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Les tumeurs surrénaliennes (TS) englobent une variété de conditions, allant d'un
adénome corticosurrénalien bénin non sécrétant a une tumeur maligne sécrétante
(corticosurrénalome) ou encore a une tumeur sécrétante de la médullosurrénale

(phéochromocytome).

La plupart du temps, elles sont détectées lorsqu'elles provoquent des symptémes,
dont I'hypertension artérielle est le plus courant [1]. Parfois, ces tumeurs sont découvertes
accidentellement lors d'une imagerie abdominale effectuée pour une autre raison,
appelée incidentalome surrénalien [2,3]. De plus, dans un petit nombre de cas, la
présence de tumeurs surrénaliennes est liée a des antécédents familiaux ou a des facteurs
génétiques de risque, tels que les néoplasies endocriniens de type 2 (NEM2) [1], ou elles

sont identifiées lors d'un bilan pour d'autres cancers en évolution.

Le diagnostic positif repose principalement sur les avancées des techniques de
dosage biologique et d'imagerie, qui se sont considérablement améliorées. Le choix du
traitement et de l'intervention chirurgicale dépend largement du contexte clinique, de la

sécrétion des hormones par la tumeur et du soupcon de malignité.

L'analyse anatomopathologique joue un réle crucial dans la confirmation du
diagnostic et guide les décisions thérapeutiques ultérieures. Un suivi régulier des patients

est donc essentiel en raison du risque de récidive.

Nous présentons dans cette étude une série rétrospective de 10 cas de TS colligée
aux services de chirurgie viscérale et d’endocrinologie du CHU MOHAMED VI de TANGER

sur une période de trois ans s’étalant du juillet 2021 a I'octobre 2023.

Les objectifs de notre travail sont les suivants :
- Discuter le profil épidémiologique et clinique des TS.

- Discuter l'intérét des différents examens complémentaires nécessaires pour établir le

diagnostic.
- Mettre le point sur les différentes attitudes thérapeutiques et leurs indications.

- Décrire I'aspect évolutif et I'intérét du suivi de ces malades.
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- Patients et méthodes :

1- Période et lieu de I'étude :

Nous avons étudié rétrospectivement les observations des patients présentant une tumeur
surrénalienne entre juillet 2021 et octobre 2023 aux services de chirurgie viscérale et

d’endocrinologie au CHU MOHAMED VI TANGER.

» Documents consultes :

Les informations relatives a la population, aux caractéristiques médicales, aux examens
complémentaires, aux traitements, aux données histopathologiques et a I'évolution clinique ont
été extraites des dossiers médicaux des patients. Ces données ont été collectées a partir des
registres des interventions chirurgicales et des rapports d'anatomie pathologique, ainsi que lors
des consultations dans le service de chirurgie viscérale et d’endocrinologie au Centre

Hospitalier Universitaire MOHAMED VI TANGER.

> Critéres d’inclusion :

Notre étude a englobé I'ensemble des patients admis a I'hopital pour le traitement d'une
tumeur surrénalienne, pour lesquels les résultats des examens complémentaires ou les rapports
anatomopathologiques ont confirmé ce diagnostic. Cette période d'inclusion s'étendait de

JUILLET 2021 a ’OCTOBRE 2023

> Critéres d’exclusion :

Les patients dont la présence de tumeur surrénalienne primitive ou secondaire n'a pas été
confirmée par des examens d'imagerie ou des analyses anatomopathologiques, ainsi que ceux
présentant des masses surrénaliennes parasitaires telles que les kystes hydatiques surrénaliens,
et ceux ayant subi une intervention chirurgicale sur une masse surrénalienne dont |I'examen

anatomopathologique n'a révélé aucune anomalie, ont été exclus de notre étude.
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> Suivi des patients :

Le suivi des patients a été établi par une consultation au centre diagnostic et dont la mise
a jour se fait régulierement sur un registre spécial pour les tumeurs et appels téléphoniques des

patients.
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2- Méthodes de

I’étude :

Thése TM 32/23

Dans le cadre de cette étude rétrospective, nous avons créé une fiche d'exploitation

(consultable en annexe) pour faciliter la collecte des diverses données, suivie d'une analyse

des données statistiques.

Tableau 1 : Patient ayant une TS admis au service de chirurgie viscérale de 2021 au 2023

N.P DE - DS Diagnostic Intervention Suivi lointain
N.S | 08/07/2021 Hyperplasie 14/07/2021
18/07/2021 Surrénalienne PDV
Gauche
G.Z 22/10/2021 | Adénome cortisolique 08/11/2021 Bonne évolution
12/11/2021 droit
C.N 25/03/2022 Phéo 29/03/2022 Bonne évolution, pas de
05/04/2022 récidive
S.C 10/19/2022 | Adénome cortisolique 14/09/2022 Bonne évolution
20/09/2022
F.F 17/10/2022 Hyperplasie 22/10/2022 Décédée aj3 en
- surrénalienne bilatérale postopératoire
E.C 01/11/2022 Phéo 15/11/2022 Bonne évolution, pas de
18/11/2022 récidive
H.N 22/12/2022 Phéo + CMT 29/12/2022 Bonne évolution, pas de
05/01/2023 (NEM2) récidive
L.F 26/12/2022 Adénome de Conn 03/01/2023 Bonne évolution,
Normokaliémie
H.H 16/01/2023 Phéo + CMT 20/01/2023 Bonne évolution, pas de
25/01/2023 (NEM2) récidive
A.M | 05/10/2023 | Adénome cortisolique 11/10/2023 Bonne évolution
20/10/2023
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RESULTATS
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Les tumeurs surrénaliennes Thése TM 32/23

1- Données épidémiologiques :

1-1-  Fréquence:

Nous avons rassemblé 10 cas de tumeurs surrénaliennes (TS) admis au service de chirurgie
viscérale en collaboration avec le service d’endocrinologie du CHU MOHAMMED VI a TANGER sur
une période de 3 ans, de 2021 a 2023.

La médiane s'éléve a 3 patients par an, et un nombre minimum de 2 a un maximum de 5

patients.

Tableau 2 : Répartition des malades selon les années de prise en charge.

Années 2021 2022 2023

Nombre de patients 2 5 3

Pourcentage 20% 50% 30%

70
® Nombre de patient Pourcentage(%)

60
50
40
30
20

10
5

3
2 e
e .
2021 2022 2023

™ Nombre de patient 2 5 3
Pourcentage(%) 20 50 30

0

Figure 1 : Répartition des cas selon les années de prise en charge
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1-2- L'age:

L’age chez nos patients lors de cette étude varie entre 27 ans et 57 ans. Avec une moyenne

d’environ 39.3 ans.

Tableau 3 : Répartition des patients selon I'dge.

N Minimum Maximum Moyenne
Age 10 27 57 39.3
45%
40%
40%
35%
30%
25%
20% 20% 20%
20%
15%
10%
5%
0%
21-30 ans 31-40 ans 41-50 ans 51-60 ans
Pourcentage 20% 20% 40% 20%
Pourcentage

Figure 2 : Répartition des patients selon la tranche d’age

En ce qui concerne la distribution de nos patients par groupe d'age, on remarque qu’une
tranche d'age se démarque particulierement : celle du 41 a 50 ans représentant un pourcentage

de 40%.
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1-3- Sexe:

Notre étude comprend 9 femmes et 1 homme, représentant respectivement 90% et 10% de

I'échantillon. Cela indique une prédominance féminine, avec un rapport femmes/hommes de 9.

Hommes
10%

Femmes
90%

W Femmes M Hommes

Figure 3 : Répartition des cas selon le sexe

1-4-  Origine géographique :

e 5 patients étaient originaires de Tanger (soit de 50%).
e 3 patients étaient originaires des régions a moins de 50km de Tanger (soit 30%).

e 2 patients étaient originaires de la région a plus de 50km de Tanger (soit 20%).

Tableau 4 : Répartition des cas selon I'origine géographique

Nombre Pourcentage
Tanger 5 50%
< 50km de Tanger 3 30%
> 50km de Tanger 2 20%
Total 10 100%
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m Tanger ®<50kmdetanger = >50km de tanger

Figure 4 : répartition des cas selon |'origine géographique

Par conséquent, le recrutement de patients en provenance de la région de Tanger est plus

élevé que celui des autres régions, avec un taux de 50%.

1-5- Référence:
- 8 de nos patients (soit 80%) ont été dirigés vers nous depuis le département

d'endocrinologie.

- 1des patients a été admis grace a des consultations viscérales.

- 1 des patients a été référé du service de rhumatologie.

Tableau 5 : Fréquence et pourcentage des TS selon les services

Nombre Pourcentage
Endocrinologie 8 80%
Consultation viscérale 1 10%
Rhumatologie 1 10%
Total 10 100%
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80%
70%
70%
60%
50%
40%

30%

20% T

10% 10%
0%
Endocrinologie Consultation viscerale Rhumatologie

Figure 5 : Répartition des cas selon les services de référence

2- Données cliniques :

2-1-  ATCDs personnels :

- Maédicaux :
Dans notre étude, nous avons identifié les antécédents médicaux personnels suivants :

v" Une HTA chez 4 patients (soit 40%)

v' Un diabéte chez 3 patients (soit 30%)

v" Une pathologie thyroidienne chez 2 patients (soit 20%) dont :
o Cancer médullaire de la thyroide chez les 2 patients

v" Un syndrome des OPK chez 1 patiente (soit 10%)

v" Maladie de Parkinson chez 1 patiente (soit 10%)

v’ Dyslipidémie chez 2 patients (soit 20%)
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Tableau 6: Répartition des cas selon leurs ATCDs médicaux

ATCD médical Nombre de cas Pourcentage
HTA 4 40%
Diabete 3 30%
Pathologie thyroidienne (CMT) 2 20%
Dyslipidémie 2 20%
Parkinson 1 10%
OPK 1 10%
ATCDS MEDICAUX
45%
40%
40%
35%
30%
30%
25%
20%

20%

15%
10%

10%

5%

0%
HTA DIABETE cMmT OPK

Figure 6 : répartition des cas selon leurs ATCDs médicaux

- Chirurgicaux:

Au sein de notre groupe de patients, 3 individus présentent un historique chirurgical

(représentant ainsi 30 %), parmi lesquels :

v 2 patients ont bénéficié d’une thyroidectomie totale. L’examen anatomopathologique
était en faveur d’'un CMT.
v 1 patient a bénéficié d’une cholécystectomie.

v 1 patiente a bénéficié d’une appendicectomie et salpingectomie unilatérale

Alors que les 6 patients (soit 60%) qui restent ne présentent aucun ATCD chirurgical.
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Tableau 7 : Répartition des cas selon leurs ATCDs chirurgicaux

Thése TM 32/23

ATCD chirurgical Nombre des cas Pourcentage
Thyroidectomie 2 20%
Cholécystectomie 1 10%
Salpingectomie 1 10%
Appendicectomie 1 10%

2-2-  ATCDs familiaux :

On a note des antécédents familiaux de :

v' CMT chez 3 cousins et 2 cousins suivis pour masse surrénalienne chez 2 patientes

(soit 20%)

v’ Goitre chez le grand pére d’un patient (soit 10%)

Alors que les 7 patients restants n’ont rapporté aucun ATCD familial.

