagnostic des petites tumeurs ne répond pas à ces

questions. Il peut donc y avoir pénéhance variable du gèue ou
bien expressivité variable de I'anomalie, Ia maladie apparaissant
sous l'influence de stimuli répétés. Ceci erpliquerait, dans cer-
taiDs cas de stimuladou insufffsante, labsence de tumeur, I'appa-
iltion habituelle de la tumeur après vingt "ns (temps de stimu-
lation) et enffn la survenue simultanee de plusieurs fumeurs de
même nattrre.

La nature de ces stimuli n'est pas encore déffnie ; toutefois
on peut imaginer, d'après ce que l'on sait des foncrions du glo-
mus, qu'ii s'agit de perturbations physico-cliniques sanguines
secondaires i\ un trouble cardio-respiratoire, à un < stress > ou à

une dysendocrinie...

En fait, il faut reconnaitre que le mécanisme exact d'appa-
riiion de la maladie reste incertain. Le fait essentiel est qu'il
s'âgit duue molodie lamiliale du syslème potaganglioaaafue
troasraise sàIon le raode doainont: la causè d'apparition de
toutes les tumeurs glomiques se trouve sur le même gène ; l'ano-
malie génique sembie apparaître par mutation ; elle se trans-
met ensuite sur le mode dominant autosomique ; elle s'exprime
de façon variable sous l'influence de facteurs inconnus; elle
peut ne pas se manifester ou, âu contraire, apparaîûe sous

forme d'une ou de plusieurs tumeurs.

RESUMÉ

Trois malades d'une même frah'ie sont opérés de iumeurs
du glomu carotidien. Leur mère est indemne de toute tumerlr i

leur père est décédé en 1958 après exéràe dune paragangliome.
Un autre frère est mort dàns les mêmes conditions. Deux sont
indemnes. Une tante est morte de tumeur médiastinale (?)

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

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

Ces observations montrent que la maladie glomiclue est fami-
liale et peut être pluri-focale chez le même individu.

Elle se transmet suivant le mode dominant et s'exprime de
façnn variable suivant I'infuence de facteurs encore inconnus.

SUMMARY

Crrotid body tumours and familial glomus üsease,
by M. Ribet, M. Deminûti, A. Desaultg-Cousin and P. Meignü
(Lille).

Three patients, one lrrother and two sisters were operated on for
carotid body hrmours. 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 fumour ?

Among the 14 children 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 operaterl patients, 2 tumours of the jugular glomus and
2 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 rvith variable
penetrance depending on still unknown factors.

fLa Presse Méd.icale, 14 Jün 1969, 77, no 29, p. 1043-1046.1
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Errr BnEf

OT{ PEUÎ ÀUGMENTEN LA PBOPORNON DE SURVIE DES 8Â1S
TRAIIÉS ÀVEC I,NE DO§E MOATf,LLE DE BÀyOrS X. - II sr,fÊt pour
cela d'irradier au préalable, âvec urle dose oon mortelle, un autse
animal (rat ou lapin) dont I'organisme va libérer des déchets de lyse.
Ceux-ci seront iniectés à un deuxième animal, lequel effecfuera avec
son organisme iutact la synthèse des facteurs de radio-restauration. On
peut favoriser cette stimulaüon en faisant subir également au dernier
animal une irradiatioo. De cette façon, J. l,orss.eur a obtenu chez Ie
rat recevant u.ne doso léthale de I 000 r, une srppression de la
diarrhee dans 50 % des cas et un pourcentage de 25 % de survie
(Annalzs de l'lîstittn Pasteur, Janüer 1969, 116, no 1, 102-1f0).

DEUX CÀS D',ÉAITnüt{E NOITEUX ÀU COUnS DE pÀNCnÉÀflTES
CIIRONIQITIS ont été observés par J. P.rnrs, A. Gfoe-no, M. Boupenr-
Tnonsux, J.-Cl. Perrs et Ph. Mcnverr-l.r (Lilb Médical, 1968, 13,

no 10, 1128-1132). Pour les auteurs lillois, il ne faudrait pas parler de
n maladie r de Weber-Christian (association de nouures sous-cutârÉes,
de manifestations prof,ondes et de déterminations prof,ondes) associée à

uno cltostéatonécrose, mais d'u.n . syndrome ' de \ffeber-Christian dû
à des causes diverses parmi lesquelles la pancÉatite a uue place de
choix.

Quoi qu'il en soit, l'exploration d'un éry'thème noueux do l'adulte
doit comprendre des examens permettant d'affirrrer ou d'infirmer uûe
pancréatite chronique. On pourrait mieux a]ors estimer la fréquence
réelle de tels faits dont le pronostic semble favorable.

Ps. Trureucr


