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RPC Recommandation pour la Pratique Clinique
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l. AVANT-PROPOS

L’endométriose se caractérise par la présence de tissu endométrial en dehors de la
cavité utérine. Ces cellules ectopiques se comportent comme le tissu intra utérin et
sont soumises aux mémes influences hormonales et environnementales, entrainant
des réactions inflammatoires locales.

En théorie, il s’agit donc d’un diagnostic histologique.

En pratique, le diagnostic d’endométriose repose le plus souvent sur un faisceau
d’arguments cliniques évocateurs et I'on n’a pas toujours recours a la chirurgie pour
confirmer la maladie.

On distingue 3 formes d’endométriose, souvent associées entre elles :

- L’'endométriose superficielle touchant principalement le péritoine et
caractérisée par une atteinte inférieure a 5 millimetres d’épaisseur ;

- Les kystes endométriosiques de l'ovaire dont 'endométriome qui signe une
atteinte profonde ;

- Et 'endométriose sous-péritonéale profonde, caractérisée par une atteinte
supérieure a 5 millimetres d’épaisseur. Elle est visible a [limagerie.
L’endométriose profonde est fréquemment multifocale et touche
principalement les structures pelviennes suivantes : ligaments utérosacres,
torus uterinum, cul-de-sac vaginal postérieur, vessie, ureteres et tube digestif
(rectum, jonction recto-sigmoidienne, appendice) (1) (Figure 1). Bien que les
localisations extra-pelviennes soient exceptionnelles, la description de cas
(rares) dans la littérature montre bien que toute localisation reste possible
(localisations parenchymateuses pulmonaires, cérébrales...).

Figure 1 :

Principales  localisations
pelviennes
d’endométriose profonde
d’apres I'Atlas
iconographique de
I'endomeétriose extra-

utérine en IRM de
Dallaudiéere et al.

Figure 1 :

Cullen 1919 modifié in Maubon A, Rouanet JP, DIU Imagerie Gynécologique 2008-2009. 1 : adénomyose ; 2 : torus
uterinum ; 3 : atteinte tubaire ; 4 : ligament rond ; 5 et 6 : atteinte ovarienne et péri-ovarienne ; 7 : ligament utéro-sacré ;
8 : atteinte digestive ; 9 : paroi abdominale ; 10 : ombilic ; fleche rouge : espace vésico-utérin ; fleche bleue : espace
recto-vaginal ; fleche verte : cul-de-sac de Douglas.
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Une prise en charge optimale de cette pathologie est idéalement réalisée dans les
centres reconnus comme « experts », de référence, par le CNGOF (1) (2).

1. Physiopathologie

La physiopathologie de 'endométriose est mal comprise et 4 théories principales ont
été retenues pour expliquer la répartition des lésions : (1) (3)

- La théorie du reflux se définit par une régurgitation des menstruations par les
trompes dans la cavité abdominale en période de regles. Cette théorie
expliquerait la prédominance des Iésions dans la partie postérieure gauche du
pelvis du fait du principe de la gravité. |l s’agit de la théorie privilégiée.

- La théorie de la métaplasie Millerienne se justifie par une origine
embryonnaire commune des cellules péritonéales et des canaux de Miiller.
Les cellules mésothéliales indifférenciées du péritoine se transformeraient par
métaplasie en cellules endométriales sous 'action de plusieurs facteurs.

- La théorie de [linduction reposerait sur la transformation de cellules
indifférenciées mésenchymateuses (cellules souches ou progéniteurs de la
moelle osseuse) en cellules endométriales sous l'action de substances qui
seraient libérées par 'endomeétre.

- Lathéorie de la diffusion métastatique reposerait sur le constat de la présence
de tissu endométrial au niveau des vaisseaux pelviens avec une
dissémination par voie hématogéne de ces cellules endométriales sous forme
d’emboles.

Ces deux dernieres théories pourraient expliquer les localisations extra-pelviennes et
notamment les localisations extra-abdominales atypiques. La théorie de la diffusion
métastatique a été étudiée a I'aide d’'un modéle murin (4).

D’autres mécanismes moléculaires sont impligués comme [linflammation et la
biosynthése des hormones stéroidiennes : le rble pro-inflammatoire des cestrogénes
serait corrélé a 'augmentation des capacités d’adhésion cellulaire et a I'absence de
destruction du tissu ectopique.

Il s’agit donc d’'une maladie multifactorielle dont certains facteurs de risque ont été
reconnus et corrélés a la théorie du reflux : le sexe et 'age (femmes en période
d’activité génitale), I'exposition aux menstruations (ménarche précoce, régles
abondantes et prolongées, cycles courts, nulliparité ou parité faible, absence
d’allaitement, malformations génitales obstructives) sont les principaux. Il existerait
une prédisposition familiale avec un risque ratio de 5 (1).

L’évolution de 'endométriose est actuellement difficilement prévisible du fait de la
méconnaissance précise de sa physiopathologie.
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2. Epidémiologie et prévalence

La prévalence de I'endométriose est difficile a évaluer en population générale. Son
diagnostic est difficile de par I'hétérogénéité de I'expression clinique chez les
patientes. Elle touche principalement les femmes en période d’activité génitale. I
existe une discordance clinico-histologique importante : toutes les femmes atteintes
d’endométriose ne sont pas symptomatiques et la séveérité de la symptomatologie
n’est pas toujours corrélée a la gravité de I'atteinte histologique.

L’endométriose est considérée comme une maladie lorsqu’elle cause des douleurs,
une infertilité et/ou une dysfonction d’organe (1).

En 2004, le College Américain d’Obstétrique et de Gynécologie estimait la
prévalence de 'endométriose a environ 33% chez les femmes souffrant de douleurs
pelviennes chroniques. Cette estimation était basée sur la compilation de 11 études
publiées dans lesquelles la prévalence de 'endométriose varie grandement, allant de
2 a 74% (5). La prévalence estimée dans chacune de ces études était trés
hétérogéne et associée de fagon positive a 'année de publication mettant en lumiére
un probable biais lié a I'évolution des connaissances des différentes manifestations
possibles de cette maladie (Figure 2). Une incidence annuelle autour de 0,1 % a été
rapportée parmi les femmes agées de 15 a 49 ans d’aprés une étude menée entre
1981 et 2000 sur la population Islandaise (6). La prévalence de I'endométriose
asymptomatique n’est pas connue en population générale.

Figure 2 :
80 > ¢
Prévalence de
’ I'endométriose selon
60 'année de publication des
3 articles,
l§w~ o ' Tirce de Tlarticle The
= . . prevalence of endometriosis
. ) in women with chronic
7 L. " pelvic pain,
e I Pubié en 2005 dans la
P o flis vtk of e Drevefoe o w0 iws w1 10 19 2000 revue Gynecologic and

timate from that study. Note the general in-

creasing trend of the prevalence coincides Year of publication

with the year of publication. O bStetrl Cc I nveStlgatl on

L’évolution des modes de vies dans les pays développés tendrait tout de méme a
soutenir I'idée d’une augmentation progressive de la prévalence au fil des années, de
par 'accumulation des facteurs de risque.
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De nos jours, il existe une baisse de I'dge des premiéres regles, une baisse du
nombre de grossesses par femme, une baisse de l'allaitement, un dge de plus en
plus tardif a la premiere grossesse. Ces éléments ont pour conseéquence
d’augmenter le nombre des menstruations et des ovulations au cours de la vie d’'une
femme.

Cela reste cependant une hypothése, un biais d’observation pouvant également
expliquer le fait que 'endométriose semble plus fréquemment diagnostiquée du fait
des progres de la ccelioscopie et de I'imagerie (7).

3. Principales manifestations cliniques

Les Recommandations pour la Pratique Clinique éditées en 2017 par le CNGOF et la
HAS sur la prise en charge de I'endométriose ont précisé la place et la valeur
diagnostigue des principaux symptdmes évocateurs et localisateurs de
'endométriose. lls sont les suivants : (1-1,3,4)

- Les douleurs pelviennes chroniques : chez les patientes souffrant de douleurs
pelviennes chroniques, il est recommandé de rechercher une endométriose
profonde en cas de douleur a la défécation pendant les regles ou de
dyspareunie profonde intense associés (recommandation de Grade B) ;

- les dysménorrhées intenses (NP2): elles sont classiquement d’intensité
sévere (EN>7), résistantes aux antalgiques simples (anti-inflammatoires non
stéroidiens et antalgiques de palier 1), s’aggravant avec le temps
(dysménorrhées secondaires tardives), suspendues ou atténuées par les
périodes d’aménorrhées et elles ont un retentissement important sur la vie
socio-professionnelle (alitement, absentéisme) ;

- les dyspareunies profondes (NP2): avec un caractére positionnel et un
retentissement sur la vie sexuelle du couple;

- les douleurs a la défécation a recrudescence cataméniale (NP2) ;

- les signes fonctionnels urinaires a recrudescence cataméniale (NP2):
principalement des signes fonctionnels irritatifs avec ou sans hématurie
associée ;

- et linfertilité (NP2) : l'association douleurs pelviennes — infertilité est tres
évocatrice d’endométriose. Dans I'étude de Fourquet et al. (8), 90% des
femmes endométriosiques ont eu des difficultés a procréer et 48% ont eu
recours a la procréation médicalement assistée (PMA). A linverse, 25 a 40%
des femmes infertiles ont une endomeétriose (9). Le degré d’infertilité dépend
du niveau de l'atteinte endométriosique : il est logiqguement plus important en
cas d’atteinte tubaire et/ou ovarienne. D’autres causes d’infertilité peuvent
s’intriquer a 'endométriose.
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Les douleurs sont dues aux microhémorragies cataméniales et a I'inflammation au
niveau des implants d’endométriose, aux infiltrations endo et péri-nerveuses, et aux
adhérences. De ce fait, les douleurs peuvent étre cycliques et/ou chroniques.

Il est par ailleurs recommandé de rechercher une symptomatologie évocatrice de
sensibilisation chez les patientes atteintes d’endométriose douloureuse car ce
syndrome, parfois associé, peut étre un facteur de risque d’échec du traitement de
'endométriose et nécessite une prise en charge spécifique (recommandation de
Grade B).

4. Stratégie diagnostique

Des nouvelles recommandations ont été élaborées en 2017 par la HAS, en
collaboration avec le CNGOF, concernant la prise en charge de 'endométriose avec
proposition d’arbres décisionnels destinés a mieux encadrer la prise en charge de
ces patientes (1-5).

Au vu des données actuelles de la littérature, le dépistage de I'endométriose, que ce
soit dans la population générale ou les populations identifiées comme « a risque »
(facteurs de risque ou antécédent d’endométriose chez une apparentée), n’est pas
recommandé (recommandation de Grade A). Néanmoins, il est possible de proposer
une stratégie diagnostique devant des symptdémes douloureux pelviens chroniques
(dysménorrhées, dyspareunies, douleurs pelviennes non menstruelles), ainsi qu’une
stratégie des examens de premiére intention (Figure 3).

Patiente
Plainte pour symptémes douloureux pelviens ’{ <» Evaluer la douleur (intensité et retentissement ]
chroniques (dysménorrhée. dyspareunies I
douleurs pelviennes non-menstruelles) “» Rechercher des symptdmes évocateurs lendométriose : dysménorrhée intense
(>7. absentéisme fréquent. résistance aux antalgiques de niveau 1), infertilité
2 o rcher des symptémes loc oS-
Soins Premiers dyspareunies profondes. douleurs a la défécation cydliques. signes urinaires cycliques
médecin généraliste s
gynécologue, sage-fernme =» Examen clinique et pelvien (si possible
=» Echographie pelvienne de premidre ligne [Figure 2]
[ Signes localisateurs d endométriose profonde, infertilité, ou présence d'un endométriome a I'échographie ? ]
Non
[ l “» Rechercher une endométriose profonde |

[ Pas de souhait de grossesse } I Souhait de grossesse, infertlité, impossibilité ou I

T refus de la contraception hormonale
[ » Contraception hormonale ]
| -
=» Examens de 2*™" &t 3™ intention & la recherche
£ 6 ? —— ? —————»
| o | { Nen |} l d'une endométriose profonde [Figure 3]
Soins Secondaires

Pas de recherche d'une endométriose
=» Poursuite de la contraception

Figure 3 : Stratégie diagnostique dans les examens de premiére intention en cas de
suspicion d’endométriose, d’aprés les RPC endométrioses du CNGOF et de la HAS
de 2017
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La recherche des symptdmes évocateurs de I'endométriose et des symptomes
localisateurs de I'endométriose profonde (dyspareunies profondes, dyschésies
cycliques, signes fonctionnels urinaires cycliques) doit étre systématique et permet
d’orienter vers des examens de deuxiéme intention.