2-3- Mode de découverte :

v’ Découverte symptomatique chez 7 patients (soit 70%)

v Découverte lors d’un dépistage dans le cadre d’'une NEM?2 aprés chirurgie

thyroidienne chez un patient (soit 10%)

v" Découverte lors d’un bilan d’une HTA résistante aux traitements médicaux chez 2

patients (soit 20%)
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80%
70%
70%
60%
50%
40%
30%
20%

10%

0%
Symptomatique

Depistage de NEM

Thése TM 32/23

20%

10%

Bian d'HTA resitante

Figure 7 : Répartition des cas selon le mode de découverte

2-4-  Les signes fonctionnels :

Les symptdmes principaux signalés par nos patients sont :

Tableau 8 : répartition des cas selon les signes fonctionnels

Triade de menard 4 40%

(Céphalées/Sueurs/palpitations)

Troubles digestives : 5 50%
- Douleurs abdominales 3 30%
- Lombalgies 2 20%

Syndrome de cushing 3 30%

AEG (asthénie/anorexie/amaigrissement) 3 30%

Signes d’HTA : 6 60%

Céphalées/troubles visuels/phosphénes/acouphénes

Signes d’hypokaliémie : 2 20%

Asthénie/crampes musculaires/Paresthésie/

palpitations
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70%

60%
60%

50%
50%

40%

40%
30%
30%
20% 20%
20%
10% I

0%
Triade de menard Sd de cushing Troubles Signes d'HTA Signes Asthenie
digestives d'hypokaliemie

Figure 8 : Répartition des cas selon les signes fonctionnels

2-5-  Examen clinique :

» Etat général :
Nous avons utilisé le score OMS pour évaluer I'état de santé général de nos patients :
o 6 patients avaient une activité normale sans restriction score OMS stade 0 (soit 60%)
o 3 patients avaient Score OMS stade 1 (soit 30%)

o 1 patient avait un score OMS stade 3 (soit 10%)

= Stade O
= Stadel
= Stade 3

Figure 9 : Etat général des cas selon la classification OMS

36




Les tumeurs surrénaliennes Thése TM 32/23

» Tension artérielle :
La tension artérielle a été mesurée chez tous les patients dont :
O 6 patients (soit 60%) étaient hypertendus avec HTA résistante aux traitements chez 2
patients (soit 20%)
o 4 patients (soit 40%) étaient normotendus dont 1 patient présente une hypotension

orthostatique (soit 10%)

B Hypertension ~ M Hypotension M Hypotension orthostatique & HTA resistante

Figure 10 : répartition des cas selon leur tension artérielle
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» Signes Physiques :

Tableau 9 : Répartition des cas selon les signes physiques

Thése TM 32/23

Signes Physiques Nombre de cas Pourcentage
Sensibilité abdominale 1 10%
Masse abdominale 1 10%
Syndrome de cushing : 3 30%

- Obésité facio-tronculaire 3 20%
- Vergetures pourpres 3 30%
- Erythrose faciale 2 20%
- Amyotrophie 1 10%
Signes d’hyper androgénie : 2 20%
- Hirsutisme 2 20%
- Acné 1 10%
- Golfes frontaux 1 10%
Goitre 3 30%
Mélanodermie 1 10%
Adénopathies 1 10%
Signe de néoplasie : Cicatrice 1 10%
Gynécomastie 1 10%
Normal 4 40%
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3- Biologie:

Les examens biologiques réalisés chez nos patients ont été ciblés pour détecter les

éventuelles irrégularités hormonales suivantes :

3-1- Phéochromocytome :

On a 4 cas confirmes dans notre étude.

Dosage des DMU : effectué chez les 4 cas
o Positif : chez les 4 cas
Les Métaépinéphrine et Normétaépinéphrine ont été positif chez 3 cas (soit 75%).

La 3 ortho-méthyl-dopamine a été positif chez 1 cas seulement (soit 25%).

Tableau 10 : Résultats selon le type de DMU secrété

Dosage Positif
Nombre Pourcentage
Métaépinéphrine et Normétaépinéphrine 3 75%
3 ortho methyl dopamine 1 25%

» Le dosage hormonale a été effectué chez tous les patients atteints de
phéochromocytome (soit 100 %), révélant que les 4 cas étaient des

phéochromocytomes sécrétants.

4+ Conclusion: Dans notre étude 100% des PH sont sécrétants.

3-2-  Hypersécrétion cortisonique :

> Le cortisol libre urinaire : effectuée chez 5 patients, a été élevé chez 4 cas (soit 80%).
Il est important de noter que 3 d’entre eux présentaient des symptémes cliniques du

syndrome de Cushing, et diminué chez un cas d’hyperplasie surrénalienne unilatérale.
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» Test de freinage minute par la dexaméthasone : effectué chez 4 patients, a été

négatif chez 3 d’entre eux (soit 75%).

» Cependant le dosage de ACTH a été demande chez 5 cas :
- Le dosage était bas chez les 3 cas (soit 60 %) d’adénome cortisonique et un cas d’hyperplasie
surrénalienne unilatérale (soit 10%)

- Elevé chez 1 cas (soit 20%) d’hyperplasie surrénalienne bilatérale

4+ Conclusion :

Dans le cadre de notre recherche, 4 cas présentaient une hypersécrétion de cortisol,
dont trois étaient attribuables a un adénome cortisonique (30% des cas), tandis qu'un cas
était associé a une hyperplasie surrénalienne bilatérale (10% des cas).

3-3-  Hyperaldostéronisme :

Le dosage de I'aldostérone plasmatique et I'activité rénine plasmatique avec le rapport
aldostérone/rénine étaient réalisés chez 3 cas (soit 30%) et qui étaient en faveur d’un
hyperaldostéronisme chez un cas d’adénome de Conn et normales chez les 2 cas

d’hyperplasie surrénalienne.

3-4- Bilan non spécifique :

Effectué chez tous les patients (soit 100%)

v' lonogramme :

Il @ montré une :

Hyperkaliémie chez 1 patient (soit 10%) d’hyperplasie surrénalienne

- Hypokaliémie chez 2 patients (soit20%) chez le cas d’adénome de Conn et
adénome cortisonique

- Hyponatrémie chez 1 patient (soit 10%)

- Normal chez les 6 autres cas (soit 60%)
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v" Fonction rénale :

- Lafonction rénale était normale chez les 10 cas (soit 100%)

v" Numération formule sanguine :
Elle a montré :
- Une hyperleucocytose chez 1 cas (soit 10%)
- Une thrombocytose chez 2 cas (soit 20%)

- Normal chez le reste des cas

v' Glycémie a jeun:
Elle a révélé :
- Une hyperglycémie chez 4 cas (soit 40%) dont les 4 patients étaient sous diabétiques

oraux

3-5- Bilan a la recherche d’'une NEM2 :

Dosage de Calcitonine :
Demande chez les 4 cas de phéochromocytome pour faire le diagnostic de CMT, et revenu

positif chez 2 cas (soit 50%).

Dosage de PTH :

Demande chez 4 cas et revenu positif chez 1 cas (soit 25%)

3-6- Bilan a la recherche d’une hypersécrétion androgénique :

Des mesures de testostéronémie et de sulfate de déhydroépiandrostérone (SDHEA) ont été
effectuées sur 2 patientes (soit 20 %).

Ces tests étaient normaux chez les deux patientes
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= Tm secretante

= Tm non secretante

Figure 11 : Répartition des cas selon le caractére sécrétoire de la TS

4+ AUTOTAL:

Dans notre étude portant sur 10 cas de tumeurs surrénaliennes, nous avons examiné la
sécrétion hormonale chez 10 patients, ce qui représente 100 % de I'échantillon total.
Parmi ces 10 cas, 9 d'entre eux (soit 90%) ont présenté une sécrétion hormonale, tandis que 1
autre (soit 10 %) était une tumeur surrénalienne non sécrétante.

o 4 Phéochromocytome sécrétants

o 3 adénome cortisonique sécrétants

o 1adénome de Conn secrétant

o 1 Hyperplasie surrénalienne sécrétante de cortisol

o 1 hyperplasie surrénalienne non sécrétante
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4- Imagerie:

4-1-  Echographie :
Effectué pour un objectif de diagnostic chez 4 patients (correspondant a 40% des cas) :

e La présence d’'une masse surrénalienne a été confirmée chez 3 patients, ce qui
représente 75% des cas.

e Lesrésultats n'ont pas été concluants pour 1 patient, soit 25% des cas.

Dans chaque situation, une analyse TDM complémentaire a été requise.

4-2- TDM:

TDM a été effectuée chez les 10 patients (soit 100). Les raisons de ces examens étaient les

suivantes :

e Dans 4 cas (soit 40% du groupe), la TDM avait pour objectif de caractériser des lésions
qui avaient été identifiées a I'échographie.
e Dans 6 cas (soit 60%), la TDM a été réalisée des le début de la démarche

diagnostique.

4-3-  Caractéristiques radiologiques :

% Localisation :
> Dans 9 cas, soit 90% des situations, la lésion était localisée d'un seul coté :
- Adroite dans 6 cas, représentant ainsi 60% des cas.
- A gauche dans 3 cas, équivalant a 30% des cas.

» Dans 1 cas, soit 10% des cas, la |ésion était bilatérale.
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M Bilaterale
M Unilaterale droite

m Unilaterale gauche

Figure 12 : Répartition des cas selon la localisation des TS dans I'imagerie

7

% Taille:
» Lataille de la Iésion a été évaluée chez 8 patients, ce qui représente 80% de
I'échantillon, tandis qu'elles n'ont pas été précisées pour 2 patients, soit 20%.

> La taille de la Iésion variait entre 1 cm et 8 cm, avec une moyenne de 3,66 cm.

Tableau 11 : Taille tumorale des cas

Nombre de cas Minimum Maximum Moyenne

Taille 8 1cm 8cm 3.66cm
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60%
50%
50%

40%

30%

20% 20%
20%
10%
0%
<3cm 3cm - 6cm >6cm Non precise
™ Pourcentage 20% 50% 10% 20%

Figure 13 : Répartition des patients selon la taille des TS

0,

** Nombre:
- La TS était unique chez 9 patients (soit 90%)
- Alors gu’elle était double dans la méme tumeur chez un seul cas de

phéochromocytome (soit 10%)
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5- Prise en charge:

5-1-  Décision thérapeutique :

Dans notre étude, tous les cas ont bénéficié d’un traitement chirurgical.

5-2-  Période préopératoire :

Chacun des patients a subi une évaluation préopératoire compléte, incluant un examen
cardio-vasculaire, un examen pleuropulmonaire, ainsi qu'une analyse biologique et

morphologique.

La préparation médicale préopératoire était adaptée en fonction de la nature de la

tumeur surrénalienne.

+* Phéochromocytome :

Tous les 4 cas de phéochromocytome ont été soumis a une intervention chirurgicale, et

par conséquent, ont bénéficié d'une préparation médicale préopératoire.

- Les 4 cas étaient hypertendus, sous traitement par des inhibiteurs calciques
initialement. Ce dernier a été change par des B-bloquants et des alphas bloquants.

- 1 cas diabétique était sous traitement anti-diabétique a base des antidiabétiques
oraux et insulinothérapie et qui était maintenu.

- 1 cas a bénéficié d’'une préparation thérapeutique a base des antidépresseurs et
anxiolytiques.

- 1 cas thyroidectomisé était sous hormonothérapie substitutive par la |évothyroxine et

qui était maintenue.

< Adénome cortisolique :

Les 3 cas des adénomes cortisoliques avaient un syndrome de cushing clinique et ils ont

profité d'une préparation médicale préopératoire.

- 2 cas présentait du diabete et a subi une stabilisation de sa glycémie grace a une

administration d'insuline avant I'opération avec une préparation au ketoconazole.
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- 1 cas a bénéficié d’une supplémentation en VIT D.
- 1 cas avait une hypokaliémie dont il a bénéficié d’une supplémentation potassique

orale.

> Adénome de Conn:

Ce cas avait une hypokaliémie dont il a bénéficié d’'une supplémentation potassique orale

avec un traitement hypertenseur a base des IEC et diurétiques épargneurs de potassium.

» Autres :

- Un cas d’hyperplasie surrénalienne était diabétique mis sous ADO et insuline et
hypertendu mis sous bithérapie a base des IEC et diurétiques épargneurs de
potassium, et a bénéficié d’'une supplémentation en potassium par voie orale et
préparation par ketoconazole.

- Un autre cas ne présentait aucune tare associée et n'a pas recu de préparation

médicale préopératoire.

5-3-  Période opératoire :

» Installation :
Les patients ont été installés sur la table d'opération de la maniere suivante :

Tableau 12 : modalités d’installation des cas dans la table opératoire.

