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ABSTRACT

Spontaneous hemothorax corresponds to an accumulation of blood in the pleural cavity outside of any traumatic context. It
is a rare clinical entity whose etiologies are generally reported in the form of clinical cases or series of sporadic cases espe-
cially in Anglo-Saxon literature. The clinical presentation varies from a completely asymptomatic patient to a haemorrhag-
ic shock. Indeed, the consequences of the respiratory and hemodynamic dysfunction that accompany these hemothorax are
likely to lead to the prognosis and/or aggravate the prognosis of the underlying pathology. This justifies a rapid response
with the adoption of a comprehensive therapeutic strategy combining an assessment of severity, appropriate guidance,
symptomatic management (oxygen therapy, transfusion) and etiologic management. The majority of these etiologies are
poorly known not only to pulmonologists but also to thoracic surgeons who must nevertheless be the main actors in the
management of these haemothoraxes whose diagnosis and management will be described along this article.
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RESUME

L’hémothorax spontané correspond a une accumulation du sang dans la cavité pleurale en dehors de tout contexte trauma-
tique. Il s'agit d'une entité clinique rare dont les étiologies sont généralement rapportées sous forme de cas clinique ou de
séries des cas sporadique surtout dans la littérature anglo-saxonne. La présentation clinique est variable allant d'un patient
totalement asymptomatique au tableau d'un état de choc hémorragique. En effet, les conséquences de la dysfonction respi-
ratoire et hémodynamique qui accompagnent ces hémothorax sont susceptibles d’engager le pronostic vital et/ou d’aggra-
ver le pronostic de la pathologie sous-jacente. Ce qui justifie une réponse rapide avec 'adoption d'une stratégie thérapeu-
tique complete associant une évaluation de la gravité, une orientation adaptée, une prise en charge symptomatique
(oxygénothérapie, transfusion) et étiologique. La majorité de ces étiologies sont mal connues non seulement des pneumo-
logues mais aussi des chirurgiens thoraciques qui doivent pourtant étre les principaux acteurs dans la prise en charge de
ces hémothorax dont le diagnostic et la prise en charge seront décrits le long de cet article.

MOTS CLES: Hémothorax, hémopneumothorax, exostose, endométriose thoracique, drainage thoracique.
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INTRODUCTION

Dans la littérature on trouve qu'environ 5% des pa-
tients admis pour pneumothorax spontanés ont un
hémothorax concomitant. La présentation clinique
peut varier entre les patients qui sont completement
asymptomatiques et ceux qui présentent d’emblée
un état de choc hémorragique. La quantité de sang
dans la cavité pleurale peut varier de plusieurs cen-
taines de millilitres a plus de 1,5 litres [1]. La source
de ce saignement spontané est variable, mais dans la
majorité des cas il s'agit d'une rupture des adhé-
rences vascularisées entre la plévre pariétale et viscé-
rale, chez des patients ayant au préalable un pneu-
mothorax spontané. Cependant, il existe d'autres
pathologies qui peuvent entrainer un hémothorax.
Les données de la littérature concernant ces hémo-
thorax dits "spontanés" sont limitées a quelques cas
cliniques sporadiques. Malgré leur rareté, le pneu-
mologue et le chirurgien thoracique doivent étre fa-
milier a la gestion de ces hémothorax dont les étio-
logies et la prise en charge seront décrites le long de
cet article.

DEFINITION

Devant un épanchement pleural hémorragique, il est
important de faire la distinction entre une pleurésie
sérohématique et un hémothorax vrai. L'évaluation
du taux de I'hématocrite apres ponction pleurale per-
met d'orienter vers une pleurésie sérohématique si le
I'hématocrite dans le liquide pleural est inférieur a
5% de I'hématocrite sanguin du patient. L’hémotho-
rax est défini comme un épanchement sanguin dans
la cavité pleurale avec un hématocrite dépassant 50 %
du taux de I’hématocrite sanguin [2]. Les causes les
plus fréquentes d'un hémothorax sont les trauma-
tismes thoraciques, les suites postopératoires, ou lors
de la mise en place d'un cathéter de voie centrale.
Cependant, il existe d'autres pathologies qui peuvent
entrainer un hémothorax (Tableau 1). Les données de
la littérature concernant ces hémothorax dits
"spontanés" sont limitées a quelques cas cliniques
sporadiques.