Dans un deuxieme temps, il est donc proposé une stratégie de réalisation des
examens de deuxiéme et troisieme intention, notamment en fonction de la suspicion
et/ou de la découverte de Iésions de localisation spécifique ou la suspicion de Iésions
superficielles (Eigure 4).

Soins Secondaires, examens de 2™ et 3¢M¢ intention a la recherche d'une endométriose

= Examen gynécologique onienté (clinicien référent) | rigidité des cul de sacs vaginaux, perception d'un nodule, annexes fixés, nodules bleutés
» Recharcher des sympidmes évocateurs de sensibilisation
ol
= Echographie endovaginale de 2" intention (échographiste référent). ou
= |IRM pelvienne: selon le protocole spécifique interprétée par un radiologue référent

Endométriose profonde confirmée par des lésions caractéristiques ] ( Absence de lésion caracténstique
[ Endométriose superficielle possible si symptdmes dvocateurs
*» Rechercher des sympidmes évocateurs de sensibilisation =» Coelioscopie diagnostique peut &tre indiqués
Pas de coelioscopie & but uniqguament diagnostique i suspicion clinique et examens préopératoiras négatifs
= Consultation dédide si infertilité associde = Doit s insérar dans une stratégie de
2 Rechercher systématiquement des localisations urinaires et digestives prise en charge des douleurs ou de linfertilité
Avant une chirurgie d’exérése de l'endométnose profonde = Exploration abdomino-pelvienne compléte
<> Examens de 3*"* intention adaptés au =» Description exhaustive des lésions
bilan préopératoire de chaque localisation viscérale = Biopsies dirigées (ou exérdse) si lésions macroscopiques

Figure 4 : Stratégie diagnostique dans la réalisation des examens de 2°™ et 3°™®
intention en cas de suspicion d’endométriose, d’aprés les RPC endométrioses du
CNGOF et HAS de 2017

D’aprés la HAS et le CNGOF (1), les performances de I'IRM pelvienne pour le
diagnostic d’endométriose ovarienne ou d’endométriose profonde sont bonnes,
méme si des différences existent entre les différentes localisations (valeur
diagnostique inférieure pour les localisations vaginales et de la cloison recto-
vaginale). Le risque de classement a tort est égal ou inférieur a 10 % pour les
equipes entrainées (NP2), d'ou l'intérét d’adresser a un radiologue référent pour
limiter les faux négatifs. Cette technique d’imagerie n’est par contre pas satisfaisante
pour le diagnostic des lésions d’endométriose superficielle: une imagerie négative,
n’élimine pas pour autant I'existence d’'une endométriose superficielle.

L’IRM pelvienne est reconnue par la HAS et le CNGOF, comme une technique
reproductible pour le diagnostic d’endométriose pelvienne (NP3).

Une méta-analyse (10), publiée en 2015 et regroupant 20 études (15 prospectives et
5 rétrospectives) incluant 1 819 patientes, avec comme Gold Standard une preuve
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histologique de la maladie, a confirmé ces données. Avec une prévalence de la
maladie de 20 % (365/1819) dans cette population, la sensibilité globale de I'lRM
était de 83 % (95 % CI 78-86) pour une specificité de 90 % (95 % CI 87-93).

Le protocole d’IRM pelvienne doit comprendre des séquences en pondération T2 et
en pondération T1 sans et avec saturation de graisse. |l est nécessaire d’analyser
plusieurs plans de coupe, notamment en pondération T2.

Différentes méta-analyses de la Cochrane sur les biomarqueurs et les examens
d’'imagerie ont concluent que le Gold Standard dans le diagnostic de 'endométriose
était la ccelioscopie (1). Mais il s’agit la d’'un examen invasif, qui ne doit pas étre
utilisé uniquement a but diagnostic, mais qui doit avoir une finalité thérapeutique.

Le CNGOF recommande depuis 2007 que le compte-rendu opératoire de la
ccelioscopie diagnostique, réalisée pour suspicion d’endométriose, contienne une
description exhaustive et précise de la cavité abdomino-pelvienne et des types de
Iésions dans le but de corréler les symptomes avec la pathologie et de guider la prise
en charge thérapeutique (accord professionnel). L’exploration ccelioscopique
minutieuse abdominale puis pelvienne s’apparente aux recommandations émises
pour la chirurgie oncologique (FIGO), en raison de la multifocalité de 'endométriose.
L’utilisation des classifications rASRM (Annexe 1) et Enzian (Annexe 2) (11) est
encouragée pour décrire I'étendue de 'endométriose (accord professionnel).

En cas de Iésions d’endométriose suspectées macroscopiquement, la confirmation
histologique varie entre 52 et 75 % (1). La ccelioscopie peut surclasser les lésions
(NP2). Les lésions superficielles, de petite taille et atypiques augmentent le risque de
faux-positifs (NP2). Il est recommandé de réaliser des biopsies en cas de lésions
typiques ou atypiques lors d’une ccelioscopie diagnostique pour confirmer le
diagnostic d’endométriose (Grade B).

5. Stratégie thérapeutique

Dans le cadre de la prise en charge de I'endométriose symptomatique, il est
recommandé d’évaluer la qualité de vie des patientes (recommandation de Grade C).

Il n'est recommandé de prendre en charge I'endométriose que lorsqu’elle a un
retentissement fonctionnel (douleur, infertilité) et/ou lorsqu’elle entraine une altération
du fonctionnement d’'un organe (Accord d’experts).

Concernant le traitement hormonal, il n’'y a pas de données suffisantes dans la
littérature permettant de montrer la supériorité d’'un traitement hormonal sur un autre
pour la prise en charge des douleurs liees a 'endométriose en dehors des contextes
de chirurgie (NP1 a 3 en fonction des molécules comparées). Il est recommandé de
prendre en compte les contre-indications, les effets indésirables potentiels, les
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traitements antérieurs et l'avis de la patiente pour guider le choix de la molécule
(Accord d’experts).

- Chez une femme ayant une endométriose asymptomatique, il n'y a pas
d’indication a prescrire un traitement hormonal en I'absence de demande de
contraception (recommandation de Grade C) ;

- Les traitements hormonaux recommandés en premiére intention dans la prise
en charge de I'endométriose douloureuse sont la contraception par cestro-
progestatifs ou le DIU au Levonorgestrel a 52 mg (recommandation de Grade
B) ;

- En raison de leurs effets secondaires, les GnRHa en association a une add-
back thérapie et le Diénogest sont recommandés en deuxieme intention dans
la prise en charge de I'endométriose douloureuse, hors contexte d’infertilité
(recommandation de Grade C) ;

- Avant chirurgie, il n'y a pas de preuve permettant de recommander

systématiquement un traitement hormonal préopératoire dans le seul but de
prévenir le risque de complication chirurgicale, de faciliter la chirurgie, ou de
diminuer le risque de récidive de 'endométriose (Accord d’experts) ;

- En l'absence de souhait de grossesse, il est recommandé de prescrire un
traitement hormonal postopératoire afin de réduire le risque de récidive
douloureuse de I'endométriose et d’améliorer la qualité de vie des patientes
(Grade B).

- Concernant l'utilisation des macroprogestatifs, (en dehors du Dienogest)
aucune recommandation n’a pu étre formulée faute de données suffisantes
dans la littérature. Ils sont néanmoins tres largement utilisés en France et ont
I’AMM pour cette indication.

Si une origine neuropathique de la douleur est avérée, elle doit faire I'objet d’un
traitement spécifiqgue (recommandation de Grade C).

Les prises en charge non médicamenteuses qui ont montré une amélioration de la
qualité de vie peuvent étre proposées en complément de la prise en charge médicale
de lendométriose (Accord d’experts): acupuncture, ostéopathie, yoga,
neurostimulation transcutanée, etc...

La prise en charge de la douleur chronique de fagon globale par une évaluation
interdisciplinaire  (gynécologues, algologues, sexologues, psychologues et
assistantes sociales) est recommandée (Accord d’experts).

6. Problématique

Il existe souvent un important retard diagnostic dans I'endométriose. Ce dernier est
consécutif a la mauvaise compréhension de la physiopathologie, 'hétérogénéité de
la symptomatologie, I'absence de dépistage possible et a I'amélioration de la
symptomatologie sous contraception hormonale.
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Le cas clinique présenté ici rapporte le cas d’une patiente présentant une
manifestation atypique d’endométriose sous forme de péricardites cataméniales. |
illustre particulierement ce retard diagnostic :

- D’une part, de par I'histoire personnelle de contraception hormonale ayant
permis de différer la symptomatologie avec un déclenchement a l'arrét de la
contraception pour le projet de grossesse (effet suspensif de la contraception
hormonale), cette situation étant régulierement rencontrée chez les patientes
atteintes d’endométriose ;

- Et d’autre part, de par la présentation clinique inhabituelle de premier abord,
les localisations extra-pelviennes restant exceptionnelles, d’autant plus
lorsqu’elles sont extra-abdominales.

Le but de ce travail est de faire le point a partir d’'un cas clinique et de la revue de la
littérature sur cette manifestation d’endométriose exceptionnelle qu’est la péricardite
catameéniale.
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Il. ARTICLE EN FRANCAIS

1. Introduction

L’endométriose se caractérise par la présence de tissu endométrial en dehors de la
cavité utérine. Ces cellules ectopiques se comportent comme le tissu intra utérin et
sont soumises aux mémes influences hormonales et environnementales, entrainant
des réactions inflammatoires locales. En théorie, il s’agit donc d’'un diagnostic
histologique. En pratique, le diagnostic d’endométriose repose le plus souvent sur un
faisceau d’arguments cliniques évocateurs et I'on n’a pas toujours recours a la
chirurgie pour confirmer la maladie.

Les formes pelviennes sont typiquement a lorigine de douleurs pelviennes
chroniques, dysménorrhées intenses, dyspareunies, et parfois de manifestations
douloureuses urinaires ou rectales a recrudescence cataméniales. Cette
symptomatologie n’étant pas trés spécifique, le retard diagnostic est fréequent (1,12).
Bien que les localisations extra-pelviennes soient exceptionnelles, la description de
cas (rares) dans la littérature montre bien que toute localisation reste possible (1,13—
16). Les formes extra-pelviennes d’endométriose sont souvent difficiles a
diagnostiquer du fait de leurs manifestations atypiques.

Nous rapportons ici un cas exceptionnel de péricardite cataméniale chronique
réactionnelle a un nodule endométriosique sous-diaphragmatique.

2. Cas clinique

Nous rapportons le cas d’une femme caucasienne de 38 ans ayant été adressée a
un service de Gynécologie par sa cardiologue traitante pour exploration d’une
éventuelle endométriose dans un contexte de tableau de péricardite récidivante
chronique, avec exacerbation cyclique de la symptomatologie, évoluant depuis 2 ans.

Ces péricardites étaient typiques cliniguement et confortées par les examens
paracliniques (ECG, échocardiographies, biologie) a plusieurs reprises. Elles étaient
résistantes aux traitements usuels (repos, Aspirine et Colchicine pendant 6 mois). Un
bilan étiologigue initial complet avait été réalisé, revenant entierement négatif. Seule
la sérologie a Mycoplasma Pneumoniae était revenue positive et la patiente avait
donc éteé traitée par antibiothérapie pendant 10 jours, associée a une corticothérapie
pendant 5 jours, sans effet sur la symptomatologie. Une IRM cardio-vasculaire avait
montré la persistance d’'une petite lame d’épanchement péricardique, sans argument
pour une péricardite constrictive, a quasiment un an du début des troubles. Un
cathétérisme cardiaque droit avait été realisé afin d’éliminer une péricardite
chronique constrictive et le bilan étiologique a été repris en collaboration avec les
médecins internistes. Le bilan biologique avait permis d’éliminer les causes auto-
inflammatoires et infectieuses. Le PET-scanner (figure 5) retrouvait un foyer hyper
métabolique difficlement caractérisable sous le ventricule droit, d’origine
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péricardique, mais avait permis d’éliminer les causes paranéoplasiques et une
vascularite. Les internistes avaient conclu a une péricardite d’allure idiopathique sans
arguments francs pour un lupus érythémateux systémique.