Installation Nombre Pourcentage
DD 4 40%
DLG 3 30%
DLD 2 20%
DLD puis DD 1 10%
Total 10 100%
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> Voie d’abord chirurgicale :

La ccelioscopie a été réalisée chez 8 cas, (soit 80%).

Thése TM 32/23

La laparotomie a été effectuée chez 2 cas, représentant 20% des interventions.

- Dans les 2 cas, elle a été réalisée aprés conversion de la ccelioscopie en sous-costale

homolatérale de la TS.

B mediane

M sus costale homolaterale

Figure 14 : Répartition des cas selon le type de I'incision.

Tableau 13 : les voies d’abord chirurgicales

Nombre Pourcentage
Coelioscopie 8 80%
Laparotomie 2 20%
Total 10 100%
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M Laparotomie

H Coelioscopie

Figure 15 : les voies d’abord chirurgicales

> Corrélation entre la taille de la tumeur et la voie d’abord chirurgicale :

Tableau 14 : Corrélation entre la taille de la tumeur et la voie d’abord chirurgicale

Taille moyenne Minimum Maximum
Laparotomie 5.2 2.6 8
Coelioscopie 3.8 3.7 4.5

> Geste réalisé :

e Surrénalectomie unilatérale :

» Une surrénalectomie unilatérale a été faite chez 9 patients (soit 90%)

> Gestes associés :

- Parathyroidectomie droite inferieure chez 1 cas qui présentait un adénome

parathyroidien apres la surrénalectomie.

e Surrénalectomie bilatérale :

» Faite chez un seul cas d’hyperplasie surrénalienne bilatérale (soit 10%).

Chacun de nos patients a subi une surrénalectomie par voie transpéritonéale. (Soit 100%)
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Tableau 15 : Répartition des patients selon les gestes réalisés

Geste Nombre Pourcentage
Surrénalectomie unilatérale 9 90%
Surrénalectomie bilatérale 1 10%
Total 10 100%

> Temps opératoire :

La durée opératoire des surrénalectomies par coelioscopie est considérablement diminuée,
se situant en moyenne entre 35 minutes et 1 heure. Cette observation souligne I'avantage de

la voie coelioscopique dans ces procédures.

» Complications peropératoires :

Parmi les 10 cas de de notre étude, le processus d'exérése tumorale s'est déroulé sans aucun

incident grave.

5-4-  Période postopératoire :

> Les suites opératoires :

- 2 de nos patients ont été transférés au service de réanimation, présentant des durées
de séjour variables avec une durée moyenne de séjour établie a 3 jours.
- La durée moyenne du séjour apres I'opération, englobant a la fois le service de

chirurgie et d'endocrinologie, a été d'au moins 3 jours, avec une moyenne de 7 jours.

» Complications postopératoires immédiates :

- 1 patient (Phéochromocytome) a présenté des pics hypertensifs qui a nécessité un
ajustement de la posologie des IEC (Amlodipine)

- 1 patient a présenté une hypokaliémie corrigée par 4g KCL.

- Une patiente a présenté une Sao2 de 80% a I'air ambiant, et a subi un ECG ainsi qu'un
dosage des D-dimeres, qui sont revenus positifs, ce qui suggere la présence d'une embolie
pulmonaire, I'angioscanner était en faveur d’une embolie pulmonaire bilatérale.

- Lereste des patients n’a présenté aucune complication postopératoire immédiate.
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5-5-  Mortalité opératoire :
- Un cas d’hyperplasie bilatérale avec CMT métastasique cérébrale, pulmonaire et

hépatique qui est décédé a j3 (soit 10%).

6- Anatomo-pathologie :

Le diagnostic histologique a été validé pour les 10 patients aprés I'excision chirurgicale.

6-1- Phéochromocytome :

- Retrouvé chez 4 cas de notre étude (soit 40%) unilatérale chez les 4 cas dont 2
d’entre eux sont NEM2.

6-2- Adénome corticale :

- Retrouvé chez 4 cas de notre étude (soit 40%) de 3cm, 3.7cm et 4cm.

6-3- Autres:

- 2cas (soit 20%) d’hyperplasie corticosurrénalienne sans lésion spécifique ni

tumorale.

Tableau 15 : Répartition des cas selon le résultat de I’anatomopathologie

| | Nombre | Pourcentage
50.00%
45.00%

40.00%

40.00% ;
35.00%
30.00%
25.00%

20.00%

20.00%

15.00%

10.00%
5.00%

0.00%
Phéochromcytome Adénome Hyperplasie

Figure 16 : Pourcentage des cas selon les types histologiques
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7- Diagnostic final retenu :

7-1- NEM2 :
Ce diagnostic a été retenu chez 2 cas (soit 20%) chez lesquels un phéochromocytome
unilatéral a été associé a un CMT. Avec une hyperparathyroidie chez 1 cas et une PTH normale

et une calcitonine élevée chez I’autre cas.

7-2-  Phéochromocytome :

Ce diagnostic a été retenu chez 2 cas (soit 20%) avec une TSH, PTH et calcitonine qui sont

normales.

7-3-  Autres :
- Adénome cortisolique retrouve chez 3 cas (soit 30%)
- Adénome de Conn retrouve chez 1 cas (soit 10%)

- Hyperplasie corticosurrénalienne retrouve chez 2 cas (soit 20%)

35%
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30%

25%

20% 20% 20%
20%
15%
10%
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5% | .
0%
Pheochromocytome Adenome NEM2 Adenome de Conn Hyperplasie
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Figure 17 : Pourcentage des malades selon le diagnostic final retenu
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8- Traitement adjuvant :

Aucun traitement adjuvant n’a été indiqué chez nos patients (soit 0%)

9- Suivi postopératoire lointain :
La majorité de nos patients ont connu une progression positive de leur état de santé.

» En ce qui concerne les patients hypertendus, nous avons observé :
+» Chez 4 patients hypertendus, I'HTA a complétement disparu (soit 40%)

¢ Chez 2 patientes, une légere HTA persiste (soit 20 %).

» Aucun des patients atteints de phéochromocytome n'a présenté de récidive.
» Le décés d’une patiente atteinte d’hyperplasie surrénalienne bilatérale avec ATCD de CMT
métastasique a J3.

» 1des cas a été perdu de vue, la surveillance a long terme n’a pas pu étre jugée.
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DISCUSSION
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I- Rappels :

Les glandes surrénales ont été observées pour la premiére fois en 1555 par
Bartholomaeus Eustachius. Leur nom, dérivé de "capsulae supra rénales", a également été

attribué par Jean Riolan Le jeune en 1629.

En 1886, Félix Frankel a décrit les symptomes cliniques du phéochromocytome (PH),
tandis que Ludvig Pick, en 1912, a proposé ce nom en raison de la couleur sombre (phéo en
grec) de la tumeur lorsqu'elle a été exposée aux sels de chrome. La triade classique du PH a

été décrite pour la premiere fois en 1987 par Ménard et Poulin.

En 1954, Jérome Conn a décrit le premier cas d'hyperaldostéronisme primaire d( a un

adénome.

La toute premiere surrénalectomie a été réalisée en 1889 par Thornton. En 1992,
Gagner a rapporté la premiére surrénalectomie effectuée a I'aide de la chirurgie vidéo

endoscopique transpéritonéale, tandis que Gaur |'a fait par voie rétropéritonéale. [7,8]

L'avancement des techniques d'imagerie, telles que I'échographie, le scanner et I'IlRM,
a posé un nouveau probleme : la "pathologie d'image". La découverte fortuite des tumeurs

lors de ces examens a donné naissance au terme "incidentalome surrénalien.
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1- Embryologie :

La glande surrénale est composée de deux tissus embryologiquement distincts qui
contiennent deux formes différentes de substances chimiques de signalisation. L'un est le cortex
externe d'origine mésodermique, qui produit des hormones stéroides. L'autre est une médulla

dérivée du neuroectoderme qui sécrete des catécholamines.

Au cours de la cinquiéeme semaine de développement, un groupe isolé de cellules émerge
a l'intérieur de la créte urogénitale ; il s'agit des cellules germinales primordiales des glandes
surrénales. Les cellules mésothéliales pénétrent la couche mésenchymateuse et forment le

cortex surrénalien foetal et les cellules de Leydig [4][6]

Par la suite, de grandes cellules acidophiles se différencient pour former un cortex primitif.
Des cellules plus petites migrent ensuite et engloutissent ces cellules acidophiles ; elles
continueront a former le cortex définitif. Au cours de la 7e semaine de développement, les
cellules de la créte neurale formées a I'apex des plis neuraux migrent dans le primordium
surrénalien par une voie ventrale. Ces cellules pénéetrent dans la glande par la face médiale et se
différencient ensuite en cellules chromaffines disposées de facon centrale en cordons et en
masses. Le cortex engloutit et encapsule progressivement I'ensemble de la médulla au cours

des derniers stades du développement embryonnaire [5]

Au niveau moléculaire, de nombreux facteurs ont été décrits comme étant essentiels au
développement des glandes surrénales. Les plus essentiels d'entre eux sont le facteur

stéroidogene 1, CITED-2, la B-caténine et d'autres [4][6]
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2- Histologie :

La glande surrénale est composée de deux tissus distincts : le cortex externe et la médulla
interne. Le cortex surrénalien a tendance a étre plus gras et a donc une teinte plus jaune. La
médullosurrénale est plutét de couleur brun-rouge. Une capsule épaisse composée de tissu

conjonctif entoure I'ensemble de la glande surrénale.

Le cortex surrénalien est beaucoup plus grand que la médulla, qui ne représente

gu'environ 15 % de la glande. Il est composé de trois zones distinctes :
e Lazone glomérulée (couche externe) :

La zone glomérulée est responsable de la synthése des minéralocorticoides, dont la plus
importante est I'aldostérone. Cette hormone joue un réle important dans I'équilibre

électrolytique et la régulation de la pression artérielle.
e Zone fasciculée (couche intermédiaire) :

La zone fasciculée produit des glucocorticoides, dont I'hnormone prédominante est le
cortisol. Cette hormone joue un role dans la régulation de la glycémie par le biais de la
gluconéogenese. Le cortisol module également le systeme immunitaire et le métabolisme des

graisses, des protéines et des hydrates de carbone.

La sécrétion de cortisol est régulée par I'hormone adrénocorticotrope, qui est libérée par

I'hypophyse.
e Zone réticulaire (zone interne) :

La zone réticulaire produit des androgénes et joue un role dans le développement des
caractéres sexuels secondaires. Le principal androgéne produit dans la zone réticulaire est la
déhydroépiandrostérone (DHEA), qui est I'hormone la plus abondante dans I'organisme. Elle

sert de précurseur a la synthése de nombreuses autres hormones produites par I'organisme. [1]
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Figure 18 : Histologie de la glande surrénale [1]

A : Capsule - B : Zone glomérulée - C : Zone fasciculée - D : Zone réticulaire - E : Médulla
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3- Anatomie:

3-1- Anatomie descriptive : [9]

Les glandes surrénales, deux organes endocrines, sont situées dans la partie supéro-
médiale des reins, spécifiqguement dans la loge rénale. Elles se trouvent en position élevée dans
I'espace rétropéritonéal, de part et d'autre de la colonne vertébrale, entourées par le fascia
périrénal ainsi que la couche de graisse entourant le rein. A I'intérieur de la loge rénale, le fascia

périrénal crée une cloison inter-surréno-rénale, séparant ainsi la glande surrénale du rein.

La glande surrénale droite présente une forme triangulaire, tandis que la glande surrénale
gauche a une configuration allongée rappelant une virgule renversée. Leurs dimensions

avoisinent les 5 cm de hauteur, 3 cm de largeur et 1 cm d'épaisseur, avec un poids d'environ 5

grammes chacune.
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Figure 19 : Anatomie des glandes surrénales [10]
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3-2- Rapports : [9]

e Surrénale droite :

- Saface antérieure présente le hile au centre, ainsi que trois surfaces distinctes :
e La surface médiale est en contact avec la veine cave inférieure.
e Lasurface latérale est adjacente au lobe droit du foie.

e La surface inférieure est la seule couverte par le péritoine et s'étend sur le foie et

le duodénum.