Les étiologies des hémothorax spontanés
Hémopneumothorax spontané

Le premier cas d' hémopneumothorax spontané re-
vient a Laennec, qui I'a décrit en 1828 au cours d'une
autopsie. Les premieres observations cliniques ont
été publiées indépendamment en 1900 par Pitt [3] et
Rolleston [4]. En 1950, Myers et al. [5] effectua une
thoracotomie d'hémostase pour traiter un hémop-
neumothorax spontané. Depuis cette description ini-
tiale, plus de 17 nouveaux cas de thoracotomie d'ur-
gence pour hémopneumothorax spontané ont été
rapportés dans la littérature anglo-saxonne [6,7-18].
La source du saignement est liée a une rupture des
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TABLE 1 Etiologie des hémothorax spontanés

Catégorie Cause spécifique

Pneumothorax Hémopneumothorax spontané

(rupture des adhérences)

Congénitales (hémophilie, thrombo-
asthénie de Glanzman)

Acquises (médicaments: anticoagu-
lants )

Coagulopathies

MAVP (maladie du Rendu Osler)
Anévrisme/Dissection de 1'aorte
La maladie de Von Recklinghausen
Type IV de syndrome de Ehlres-
Danlos

Etiologies
vasculaires

Sarcomes thoraciques, angiosarcome
(+++)

Schwannome

Tumeurs thymiques invasives
Tumeurs germinales du médiastin
Cancer bronchique

Meésothélium

Tumeurs neuro ectodermique
primitive

Carcinome hépato-cellulaire

Néoplasique

Exostose

Endométriose

Hématopoiese extra médullaire
Séquestration pulmonaire

Origine digestive /gastro intestinale
(diverticule cesophagien)

Rupture d'un kyste hydatique du
poumon

Etiologies
diverses

Idiopathique Aucune étiologie connue

adhérences vascularisées entre la pléevre pariétale et
viscérale, chez des patients ayant au préalable un
pneumothorax spontané (Figure 1A et B ). La rupture
est favorisée par la décompression brutale du pou-
mon qui s'affaisse en créant une force de tension sur
les adhérences pleuro-pariétales contenant des vais-
seaux fragiles. C'est le défaut de ré-expansion pul-
monaire qui empéche le tamponnement du saigne-
ment par le poumon et permet au sang sous pression
de s'accumuler dans l'espace pleural. La prise en
charge dépend de I'état hémodynamique du patient.
Chez des patients d’emblée instable une thoracoto-
mie d'urgence s'impose afin d'identifier puis de trai-
ter la cause. 1l s'agit dans la majorité des cas de petits
vaisseaux systémiques de petit calibre mais avec un
débit et une pression importante rendant toute hé-
mostase spontanée illusoire. Pour les patients qui
sont stables ou stabilisés sur le plan hémodyna-
mique, un traitement par chirurgie thoracique vidéo
assistée peut étre proposer.
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FIGURE 1. A. Hémpneumothorax spontané massif suite a une rupture d'une adhérence pleuro-pariétale. B. Bride pleuro-
pariétale non encore rompue au cous de I'exploration d'un hémpneumothorax par thoracoscopie.