Figure 5: PET scanner au FDG
corps entier (Morpho TEP), coupe
axiale (A) et reconstruction coronale

(B).

Foyer hyper métabolique
difficilement caractérisable, situé
sous le ventricule droit, d’origine
péricardique en premiere hypothése.

Le point avait été alors refait sur le plan gynécologique devant une symptomatologie
d’allure cycligue avec majoration des douleurs thoraciques a chaque période de
regles ou elles devenaient intolérables avec un épanchement péricardique fluctuant a
I'échocardiographie et un cas récent retrouvé dans la littérature qui semblait similaire
(12).

La patiente rapportait un antécédent de dysménorrhées intenses amendées par une
contraception cestro-progestative (patch d’Evra® : Norelgestromine/Ethinylestradiol
203/33,9ug/24h). Un an avant le début des signes cardiaques, la contraception avait
été arrétée pour un projet de grossesse. Un bilan d’infertilité avait été amorcé apres
un an d’échec de conception. L'échographie pelvienne, I'lRM pelvienne, les dosages
hormonaux et I'hystérosalpingographie étaient normaux. Le bilan du partenaire
n‘avait pas été réalisé et la PMA n’avait pas été proposé devant I'apparition de la
symptomatologie cardiaque, mettant au second plan le désir de grossesse.

Depuis l'arrét de la contraception, la patiente présentait des dysménorrhées intenses,
des dyspareunies profondes positionnelles, une dysurie puis était apparue la
symptomatologie cardiaque sur un mode progressif. Le toucher vaginal retrouvait
une douleur provoquée au cul de sac vaginal gauche sans palpation d’induration, de
nodule ou de masse. Le tableau clinique était donc fortement évocateur d’'une
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endométriose pelvienne (dysménorrhées intenses associée a une infertilité primaire
et a des signes localisateurs) malgré la normalité d’'une IRM réalisée 3 ans
auparavant.

Une IRM cardiaque en période de regles a alors été réalisée afin de rechercher un
épanchement hémorragique. Elle mettait en évidence une structure bien limitée sous
diaphragmatique située sous le ventricule cardiaque droit, mesurant 2,5 cm en coupe
sagittale et 1 cm de haut dont les caractéristiques étaient effectivement compatibles
avec une localisation d’endométriose (discret hyper signal T1 et franc hyper signal
T2) (Figure 6). Il semblait exister une deuxieme localisation sous-phrénique au-
dessus du dome hépatique a sa partie postérieure. L’examen n’avait pas rapporté
d’épanchement péricardique, d’anomalie cardiaque ou péricardique associée.
Malheureusement, 'examen avait été incidenté par une panne logicielle n’ayant pas
permis de réaliser la plupart des images apres injection.

Figure 6 :

IRM cardiaque durant

les regles :

Coupe sagittale (A et

limitée
diaphragmatique
située sous

caractéristiques

localisation
d’endométriose
(discret hyper
Tl et franc
signal T2).

C : Coupe Axiale
T2 Fat Sat

B) : structure bien

ventricule  cardiaque
droit, mesurant 2,5 cm
en coupe sagittale et 1
cm de haut dont les

étaient  effectivement
A : Coupe Sagittale TRUFI B : Coupe Sagittale T2 TSE sang noir compatibles avec une
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L’IRM avait ainsi permis de confirmer la présence d’'une endométriose extra
pelvienne sous-diaphragmatique dont la localisation proche du ventricule droit
pouvait expliquer les douleurs de type péricardite, et expliquant la non-efficacité des
thérapeutiques usuelles de la péricardite utilisées seules.

La contraception cestro-progestative sur un schéma continu afin de bloquer les
régles a alors été reprise, aprés réalisation de I'IRM cardiaque, sous forme de patch
oestro-progestatifs (Evra®). Trois mois apres le début du traitement, la patiente a
rapporté une franche amélioration de la symptomatologie douloureuse et des
manifestations cardiaques malgré la persistance de quelques douleurs latéro-
thoraciques droites et de spottings : le traitement hormonal a alors été modifié (prise
de Médrogestone, 5 milligrammes en 2 prises par jour). Le couple étant en projet de
grossesse, une prise en charge en PMA pour Fécondation In Vitro leur a été
proposée.

De principe, I'IRM pelvienne avait été controlée, revenant de nouveau normale.

3. Discussion

a. Endométriose thoracique et diaphragmatique

L’endométriose thoracique et diaphragmatique est une pathologie déja décrite : elle
reste une entité rare, méme si sa prévalence est sans doute encore sous-estimée

(17) ().

D’aprés une analyse rétrospective anglaise datant de 1996 (12), le pic d’incidence de
'endométriose pelvienne apparait entre 24 et 29 ans, soit environ 5 ans avant le pic
d’incidence de I'endométriose thoracique qui serait entre 30 et 34 ans. Il existe une
association significative entre la présence d’'une endométriose pelvienne et la
survenue plus tard d’'une endométriose thoracique.

Il existe 4 formes d’endométriose thoracique plus fréquemment rencontrées (19):

- Le pneumothorax est la présentation la plus commune et survient dans 73%
des cas. L'endométriose est d’ailleurs la premiere cause de pneumothorax
droit spontané chez les femmes en période d’activité génitale. Leur
chronologie est trés évocatrice : le plus souvent, les symptdémes surviennent
de 24h avant les regles et jusqu’a 72h aprés leur début (13).

- L’hémothorax dans 14% des cas ;

- L’hémoptysie dans 7% des cas ;

- Les nodules pulmonaires dans 6% des cas.
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- D’autres présentations moins fréquentes sont possibles (17) : 'endométriose
péricardique n’est pas spécifiguement mentionnée.

L’hémi thorax droit serait impliqué dans plus de 90% des manifestations thoraciques
d’endométriose, excepté pour les nodules pulmonaires ou il ne semble pas y avoir de
latéralité préférentielle.

Une autre revue de 5 cas cliniques (18) met en avant le fait que, bien que le
diagnostic de certitude d’endométriose soit histologique, ce n’est pas toujours
possible au vu des difficultés techniques et des risques de complications de la
chirurgie, surtout chez les patientes asymptomatiques. Les principaux risques de
complication dans la chirurgie de 'endométriose thoracique et diaphragmatique sont
les dommages sur le diaphragme, le nerf phrénique, les poumons, les vaisseaux ou
le cceur (19).

En pratique, le traitement médical est le traitement de premiére intention des
patientes n’ayant pas de désir de grossesse dans l'immédiat. Dans les cas
suspectés, cela met en lumiére la nécessité d’'une évaluation multidisciplinaire.

Selon la HAS et le CNGOF, compte tenu de la prévalence de I'atteinte pelvienne
associée (50 a 80 %) (NP3), une consultation avec un gynécologue en cas de
découverte d’endométriose thoracique est conseillée (recommandation de Grade C)

(D).

b. Mécanismes physiopathologiques impliqués

Concernant l'origine des implants endométriosiques, plusieurs théories
physiopathologiques existent. Certaines d’entre elles peuvent expliquer I'existence
des localisations endométriosiques extra-abdominales (1) (3) (17) (20).

Les théories des emboles lymphatiques et vasculaires (diffusion métastatique) et de
I'induction de cellules souches ou de progéniteurs issus de la moelle osseuse sont
idéales pour rendre compte de certaines formes particuliéres d’endométriose extra-
péritonéales, comme les localisations intra parenchymateuses (cerveau, poumon,
par exemple). La théorie de la diffusion métastatique avait d’ailleurs été étudiée sur
un modéle murin (4) mettant en évidence une dissémination des cellules
endométriales vers le cerveau, les poumons, la rate et le foie de ces souris.

Mais le meécanisme qui semble étre a l'origine de la plupart des implants
endométriosiques est celui lié a la théorie de la régurgitation menstruelle par les
trompes, avec passage de tissu endométrial dans la cavité abdomino-pelvienne,
absence de destruction des tissus régurgités et adhésion de ces implants aux tissus
péritonéaux (1,3,17,20). Ce mécanisme explique ainsi que les lésions semblent se
distribuer selon le principe de la gravité (déclivité). Ainsi, plus de 90 % des lésions
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profondes se trouvent dans le compartiment postérieur du pelvis. La répartition
anatomique des lésions dans le pelvis est également asymétrique, prédominante a
gauche. Au niveau de I'abdomen et du thorax, la prédominance est en revanche du
c6té droit, en raison du flux horaire du liquide péritonéal et de particularités
anatomiques, comme le ligament falciforme du foie qui barre 'accés a I'épigastre et a
’hypochondre gauche (Figure 7). Au niveau pleural, il existe également une
préférence pour le coté droit (pres de 95 % des cas). La présence d’endométre au
niveau de la plévre s’expliquerait par I'action conjointe du reflux menstruel et du flux
péritonéal, qui permettraient d’acheminer les fragments d’endometre au niveau de la
coupole diaphragmatique ou ils subiraient un passage trans-diaphragmatique au sein
d’'un diaphragme poreux idiopathique ou secondairement poreux. A noter que les
nodules d’endométriose de localisation diaphragmatique, étant le siége d’une
inflammation chronique a exacerbation cyclique (18), on comprend bien qu’ils
puissent entrainer une certaine fragilité du diaphragme avec apparition progressive
de fenestrations (porosité secondaire). D'une fagon générale, cette porosité
diaphragmatique le rendrait non étanche et rendrait cette théorie plausible pour
expliquer les localisations intra-thoraciques. Par extension, cette notion de porosité
pourrait également s’appliquer a d’autres tissus que le tissu diaphragmatique.

Figure 7 :

Schéma du flux péritonéal : sens
horaire dans la cavité
péritonéale.

Tiré de [larticle Asymmetry in
distribution of diaphragmatic
endometriotic lesions: evidence
in favour of the menstrual reflux
theory, de Vercellini et al.

Enfin une derniéere théorie, celle de la métaplasie Millérienne (présence de cellules
meésothéliales indifférenciées du péritoine se transformant par métaplasie en cellules
endométriales) pourrait expliquer [I'apparition de Iésions endométriosiques
diaphragmatiques.

La physiopathologie de I'endométriose thoracique est probablement multifactorielle

avec lintrication de ces différentes théories, aucune n’expliquant a elle seule toute
I'étendue des possibles localisations endométriosiques.
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c. Stratégies diagnostiques

Le diagnostic d’endométriose thoracique est difficile (21).

Les examens complémentaires doivent étre réalisés de préférence pendant les
régles afin d’augmenter leur sensibilité car 'aspect et la taille du tissu endométrial
sont variables au cours du cycle.

La sémiologie IRM est extrémement polymorphe (22) mais peut se caractériser par la
présence de lésions a contenu hémorragique de signal variable en fonction du
produit de dégradation de I'hémoglobine et de son ancienneté mais pouvant
apparaitre en hyper signal T1 en cas de lésion récente et semi-récente, hypo signal
T1 en cas d’atteinte ancienne, de signal trés variable en T2 mais généralement en
hypo signal T2. En macroscopie, ces Iésions correspondent a des foyers
hémorragiques entourés par un épithélium endométrial et du stroma au niveau des
ovaires et des implants hémorragiques ou fibro-hémorragiques L’endométriose
présentant un grand polymorphisme |ésionnel, en termes de signal mais aussi en
terme de multiplicité des localisations lésionnelles, le plus souvent associées entre-
elles, cela souligne tout lintérét d’'une connaissance précise de ses différents
aspects typiques et la nécessité d’'un adressage ou d’une relecture de I'imagerie par
un radiologue référent.

L’IRM est un examen trés sensible (23) qui permet de faire la cartographie compléte
des lésions d’endométriose profonde avant prise en charge chirurgicale, sous
réserve que I'endométriose superficielle, elle, n’est pas visualisable a I'imagerie. Une
méta-analyse (10) de 20 études (1819 femmes inclues) a permis de déterminer la
sensibilité et la spécificité de I'lRM pour chaque type de localisation d’endométriose
pelvienne profonde. L’'IRM apparait comme un outil puissant, précis, simple,
reproductible et peu colteux pour la réalisation de cette cartographie préopératoire.

Quelques études (1) semblent montrer l'intérét de I'IRM pour les localisations
diaphragmatiques et thoraciques de 'endométriose. Les implants peuvent apparaitre
en hyper intense et sont souvent localisés dans la partie postéro-supérieure du
diaphragme et préférentiellement du cété droit.