- Saface postérieure est convexe et fait face au diaphragme, au-dela duquel on trouve la

plévre, ainsi que les dixieme et onziémes cotes.
- Saface rénale est concave et repose sur le pole supérieur du rein.
e Le bord supérieur de cette face est en contact avec le diaphragme

e Le bord médial est adjacent au plexus cceliaque, a I'artere phrénique inférieure

droite et au pilier droit du diaphragme.

Fole réféchi
veine cave infereure

Veine surrénale droite

Surface antéro-médiale

Figure 20 : Rapports anatomiques de la surrénale droite [11]
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e Surrénale gauche:

- Laface antérieure de cette structure présente le hile dans sa partie inférieure, ainsi que deux

surfaces distinctes :

e La surface supérieure, qui est enveloppée par le péritoine de la bourse omentale,
est en contact avec le fundus gastrique et parfois avec I'extrémité postérieure de la

rate.

e Lasurface inférieure, qui n'est pas enveloppée par le péritoine, fait face a la queue

du pancréas.

- La face postérieure de cette structure est concave et repose contre le pilier gauche du

diaphragme.

- Laface rénale de cette structure est en contact avec le segment supra-hilaire du bord médial

du rein.
- Le bord supérieur de cette structure est adjacent au diaphragme

- le bord médial est en contact avec le plexus cceliaque, l'aorte et les artéres phréniques

inférieures gauches.

Figure 21 : Rapports anatomiques de la surrénale gauche [11]
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3-3- Vascularisation — Innervation :

3-3-1- Vascularisation : [19]

Les glandes surrénales, comme toutes les glandes endocrines, bénéficient d'un apport
vasculaire abondant. Un réseau artériel se ramifie a leur surface, émettant des artérioles qui
pénétrent plus profondément dans leur structure. Contrairement a la disposition artérielle, la

circulation veineuse n'adopte pas un schéma similaire.

La configuration bipartite de ces glandes, avec le cortex entourant la médulla, a pour effet
de concentrer le drainage veineux vers une principale veine équipée d'une paroi musculaire

lisse.

1/ Artérielle :

v’ Les artéres surrénaliennes supérieures :

Ces artérioles sont fines, en grand nombre, et proviennent des artéres phréniques
inférieures. Elles parcourent de courtes distances, descendant depuis la partie inférieure du

diaphragme jusqu'au sommet des deux glandes.

v’ Les artéres surrénaliennes moyennes : Ce sont des branches immédiates de |'aorte
abdominale, qui prennent naissance entre le point de départ des artéeres phréniques

inférieures et celui des arteres rénales.

- Artére surrénalienne moyenne gauche : Elle est presque toujours présente, de courte

longueur, et suit un parcours horizontal devant le pilier gauche du diaphragme.
- Artére surrénalienne moyenne droite : Inconstante, longue avec un trajet rétro cave.

v Les artéres surrénaliennes inférieures :

Ce sont les plus significatives et les plus réguliéres, prenant naissance de part et

d'autre du bord supérieur des arteres rénales, environ 1 a 2 cm avant le hile.
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2/ Veineuse :

Il est nécessaire de distinguer la circulation veineuse périphérique, qui est secondaire et a

faible débit, de la circulation veineuse centrale qui converge vers une veine principale.

Le réseau périphérique est principalement composé de fines veinules a la surface de la
glande, en particulier dans le tissu adipeux péri-surrénalien. Ce réseau est principalement dédié
a la circulation dans la loge et la capsule surrénaliennes, sans participer significativement a
I'évacuation hormonale endocrinienne. En revanche, la veine centrale joue le réle de canal

sécrétoire principal a la fois pour la médullosurrénale et la corticosurrénale.

Chaque glande possede une unique veine centrale, dépourvue de valves, qui est
constante et présente un diamétre d'au moins 5 mm. Ces veines différent d'un coté a I'autre en

termes de longueur, de direction et de point de déversement.
v’ Veine surrénalienne gauche :

Son parcours est pratiquement vertical, descendant depuis la glande jusqu'a la veine
rénale gauche, ou elle se déverse au niveau de son bord supérieur, alignée avec la terminaison
de la veine gonadique gauche. Cette veine est de diamétre important, mais sa présence n'est

pas constante, et elle mesure environ 20 mm de long.
v' Veine surrénalienne droite :

Elle suit un parcours extrémement bref, de moins de 10 mm, et se termine soit au centre

de la face dorsale de la veine cave inférieure, soit sur son coté droit.
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) Veine sumrénale droite
Anére phréenique nférieurs

Anéres surrénales supérieures Veine surrénale gauche

Artéres surrénales moyennes - . \ Veine rénale gauche
Antéres surrénales inférieures \

Artére rénale

Figure 22 : Vascularisation des glandes surrénales [11]

3-3-2- Drainage lymphatigue : [20]

Trois systéemes lymphatiques distincts, issus de la corticale, de la médullaire et de la

capsulaire, convergent en deux ensembles principaux de collecteurs lymphatiques :

- Le groupe antérieure, situé en dessous du pédicule vasculaire, est associé a la veine

surrénale et se dirige vers les ganglions lymphatiques lombaires latéro-aortiques.

- Le groupe postérieur, situé au-dessus du pédicule vasculaire, suit les trajets artériels

et se dirige vers les ganglions lymphatiques lombaires pré-aortiques et latéro-aortiques.
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3-3-3- Innervation : [19]

lIs proviennent du grand splanchnique, du ganglion semi-lunaire et occasionnellement du

nerf vague, formant ainsi trois plexus distincts :
- Plexus surréno-diaphragmatique supérieur, qui accompagne les artéres supérieures.
- Plexus surréno-rénal inférieur, en association avec l'artére inférieure.

- Plexus surréno-solaire moyen, composé d'un pédicule postéro-interne issu du grand

splanchnique et d'un pédicule antéro-interne provenant du ganglion semi-lunaire.
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Figure 23 : Innervation des glandes surrénales
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4- Physiologie :

4-1- Généralités :

Les glandes surrénales se composent de deux parties distinctes en termes de fonction

: la corticosurrénale, qui est responsable de la production d'hormones stéroides, et la

médullosurrénale, qui est chargée de la fabrication des catécholamines.
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Figure 24 : Physiologie des glandes surrénales [13]

4-2- Physiologie de la corticosurrénale :

Elle produit trois types différents d'hormones stéroides : les minéralocorticoides, les

glucocorticoides et les androgenes. Les cellules corticales sont particulierement riches en

" Androgénes

lipides, avec le cholestérol, principalement sous forme estérifiée, qui s'avere étre le composant

le plus présent et qui sert de précurseur pour la synthése des hormones corticoides.
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v Les Minéralo-corticoides : [12]

L'aldostérone est le principal minéralocorticoide produit par les cellules de la zone
glomérulée sous le contréle de I'angiotensine Il et du potassium extracellulaire. Le taux de
production quotidien d aldostérone varie entre 80 et 200 ug/jour, en fonction de I'apport

quotidien en sel.

L'aldostérone agit comme ligand du récepteur minéralocorticoide (MR) dans les tissus
cibles, notamment le colon, la glande salivaire, le tubule contourné distal rénal et les canaux
collecteurs, ou elle provoque une réabsorption accrue du sodium et une excrétion accrue du

potassium (par les cellules principales) et des ions hydrogéne (par les cellules intercalées du
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Figure 25 : Régulation de sécrétion de I'aldostérone [14]

v Les glucocorticoides : [12]

Les glucocorticoides sont sécrétés en quantités relativement élevées (cortisol 10-
20mg/jour) par les cellules de la zone fasciculée sous le contrdle de I'ACTH sécrétée par
I'hypophyse antérieure.
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Chez I'homme, le cortisol est le principal glucocorticoide produit par la corticosurrénale
dans des conditions normales et ses actions comprennent la mobilisation des graisses, des
protéines et des hydrates de carbone. Une fois produit et libéré dans le sang, les
glucocorticoides facilitent la libération des réserves d'énergie en vue de leur utilisation pendant

le stress.

Le controle en retour du systéme |'axe hypothalamo-hypophyso-surrénalien (axe HPA), les

glucocorticoides inhibent la production et la sécrétion de CRF et d'ACTH par I'axe HPA.
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Figure 26 : Régulation de sécrétion du cortisol [15]

v Les androgénes : [16]

La principale activité dans la zone réticulée des glandes surrénales est la production de
déhydroépiandrostérone, connue sous le nom de sulfate de S.D.H.A. Les principaux androgenes
produits par les glandes surrénales sont la dihydroépiandrostérone (SDHA) et la delta 4

androsténedione.

Leur role est assez restreint, car les glandes surrénales produisent en quantité limitée des
androgénes sous forme de précurseurs stéroidiens peu actifs. Ces précurseurs sont ensuite

convertis en testostérone dans les tissus périphériques.

La régulation de leur production est principalement contrélée par I'ACTH, bien que les
androgénes surrénaliens n'aient aucun effet inhibiteur sur I'ACTH.
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4-3- Physiologie de la médullosurrénale : [17]

On peut la considérer comme un gros ganglion sympathique. Elle sécréte les
catécholamines dont le principal est I’adrénaline (A) qui provient essentiellement de la

médullosurrénale et se comporte comme une véritable hormone.

Les 2 autres types de catécholamines sont : la Noradrénaline (NA) qui est un
neuromédiateur stocké dans les granules de sécrétion situées dans les terminaisons nerveuses
sympathiques périphériques, et la dopamine : sécrétée en trés faible quantité, constituant un

neurotransmetteur du systeme nerveux central.

La biosynthése des catécholamines a pour point de départ la tyrosine, qui subit

successivement I’action de quatre enzymes :
- La tyrosine hydroxylase qui la transforme en dihydrophényléthylamine ou Dopa.
- La dopa-décarboxylase, qui convertit la dopa en dopamine.
- La dopamine a-hydroxylase, qui transforme la dopamine en noradrénaline.

- La phényl-éthanolamine-N-méthyl transférase (PNMT), qui convertit la noradrénaline en

adrénaline.
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e Tyrosine hydroxylase
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Dopa

l«——————————————————PBepa décarboxylase

v

Dopamine

- Doepamine B Hydroxylase

v
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le Phényl éthanolamine
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Figure 27 : Biosynthese des catécholamines [18]
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II- Phéochromocytome :

Les phéochromocytomes sont des tumeurs neuroendocrines qui prennent leur origine
dans les cellules chromaffines de la médullosurrénale. Cette médulla produit et sécréte de
maniere excessive des catécholamines, leurs métabolites et d'autres protéines telles que

I'épinéphrine, la norépinéphrine, la méta-néphrine, etc.

Leur nom provient des granules bruns (phéo) produits par I'oxydation des catécholamines

avec de I'acide chromique.[21]

Ces quinze derniéres années ont vu une transformation significative dans la gestion de ces
tumeurs, grace aux avancées dans la compréhension génétique, le diagnostic biologique, les

techniques d'imagerie préopératoire et les modalités de traitement.

1- EPIDEMIOLOGIE :

» Fréquence :

Aux Etats-Unis La prévalence se situe entre 1 cas pour 2500 a 1 cas pour 6500 personnes.
L'incidence est d'environ 1 a 2 nouveaux patients pour 100 000 adultes chaque année, ce qui

équivaut a environ 500 a 1600 nouveaux cas par an aux Etats-Unis [22].

En France, une enquéte menée par des membres de I'AFCE sur une période de 4 ans a
permis de recenser 336 cas de phéochromocytome, ce qui représente 23,5% des cas et le classe
comme la deuxieme tumeur la plus fréquente apres I'adénome de Conn, qui en représente 25%,

avec une moyenne de 84 nouveaux cas par an [23].