Etiologies vasculaires

Les étiologie d'origine vasculaires des hémothorax
sont de loin dominées par la dissection aortique et la
rupture d’'un anévrisme de l'aorte thoracique. Le
signe clinique inaugural est généralement une dou-
leur thoracique aigué devant laquelle la tomodensi-
tométrie thoracique avec injection de produit de con-
traste permet de mettre aisément en évidence 1'ano-
malie aortique. Des cas d’hémothorax suite a une
rupture spontanée de l'artére mammaire interne, une
hémorragie artérielle pulmonaire ont été rapportés
[19-21]. Ces derniers rentrent dans le type IV de syn-
drome d'Ehlers-Danlos qui correspond a un défaut
de production de fibres de collagene de type III, don-
nant des vaisseaux a parois minces et ectasiques sen-
sibles a la dilatation et donc a la rupture. Les malfor-
mations artério-veineuses pulmonaires (MAVP) sont
définis comme une communication vasculaire anor-
male entre une artére pulmonaire et une veine pul-
monaire, entrainant un shunt droit-gauche. 1l s'agit
d'une maladie héréditaire a transmission autoso-
mique dominante responsable des télangiectasies
hémorragiques au niveau de la peau, les muqueuses
et les autres viscéres. Pour les localisations pulmo-
naires, la taille de la malformation peut varier de
quelques millimetres a plusieurs centimetres locali-
sés généralement au sein du parenchyme pulmo-
naire, dont la rupture entraine des hémoptysies plus
que des hémothorax. Clest la rupture des malforma-
tions artério-veineuses a localisation sous pleurale
qui sont responsable d'un hémothorax souvent de
grande abondance. Des études dans la littérature ont
trouvés des cas de rupture accélérée des malforma-
tions artério-veineuses avec la grossesse en rapport
avec l'augmentation du volume sanguin pendant
cette période [22,23]. La prise en charge des hémo-

N

thorax liés & une malformation artério-veineuse
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comporte d'abord un drainage thoracique. Chez les
malades stables aprés drainage, une embolisation
par voie endo-vasculaire est envisageable si non une
prise en charge par thoracotomie ou par chirurgie
thoracique vidéo assistée s'impose afin de traiter ef-
fectivement la ou les lésions en cause.

Ce qu'il faut retenir

* Parmi les étiologies vasculaires, la dissection et la rup-
ture d'un anévrisme de ' aorte sont les plus fréquents.

* La tomodensitométrie thoracique avec injection de pro-
duit de contraste est un examen clé du diagnostic.

*Le diagnostic d'une malformation arterio-veineuse est
évoqué devant la présence télangiectasie hémorragique au
niveau de la peau, les muqueuses et les autres visceres.
*Chez les malades stables apres drainage, 1'embolisation
doit étre la premiere étape de la prise en charge avant
toute décision chirurgicale.

Les exostoses costales

L’hémothorax tout comme 1'hémopéricarde spontané
est une complication exceptionnelle des exostoses
costales. 1l s'agit d'une maladie héréditaire a trans-
mission autosomique dominante avec une préva-
lence de 1 sur 50000 habitants pouvant étre isolée ou
rentrée dans le cadre d'une maladie des exostoses
multiples [24]. Deux grands mécanismes physiopa-
thologiques peuvent expliquer la survenue des hé-
mothorax spontanés dans le cadre d'une maladie
exostosante costale. D'une part, la rupture de vais-
seaux dilatés de la paroi thoracique: ces dilatations
sont la résultante, soit d'une inflammation chronique
par friction entre l'exostose et la paroi, soit d'une
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simple compression mécanique de petits vaisseaux
[25,26]; d’autre part, la présence d’une ou de plu-
sieurs plaies au niveau du diaphragme, de la plevre
ou du poumon de fagon plus ou moins chroniques
[27,28]. La conduite du traitement consiste au con-
trole de I'hémorragie par I'évacuation de I' hémotho-
rax, puis la résection des exostoses pour prévenir la
survenue d'autres épisodes d' hémothorax.

Ce qu'il faut retenir

* La maladie des exostoses est une maladie héréditaire a
transmission autosomique dominante.

* L’hémothorax spontané est une complication exception-
nelle des exostoses costales.

* Le diagnostic essentiellement radiologique le plus sou-
vent fortuit.

* La résection chirurgicale est la regle afin de prévenir la
survenue d'autres épisodes de saignement.