La ccelioscopie avec biopsies dirigées reste le Gold Standard des outils diagnostics
car elle permet d’obtenir une preuve histologique de la nature endométriosique des
Iésions. Le traitement chirurgical semble également montrer son efficacité. Mais la
ccelioscopie ne doit pas étre réalisée uniquement a but diagnostique et le traitement
médical de premiére intention est toujours indiqué. De plus, le prélevement
coelioscopique d'implants sous-diaphragmatique peut étre un geste potentiellement a
risque.
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d. Stratégies thérapeutiques de ’'endométriose thoracique

La rareté et la variété des manifestations cliniques rendent difficile la prise en charge
thérapeutique (21). La décision thérapeutique doit tenir compte de la localisation et
des manifestations cliniques de I'endométriose thoracique mais aussi du désir de
grossesse car I'endométriose touche des femmes jeunes en age de procréer et est
responsable d’infertilité.

Le traitement d’'une endométriose thoracique sera complété par le traitement d’'une
endométriose pelvienne associée en fonction des plaintes de la patiente (douleurs
pelviennes, infertilité).

Le traitement de 'endométriose thoracique doit associer le traitement spécifique des
complications Iésionnelles (traitement du pneumothorax par drainage, par exemple)
et le traitement étiologique de I'endométriose (traitement hormonal et/ou chirurgical).

Concernant le traitement hormonal, la prise d’'une pilule cestroprogestative est
indiquée en premiére intention, avec un schéma de prise continu a privilégier en cas
de dysménorrhées ou de douleurs cycliques associées (1).

Selon la HAS et le CNGOF (1), en raison d’'un effet favorable sur les douleurs (NP4),
le traitement chirurgical des endométrioses diaphragmatiques peut étre proposé chez
les patientes symptomatiques (Grade C).

Les données de la littérature ne permettent pas la comparaison du traitement
chirurgical a un traitement médical hormonal administré avant, aprés, ou a la place
du traitement chirurgical. Les données de la littérature ne permettent pas la
comparaison des différentes techniques chirurgicales, qui logiqguement devraient étre
choisies en fonction de leur faisabilité par rapport a la taille et la localisation des
Iésions d’endométriose diaphragmatique.

En cas de chirurgie, les lésions doivent étre réséquées de maniere la plus compléte
possible afin d’éviter une évolution vers une complication thoracique de type
pneumothorax ou hémothorax, ou vers une atteinte de la plévre et du péricarde. La
résection peut se faire par ccelioscopie ; une coagulation ou vaporisation semble
possible pour les lésions millimétriques, ce qui permet d’éviter de créer une breche
au niveau du diaphragme (24). Cette prise en charge doit étre réalisée dans un
centre de référence de I'endométriose, par un chirurgien gynécologue référent et
ayant des connaissances en chirurgie oncologique, en collaboration avec un
chirurgien thoracique.

Redwine et al. (25) ont développé en 2002 le concept d « atteinte sentinelle » de la
partie antérieure du diaphragme, bien visible lors des ccelioscopies habituelles. lls
évoquent I'importance d’'une bonne exposition afin de pouvoir explorer de fagon la
plus compléte possible la partie postérieure du diaphragme en cas d’atteinte
antérieure.
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Peu de données sont disponibles quant a lefficacité et I'intérét d’'un traitement
médical en cas d’atteinte diaphragmatique isolée.

e. Cas similaires dans la littérature

Un cas similaire de péricardite d’origine endométriosique a été décrit par Charpentier
et al. (26) en 2018. |l s’agissait d’'une femme de 42 ans avec un antécédent connu
d’endométriose pelvienne profonde sous traitement hormonal continu présentant des
douleurs thoraciques typiques de péricardite a recrudescence cataméniale. La
péricardite avait été confirmée par IRM mais il n'a pas été mis en évidence
d’épanchement hématique ni de nodule endométriosique a I'imagerie. Les douleurs
étant non contrlées sous microprogestatif, le traitement hormonal avait donc été
modifié avec relai par Nomegestrol (macroprogestatif). Aprés 4 mois de traitement,
une franche amélioration clinique et paraclinique de la péricardite avait été constatée,
faisant évoquer une péricardite d’origine endométriosique.

Un autre article, de Ceccaroni et al (27), datant de 2012, rapportait le cas d’une jeune
femme de 28 ans, nullipare, avec une histoire clinique d’endométriose, qui présentait
des douleurs pelviennes chroniques et des douleurs du cadran abdominal supérieur
droit irradiant vers I'épaule droite (sans symptdmes de péricardite). Une prise en
charge chirurgicale avait révélé de multiples Iésions endométriosiques (vésico-
utérines, recto-vaginales et recto-utérines, du cul de sac de Douglas, péritonéales,
hépatiques, diaphragmatiques, pleurale et péricardique avec de multiples
adhérences) qui n’avaient pas été visualisées a l'imagerie, et avait permis d’obtenir
une confirmation anatomo-pathologique. Il s’agit du premier cas d’endométriose
péricardique prouvée histologiquement décrit dans la littérature. Une
hormonothérapie post-opératoire avait été mise en place avec un suivi a 6 mois
montrant une évolution favorable.

En 2004, Francis et al (28), avaient suspecté une endométriose péricardique, chez
une femme multipare en période d’activité génitale, sur des images de scanner
thoracique qui montraient un épanchement péricardique associé a un épanchement
pleural droit et a de l'ascite. La prise en charge chirurgicale avait révélé une
endométriose sévére de stade 4 de la classification révisée de I' American Fertility
Society (r-AFS) (29). La résection des lésions endométriosiques abdominales
(hystéro-salpingo-ovariectomie et appendicectomie) avait permis la régression de
'anasarque.

La principale limite de notre cas, comme dans le cas de Charpentier et al. (26), est
'absence de preuve histologique d’endométriose. Le diagnostic est basé sur un
faisceau d’arguments cliniques, que I'amélioration de la symptomatologie sous
traitement hormonal vient corroborer. Les images IRM avaient cependant permis de
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conforter ce diagnostic avec la mise en évidence chez notre patiente d’un nodule
endométriosique diaphragmatique situé sous le ventricule droit.

f. Autres localisations extra-pelviennes d’endométriose

Les localisations extra-génitales endométriosiques représenteraient, selon certaines
études, 5 % des atteintes. Leur prévalence semble souvent sous-estimée. Par leur
localisation extra-pelvienne, le diagnostic peut parfois étre plus difficile a réaliser du
fait des symptbmes atypiques ou inattendus décrits par les patientes. Toutefois, le
caractere cataménial des douleurs ou des symptdomes est un élément caractéristique
et trés évocateur quelle que soit la localisation. Il est essentiel d’en faire le
diagnostic, car ces atteintes peuvent également avoir un vrai retentissement sur I'état
de santé de la patiente et sur sa qualité de vie (1).

Leur chronologie est tres évocatrice : le plus souvent, les symptémes surviennent de
24h avant les régles et jusqu’a 72h apres leur début (13).

Les atteintes peuvent étre multiples ou unigues, avec une grande variété de site(s)
lésionnel(s).

Nous allons en faire une petite revue des moins communes :

- localisations cérébrales : avec des cas rapportés d’hémorragies méningées
cataméniales et d’épilepsie cataméniale (14);

- localisations ophtalmiques : des cas d’atteintes rétiniennes, mais également
des canaux lacrymaux avec haemolacria cataméniale (15);

- localisations nasales : avec épistaxis cataméniaux (16);

- localisations cutanées, sous-cutanées et pariétales : elles sont le plus souvent
secondaires a une chirurgie sur l'utérus (césariennes, hystérectomies,
myomectomies) ou peuvent apparaitre de novo (1) (13);

- localisations nerveuses: pubalgies et sciatiques a recrudescence
catameéniales pour les plus fréquentes (1) (13);

- autres localisations abdominales que le tube digestif et I'appareil urinaire qui
sont plus fréquentes et couramment décrites: hépatique, vésiculaire,
pancréatique, etc... (13);

Le seul et unique point commun entre tous ces tableaux cliniques est le caractéere
cyclique, cataménial de la symptomatologie ou de sa recrudescence. Cette
chronologie particuliere doit mettre la puce a l'oreille du praticien et constitue un
véritable défi diagnostic.
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g. Prise en charge cardiologique

La péricardite se définit par une inflammation aigué des feuillets péricardiques avec,
le plus souvent, constitution d’'un épanchement liquidien entre ces deux feuillets. La
péricardite aigué pose des difficultés en terme de diagnostic étiologique, expose au
risque de tamponnade et pour certaines étiologies au risque d’évolution vers la
constriction.

Les recommandations de la Société européenne de cardiologie sur les maladies
péricardiques ont été présentées et publiées en septembre 2015 (30).

Les maladies péricardiques peuvent étre soit des maladies isolées, soit un des
éléments d’une maladie systémique.

Dans neuf cas sur dix, la cause serait virale ou inconnue (péricardite aigué
idiopathique) et il n’est pas obligatoire de rechercher la cause de la péricardite chez
tous les patients, en particulier dans les pays a faible prévalence de la tuberculose,
du fait de I'évolution relativement bénigne des péricardites dues aux causes les plus
fréquentes et de la performance relativement faible des investigations diagnostiques
(16).

Les principales étiologies de péricardite sont résumées dans la figure 8 (Eigure 8).
L’origine endométriosique n’est pas mentionnée.

Virales (fréquentes): entérovirus (coxsackie, écho), herpés (cytomégalovirus, virus Epstein-Barr, human herpes virus-6), adénovirus,
parvovirus Big.

Bactériennes: Mycobacterium tuberculosis (fréquente; autres bactéries: rares), Coxiella burnetii, Borrelia burgdorferi; rarement:
Pneumecoccus spp., Meningococcus spp, Gonococcus spp, Streptococcus spp., Stap hylococcus spp, Haemophilus spp., Chlamydia spp.,
Mycoplasma spp., Legionella spp., Leptospira spp., Listeria spp, Providencia stuartil.

Fongiques (trés rares): Histoplasma spp. (plus probable chez les patients immunocompétents), Aspergillus spp., Blastomyces spp,, Flgure 8 .

Candida spp. (plus probable chez les patients immunodéprimés).

Parasitaires (trés rares): Echinococcus spp., Toxoplasma spp.

. . L. .
[E—— Principales étiologies

Auto-immunes (fréquentes): maladies systémiques auto-immunes et auto-inflammatoires (lupus érythémateux disséminé, syndrome z . H

de Sjogren, polyarthrite rhumatoide, sclérodermie), vascularites systémiques (granulomatose éosinophilique avec polyangéite ou d e pe I Card |te y

granulomatose allergique, autrefois appelée syndrome de Churg-Strauss, maladie de Horton, maladie de Takayasu, syndrome de Behcet),
sarcoidose, fidvre méditerranéenne familiale, maladies intestinales inflammatoires, maladie de Still.

Néoplasiques: tumeurs primitives (rares; surtout mésothéliome péricardique); tumeurs métastatiques secondaires (habituelles; surtout I ssue d es R P C d e |a
cancers du poumon et du sein, lymphome). A
Métaboliques: urémie, myxcedéme, anorexie mentale; autres: rares. SOCIGte EUFOpeen ne
Traumatiques et iatrogéniques: H :

- début précoce (rares): blessures directes (blessures thoraciques pénétrantes, perforation cesophagienne) et indirectes (blessures d e Card 10 I Og e d e

thoraciques non pénétrantes, radiations);

- début retardé: syndromes d'atteinte péricardique (fréquents) tels que le syndrome post-infarctus du myocarde, le syndrome post- 2 0 15
péricardotomie, les syndromes post-traumatiques, incluant les formes aprés trauma iatrogéne (par exemple, intervention coronaire
percutanée, insertion de sonde de stimulateur cardiaque, ablation par radiofréquence).

Médicamenteuses (rares): lupus-like syndrome (procainamide, hydralazine, méthyldopa, isoniazide, phénytoine); médicaments
anticancéreux (souvent associés 3 une cardiomyopathie, ils peuvent causer une péricardiopathie): doxorubicine, daunorubicine, cytosine
arabinoside, 5-fluorouracile, cyclophosphamide; pénicillines: péricardite d'hypersensibilité avec éosinophilie; amiodarone, méthysergide,
mésalazine, clozapine, minoxidil, dantroléne, practolol, phé thiazides, strep ine, thiouraciles, streptoki acide
para-amino-salicylique, sulfa-drogues, ciclosporine, bromocriptine, plusieurs vaccins, granulocyte-macrophage colony-stimulating factor
(GM-CSF), anti-tumor necrosis factor agents (agents anti-TNF).