Dans une étude nationale menée au CHU IBN SINA de Rabat, il a été observé que parmi
71 cas de tumeurs surrénales, le phéochromocytome était la plus fréquente, représentant

47,8% de I'échantillon, soit un total de 34 cas, avec une moyenne de 2 nouveaux cas par an. [24]

Dans une série Régionale du CHU HASSAN Il de Fes, le phéochromocytome était la tumeur
surrénalienne la plus courante parmi 32 cas de TS, représentant 53.1% (soit 17 cas) avec une

moyenne de 1 a 2 nouveaux cas par an [25].
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Dans une série régionale du CHU MOHAMED VI de Oujda, le phéochromocytome

représentait 55.6% des tumeurs surrénaliennes, ce qui équivaut a 1 a 2 cas par an [26].

Dans notre série, le phéochromocytome est également la tumeur surrénalienne la plus

fréquente, représentant 40% des cas (soit 4 cas), ce qui équivaut a 1 a 2 cas par an.

On peut conclure que, au Maroc, le phéochromocytome est la tumeur la plus fréquente,
suivie du corticosurrénalome. En revanche, en France, le phéochromocytome se classe en

deuxieme position aprés I'adénome de Conn et est plus fréquent qu'au Maroc.

Tableau 17 : Fréquence du PH par rapport aux TS.

Séries Lieu Période d’étude Nombre des | Nombre des | Pourcentage
TS PH

Enquéte Paris [2005-2008] 1428 336 23.5%

AFCE [23] 4ans

Série de Rabat [1986-2001] 71 34 47.8%

Rabat [24] 16 ans

Série de Fés Fes [2002-2013] 32 17 53.1%

[25] 12 ans

Série de Oujda [2014-2016] 9 5 55.6%

Oujda [26] 3ans

Notre série Tanger [2021-2023] 10 4 40%
3 ans

> Age:

L'enquéte menée par I'AFCE a révélé que le phéochromocytome peut se manifester a tout
age, avec des cas allant de 3 a 95 ans, et une moyenne d'age de 49 ans [23]. En ce qui concerne
une étude menée a I'hopital d'Antiquaille a Lyon [27], I'age moyen est |égérement plus élevé, se
situant a 54 ans. Il est important de noter que cette moyenne d'dge est supérieure a celle

observée dans nos propres séries.

Cependant, il convient de souligner que I'dge moyen observé dans la série menée a Fes
est significativement plus bas, avec une moyenne d'age de seulement 34 ans [25], et 44.4 ans
dans la série menée a Oujda [26].
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Par ailleurs, il est pertinent de mentionner que I'age moyen dans notre série est de 41.7

ans, Il est important de noter que I'age moyen de découverte du phéochromocytome est

notablement plus jeune au Maroc qu'en France

Tableau 18 : I'dge moyen de découverte de PH.

Série Age moyen (ans) Extrémes d’age
Enquéte AFCE 49 [3-95]
Série de Lyon 54 [27-81]
Série de Rabat 394 [16-70]
Série de FES 34.4 [17-59]
Série de Oujda 44.4 [26-57]
Notre série 41.7 [38-46]
> Sexe:
Tableau 19 : Comparaison du sexe avec les séries de littérature.
Séries Femmes Hommes Sex RATIO
Nombre Pourcentage Nombre Pourcentage
Enquéte 179 53.2% 157 46.7% 1.14
AFCE
Série de 27 54% 23 46% 1.17
Lyon
Série de 24 70.5% 10 29.5% 24
Rabat
Série de FES 12 70.5% 5 29.5% 24
Série de 3 60% 2 40% 1.5
Oujda
Notre série 3 75% 1 25% 3
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Une légere prédominance de la population féminine est constatée dans les études

menées en France.

Cette tendance se confirme également dans les études réalisées a Fés et Rabat, ou le

rapport est de 2,4, ainsi que dans I'étude menée a Oujda, ou le rapport atteint 1,5.

Notablement, notre propre étude révele un sex-ratio de 3, soulignant ainsi que la
prédominance féminine est plus prononcée dans notre série que dans les autres études

précédemment mentionnées.
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2- Clinique:

2-1-  Manifestations clinique typique :

La forme classique se caractérise souvent par H.T.A permanente ou paroxystique, avec
des épisodes paroxystiques qui durent de quelques minutes a quelques heures. Cette
condition est responsable de la triade classique de Ménard (palpitations, céphalées, sueurs),
parfois accompagnée d'une hypotension orthostatique. Selon I'ampleur de la sécrétion de
catécholamines, les patients peuvent également présenter des complications
cardiovasculaires, qui peuvent étre graves, voire fatales, telles que des infarctus du

myocarde, des accidents vasculaires cérébraux, un cedeme pulmonaire et la mort subite. [28]

« Triade de Menard :

Dans la série de Proye [29], menée sur une période de 11 ans aupres des membres de
I'AFC et de I'AFCE et portant sur 282 cas colligés, la triade de Ménard a été observée chez 93

de ces cas, ce qui représente 32,9% des patients.

Dans la série de Rabat, 25 patients, ce qui équivaut a 75,5 % de I'échantillon, ont
présenté la triade de Menard, tandis que dans la série menée a Oujda, 3 patients, soit 60 %,

ont manifesté cette triade.

Dans la série de Fés, la triade de Ménard a été relevée chez 5 patients (soit 29.4%),

dont 4 présentaient également une hypertension (soit 80%).

En revanche, dans notre série, cette triade a été identifiée chez les 4 patients (soit

100%), dont les 4 cas présentaient également une hypertension (soit 100%).
% HTA:

Les phéochromocytomes et les paragangliomes sont détectés chez environ 0,05 a 0,1%
des patients atteints d'hypertension artérielle. Toutefois, il est important de noter que cette
incidence pourrait probablement ne représenter que la moitié des cas, car environ 30 a 50%
des individus atteints de phéochromocytomes ou de paragangliomes présentent une tension

artérielle normale ou des épisodes d'hypertension paroxystique.
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Dans la série de Proye, parmi les cas étudiés, I'hypertension artérielle a été observée chez

219 patients, ce qui représente 77,6% de la cohorte.

e L’hypertension paroxystique était la forme la plus courante, avec une fréquence de
27,7%. |l s'agit de brusques épisodes d'hypertension qui durent quelques heures ou
guelques minutes.

e Dans 18,4% des cas, I'hypertension était permanente.

e De plus, des pics d'hypertension paroxystique sur un fond d'hypertension
permanente modérée ont été notés chez 31,5% des patients.

e Les complications cardiovasculaires n'ont pas pu étre quantifiées dans cette série.

Dans |'étude menée a Rabat, il a été observé que I'hypertension artérielle (HTA) était le
symptdme clinique prédominant, étant présente chez 26 patients, ce qui représente 78,7 %

des cas. Cette HTA a été associée aux conditions suivantes :

e Un accident vasculaire cérébral (AVC) chez 3 patients.
e Des troubles du rythme cardiaque chez 3 patients.

¢ Une claudication intermittente chez un patient.
Dans la série de Fes ,9 patients étaient hypertendus (soit 52,9%) :

e C(Cette HTA était résistante au traitement chez un cas (soit 11,1%).
e Un syndrome coronaire aigu retrouvé chez une patiente ayant un antécédent d’IDM

latéral thrombolysé (soit 11,1%).

Dans la série de Oujda, 3 patients ont manifesté une hypertension artérielle, (soit 60%).
Parmi ces patients, deux ont souffert d'une hypertension artérielle permanente, tandis qu'un

autre a présenté une hypertension artérielle paroxystique.

Dans notre série, les 4 cas étaient hypertendus (soit 100%) dont I’'HTA était résistante chez 1

cas.
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Tableau 20 : Fréquence et pourcentage des signes typiques de PH selon des séries.

Symptémes Triade de Menard HTA
Nombre Pourcentage Nombre Pourcentage

Série de Proye 93 32.9% 219 77.6%
[28]

Série de Rabat 25 75.5% 26 78.7%
[23]

Série de Fes [24] 5 29.4% 9 52.9%
Série de Oujda 3 60% 3 60%
[25]

Notre série 4 100% 4 100%

2-1-1- Manifestations atypiques :

% Douleurs abdominales :

En raison de I'impact vasoconstricteur des catécholamines sur le systéme splanchnique,

il est important de noter qu'elles étaient impliquées dans 10,3% des cas de la série de Proye.

Dans la série de Fés, les douleurs abdominales étaient le motif de consultation pour un

patient, ce qui équivaut a 5,8% des cas.

Dans notre série, 2 patients présentaient des douleurs abdominales (soit 50%).

< Lombalgie :

Elle constitue 2,5% des cas dans la série de Proye, tandis qu'elle est présente chez 11.7%

des patients dans la série de Fés, et 9% des patients dans la série de Rabat.

Dans notre série, ce signe était présent chez 2 patients (soit 50%).
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** Amaigrissement :

Il s'agit d'un signe fréquemment associé au catabolisme catécholaminergique. Il a été
observé chez 2,8% des patients de la série de Proye, chez 27% des cas pour la série de Rabat

et chez un cas (soit 5,9%) dans la série de Fes.

Dans notre série, un cas (soit 25%) présentait un amaigrissement de 8kg.

L'ensemble de ces signes cliniques n'est par conséquent pas spécifique, ce qui explique

les difficultés occasionnelles a envisager un diagnostic de phéochromocytome.

Tableau 21 : Fréquence et pourcentage des signes atypiques de PH selon les séries

Symptomes | Douleurs abdominales Lombalgies Amaigrissement
Nombre | Pourcentage | Nombre | Pourcentage | Nombre | Pourcentage

Série Proye 29 10.3% 7 2.5% 8 2.8%

Série de - - 4 9% 10 27%

Rabat

Série de Fes 1 5.8% 2 11.7% 1 5.9%

Notre série 2 50% 2 50% 1 25%

2-1-2- Associations lésionnelles :

Il est couramment accepté que 90% des phéochromocytomes se développent de
maniere occasionnelle, alors que 10% ont une prédisposition familiale, se manifestant dans
le contexte des néoplasies endocriniennes multiples de type 2A et 2B (NEM 2A et NEM 2B),

ou sont liés a la neurofibromatose de type 1 ou a la maladie de Von Hippel-Lindau. [30]
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X/

% Néoplasie endocrinienne multiple :

e Le syndrome de Sipple ou NEM 2A :

La forme familiale de la NEM 2A suit une transmission autosomique dominante, avec
une pénétrance pratiquement totale et une variabilité dans I'expression des symptomes.
C'est la variante la plus courante, représentant 60% des cas de NEM2, et elle est souvent
associée a un CMT dans 90% des cas, a un phéochromocytome dans 20 a 50% des cas, et a
une hyperparathyroidie primaire dans 10 a 30% des cas. D'autres manifestations telles que
I'épaississement des fibres nerveuses cornéennes ou le lichen amyloide peuvent également

étre observées. [30]

e Le syndrome de Gorlin ou NEM 2B :

Moins fréquente, elle concerne 5% des cas de NEM 2, et se caractérise par la présence
d'un carcinome médullaire de la thyroide (CMT) associé a un phéochromocytome dans
environ 50% des situations. Cette forme peut également s'accompagner de ganglioneuromes

dans les muqueuses et le tractus gastro-intestinal, et parfois présenter un aspect marfanoid.

Le phéochromocytome observé dans le cadre des NEM2 est souvent complétement
asymptomatique dans environ deux tiers des cas. Il peut se manifester de maniére synchrone
ou métachrone par rapport au carcinome médullaire de la thyroide et apparait rarement
avant I'age de 20 ans, avec I'age le plus précoce signalé étant de 12 ans. Il est généralement
précédé par une hyperplasie surrénalienne et se manifeste de maniere bilatérale dans

environ deux tiers des cas. [31]

Cela souligne a quel point cette forme de phéochromocytome est liée a la malignité du
carcinome médullaire de la thyroide, ce qui justifie une prise en charge spécifique, en

particulier en ce qui concerne le diagnostic génétique et la thyroidectomie prophylactique.

Dans la série de Proye, elle a été décrite chez 3 cas (soit 1%), cependant dans la série

de Rabat ou Fes aucun cas n’a été rapporté.