Endométriose thoracique

L’hémothorax spontané peut étre secondaire a une
implantation de tissus endometriaux sur la surface
pleurale. Il répond aux changements hormonaux
cycliques observés chez les femmes pendant les
cycles menstruels. L'implantation de I'endometre
au niveau thoracique fait suite a la migration du tis-
su endométrial a travers des fenestrations dans le
diaphragme ou encore une micro-embolisation d'en-
dometre par voie hématogene [29]. Connu sous le
nom d’hémothorax cataménial, il peut étre isolé ou
rarement s'accompagner d'un pneumothorax et con-
cerne le coté droit dans 90% des cas [30,31]. Le dia-
gnostic est avant tout histologique au moyen d'une
biopsie, car le bilan radiologique n'est pas spécifique.
La radiographie et la tomodensitométrie thoracique
peuvent montrer un épaississement voire une masse
focale de la plevre [32,33]. L’évolution est générale-
ment favorable sous traitement hormonal visant a
limiter la sécrétion d'cestrogénes ou de produire une
aménorrhée. En cas d'échec d'une thérapie hormo-
nale ou en présence des épisodes récurrents d'hémo-
thorax cataménial, 1'exploration chirurgicale de la
cavité pleurale s'impose. Elle permettra la résection
des implants endométriaux permettant de poser le
diagnostic histologique mais aussi la ré-expansion
pulmonaire dans le cas ol 'hémothorax est associé a
un pneumothorax spontanée [34,35].

Ce qu'il faut retenir

* Il existe une relation entre les manifestations respira-
toires de l'endometriose et la période menstruelle.

* Le diagnostic repose essentiellement sur la clinique et
la chirurgie exploratrice.

*Le traitement est avant tout médical (hormonothérapie)
mais surtout chirurgical.
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Causes néoplasiques

Plusieurs processus néoplasiques peuvent étre res-
ponsables d'un hémothorax. Le cancer du poumon
au stade avancé peut se traduire souvent par un
épanchement pleural malin, mais ['hémothorax
spontané associé au cancer du poumon est excep-
tionnel [36]. La neurofibromatose de Von Reck-
linghausen, soit par envahissement des structures
vasculaires par le neurofibrome, soit par dysplasie
artérielle a souvent donné lieu a un hémothorax
[21,37-39]. Les métastases pulmonaires des sarcomes
particuliéerement l'angiosarcome, est une cause fré-
quente des hémothorax et témoigne le degré de ma-
lignité de la tumeur [40]. L'association d'un sarcome
thoracique a un hémothorax laisse présager un mau-
vais pronostic, avec un taux de mortalité a 8 mois de
plus de 80% [21]. Des tumeurs extra-thoraciques
comme le carcinome hépatocellulaire peuvent enva-
hir le poumon et s'associe souvent a un hémothorax
concomitant [41]. De méme les tumeurs médiasti-
nales telles le thymome ou tumeurs germinales ont
été rapportés comme cause d’hémothorax suite a une
rupture dans la plevre [42,43].

Ce qu'il faut retenir

* Quelgque soit le stade d’évolution, un processus néopla-
siqgue compliqué d'hémothorax est un élément de mauvais
pronostic.

* Les sarcomes ( angiosarcome) sont les étiologies néopla-
siques les plus fréquente

Les coagulopathies
Des hémothorax suite a 1'utilisation d'un traitement
anticoagulant ont été rapportés (Figure 2).
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FIGURE 2. Hémothorax spontané chez un patient val-
vulaire sous anticoagulant.
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L’accumulation du sang dans la cavité pleurale peut
étre secondaire a un traumatisme généralement mi-
nime chez les patients présentant une anomalie de
I'hémostase. De nombreux cas d’hémothorax sous
anticoagulant ont été documentés dans la littérature,
le plus souvent dans le cadre du traitement de la ma-
ladie thromboembolique. Le saignement peut égale-
ment se produire aprés administration de thrombo-
lytiques par voie systémiques ou en intra-pleurale
direct. Certaines coagulopathies héréditaires telles
que I'hémophilie sont aussi incriminées dans la ge-
nese des hémothorax spontanés [44,45]. La base de la
prise en charge de cette entité repose sur la correc-
tion de trouble de la coagulation en cause suivie par
I'évacuation de I'hémothorax au moyen d'un drai-
nage thoracique. L’évacuation de la cavité pleurale
avec l'arrét du saignement est généralement obte-
nue, une fois la coagulopathie corrigée.