Autres (fréquentes): amylose, dissection aortique, hypertension artérielle pulmonaire, insuffisance cardiaque chronique.

Autres (peu fréquentes): absence congénitale partielle ou totale de péricarde.

TasLeAu |: Eticlogie des maladies péricardiques

Toute présentation clinique suggérant une cause sous-jacente, par exemple une
maladie inflammatoire systémique, ou avec au moins un facteur prédicteur (majeur
ou mineur) de mauvais pronostic, justifie une hospitalisation et une recherche
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étiologique (Eigure 9). S’il n’y a pas ces caractéristiques, la prise en charge peut étre
ambulatoire, avec un traitement anti-inflammatoire empirique et une consultation une
semaine plus tard pour évaluer la réponse au traitement.

Péricardite ?
(examen clinique, ECG, radiographie thoracique,

échocardiographie, CRP, troponine)

v v
Non Oui
Critéres diagnostiques non satisfaits Une cause spécifique est fortement suspectée
Chercher un diagnostic alternatif ou il y a au moins un prédicteur de mauvais pronostic
v v
Non
Essai empirique d’un AINS
Prédicteurs
de mauvais pronostic
Majeurs Haut risque Non 3 haut risque
Figvre > 38 °C Hospitalisation Pas d’hospitalisation
Début subaigu et recherche étiologique ni recherche étiologique
Epanchement péricardique abondant Réponse aux AINS ?

Tamponnade cardiaque
Absence de réponse a I'aspirine
ou aux AINS aprés au moins
une semaine de traitement

Mineurs
Myopéricardite

Immunosuppression .

Trauma Risque modéré Bas risque

Traitement anticoagulant oral Hospitalisation et Suivi en ambulatoire
recherche étiologique

Un prédicteur de mauvais pronostic est suffisant pour identifier un patient 3 haut risque. Les critéres majeurs ont &té validés par une analyse multivariée,
les critéres mineurs sont basés sur des opinions d'experts et |a littérature. Les patients sont & risque modéré lorsqu'ils n'ont pas de prédicteur de mauvais
pronostic, mais une réponse incompléte ou pas de réponse aux AINS. Les patients sont a bas risque lorsgu’ils n'ont pas de prédicteur de mauvais pronestic
et ont une bonne réponse aux AINS.

Figure 9 : Arbre décisionnel devant une suspicion de péricardite
Issue des RPC de la Société Européenne de Cardiologie de 2015

Sur le plan des imageries diagnostiques, une échocardiographie trans-thoracique est
recommandée chez tous les patients ayant une suspicion d’épanchement
péricardique (recommandation de grade C). Elle est faite en premiére intention pour
évaluer la taille de I'épanchement péricardique, son retentissement hémodynamique
(risque de tamponnade) et les anomalies associées. Un scanner ou une IRM doit
étre envisagé(e), en deuxiéme intention, en cas de suspicion d’épanchement
péricardique localisé, d’épaississement péricardique ou de masse péricardique, ainsi
gue pour rechercher des anomalies thoraciques associées (recommandation de
grade C).

La prise en charge diagnostique de la patiente présentée ici a été conforme aux
recommandations de la Société Européenne de Cardiologie

La patiente ayant toujours été stable sur le plan hémodynamique et n’ayant pas
présenté de complication, les hospitalisations itératives se justifiaient devant le
caractére résistant au traitement anti-inflammatoire et au vu de la chronicisation des
symptémes la placant dans le groupe de risque modéré (Eigure 9).

Le caractére récidivant malgré un traitement par Colchicine bien conduit (qui diminue
théoriguement de moitié le risque de récidive) et la chronicisation de la
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symptomatologie supérieure a 3 mois justifiaient effectivement la réalisation d’un
bilan étiologiqgue complémentaire (Eigure 9), surtout au vu de I'absence de contexte
évocateur de péricardite aigué virale (pas de notion de fiévre ni de syndrome
pseudo-grippal précédant le début des symptdmes). Le traitement d’une péricardite
récidivante devant étre ciblé sur la cause sous-jacente.

Sur le plan thérapeutique, les recommandations sont résumées dans les figures 10
et 11 (Figures 10 et 11).

Médicaments Dosage habituel Durée du traitement Décroissance

Aspirine 750-1000 Mg toutes les 8 heures 1a 2 semaines Diminution de 250-500 mg toutes les 1-2
semaines

Ibuproféne 600 mg toutes les 8 heures 1a2semaines Diminution de 200-400 mg toutes les1-2
semaines

Colchicine 0,5 mg 1 fois/jour (poids < 70 kg) 3 mois Non obligatoire; 0,5 mg1 jour/z (< 70 kg)

ou 0,5 mg 2 fois/jour (poids = 70 kg) ou 0,5 mg 1 fois/jour (=70 kg)

durant les derniéres semaines

Figure 10 : Les posologies des traitements de la péricardite et leur schéma de
décroissance progressive

Issue des RPC de la Société Européenne de Cardiologie de 2015.

Diagnostic de péricardite aigus
(au moins 2 des 4 critéres cliniques : douleur thoracique de type péricarditique,

frottement péricardique, modifications ECG, épanchement péricardique)

Premiére intention l Aspirine ou AINS + colchicine + limitation de activité physique

!

Corticoides 3 faibles doses
(en cas de contre-indication i aspirine/AINS/colchicine et aprés exclusion d'une cause infectieuse)

!

Péricardite récidivante

Deuxiéme intention

(aprés un intervalle libre de symptome de 4 3 6 semaines)

Premiére intention I Aspirine ou AINS + colchicine + limitation de I'activité physique

!

Corticoides a faibles doses
{en cas de contre-indication 3 aspirine/AINS/colchicine et aprés exclusion d'une cause infectieuse)

!

Immunoglobulines IV ou anakinra ou azathioprine?

|

Quatriéme intention [ Péricardectomie

Deuxiéme intention

:
i
;

Figure 11 : Stratégie thérapeutique dans la péricardite
Issue des RPC de la Société Européenne de Cardiologie de 2015
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La principale recommandation non pharmacologique est la restriction de l'activité
physique, avec une vie sédentaire ordinaire, jusqu’a la résolution des symptémes et
la normalisation de la CRP. Cette mesure a été respectée par la patiente durant toute
la durée des investigations.

En plus du repos et du traitement étiologique, le traitement de la récidive doit
également associer I'Aspirine et les AINS qui sont les piliers du traitement et sont
recommandés a pleine dose s’ils sont bien tolérés, jusqu’a la résolution compléte des
symptdémes (recommandation de grade A) ainsi qu’un traitement prolongé (> 6
mois) par Colchicine qui doit étre envisagé dans certains cas, selon la réponse
clinigue (recommandation de grade C).

Le traitement médicamenteux qui a été effectué chez la patiente était conforme a ces
recommandations.

Le pronostic d’'un épanchement péricardique est essentiellement lié a sa cause. Un
épanchement idiopathique Iéger (< 10 mm), ce qui est le cas de notre patiente, est
habituellement asymptomatique, a habituellement un bon pronostic et ne nécessite
pas de surveillance spécifique.

Le cathétérisme cardiaque droit se justifiait par le fait que dans moins de 10% des
cas de péricardite chronigque, peut survenir une évolution vers une constriction
modérée (péricardite chronique constrictive), liée a un épaississement fibreux du
péricarde dans le contexte d’inflammation chronique. Le tableau clinique est souvent
bruyant avec des signes d’insuffisance cardiaque prédominant a droite, ce qui n’était
pas le cas pour notre patiente. Elle peut théoriguement survenir apres tout processus
péricardique pathologique, mais elle apparait rarement apres une péricardite
récidivante. Le risque de progression est particulierement li€ a la cause (faible en cas
de péricardite virale ou idiopathique).

Dans le cas de la patiente présentée ici, les internistes concluaient & une péricardite
d’allure idiopathique sans arguments francs pour un lupus érythémateux systémique.
Dans les maladies systémiques auto-immunes, I'atteinte peut étre symptomatique ou
non. Elle reflete généralement le niveau d’activité de la maladie sous-jacente. Une
atteinte péricardique est fréquente dans le lupus érythémateux disséminé. Le
traitement est habituellement le contréle de la maladie sous-jacente. Le traitement
des péricardites lupiques est la corticothérapie, le plus souvent a doses moderées
(0,5 mgl/kg/jour) parfois initite dans les formes séveres par des bolus de
Méthylprednisolone, apres dépistage et traitement des foyers bactériens latents (31).
Ce qui peut justifier dans le cas rapporté ici, en plus de la mise en échec de I'Aspirine
et des AINS, la mise en route d’une corticothérapie aprés la réalisation du PET-
scanner, a titre de traitement d’épreuve.

La péricardite chronique peut nécessiter une péricardoscopie par fibres optiques
avec prélevement(s) biopsique(s) dirigé(s). Celle-ci avait été discutée mais reste de
derniére intention.

La patiente présentée ici a donc bénéficié d’'une prise en charge diagnostique et
thérapeutique compléte et conforme aux recommandations de la Société
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Européenne de Cardiologie. L’origine endométriosique de ces péricardites
récidivantes chroniques n’étant mentionnée dans aucune de ces recommandations
elle n’a pu bénéficier d’'un traitement de son endométriose que deux ans apres le
début des symptdmes avec résolution complete de la symptomatologie. Cette
étiologie bien qu’exceptionnelle devrait cependant étre connue, en particulier lorsqu’il
existe une péricardite chronique récidivante avec un caractere cyclique, de maniére a
ne pas retarder les prises en charge de ces patientes.

4. Conclusion

Un retard diagnostic important, de plusieurs années, est souvent associé au
diagnostic d’endométriose.

Les localisations extra-génitales endométriosiques représenteraient, selon certaines
études, 5 % des atteintes. Leur prévalence semble encore sous-estimée. Par leur
localisation extra-pelvienne, le diagnostic peut parfois étre plus difficile a réaliser du
fait des symptbmes atypiques ou inattendus décrits par les patientes. Toutefois, le
caractere cataménial des douleurs ou des symptémes est un élément caractéristique
et trés évocateur, quelle que soit la localisation. Il est essentiel d’en faire le
diagnostic, car ces atteintes peuvent également avoir un vrai retentissement sur I'état
de santé de la patiente et sur sa qualité de vie.

Le diagnostic est le plus souvent basé sur un faisceau d’arguments cliniques, que
'amélioration de la symptomatologie sous traitement hormonal vient corroborer. II
existe, alors, une forte présomption diagnostique.

Ce cas clinique illustre la difficulté diagnostique de ces localisations extra-pelviennes
gui peuvent conduire a des errances diagnostiques parfois longues et colteuses.

Tout caractére cataménial d’'une symptomatologie thoracique ou cardiaque devrait
conduire a s’interroger sur une origine endométriosique et adresser les patientes a
des centres de référence en endomeétriose.

L’atteinte, le plus souvent multifocale, justifie ainsi une approche multidisciplinaire.
Ce grand polymorphisme clinique et paraclinique nécessite une prise en charge en

centre de référence pour gagner en efficience.

L’IRM est un outil diagnostic précis, accessible et peu colteux qui est utile dans le
diagnostic, la cartographie préopératoire mais également dans le suivi des patientes.

41



Bien que la ccelioscopie soit décrite dans la littérature comme le Gold Standard, ses
indications doivent étre bien pesées. Le traitement hormonal est dans la majorité des
cas a garder en premiere intention.

Chez toute femme en période d’activité génitale, toute symptomatologie a
temporalité cycligue « menstruelle » devrait nous faire évoquer une
endométriose, a fortiori si des signes fonctionnels pelviens, plus
classiguement associés a cette pathologie, sont présents (dysménorrhées
intenses, dyspareunies profondes, infertilité, signes fonctionnels urinaires et
syndrome dyschésique).
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lll. ARTICLE EN ANGLAIS

CATAMENIAL PERICARDITIS AND ENDOMETRIOSIS:
CASE REPORT AND LITERATURE REVIEW

Céline GUILLOUX, Cécile MEZAN DE MALARTIC, Katy DIDIER-PETIT, Olivier MOREL

1. Introduction

Endometriosis is characterised by the presence of
endometrial tissue outside the uterine cavity. These
ectopic cells behave like intrauterine tissue and are
subject to the same hormonal and environmental in-
fluences, leading to local inflammatory reactions. In
theory, this is therefore a histological diagnosis. In
practice, the diagnosis of endometriosis is usually based
on a range of clinical arguments and surgery is not
always used to confirm the disease.