Dans notre série également, aucun de nos patients n’a présenté cette maladie.
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¢ Maladie de Von Hippel Lindeau : [32]

La maladie de Von Hippel-Lindau se caractérise par la coexistence d'un
phéochromocytome avec d'autres tumeurs localisées dans divers endroits du corps. Ces
tumeurs sont parfois révélatrices, ou pouvant au contraire survenir aprées le

phéochromocytome.

Les deux manifestations les plus courantes de cette maladie sont les angiomes
rétiniens (présents dans 52% des cas) et les hémangioblastomes du cervelet (observés dans
59% des cas). D'autres manifestations comprennent des hémangiomes médullaires de la
moelle épiniere (13%), des carcinomes du rein (24 a 28%), des kystes et des tumeurs du

pancréas (30 a 65% des cas), ainsi que des kystes épididymaires.

Dans le cadre de cette maladie, le phéochromocytome se développe précocement

et affecte généralement des individus jeunes.

Tumeur du sac
endol ymphatique
0-113%

Hémangiohl astomes
rétiniens
45-57 %

Hémangiohlastomes

Systéme nerveux centra o Phéochromocytomes

G 19-25 %
Cancersikystes
rénaux
Tumeur sk ystes 33-70 %
pancréatiques
18-77 %

—Tumeurs annexelles

Kystes — (2 %)

épididymaires
15-54 %

Figure 28 : Fréquence des lésions majeures de la maladie de von hippel-lindau [33]
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Il s'agit d'une phacomatose avec une transmission autosomique dominante, ou

I'atteinte surrénalienne est courante, affectant plus de 10% des patients, avec la présence

d'un phéochromocytome dans certains cas [34].

Du point de vue clinique, la maladie de Recklinghausen se caractérise par la

combinaison de taches cutanées de couleur café au lait, de neurofibromes sous-cutanés ou

de lésions rétiniennes.

Dans les séries de cas francaises, le pourcentage de phéochromocytomes associés a

des phacomatoses est significatif. Cependant, dans notre série, aucun de nos patients ne

présentait cette maladie, ce qui est probablement di a des facteurs génétiques.

Tableau 22 : Association lésionnelles au phéochromocytome selon les séries.

Séries Proye Série de Série de Fés | Série de Notre
Lyon Oujda Série
PH N % N % N % N % N %
Sporadique 219 | 77.6% | 44 | 88% 13 | 76.4% | 5 | 100% | 2 50%
NEM IIA 37 13.2% | 3 6% 4 | 236% | O 0% 2 | 50%
NEM IIB 3 1% 0 0% 0 0% 0 0% 0 0%
Maladie de VHL 0 0% 0 0% 0 0% 0 0% 0 0%
Phacomatose 23 8.2% 3 6% 0 0% 0 0% 0 0%
TOTAL 282 | 100% | 50 | 100% | 17 | 100% | 5 | 100% | 4 | 100%
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3- Biologie:

Le diagnostic positif du phéochromocytome est établi au moyen d'analyses
biologiques. Il repose sur la détection d'une sécrétion anormalement élevée de
catécholamines sous forme de leurs métabolites méthoxylés, a savoir la métanéphrine et la
normétanéphrine. Par conséquent, toute suspicion clinique de phéochromocytome doit étre

confirmée ou infirmée par des tests biologiques.

Etant donné que les sécrétions de catécholamines peuvent é&tre paroxystiques, les
dosages sanguins sont idéalement réalisés immédiatement aprés un épisode symptomatique
caractéristique. En revanche, le dosage des métabolites méthoxylés dans les urines sur une

période de 24 heures tient compte des variations des sécrétions tout au long de la journée.

> Dosages plasmatiques :

1. Catécholamines plasmatiques : [34]

En raison de la demi-vie bréve des catécholamines, de leur libération intermittente
dans certains PH, et d’'une élévation de leur taux en cas de stress, ou de leur taux normal en
dehors des poussées hypertensives, ce dosage doit étre abandonné comme méthode de

dépistage de premiére intention.

Ces dosages ont permis d’affirmer le diagnostic dans 75% des cas dans la série de

Proye et dans 33,3% dans la série de Fés.

Aucun de nos patients n'a été soumis a une demande de dosage des catécholamines

dans le plasma.
2. Dosage des dérivés méthoxylés plasmatiques :

En effet, ces tests présentent une excellente sensibilité de 97%, et ils sont également
indépendants de la nature intermittente et de l'intensité de la sécrétion tumorale,

cependant, leur spécificité est un peu limitée, atteignant 69%.

- Des concentrations de dérivés méthoxylés supérieures a quatre fois les valeurs
normales sont caractéristiques du diagnostic et se trouvent dans 80% des cas de

phéochromocytomes.
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- Pour les concentrations intermédiaires (de 1 a 4 fois les valeurs normales), il est
recommandé de répéter les tests et d'ajouter la mesure des dérivés méthoxylés dans

les urines.

L'étude menée par Proye a démontré que ce test a permis de confirmer le diagnostic
dans 80 a 84% des cas. Il est important de souligner que ni nos patients ni ceux des autres

séries a Fes, Rabat, ou Oujda n'ont été soumis a ce type de test.

> Dosages urinaires :

1- Dosage des catécholamines urinaires :

Les catécholamines présentes dans les urines ne sont pas des indicateurs fiables pour
détecter la présence d'un phéochromocytome [35]. Les résultats de ces dosages sont liés a
une sensibilité moyenne d'environ 86% [36]. De plus, les catécholamines subissent une

dégradation significative dans la tumeur, ce qui peut entrainer des faux négatifs [34].

Dans I'étude de Proye, ces tests ont confirmé le diagnostic dans 75 a 82% des cas. Dans

la série de Oujda, le dosage a été fait chez 3 patients, revenu normale dans tous les cas .

Cependant, il est important de noter qu'aucun des patients de notre série n'a été

soumis a ce type de test.
2- Dosage des dérivés méthoxyles urinaires :

Reconnu comme le test de référence pour diagnostiquer un phéochromocytome, le
recueil d'urine sur 24 heures doit étre effectué dans un milieu acide, aprés un arrét de tous
les médicaments pouvant interférer avec le métabolisme des catécholamines, ce qui
nécessite une période d'exclusion de ces médicaments pendant 8 jours (notamment les
bétabloquants, la méthyldopa, la levodopa, la clonidine et les antidépresseurs tricycliques).

Les résultats obtenus doivent étre rapportés en fonction de la créatinine urinaire [33,34].

Le dosage des métanéphrines urinaires s'est révélé tres spécifique (93%) mais
relativement peu sensible (61%). En revanche, le dosage des normétanéphrines urinaires a
montré une grande sensibilité (94%) mais une spécificité moindre (68%). Ceci s'explique par

la prédominance de la sécrétion de noradrénaline par le phéochromocytome [37].
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Dans I'étude de Proye, ces dosages ont confirmé le diagnostic dans 98,9% des cas. Dans
la série de Fes, ils se sont révélés positifs avec des taux élevés de métaépinéphrine et de
normétaépinéphrine chez 81,8% des patients. En revanche, dans la série de Rabat, ces

dosages étaient positifs dans 63% des cas.
Dans notre série, ces dosages ont montré des résultats positifs avec :

- Des concentrations élevées de métaépinéphrine et de normétaépinéphrine
chez 3 patients (soit 75%).

- Une élévation du taux de 3-orthométhyl dopamine chez un cas (soit 25%).

Nous constatons que nos résultats correspondent a la littérature, ou la plupart de nos

phéochromocytomes sécretent de I'adrénaline et de la noradrénaline.

Tableau 23 : Comparaison des résultats du dosage des DMU selon les séries.

Substance dosée | Nombre Valeurs élevés Valeurs normales
Séries de cas N % N %

Proye DMU 155 153 98.9% 2 1.3%
Série de Rabat DMU 19 12 63% 7 37%
Série de Fés DMU 11 9 81.8% 2 18.1%
Série de Oujda DMU 5 3 60% 1 20%

Métanéphrine et 4 3 75% 1 25%
Notre Série Normétanéphrine
(4 cas) 3-orthométhyle- 4 1 25% 3 75%

dopamine
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Tableau 24 : Sensibilité et spécificité des différents dosages selon Chen et al [22].

Tests Sensibilité Spécificité
Métanéphrines plasmatiques 99% 89%
Catécholamines plasmatiques 84% 81%
Catécholamines urinaires 86% 88%
Métanéphrines urinaires 97% 69%
Rapport méta/créatinine urinaires 100% 98%

Cependant, il est crucial de prendre en considération le calcul du rapport

métanéphrine/créatinine urinaires et de le reconnaitre comme un examen de référence. Cela

s'explique par sa démonstration d'une sensibilité de 100% et d'une spécificité de 98%, ce qui

confere une fiabilité accrue aux résultats. Il est notable que, jusqu'a présent, aucune des

études, qu'elles soient francaises ou marocaines, n'a intégré ce calcul dans leur analyse.
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4- Imagerie:

En regle générale, I'imagerie médicale intervient apres que le diagnostic a été confirmé
par des tests biologiques. Elle permet de déterminer avec précision le nombre de tumeurs,
leur emplacement et leurs relations avec d'autres structures, et peut parfois fournir des

indications sur la possibilité d'une malignité.

4-1-  Echographie :

Il s'agit d'un examen simple, peu colteux et généralement sans risques. Lorsque le
phéochromocytome est de grande taille, il peut parfois étre facilement détecté par
échographie. Dans ce cas, il apparait comme une masse tissulaire échogene, souvent
hétérogene, avec des zones liquides, des calcifications, ou parfois des zones nécrotiques ou

hémorragiques [37].

Cependant, il est important de noter que I'échographie dépend de I'opérateur et peut
étre limitée dans I'exploration des glandes surrénales. Elle ne peut donc pas a elle seule
fournir une évaluation compléte des Iésions. Dans notre série, I'échographie a révélé la
tumeur surrénalienne dans 88,8% des cas, ce qui est cohérent avec les résultats d'autres

séries.

Tableau 25 : Demande d’échographie selon les séries.

Séries Proye Série de Rabat | Série de Fés Série de Notre série
Oujda
N % N % N % N % N %
Echographie | 147 | 84% 26 78.7% 8 88.8% -- -- 2 50%
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Le phéochromocytome peut présenter une variété d'aspects radiologiques. Il peut étre
homogene, en particulier s'il est de petite taille, ou afficher une hétérogénéité avec des

modifications kystiques, hémorragiques, des zones nécrotiques ou des calcifications.

L'aspect classique est celui d'une masse bien délimitée de plus de 2 cm, qui montre
une forte amélioration de contraste apres l'injection de produit de contraste. Les
caractéristiques dynamiques peuvent varier, avec une forte amélioration initiale et une
cinétique de remplissage contrastée variable. Certains phéochromocytomes peuvent se
comporter de maniere similaire aux métastases ou aux adénomes en termes de

caractéristiques radiologiques. [38]
La suspicion d'un phéochromocytome malin survient en cas de :

- Une taille dépassant les 50 mm.

- Des contours irréguliers indiquant une invasion locale ou régionale.
- Une hétérogénéité.

- Une implication veineuse ou une extension contigué.

- Surtout, la présence de métastases, qui constitue une preuve formelle.
Dans d'autres séries, la TDM a été prescrite a différents taux :

- Dans la série de Proye, la TDM a été réalisée dans 93,2% des cas et a conduit au
diagnostic dans 89% des cas.

- Dans la série de Lyon, la TDM a été réalisée dans 100% des cas et a abouti au
diagnostic dans 90% des cas.

- Dans la série de Fés, la TDM a été effectuée dans 94,2% des cas et a permis le
diagnostic dans 100% des cas.