Les étiologies rares

Il s'agit en réalité de quelques cas cliniques rapportés
comme le cas d"un hémothorax suite a un anévrisme
de la veine inférieure chez une femme de 47 ans [46].
Des hémothorax suite a une perforation d'un diverti-
cule cesophagiens [47], ou une rupture de kyste hy-
datique [48] dans la cavité pleurale ont été rapportés
dans la littérature.

Les hémothorax spontanés dits idiopathiques

Dans la plupart des hémothorax, 1'enquéte étiolo-
gique couplé aux examens complémentaires précise
la cause permettant ainsi d’entreprendre un traite-
ment spécifique. Si a cette étape préliminaire aucune
étiologie n'est identifiable, une thoracotomie explo-
ratrice pourra étre indiquée permettant ainsi de véri-
fier I'ensemble de la cavité thoracique. Souvent c'est
l'examen a l'autopsie qui trouve la cause de saigne-
ment chez les patients n'ayant pas survécu [49]. Il est
donc tres rare de nos jours de passer a coté sans
identifier I'origine du saignement et seulement 3 a 4
cas de ces hémothorax spontanés dits vraiment idio-
pathiques ont été rapporté dans la littérature jusqu'a
I’année 2008 [50-52].

Ce qu'il faut retenir

* On parle d’hémothorax idiopathique si aucune étiologie
n'est mise en évidence apres un examen clinique bien con-
duit, une investigation paraclinique adéquate et en fin une
exploration chirurgicale compleéte de I'ensemble de la cavi-
té thoracique.

Conduite a tenir devant un hémothorax spontané
La premiére étape de la prise en charge devant un

J Func Vent Pulm 2018;28(9):1-8

épanchement pleural hémorragique consiste a réali-
ser une ponction pleurale afin de comparer son hé-
matocrite par rapport a I'hématocrite sanguin du
patient (Figure 3).

‘ Hématocrite < 50% ‘ ‘ Hématocrite > 50%

Cytologie/Culture
du liquide pleural :
‘ Bilan de I'hémostase
-Néoplasie 3
B heenioes Coagukr_patlnes
-Coagulopathies - Acqux‘sev
-Urémie - Congénitale

FIGURE 3. Conduite a tenir face a un hémothorax spon-
tané.

On parle d’hémothorax quand le taux d'hématocrite
dépasse 50% et une recherche étiologique doit étre
menée. Il est important de préciser que méme dans
un hémothorax on peut avoir un taux d’hématocrite
trés bas, lié a une dilution apres 3 a 4 jours d’évolu-
tion d'autant plus que le tableau clinique d'un hémo-
thorax n'est pas toujours aigué, en particulier chez
un sujet jeune sans pathologie respiratoire sous-
jacente. Outre les parameétres biologiques, une tomo-
densitométrie thoracique avec injection de produit
de contraste peut orienter vers une étiologie comme
une rupture d'un anévrisme notamment des gros
vaisseaux médiastinaux. La recherche d'une malfor-
mation artério-veineuse pulmonaire nécessite la réa-
lisation d'une échocardiographie Doppler par un
examinateur entrainé. La recherche des étiologies
néoplasiques sur la cytologie pleurale présente un
rendement tres aléatoire. Il est donc difficile de faire
un diagnostic sans équivoque des étiologies néopla-
siques habituelles tels que l'angiosarcome, unique-
ment sur la base de la cytologie du liquide pleural,
mais des marqueurs immuno-chimiques peuvent
améliorer la sensibilité et la spécificité de cet examen.
L'identification des cellules endometriales dans le
liquide de ponction serait illusoire car le diagnostic
est avant tout histologique. Devant un patient qui
présente un hémothorax spontané, un interrogatoire
approfondi et bien conduit constitue une étape fon-
damentale permettant de faire le lien entre les symp-
tomes et la possibilité d'un diagnostic étiologique
(Tableau 2).
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TABLEAU 2 Enquéte étiologique devant un