Pelvic forms typically cause chronic pelvic pain, intense
dysmenorrhoea, dyspareunia, and sometimes painful
urinary or rectal manifestations with catamenial flare-
ups. As this symptomatology is not very specific, delay
in diagnosis is common (1,2).

Although extra-pelvic localisations are exceptional, the
description of (rare) cases in the literature clearly
shows that any localisation remains possible (1,3-6).
Extra-pelvic forms of endometriosis are often difficult
to diagnose because of their atypical manifestations.
We report here an exceptional case of chronic ca-
tamenial pericarditis reacting to a subdiaphragmatic
endometriotic nodule.

2. Case report

We report the case of a 38 years old Caucasian woman
who was referred to a Gynaecology department by her
treating cardiologist for exploration of possible en-
dometriosis in the context of chronic recurrent pericar-
ditis, with cyclic exacerbation of the symptomatology,
which has been evolving over the last 2 years.

These pericarditis were clinically typical and confirmed
by paraclinical examinations (ECG, echocardiography,
biology) on several occasions. They were resistant to the
usual treatments (rest, Aspirin and Colchicine for 6
months). A complete initial etiological assessment was
carried out, which came back entirely negative. Only
Mycoplasma Pneumoniae serology had returned positive
and the patient had therefore been treated with antibiotic
for 10 days, combined with corticosteroid therapy for 5
days, with no effect on the symptomatology. A cardio-
vascular MRI had shown the persistence of a small blade
of pericardial effusion, without any argument for
constrictive pericarditis, almost a year before the onset
of the disorders. A right cardiac catheterisation was

performed to eliminate chronic constrictive pericarditis
and the etiological assessment was repeated in
collaboration with the internists. The biological
assessment had eliminated the auto-inflammatory and
infectious causes. The PET scan (Fig. 1.) revealed a
hypermetabolic focus of pericardial origin under the
right ventricle, which was difficult to characterise, but
had eliminated the para- neoplastic causes and a
vasculitis. The internists had concluded that the
pericarditis was idiopathic in appearance, with no clear
arguments for systemic lupus erythematosus.

Fig. 1. Whole body FDG PET scanner (Morpho PET), axial
section (A) and coronal reconstruction (B). Hypermetabolic
focus, difficult to characterise, located under the right ventricle,
of pericardial origin in the first hypothesis.

The point had then been reconsidered on a gynae-
cological level, because of a cyclical symptomatology
with an increase in thoracic pain at each period of
menstruation where it became intolerable with per-
icardial effusion fluctuating on echocardiography and a
recent case found in the literature which seemed similar
(12).

The patient reported a history of intense dysme-
norrhoea amended by oestro-progestative contracep-
tion (Evra® patch: Norelgestromine/Ethinylestradiol
203/33.919/24h). One year before the onset of cardiac
signs, contraception had been stopped for a planned
pregnancy. An infertility check-up had been initiated
after one year of conception failure. The pelvic
ultrasound, pelvic MRI, hormones dosages and hyste-
rosalpingography were normal. The partner’s check-up
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had not been carried out and MAP had not been offered pain and the non-effectiveness of the usual pericarditis

because of cardiac symptoms, putting the desire for reatments used alone. _ .
pregnancy in the background. Estro-progestative contraception on a continuous

regimen in order to block menstruation was then taken,
Since stopping contraception, the patient presents intense after cardiac MRI, in the form of an estro-progestative
dysmenorrhoea, deep positional dyspareunia, dysuria and patch (Evra®). Three months after the start of treat-
then the appearance of cardiac symptoms in a ment, the patient reported a clear improvement in the
progressive manner. The vaginal touch regained a pain painful symptoms and cardiac manifestations despite
provoked in the left posterior vaginal fornix without the persistence of some right latero-thoracic pain and
palpation of induration, nodule or mass. The clinical spotting. The hormonal treatment was then modified
picture was therefore strongly suggestive of pelvic (taking Medrogestone, 5 milligrams twice a day). As
endometriosis (intense dysmenorrhoea associated with the couple were planning to have a child, they were of-
primary infertility and localising signs) despite the fered PMA treatment for In Vitro Fertilisation.
normality of an MRI carried out 3 years before. In principle, the pelvic MRI scan had been checked and
A cardiac MRI during the menstrual period was then returned to normal.
carried out to look for a haemorrhagic effusion. It
revealed a very limited sub-diaphragmatic structure R R
located under the right heart ventricle, measuring 2.5 3+ DIscussion
cm in sagittal section and 1 cm high, whose charac-
teristics were effectively compatible with a location of 3.1. Thoracic and diaphragmatic endo-
endometriosis (discrete hyper signal T1 and clear metriosis
hyper signal T2) (Fig. 2.). There appeared to be a ) ) ) o
second subphrenic localisation above the hepatic dome Thoracic and diaphragmatic endometriosis is a pa-
in its posterior part. No pericardial effusion, cardiac or thology already described: it remains a rare entity,
associated pericardial abnormalities were reported. €Ven if its prevalence is probably still underestimated
Unfortunately, the examination had been prompted by (7 (1)-_ ) ) ) )
a software malfunction that prevented most of the According to an English retrospective analysis dating

images from being taken after injection. from 1996 (2), the peak of incidence of pelvic en-
dometriosis appears between 24 and 29 years of age,

approximately 5 years before the peak of incidence of
thoracic endometriosis, which would be between 30 and
34 years of age. There is a significant association bet-
ween the presence of pelvic endometriosis and the later
occurrence of thoracic endometriosis. There are 4 forms
of thoracic endometriosis which are more frequently en-
countered (19):

— Pneumothorax is the most common presentation
and occurs in 73% of cases. Endometriosis is also
the first cause of spontaneous right-sided pneu-
mothorax in women during genital activity. Their
chronology is very evocative: most often, the
symptoms occur from 24 hours before menstrua-
tion to 72 hours after their onset (3).

— Hemothorax in 14% of cases ;
— Haemoptysis in 7% of cases ;
— Pulmonary nodules in 6% of cases.

— Other less frequent presentations are possible
(7): pericardial endometriosis is not specifically

mentioned.
Fig. 2. Cardiac MRI during menstruation: The right hemi thorax is reported to be involved in
A: TRUFI sagittal sequence, B: T2 TSE black blood sagittal more than 90% of thoracic manifestations of endome-
sequence, C: T2 Fat Sat axial sequence triosis, except for pulmonary nodules for which there
Sagittal section (A and B): well limited sub-diaphragmatic d0es not seem to be a preferential laterality.
structure located under the right cardiac ventricle, measuring Another review of 5 cases reports (8) highlights the fact

2.5 cm in sagittal section and 1 cm high, whose characteristics that, —although the diagnosis of certainty of en-
were effectively compatible with a location of endometriosis (dis- dometriosis is histological, this is not always possible
crete hyper signal T1 and clear hyper signal T2). because of the technical difficulties and the risks of

complications of the surgery, especially in asymptoma-
MRI had thus confirmed the presence of subdia- tic patients. The main complication risks in thoracic and
phragmatic extra pelvic endometriosis. Its location, close diaphragmatic endometriosis surgery are damage to the
to the right ventricle, could explain the pericarditis type diaphragm, phrenic nerve, lungs, vessels or heart (9).
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In practice, medical treatment is the first-line treat-
ment for patients with no immediate desire for pre-
gnancy. In suspected cases, this highlights the need for
a multidisciplinary assessment.

According to the HAS and the CNGOF, given the
prevalence of associated pelvic involvement (50 to 80%)
(NP3), a consultation with a gynaecologist is recom-
mended in the event of discovery of thoracic endome-
triosis (Grade C recommendation) (1).

Physiopathological mechanisms in-
volved

3.2.

Concerning the origin of endometriotic implants, se-
veral physiopathological theories exist. Some of them
can explain the existence of extra-abdominal endome-
triotic locations (1) (3) (7) (11).

The theories of lymphatic and vascular emboli (me-
tastatic diffusion) and the induction of stem cells or
progenitors from the bone marrow are ideal to account
for particular forms of extra-peritoneal endometriosis,
such as intra-parenchymal localisations (brain, lung,
for example). The theory of metastatic diffusion had
moreover been studied on a mouse model (12) showing
that endometrial cells spread to the brain, lungs, spleen
and liver of these mice.

However, the mechanism which seems to be at the
origin of most endometriotic implants is the one lin-
ked to the theory of menstrual regurgitation through
the fallopian tubes, with passage of endometrial tissue
into the abdominal-pelvic cavity, absence of destruc-
tion of the regurgitated tissue and adhesion of these
implants to the peritoneal tissues (1,7,10,11). This me-
chanism thus explains why the lesions seem to be distri-
buted according to the principle of gravity (declivity).
Thus, more than 90% of deep lesions are located in the
posterior compartment of the pelvis. The anatomical
distribution of the lesions in the pelvis is also asymme-
trical, predominantly on the left. In the abdomen and
thorax, on the other hand, the predominance is on the
right side, due to the hourly flow of peritoneal fluid
and anatomical particularities, such as the falciform
ligament of the liver which blocks access to the epi-
gastrium and the left hypochondrium (Fig. 3.). At the
pleural level, there is also a preference for the right side
(nearly 95% of cases). The presence of endometrium
in the pleura would be explained by the joint action of
menstrual reflux and peritoneal flow, which would
allow endometrial fragments to be transported to the
level of the diaphragmatic dome where they would un-
dergo a trans-diaphragmatic passage within an idiopa-
thic or secondary porous diaphragm. It should be noted
that endometriosis nodules of diaphragmatic localiza-
tion, being the site of a chronic inflammation with cy-

this theory plausible to explain intra-thoracic localisa-
tions. By extension, this notion of porosity could also
apply to other tissues than the diaphragmatic tissue.

Fig. 3. Diagram of the peritoneal flow: clockwise in the
peritoneal cavity. From the article Asymmetry in distribution of
diaphragmatic endometriotic lesions: evidence in favour of the
menstrual reflux theory, by Vercellini et al.

A final theory, that of Mullerian metaplasia (pre-
sence of undifferentiated mesothelial cells of the per-
itoneum transformed by metaplasia into endometrial
cells) could explain the occurrence of diaphragmatic
endometriotic lesions.

The physiopathology of thoracic endometriosis is
probably multifactorial with the intrication of these
different theories, none of which alone explains the full
extent of possible endometriotic localisations.

3.3. Diagnosticstrategies

The diagnosis of thoracic endometriosis is difficult (13).
Additional examinations should preferably be carried
out during menstruation in order to increase their
sensitivity because the appearance and size of the en-
dometrial tissue varies during the cycle.

MRI semiology is extremely polymorphic (14) but can
be characterised by the presence of lesions with
haemorrhagic content of variable signal depending on the
product of haemoglobin degradation and its age, but
which can appear as a hyper T1 signal in the case of
recent and semi-recent lesions, a hypo T1 signal in the
case of an old lesion, a very variable signal in T2 but
generally a hypo T2 signal. Macroscopically, these le-
sions correspond to haemorrhagic spots surrounded by an
endometrial epithelium and stroma in the ovaries and
haemorrhagic or fibro-haemorrhagic implants. En-

clic exacerbation (8), it is easy to understand that they dometriosis presents a large polymorphism of lesions, in

can lead to a certain fragility of the diaphragm with

the progressive appearance of fenestrations (secondary locations,

porosity). Generally speaking, this diaphragmatic po-
rosity would make it non-watertight and would make

terms of signal but also in terms of the multiplicity of
most often associated with others, this
underlines the importance of precise knowledge of its
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various typical aspects and the need for addressing or in relation to the size and location of diaphragmatic
rereading the imaging by a referring radiologist. endometriosis lesions.

MRI is a very sensitive examination (15) which allows In the case of surgery, the lesions must be resected as
complete mapping of deep endometriosis lesions before completely as possible in order to avoid an evolution
surgical treatment, provided that superficial en- towards a thoracic complication of the pneumothorax or
dometriosis cannot be visualised by imaging. A meta- haemothorax type, or towards damage to the pleura and
analysis (16) of 20 studies (1819 women included) de- the pericardium. Resection can be performed by
termined the sensitivity and specificity of MRI for each laparoscopy; coagulation or vaporization seems pos-
type of deep pelvic endometriosis localisation. MRI ap- sible for millimetre-sized lesions, which avoids creating a
pears to be a powerful, precise, simple, reproductible and breach in the diaphragm (17). This treatment must be

inexpensive tool for carrying out this preoperative
mapping.