- De plus, dans notre série, la TDM a été réalisée dans 100% des cas et a permis

le diagnostic dans la totalité des cas.
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Séries Proye Série de Série de | Série de Fes Série de Notre série
Lyon Rabat Oujda
N % N % N % N % N % N %
TDM | 263 | 93.2% | 50 | 100% | 30 |91% | 16 | 94.2% | 5 |100% | 4 | 100%
Tableau 27 : Apport diagnostic de la TDM selon les séries.
Séries Proye Série de Série de Série de Fés Série de Notre série
Lyon Rabat Oujda
N % N % N % N % N % N %
TDM 235 [ 89% | 45 |90% | 30 |100% | 16 | 100% 5 100% | 4 | 100%

Figure 29 : Phéochromocytome. TDM coupe axial [25]
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> Caractéristiques scanographiques :

a- Taille:

Tableau 28 : Comparaison de la taille des TS selon les séries

Taille Série de AFCE Série de Fés Notre série
Maximum 19 cm 20 cm 8cm
Minimum 7cm 2cm 2cm
Moyenne 4.5cm 7.22 cm 4.5cm

En comparant la taille moyenne des tumeurs dans notre série a celles de I'AFCE, nous

constatons que nos résultats concordent avec la littérature.

Cependant, il est important de noter que les tailles des tumeurs sont plus élevées
dans la série de Fés, ce phénomene pouvant étre attribué a un éventuel retard dans le

diagnostic, d’ou I'intérét du diagnostic précoce avant I’évolution de la tumeur.

b- Localisation :

Tableau 29 : Comparaison de localisation des PH selon les séries.

Série de AFCE | Série de Lyon Série de Fés Notre série
Localisation
N % N % N % N %
Unilatéral | Droite 156 | 46.5% 9 53% 3 75%
Gauche 151 45% 47 94% 6 35.3% 1 25%
Bilatéral 30 9.5% 3 6% 2 11.7% 0 0%

Dans notre série, la localisation tumorale unilatérale concorde avec les résultats des
autres séries, qui prédomine avec un pourcentage de 100%. Cependant, il est a noter

gu'aucune localisation bilatérale n'a été identifiée dans notre série.
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L'imagerie par résonance magnétique (IRM) offre une capacité de diagnostic plus
précise pour la détection des localisations extra-surrénaliennes dans le cadre des
phéochromocytomes malins (PCM). Les PCM présentent un hyper-signal caractéristique sur
les séquences T2, mais en T1, l'intensité du signal est principalement hypo-intense ou iso-
intense. La cause de cette différence de signal demeure inconnue, bien que certains auteurs
suggerent que cela puisse résulter du contenu en eau des cellules tumorales ou des régions

nécrotiques, sauf dans les tumeurs de grande taille avec hémorragie ou nécrose.

Cette spécificité tissulaire permet de distinguer efficacement les phéochromocytomes

des tumeurs corticosurrénaliennes, avec une sensibilité de 95% et une spécificité de 75%.

- Dans la série de proy, I'IRM a été demandée chez 15.6%, 20% des cas de série de Rabat

et 5.8% des cas dans la série de Fés.

Dans notre série, aucun cas n’a bénéficié d’'une IRM.

4-4-  Scintigraphie ala MIBG :

Cet examen présente une sensibilité de 80% et une spécificité excellente. Il révele une
hyperfixation du radiotraceur du c6té de la masse tumorale, avec une intensité plus élevée
gue celle du foie. Dans le cas de phéochromocytomes malins, il peut montrer une fixation
dans des régions normalement dépourvues de tissu chromaffine, indiquant ainsi la présence
de métastases. De plus, il permet de détecter les formes multiples grace a une exploration de
tout le corps. Il est également efficace pour visualiser un carcinome médullaire de la thyroide

(CMT) ou une tumeur carcinoide dans le cadre du syndrome de NEM.
Les deux principales indications de cette scintigraphie sont :

- La caractérisation et I'évaluation de I'extension d'un phéochromocytome,
- Ainsi que la recherche de phéochromocytomes extra-surrénaliens (ou

paragangliomes) (39).
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Dans la série frangaise AFCE, cette scintigraphie a été demandée dans 30,3% des cas.

Dans notre série, aucun des patients n'a été soumis a cet examen.

Eas o
i,

A) Scintigraphie planaire (vue postérieure) chez un patient atteint d'un phéochromocytome
surrénalien droit B) Scintigraphie planaire (vue antérieure) chez un patient atteint d'un
phéochromocytome surrénalien familial bilatéral. C) Scintigraphie planaire (vue antérieure) chez une
patiente atteinte d’un PGL au niveau du téte et du cou. D) Scintigraphie plane (vue antérieure) chez
un patient atteint de PGL abdominal. E) Scintigraphie planaire (vues antérieures ponctuelles) chez un
patient atteint d'un PGL métastatique.

4-5-  Diagnostic génétique :

Les phéochromocytomes surviennent dans plus de 30 % des cas dans un contexte
familial. La recherche de la prédisposition génétique commence par l'interrogatoire et se
poursuit par des consultations spécialisées en oncogénétique. Il est particulierement
essentiel de rechercher des génes de prédisposition avant I'age de 50 ans. La maladie de Von
Hippel-Lindau est la cause la plus courante, en particulier pour les phéochromocytomes
surrénaliens, parfois bilatéraux. lls peuvent également étre observés dans le cadre de la
neurofibromatose de type 1 et des néoplasies endocriniens multiples de type 2, entre autres.

Au total, une dizaine de genes de susceptibilité sont maintenant identifiés [19].

Les avancées dans l'imagerie et la génétique nous permettent de personnaliser

I'imagerie phénotypique. En fonction de la présence ou de |'absence de mutations
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génétiques, nous pouvons proposer une exploration en médecine nucléaire de plus en plus
précise et adaptée, incluant des options telles que la scintigraphie a la MIBG, le 18FFDG, et la

DOPA. Cela représente une avancée exceptionnelle dans I'exploration de ces tumeurs [29].

Il est a noter que I'examen génétique a été réalisé chez les 2 sceurs NEM2 (soit 50%).
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5- Traitement:

Le traitement des phéochromocytomes repose principalement sur la chirurgie, en

raison du risque d'hypersécrétion et de malignité.

5-1-  Chirurgie :

e Préparation a l'intervention :

La préparation systématique a I'aide d'alpha-bloquants permet de réduire la
mortalité. Ces médicaments corrigent I'hypertension artérielle et normalisent le volume
sanguin. L'ajout de bétabloquants est réservé en cas de tachycardie ou d'arythmie. Certains
auteurs préconisent également |'utilisation d'antagonistes du calcium. Méme en |'absence
d'un consensus sur I'approche préopératoire idéale pour les phéochromocytomes, il est
recommandé de débuter un traitement par alpha-bloquant de 7 a 15 jours avant
I'intervention et d'hospitaliser le patient 2 ou 3 jours avant la chirurgie afin de procéder a

une hydratation intraveineuse. [42]

Dans la série de C. Proy, 53,5 % des patients ont regu une préparation médicale,
tandis que dans la série de Lyon, ce chiffre s'élevait a 98%, 99% dans la série de Rabat et

100% dans la série de Fes.
Dans notre série, tous les patients ont bénéficié d'une préparation préopératoire.

Tableau 30 : Comparaison de la prémédication des malades selon les séries

Proye Série de Série de Série de Fés Notre série
Séries Lyon Rabat
N % N % N % N % N %

Prémédication | 151 |53.5% | 49 |98% | 33 [99% | 16 | 100% 4 100%

Pas de 131 | 46.4% 1 2% 1 1% 0 0% 0 0%

prémédication
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e Voie d’abord chirurgicale :

Thése TM 32/23

Dans les séries francaises, la coelioscopie est la méthode chirurgicale privilégiée pour

la plupart des cas, et la laparotomie est réservée aux patients dont la tumeur dépasse 8 cm.

Cependant, dans la série de Rabat etFes, la laparotomie reste largement prédominante.

Dans notre série, la coelioscopie a été utilisée pour 3 cas, représentant ainsi 75% des

cas, et convertie pour le cas qui reste.

Cette préférence peut étre attribuée au fait que les tumeurs dans notre série ainsi

que dans les séries francaises sont généralement de petite taille, avec une moyenne de 4,5

cm, tandis que dans les séries de Fés, la moyenne de la taille tumorale est plus élevée, a 7,2

cm, avec des extrémes allant de 2 cm a 20 cm. Cela souligne I'importance cruciale d'un

diagnostic précoce pour anticiper |'évolution des tumeurs.

Tableau 31 : Comparaison de la voie d’abord chirurgicale selon les séries.

Série de Série de Série de Série de Fés | Notre série
Séries Proye Lyon Rabat
Voie
dabord "\ TN T % | N | % | N | % | N | %
chirurgicale
Laparotomie 38 |114% | 10 | 20% | 33 | 97% | 10 |588% | O 0%
Coelioscopie 2751 81.8% | 32 | 64% 0 0 5 29.4% 3 75%
Coelioscopie 23 | 6.8% 8 16% 1 3% 1 5.9% 1 25%
convertie
Total 336 | 100% | 50 | 100% | 34 | 100% | 16 | 100% 4 | 100%

e Geste réalisé :

Le principe fondamental de la chirurgie pour le traitement du phéochromocytome au

niveau des glandes surrénales comprend les points suivants :

- Minimiser la manipulation excessive de la tumeur.

- Tenter de ligaturer la veine surrénale de maniere précoce.
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Il est crucial d'établir une communication ouverte entre les équipes de chirurgie et

d'anesthésie pour assurer le succes des interventions complexes.

Dans les cas de phéochromocytome héréditaire lorsque cela est faisable, envisager une
surrénalectomie partielle. Des études antérieures ont démontré que la préservation d'une
partie de la glande surrénale offre d'excellents résultats a long terme sur le plan fonctionnel

et oncologique. [43]

Tableau 32 : Le geste chirurgical réalisé selon les séries.

Séries Enquéte AFCE Série de Lyon Série de Fés Notre série

N % N % N % N %

Surrénalectomie

Unilatérale 306 91% 47 94% 13 76.4% 4 100%
Bilatérale 25 7.4% 2 4% 2 11.8% 0 0
Subtotale (pour TS 5 1.5% 1 2% 1 5.9% 0 0
bilatérale)
Totale 336 100% 50 100% 17 100% 4 100%

La surrénalectomie partielle (ou subtotale) est suggérée comme une option pour éviter
la nécessité de recourir a un remplacement hormonal aprés une surrénalectomie bilatérale.
L'objectif de cette procédure est de retirer une ou plusieurs tumeurs de la glande surrénale

tout en préservant autant que possible la production naturelle de stéroides surrénaliens. [44]

e Complications per-opératoires :

Les séries de cas rapportées ont principalement été associées a des complications
peropératoires, principalement des troubles hémodynamiques de courte durée qui ont été
maitrisés grace a des mesures de réanimation périopératoire. |l convient de noter que la

mortalité périopératoire était de zéro dans toutes les séries, y compris la notre.
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Tableau 33 : Comparaison de l'incidence des complications entre les différentes séries.

Complications Série de Proye Série de Lyon Série de Fés Notre série
peropératoires N % N % N % N %
Présentes 160 56.8% 20 40% 13 81.2% 0 0%
Absentes 122 43.2% 30 60% 3 18.8% 4 100%

e Complications postopératoires immédiates :

Pendant les 24 a 48 premiéres heures, il est essentiel de surveiller étroitement la
tension artérielle, le rythme cardiaque, ainsi que les taux de glucose sanguin afin de réduire
le risque de complications postopératoires, qui se manifestent principalement sous forme

d'hypotension, d'hypertension, et d'hypoglycémies. [46]

La période de récupération immédiate apres I'opération s'est avérée favorable dans
78% et 90% des cas des séries frangaises respectivement. Et dans la série de Fés, ce

pourcentage passe a 68,8%.

Dans notre contexte, trois des cas ont connu une récupération favorable, tandis que
le cas restant a présenté une HTA persistante. Cependant, cette hypertension a été maitrisée

en ajustant les doses des IEC, et le patient a connu une amélioration satisfaisante.