hémothorax spontané

Enquéte étiologique devant un Hémothorax spontané

e Age, sexe

e Présence de signes généraux avec surtout notion de
perte de poids

e Antécédent d'un Hémothorax spontané homo ou
controlatéral

e Meédicaments en cours (antiagrégant plaquettaire, anti
thrombotique)

e Notion de saignement spontané ( épistaxis, hémopty-
sie, hématurie, hémarthrose)

e Télangiectasie

e DPériodicité de signes ( en rapport avec le cycle mens-
truel )

e Hyper laxité ligamentaire

e Syndrome myasthénique

e Tache café au lait (Neurofibromatose)

La prise en charge d'un hémothorax spontané néces-
site avant tout la mise en place d'un drain thoracique
de calibre adapté, permettant ainsi I'évacuation du
sang de la cavité pleurale et donc une bonne ré-
expansion pulmonaire. La suite de la prise en charge
n'est pas codifiée et dépend essentiellement de I'état
hémodynamique du patient. Dans une série de 71
patients traités pour hémo-pneumothorax spontané,
un traitement conservateur était satisfaisant dans
22,5% des cas. 39% des patients étaient admis dans
un état de choc et la prise en charge avait nécessité
une intervention chirurgicale immédiate. Pour les
autres patients la prise en charge était dicté selon des
criteres comme la persistance de I'hémothorax ou la
présence d’'un caillot malgré le drainage, le défaut de
ré-expansion pulmonaire nécessitant la résection
d'une bulle d’emphyséme responsable d'un pneumo-
thorax associé [53].

Le choix de la voie d'abord dépend de I'habitude de
chaque équipe. Certains auteurs préferent la chirur-
gie thoracique vidéo assistée (CTVA). En effet la
CTVA permet une exploration approfondie de toute
la cavité pleurale. Elle permet aussi l'évacuation
complete de 'hémothorax, le contréle du saignement
en cours, mais aussi le traitement étiologique de
I'hémothorax et la cure du pneumothorax souvent

CONFLIT D’INTERET

Tous les auteurs déclarent n'avoir aucun conflit d’intérét
en rapport avec ce manuscrit.
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associé. Toute fois, chez un patient ayant un hémo-
thorax de faible abondance (< 300 millilitres), stable
sur le plan hémodynamique, avec une ré-expansion
pulmonaire compléte apres drainage, un traitement
conservateur avec surveillance du patient est raison-
nable. Le traitement étiologique comme la correction
d'un trouble de I'hémostase induit par les anticoagu-
lants doit étre de mise afin d'optimiser les résultats
de la prise charge (Figure 4).

Hémothorax spontané

Patient stable
hémodynamiquement

Patient instable
hémodynamiquement

Enquéte étiologique
""""""""""""""""" P +/- Drainage thoracique
Hémothorax < 300 cc

Drainage thoracique

Tomeodensitométrie

Débit sanguin > 500 cc/h .
= thoracique

Thoracotomie d’emblée CTVA

Hémostase
Traitement étiologique

\ 4

A

FIGURE 4. Prise en charge d'un hémothorax spontané.

CONCLUSION

Bien que rare, les étiologies des hémothorax sponta-
nés sont fréquentes et variées et doivent étre connues
par tous les praticiens impliqués dans la prise en
charge de cette entité. Le diagnostic clinique et diffi-
cile devant des signes cliniques qui sont non spéci-
fiques. L’enquéte étiologique doit étre conduite de
fagon rigoureuse chez un patient stable sur le plan
hémodynamique. En cas d’hémothorax massif res-
ponsable d'un état de choc hémorragique, l'indica-
tion chirurgicale ne doit souffrir d'aucun retard.
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