Some studies (1) seem to show the interest of MRI for
diaphragmatic and thoracic endometriosis localisations.
Implants can appear in hyperintense and are often
located in the posterosuperior part of the diaphragm and
preferably on the right side.

Laparoscopy with directed biopsies remains the Gold
Standard of diagnostic tools because it allows us to
obtain histological proof of the endometriotic nature of
the lesions. Surgical treatment also seems to show its
effectiveness. However, laparoscopy should not be
carried out solely for diagnostic purposes and first-line
medical treatment is always indicated. Furthermore, la-
paroscopic removal of sub-diaphragmatic implants can
be a potentially risky procedure.

3.4. Therapeutic strategies forthoracic
endometriosis

The rarity and variety of clinical manifestations make
therapeutic management difficult (13). The the-
rapeutic decision must take into account the location
and clinical manifestations of thoracic endometriosis,
but also the desire for pregnancy. In fact, endometrio-
sis affects young women of childbearing age and is res-
ponsible for infertility.

The treatment of thoracic endometriosis will be
combined with the treatment of associated pelvic endo-
metriosis depending on the patient’s complaints (pelvic
pain, infertility).

The treatment of thoracic endometriosis must com-
bine the specific treatment of lesional complications
(treatment of pneumothorax by drainage, for example)
and the etiological treatment of the endometriosis (hor-
monal and/or surgical treatment).

carried out in an endometriosis reference centre, by a
gynaecological surgeon with knowledge of oncological
surgery, in collaboration with a thoracic surgeon.

In 2002, Redwine et al (18) developed the concept of
"sentinel involvement” of the anterior part of the
diaphragm, which is clearly visible during the usual
laparoscopies. They mention the importance of good
exposure in order to be able to explore the posterior part
of the diaphragm as completely as possible in the event
of anterior damage.

There is little information available on the effective-
ness and value of medical treatment in cases of isolated
diaphragmatic damage.

3.5. Similar cases in the literature

A similar case of pericarditis of endometriotic origin was
described by Charpentier et al (19) in 2018. It involved a
42-years-old woman with a known history of deep pelvic
endometriosis under continuous hormonal treatment with
chest pain typical of catamenial pericarditis. The
pericarditis was confirmed by MRI but no hematic
effusion or endometriotic nodule was found on imaging.
As the pain was not controlled with microprogestogen,
the hormonal treatment was modified with Nomegestrol
(macroprogestogen). After 4 months of treatment, a clear
clinical and paraclinical improvement of the pericarditis
was noted, suggesting a pericarditis of endometriotic
origin.

Another article, by Ceccaroni et al (20), dating from
2012, reported the case of a young 28 year old woman,
nulliparous, with a clinical history of endometriosis, who
presented chronic pelvic pain and pain in the upper right
abdominal dial radiating towards the right shoulder
(without ~ symptoms  of  pericarditis).  Surgical
management had revealed multiple endometriotic lesions
(vesico-uterine, recto-vaginal and recto-uterine, cul-de-

With regard to hormonal treatment, the use of an sac of Douglas, peritoneal, hepatic, diaphragmatic,
oestroprogestogenic pill is indicated as a first-line treat- pleural and pericardial with multiple adhesions) which
ment, with a continuous use regimen to be preferred in had not been visualised on imaging, and provided an
cases of dysmenorrhoea or associated cyclical pain (1).  anatomo-pathological confirmation. This is the first case
According to the HAS and the CNGOF (1), due to a of histologically proven pericardial endometriosis
favourable effect on pain (NP4), surgical treatment of described in the literature. Post-operative hormone
diaphragmatic endometriosis can be proposed in therapy had been set up with a follow-up at 6 months
symptomatic patients (Grade C). showing a favourable evolution.

The data in the literature do not allow the com- In 2004, Francis et al (21), suspected pericardial
parison of surgical treatment with medical hormonal endometriosis in a multiparous woman during a period of
treatment administered before, after, or instead of sur- genital activity on chest CT images which showed
gical treatment. The data in the literature do not allow pericardial effusion associated with right pleural effusion
comparison of the different surgical techniques, which and ascites. Surgical management had revealed severe
logically should be chosen according to their feasibility endometriosis at the revised American Fertility
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Society (r-AFS) stage 4 classification (22). Resection of
the abdominal endometriotic lesions (hystero-salpingo-
oophorectomy and appendectomy) resulted in regres-
sion of the anasarca.

The main limitation in our case, as in the case of
Charpentier et al (19), is the absence of histological
evidence of endometriosis. The diagnosis is based on a
range of clinical arguments, which are corroborated by
the improvement in symptomatology under hormonal
treatment. However, MRI images had confirmed this
diagnosis with the discovery in our patient of a
diaphragmatic endometriotic nodule located under the
right ventricle.

3.6. Other extra-pelvic locations of en-
dometriosis

According to some studies, endometriotic extra-
genital locations account for 5% of cases. Their pre-
valence often seems to be underestimated. Because of
their extra-pelvic location, diagnosis can sometimes be
more difficult to make because of the atypical or unex-
pected symptoms described by patients. However, the
catamenial nature of the pain or symptoms is a charac-
teristic and very evocative element whatever the loca-
tion. It is essential to make a diagnosis, as these condi-
tions can also have a real impact on the patient’s state
of health and quality of life (1).

Their chronology is very evocative: most often,
symptoms occur from 24 hours before menstruation to
72 hours after the onset of menstruation (3).
Affections may be multiple or unique, with a wide
variety of lesion sites.

We are going to make a small review of the less common
ones:

— cerebral localisations : with reported cases of ca-
tamenial meningeal haemorrhages and catame-
nial epilepsy (4) ;

ophthalmic locations : cases of retinal damage,
but also tear ducts with catamenial haemolacria
()

nasal locations : with catamenial epistaxis (6) ;
cutaneous, subcutaneous and parietal localisa-
tions : they are most often secondary to sur-
gery on the uterus (caesarean sections, hysterec-
tomies, myomectomies) or may appear de novo
1 ®);

Nerve localisations : pubalgia and sciatica with
catamenial recrudescence for the most frequent
1 ®);

other abdominal locations than the digestive
tract and urinary tract which are more frequent
and commonly described : hepatic, vesicular,
pancreatic, etc. (3) ;

The one and only common point between all these
clinical pictures is the cyclic, catamenial character of the
symptomatology or its recrudescence. This particular
chronology should make the practitioner aware of the
problem and constitutes a real diagnostic challenge.

3.7. Cardiological management

Pericarditis is defined by an acute inflammation of the
pericardial membranes with, most often, the formation of
a liquid effusion between these two tissues. Acute
pericarditis poses difficulties in terms of etiological
diagnosis, exposes to the risk of tamponade and for
certain etiologies to the risk of evolution towards
constriction. The recommendations of the European
Society of Cardiology on pericardial diseases were pre-
sented and published in September 2015 (23).
Pericardial diseases can be either isolated diseases or
part of a systemic disease.

In nine out of ten cases, the cause is thought to be viral
or unknown (acute idiopathic pericarditis) and it is not
mandatory to investigate the cause of pericarditis in all
patients, particularly in countries with a low prevalence
of tuberculosis, due to the relatively benign evolution of
pericarditis due to the most common causes and the
relatively poor performance of diagnostic investigations
(16).

The main etiologies of pericarditis are summarised in
figure 4 (Fig. 4.)). The endometriotic origin is not
mentioned.

Virales (fréquentes): entérovirus (coxsackie, écho), herpés (cytomégalovirus, virus Epstein-Bar, human herpes virus-6), adénovirus,
parvovirus B1g.

Bactériennes: Mycobacterium tuberculosis (fréquente; autres bactéries: rares), Coxiella burnetii, Borrelia burgdorferi; rarement
Pneumococcus spp., Meningococcus spp., Gonococcus spp. pp. 5pp. spp. Chiamydia spp.
pp. Legionella spp, Leptospira spp. Listeria spp. Providencia stuartii

Fongiques (trés rares): Histoplasma spp. (plus probable chez les patients
Candida spp. (plus probable chez les patients immunodéprimés)

Aspergillus spp., Pp.

Parasitaires (trés rares): Echinococcus spp., Toxoplasma spp.

Causes non infectieuses

Aut i it maladies it et aute {0

de Sjogren, poly 3  vascularites sy (s avec polyangéite ou
granulomatose allergique, autrefois appelée syndrome de Churg-Strauss, maladie de Horton, maladie de Takayasu, syndrome de Behget)
sarcoidose, fiévre méditerranéenne familiale, maladies intestinales inflammatoires, maladie de Still.

disséminé, syndrome

Néoplasiques: tumeurs primitives (rares; surtout mésothéliome péricardique) ; tumeurs métastatiques secondaires (habituelles; surtout
cancers du poumon et du sein, lymphome)

Metaboliques: urémie, myxcedéme, anorexie mentale; autres : rares.

Traumatiques et iatrogéniques
~ début précoce (rares): blessures directes (blessures P
thoraciques non pénétrantes, radiations);
- début retardé: syndromes d'atteinte péricardique (fréquents) tels que le syndrome post-infarctus du myocarde, le syndrome post-
,les syndromes post incluant les formes aprés trauma iatrogéne (par exemple, intervention coronaire
percutanée, insertion de sonde de stimulateur cardiaque, ablation par radiofréquence).

perforation indirectes (blessures

Médicamenteuses (rares): lupus-like syndrome (procainamide, 3 . isoniazide médicaments
anticancéreux (souvent associés 3 une cardiomyopathie, ils peuvent causer une

bineside, s-fi ile, de; pénicillines: péricardite d'h lité avec hilie; X
mésalazine, clozapine, minoxidil, dantroléne, practolol, phénylbutazone, thiazides, streptomycine, thiouraciles, streptokinase, acide

, plusieurs vaccins, granulocyte-macrophage colony-stimulating factor

, cytosine

[ licylique, 8!
(GM-CSF), anti-tumor necrosis factor agents (agents anti-TNF),

Autres (fréquentes): amylose, dissection aortique, hypertension artérielle pulmonaire, insuffisance cardiaque chronique.

Autres (peu fréquentes): absence congénitale partielle ou totale de péricarde.

TasLeau |: Etsologie des mala:

pericardiques.

Fig. 4. Main etiologies of pericarditis
Outcome of the European Society of Cardiology CPR 2015

Any clinical presentation suggesting an underlying
cause, for example a systemic inflammatory disease, or
with at least one predictor (major or minor) of poor
prognosis, justifies hospitalisation and etiological re-
search (Fig. 5.). If these characteristics are not present,
management may be outpatient, with empirical anti-
inflammatory treatment and a consultation one week
later to assess response to treatment.
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Péricardite?
{examen clinique, ECG, radiographie thoracique,
chocardiographie, CRP, troponine)

A v

Non oui
Critéres diagnostiques non satistaits Une cause spécifique est fortement suspectée
Chercher un diagnostic aternatif ouily a aumoins un prédicteur de mauvais pronostic

Prédicteurs
de mauvais pronastic

Majeurs
Fidvre > 38 °C
Début subaigu
Epanchement péricardique abondant
Tamponnade cardiague
Absence de réponse 3 aspirine
ou aux AINS aprés au mains
une semaine de traitement

Mineurs
Myopéricardite
Immunosuppression
Trauma
Traitement anticaagulant oral

Risque modéré
Hospitalisation et
recherche étiologique

Un prédicteur de mauvais pronostic est suffisant pour identifier un patient 3 haut risque. L
lesa les opinions d' rature

Fig. 5. Decision tree in the case of a suspicion of pericarditis.
Outcome of the European Society of Cardiology CPR 2015

In terms of diagnostic imaging, trans-thoracic echo-
cardiography is recommended in all patients with sus-
pected pericardial effusion (grade C recommendation). It
is performed as a first-line procedure to assess the size of
the pericardial effusion, its hemodynamic impact (risk of
tamponade) and associated abnormalities. A CT or MRI
scan should be considered as a second line of
investigation if there is a suspicion of localized per-
icardial effusion, pericardial thickening or pericardial
mass; and for researching associated thoracic abnor-
malities (grade C recommendation).

The diagnostic management of the patient presented here
was in accordance with the recommendations of the
European Society of Cardiology.

As the patient had always been hemodynamically
stable and had not presented any complications, the
iterative hospitalisations were justified in view of her
resistance to anti-inflammatory treatment and in view
of the chronicisation of her symptoms, placing her in
the moderate risk group (Fig. 5.).

The fact that the patient recurred despite well-conducted
treatment with colchicine (which theoretically halves the
risk of recurrence) and the chronicisation of the
symptoms for more than 3 months effectively justified an
additional etiological assessment (Fig. 5.), especially in
view of the absence of a context suggestive of acute viral
pericarditis (no notion of fever or flu-like syndrome
preceding the onset of symptoms). The treatment of
recurrent pericarditis must be targeted on the underlying
cause.

Therapeutic recommendations are summarised in figures
6 and 7 (Fig. 6 and 7).

Médicaments
Aspitine

Durée du traitement
142 semaines

Décroissance

Diminution de 250-500 mg toutes les 1-2
semaines

Dosage habituel

750-1000 mg toutes les 8 heures

Ibuproféne 600 mg toutes les 8 heures 142 semaines Diminution de 200-400 mg toutes les 1-2

semaines

Colchicine 0,5 mg 1 fois/jour (poids < 70 kg)

ou 0,5 mg 2 fois/jour (poids > 70 kg)

3 mois 'Non obligatoire; 0,5 mg 1 jour/z (< 70 kg)
ou 0,5 mg 1 fois/jour (= 70 kg)

durant les derniéres semaines

Fig. 6. Dosages of pericarditis treatments and their pro-
gressive decline pattern
Issued from the European Society of Cardiology’s CPR of 2015.

Diagnostic de péricardite aigud
(au moins 2 des 4 critéres cliniques : douleur thoracique de type péricarditique,
frottement péricardique, modifications ECG, épanchement péricardique)

‘ Aspirine ou AINS + colchicine + limitation de Pactivité physique

Corticoides 3 faibles doses

S Sston d nfecti

!

Péricardite récidivante
(aprés un intervalle libre de symptome de 4 3 6 semaines)

Aspirine ou AINS + colchicine + limitation de Factivité physique

!

Corticoides 3 faibles doses
inra ou

|

Péricardectomie

Fig. 7. Therapeutic strategy in pericarditis.
Outcome of the European Society of Cardiology CPR 2015

The main non-pharmacological recommendation is the
restriction of physical activity, with an ordinary
sedentary life, until resolution of symptoms and nor-
malisation of CRP. This measure was respected by the
patient throughout the investigations.

In addition to rest and etiological treatment, the
treatment of recurrence should also combine Aspirin
and NSAIDs which are the mainstays of treatment and
are recommended at full dose if well tolerated, until
complete resolution of symptoms (grade A recommen-
dation) as well as prolonged treatment (> 6 months)
with Colchicine which should be considered in some
cases, depending on the clinical response (grade C re-
commendation).

The drug treatment that was administered to the patient
was in accordance with these recommendations. The
prognosis of pericardial effusion is essentially related to
its cause. A mild idiopathic effusion (< 10 mm), which is
the case of our patient, is usually asymptomatic, usually
has a good prognosis and does not require specific
monitoring.

The right heart catheterisation was justified by the fact
that in less than 10% of cases of chronic pericarditis,
an evolution towards moderate constriction (chronic
constrictive pericarditis) may occur, linked to a fibrous
thickening of the pericardium in the context of chronic
inflammation. The clinical picture is often noisy with
signs of heart failure predominating on the right,
which was not the case for our patient. It can
theoretically occur after any pathological pericardial
process, but it rarely appears after recurrent pericar-
ditis. The risk of progression is particularly related to
the cause (low in the case of viral or idiopathic pericar-
ditis).

In the case of the patient presented here, the in-
ternists concluded that the pericarditis was idiopathic
in appearance without any clear arguments for syste-
mic lupus erythematosus. In systemic autoimmune di-
seases, the damage may or may not be symptomatic. It
usually reflects the level of activity of the underlying
disease. Pericardial involvement is common in syste-
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mic lupus erythematosus. Treatment is usually control of Although laparoscopy is described in the literature as the
the underlying disease. The treatment of lupus per- Gold Standard, its indications must be carefully
icarditis is corticosteroid therapy, most often in mo- considered. Hormonal treatment is in the majority of
derate doses (0.5 mg/kg/day), sometimes initiated in cases to be kept as a first-line treatment.

severe forms by boluses of Methylprednisolone, after In any woman in a period of genital activity, any
detection and treatment of latent bacterial sites (24). This symptomatology with cyclical "menstrual"
may justify in the case reported here, in addition to the temporality should suggest endometriosis, es-
failure of Aspirin and NSAIDs, the initiation of pecially if pelvic functional signs, more classi-
corticosteroid therapy after the PET scan, as a test cally associated with this pathology, are present
treatment. (intense dysmenorrhoea, deep dyspareunia, in-
Chronic pericarditis may require a fibre-optic per- fertility, urinary functional signs and dyschemic
icardoscopy with directed biopsy sampling(s). This had syndrome).

been discussed but remains a last intention.

The patient presented here was therefore given full

diagnostic and therapeutic management in accordance

with the recommendations of the European Society of

Cardiology. As the endometriotic origin of these chro-

nic recurrent pericarditis was not mentioned in any of

these recommendations, she did not benefit from treat-

ment of her endometriosis until two years after the on-

set of symptoms with complete resolution of the symp-

tomatology. This etiology, although exceptional, should

however be known, particularly when there is chronic

recurrent pericarditis with a cyclical character, so as not

to delay the management of these patients.

4. Conclusion

A significant diagnostic delay of several years is often
associated with the diagnosis of endometriosis.
According to some studies, endometriotic extra-
genital locations account for 5% of cases. Their pre-
valence still seems to be underestimated. Due to their
extra-pelvic location, diagnosis can sometimes be more
difficult to make because of the atypical or unexpected
symptoms described by patients. However, the catame-
nial nature of the pain or symptoms is a characteristic
and very evocative element, whatever the location. It
is essential to diagnose them, as they can also have a
real impact on the patient’s state of health and quality
of life.

The diagnosis is most often based on a range of cli-
nical arguments, which are corroborated by the impro-
vement of symptoms under hormonal treatment. There
is, then, a strong presumption of diagnosis.

This clinical case illustrates the difficulty of diagnosing
these extra-pelvic locations, which can lead to diagnostic
wanderings that are sometimes long and costly.

Any catamenial nature of a thoracic or cardiac
symptomatology should lead to questions about an en-
dometriotic origin and refer patients to endometriosis
reference centres.

The damage, most often multifocal, thus justifies a
multidisciplinary approach. This great clinical and
paraclinical polymorphism requires management in a
reference centre to increase efficiency.

MRI is a precise, accessible and inexpensive diagnostic
tool which is useful in diagnosis, preoperative mapping
and also in patient follow-up.
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V. ANNEXES

1. Annexe 1 (11): Le score rASRM de I'endométriose (Score
de I'American Fertility Society, révisé en 1985).

1 - Lésions péritonéales

Ne coter que la lésion la plus sévére (superficielle ou profonde)

Péritoine Superficielles Profondes
<lcm 1 2
la3cm 2 4
>3cm 4 6
2 - Lésions ovariennes
Ne coter que lalésion la plus sévére et ajouter les scores des ovaire droit et gauche
Ovaire droit Superficielles Profondes
<lcm 1 4
la3cm 2 16
>3cm 4 20
Ovaire gauche Superficielles Profondes
<lcm 1 4
la3cm 2 16
>3cm 4 20
3 - Adhérences annexielles selon la circonférence
ajouter les scores des ovaire droit et gauche et des trompes droite et gauche
Ovaire droit Superficielles Profondes
(ou transparentes) (ou opaques)
<1/3 1 4
1/3a2/3 2 8
> 2/3 4 16
Ovaire gauche Superficielles Profondes
(ou transparentes) (ou opaques)
<1/3 1 4
1/3a2/3 2 8
> 2/3 4 16
. Superficielles Profondes
Trompe droite
(ou transparentes) (ou opaques)
<1/3 1 4*
1/3a2/3 2 8*
> 2/3 4 16
Superficielles Profondes
Trompe gauche
(ou transparentes) (ou opaques)
<1/3 1 4*
1/3a2/3 2 8*
>2/3 4 16

* Si le pavillon de la trompe est complétement immobilisé (adherent sur toute la circonférence), compter 16

4 - Oblitération du Douglas

Partielle

Totale

40

Calculer le score AFSR

1 - Lésions péritonéales

2 - Lésions ovariennes

3 - Lésions annexielles

4 - Oblitération du Douglas

Stade de I'endométriose degré de sévérité Score AFS
Stade | endométriose minime 1-5
Stade Il endométriose modérée 6-15
Stade Il endométriose moyenne 16 - 40
Stade IV endométriose sévere > 40
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2. Annexe 2 (11): Le score Enzian.

» ‘ A B C

5\ RECTOVAGINAL SEPTUM | SACROUTERINE LIG. | BOWEL oy

Gr VAGINA PELVIC WALL FA 7
Grade 1 f\; 1% Q\ FB o
<1cem X

| L * ‘k, " i

Grade 2 1o i T DAV S
1-3 cm / - WP
Grade 3 ; ;-.'\"' .Z T ‘ \ PO -1 :3:4)
>3cm ‘

Figure 2. The revised Enzian classification of endometriosis.

3. Annexe 3 (11):

Table 1. Advantages and disadvantages of the revised American Society for Reproductive Medicine (rASRM) and Enzian classifications.

rASRM

Enzian

Advantages

Easy to use

Severity grades |-V are easy for patients to understand
Severity grades -V do not in themselves provide any
information about morphological involvement with

Disadvantages

endometriosis

Limited reproducibility of the staging findings when the ovaries

Known throughout the world and most widely used

and posterior cul-de-sac are involved
Does not take retroperitoneal structures and deeply infiltrating
endometriosis into account

Poor correlation between the extent of endometriosis and pain

Poor correlation between the extent of endometriosis and

sterility

Involved retroperitoneal structures can be given a relatively
precise morphological description

Suspected involvement of deeply infiltrating endometriosis can
be well described preoperatively using a clinical Enzian
classification

Still poor level of international acceptance

More complicated to use than the rASRM score

The classification is difficult or impossible for patients to
understand

Poor state of published research in international journals

Currently, no data on whether the Enzian classification
correlates with clinical symptoms
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RESUME DE LA THESE

Introduction : L’endométriose est caractérisée par la présence de tissu endométrial
répondant a la stimulation hormonale en dehors de la cavité utérine générant des
micro-saignements et une inflammation chronique. Des formes extra pelviennes sont
possibles quoiqu’exceptionnelles.

Cas clinique : Une patiente de 38 ans, atteinte d’endométriose, présentait des
péricardites a recrudescence cataméniale. Une origine endométriosiqgue a été
recherchée plus de deux ans apres le début des symptdomes et aprés plus d'une
année de démarches diagnostiques et thérapeutiques infructueuses. Une IRM
réalisée en période de regles a permis de mettre en évidence une lésion
diaphragmatique, sous le ventricule droit cardiaque, compatible avec un nodule
endométriosique. Une amélioration de la symptomatologie sous traitement hormonal
a été constatée.

Discussion : Les localisations extra-pelviennes d’endométriose sont rares et
constituent un défi diagnostic. La physiopathologie est encore mal comprise. Le
diagnostic d’endométriose thoracique peut étre évoqué devant le caractére
cataménial des symptdmes pulmonaires ou cardiaques, a fortiori lorsque des critéres
diagnostic d’endométriose pelvienne sont présents. Les localisations sous-
diaphragmatiques sont le plus souvent a l'origine de ces manifestations et peuvent
étre mises en évidence sur les IRM thoraciques. Le traitement de ces lésions doit en
premiere intention étre hormonal, aucune preuve histologique nécessitant un geste
invasif n’est nécessaire. Le traitement chirurgical pluridisciplinaire de ces Iésions doit
étre effectué en cas d’échec du traitement médical.

Conclusion : Toute symptomatologie cyclique a recrudescence cataméniale, chez
une femme en période d’activité génitale, devrait faire évoquer une endométriose et

conduire a adresser ces patientes a des centres experts en maladie
endométriosique.

TITRE EN ANGLAIS: Catamenial pericarditis and endometriosis : case report and
literature review
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MOTS CLES: extrapelvic endometriosis, thoracic endometriosis, pericarditis,
MRI
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