Tableau 34 : Comparaison des complications postopératoires immédiates

Suites Enquéte AFCE Série de Lyon Série de Fés Notre série
immédiates N % N % N % N %
Simples 262 78% 45 90% 11 68.8% 3 75%
Compliques 35 11.7% 5 10% 5 31.2% 1 25%

5-2-  Traitement adjuvant :

En cas de phéochromocytome malin, I'envisagement d'un traitement adjuvant est
nécessaire, bien qu'il n'existe actuellement aucune thérapie complémentaire efficace établie.
La chimiothérapie systémique avec la combinaison de cyclophosphamide, vincristine et
dacarbazine a démontré son efficacité dans le traitement du phéochromocytome malin, avec

une médiane de survie de 78% a 216 mois. [45]
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De plus, la radiothérapie, notamment la scintigraphie marquée a l'iode 131, ainsi que

I'embolisation, sont des options thérapeutiques utilisées dans ces cas.

Aucun de nos patients n'a regu de traitement adjuvant.

6- Suivi et recul :

que la

La guérison du phéochromocytome est obtenue dans 80 a 90% des cas, a condition

tumeur soit bénigne, qu'elle ait été opérée, qu'elle soit sporadique et qu'aucune

récidive ne se manifeste sur un autre site chromaffine, qu'il s'agisse d'une

polyendocrinopathie ou d'une phacomatose [47].

La survenue d'une récidive devrait susciter les considérations suivantes [48] :

- Une exérese incomplete de la tumeur principale.

- La présence de tumeurs associées extrasurrénaliennes synchrones ou
métachrones.

- L'existence de métastases de phéochromocytomes malins.

- Le développement secondaire d'un phéochromocytome dans la glande
controlatérale, en particulier dans le contexte des formes familiales et
génétiques (NEM Il A, Von Recklinghausen, Von Hippel Lindau).

- Le développement secondaire de greffes péritonéales en cas d'effraction

tumorale peropératoire.

Dans la série de Lyon et de Fes, la plupart des patients ont connu une évolution

favorable, a I'exception d'un cas dans chaque série, ou le suivi a révélé une réascension des

DMU.

Dans notre série, I’évolution a été bonne chez les 4 cas avec des DMU normaux
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Tableau 35 : Comparaison de suivi lointain avec d’autres séries

Thése TM 32/23

Suivi Série de Lyon Série de Fes Notre série
N % N % %
Bonne 49 68% 14 82.3% 100%
évolution
Récidive 1 20% 1 5.9% 0%
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- Adénome cortisolique :

L'adénome cortisolique est une tumeur bénigne des glandes corticosurrénales qui
sécrete du cortisol de maniere excessive. En général, elle n'entraine pas de production
excessive d'androgenes. Ces adénomes sont responsables de 10% des cas de syndrome de

Cushing, ce qui en fait la principale cause d'un exces de cortisol dans I'organisme.

Leur présence conduit a une inhibition de la production d'ACTH par I'hypophyse, ce
qui entraine l'arrét de la production de cortisol et d'androgéenes par la partie non tumorale
de la glande surrénale adjacente a la tumeur, ainsi que par la surrénale située du coété

opposé.

La distinction pertinente entre les adénomes sécrétants (nécessitant un traitement)
et les adénomes non sécrétants (généralement surveillés en I'absence de doute sur leur
nature bénigne) est complexe en raison de la possibilité d'un continuum. De plus, un nombre
considérable d'adénomes détectés chez des patients sans symptomes évidents
d'hypercortisolisme montrent des anomalies biologiques indiquant une Iégére autonomie de
la sécrétion de cortisol, ce qui peut étre qualifié d'hypercortisolisme infraclinique induit par

|'adénome.

1- Epidémiologie :

En France dans la série de I'AFC, on a observé que 13% des TS étaient dus a des
adénomes cortisoliques, ce qui équivaut a un nombre total de 186 patients, chez des

individus agés entre 30 et 40 ans, et ils présentent une prédominance chez les femmes.

Dans la série de Rabat, les adénomes cortisoliques représentaient 12,6% des tumeurs
surrénaliennes soit 9 cas avec un sexe ratio a 2.5 avec prédominance féminine, en revanche,

dans la série de Fes, aucun cas d'adénome cortisolique n'a été identifié.

Dans notre série, 3 patients ont été identifiés comme ayant un adénome cortisolique,
représentant ainsi 30% des cas dans notre échantillon. Ces patients avaient en moyenne 37,6
ans, et il est a noter que tous les 3 étaient des femmes. Ces résultats concordent avec les

constatations des études menées en France et avec les données de la série de Rabat.
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Tableau 36 : Fréquence des adénomes cortisoliques par rapport aux autres TS

Série Enquéte de AFCE | Série de Rabat Série de Feés Notre série
N % N % N % N %
Fréquence 186 13% 9 12.6% 0 0% 3 30%

2- Manifestations cliniques : [50,51,52]

L'adénome, étant une petite tumeur bénigne, est généralement asymptomatique du
point de vue tumoral. Les cas de découverte se produisent principalement de deux maniéres:
soit lorsqu'il provoque un syndrome de Cushing dans le cas d'un adénome sécrétant du
cortisol, soit de maniére fortuite (incidentalome) lors d'un examen d'imagerie dans le cas

d'un adénome non ou peu sécrétant.
La présentation typique de syndrome du cushing inclut :

- Une répartition anormale de la graisse sur le visage et le tronc, accompagnée
d'une bosse de bison et d'une rougeur faciale

- Des signes d'hypercatabolisme, tels qu'une peau fine et fragile, une tendance
aux ecchymoses, des vergetures larges et pourpres, une perte de masse musculaire

au niveau des membres proximaux et une fragilité osseuse (ostéoporose).

D'autres symptomes non spécifiques, comme |'obésité, I'hypertension artérielle, les
problemes de régulation de la glycémie et les troubles de I'humeur, peuvent également

contribuer au diagnostic du syndrome de Cushing.

99




Les tumeurs surrénaliennes

Tableau 37 : Comparaison des signes cliniques de I'adénome cortisonique.

Thése TM 32/23

Séries Enquéte de Série de Rabat Série de Notre série
AFCE Oujda

Obésité 92% 50% 95% 100%
Signes - - 85% 100%
d’hypercatabolisme

Hirsutisme - - 75% 66.6%
HTA 51% 100% 75% 33.3%
Hypokaliémie 26% - - 33.3%
Diabéte 46.7% 50% - 66.6%

L'obésité est le symptome le plus fréquent dans toutes les séries. Le diabéte est

observé chez environ la moitié des patients dans toutes les séries, ce qui est cohérent avec

nos résultats.

En ce qui concerne I'hypertension artérielle, un seul cas de cette condition a été

observé dans notre étude, alors qu'elle était présente chez presque la moitié des patients

dans la série francaise et de Oujda. Toutefois, il est pertinent de noter que dans la série de

Rabat, tous les patients étaient hypertendus.

En ce qui concerne les signes d'hypokaliémie, notre étude montre des résultats

similaires a la série frangaise, mais ce symptome est absent dans la série de Rabat et Oujda.

De plus, il est important de noter que dans notre étude ainsi que dans la série de

Oujda, la majorité des cas présentent des signes d'hypercatabolisme et des signes de

virilisation.
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3- Biologie : [53]

L'adénome cortisolique provoque une hyperproduction de cortisol, conduisant ainsi a
un syndrome de Cushing clinique et biologique, tandis que la sécrétion d'androgénes est
généralement absente ou minime. La confirmation de I'hyperproduction de cortisol se fait

par les moyens suivants :

- Les niveaux de cortisol libre dans les urines sont élevés, tout comme les taux de
cortisol dans le sang ou la salive a minuit.

- Les taux d'ACTH sont bas ou indétectables a tout moment de la journée.

- Le test de freinage par la dexaméthasone donne un résultat négatif.

- Il n'y a pas de réponse de I'ACTH aux différents tests de stimulation (comme le test a
la LVP ou le test au CRH).

- Les niveaux de SDHA (sulfate de déhydroépiandrostérone) et les concentrations
urinaires des 17-cétostéroides sont généralement normaux ou augmentent
proportionnellement aux niveaux de cortisol dans le sang et aux 17-hydroxystéroides

urinaires.

» Dans la série frangaise, le cortisol libre urinaire était positif chez 88% des cas avec un
taux d’ACTH diminue chez 70% des cas

» Dans la série de Rabat, le cycle de cortisol est rompu chez tous les cas, cependant CLU
était positif chez 50% des cas.

» Dans notre série, il convient de noter que le cortisol libre urinaire était positif chez
tous les cas, soit 100% des patients, ce qui s'accompagnait d'une diminution des
niveaux d'ACTH et de taux d'androgénes normaux. Il est également important de
noter que le test de freinage de cortisol était demande chez les 3 cas et qui était

négatif.
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4- Imagerie :

L'examen le plus couramment utilisé pour évaluer les tumeurs des glandes surrénales
est la TDM. En cas d'adénome surrénalien, la Iésion apparait généralement comme une
masse réguliere, homogene, souvent de forme arrondie, et la plupart du temps d'un
diametre compris entre 2 et 4 centimetres, les adénomes bénins dépassent rarement 4 a 5
centimetres de taille. Typiquement, la densité sur le scanner avant l'injection du produit de
contraste est inférieure a 10 UH pour un adénome bénin, ce qui témoigne de la présence de

graisses dans la tumeur.

L'analyse de la glande surrénale controlatérale est essentielle pour exclure une atteinte
surrénalienne bilatérale, qui est généralement observée dans le contexte d'une hyperplasie
macro nodulaire bilatérale primaire des surrénales, bien que tres rarement sous la forme de
deux adénomes surrénaliens bilatéraux. Habituellement, chez un patient présentant un
syndrome de Cushing d(i a un adénome surrénalien, la glande surrénale controlatérale

apparait atrophiée.

L’IRM fournit des informations assez similaires a celles du scanner, mais elle est
rarement nécessaire en complément du scanner pour les tumeurs bénignes. L'échographie

est peu sensible et n'est pas I'examen de choix pour explorer les adénomes surrénaliens. [49]

» Au cours de I'étude de I'AFCE, le diagnostic a été établi grace a I'lRM dans 61,7% des
cas, a la TDM dans 32,7% des cas, et une scintigraphie a été prescrite pour 5,6% des
cas. La taille moyenne des Iésions était de 3,5 cm.

» Dans la série de Rabat, I'lRM a été réalisée pour I'ensemble des cas, révélant la
présence d'un nodule surrénalien droit dans 50% des cas et d'un nodule surrénalien
gauche dans les 50% restants, avec une taille moyenne de 3.1cm.

» Dans notre série, les 3 cas ont été soumis a une TDM, révélant la présence d'un
adénome surrénalien droit chez 2 des patients et d'un adénome surrénalien gauche

chez le troisieme patient. La taille moyenne des adénomes était de 3,7cm.
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5- Traitement :

Le traitement privilégié pour I'adénome cortisolique sécrétant est la surrénalectomie

unilatérale par voie chirurgicale. Cette procédure est généralement réalisée en utilisant une

approche ccelioscopique. Lorsqu'elle est effectuée par un chirurgien expérimenté dans cette

technique, elle permet des suites opératoires plus simples et, bien slr, une cicatrice réduite.

La préparation préopératoire revét une importance cruciale et comprend :

L'utilisation de médicaments anticortisoliques pour controler I'hypercortisolisme, on
utilise généralement le 1,1-dichloro-diphényl-dichloro-éthane, également connu sous
le nom d'Op’DDD (Mitotane) ou le kétoconazole agit en inhibant la synthése
d'hormones corticosurrénaliennes et semble agir en périphérie en se liant aux
récepteurs aux glucocorticoides.

La correction des troubles métaboliques

La prévention de l'insuffisance corticosurrénalienne, d’ou la supplémentation par
I’hémisuccinate de I’hydrocortisone, puis le relais par VO puis décroissance
progressive sous surveillance étroite.

Des anticoagulants sont prescrits a dose préventive en raison du risque majoré

d’accidents thromboemboliques. [55,56]

Dans la série de I'étude de I'AFCE, il a été observé que 76% des patients ont bénéficié
d'une préparation médicale préopératoire a base d'hydrocortisone avant une

chirurgie de surrénalectomie unilatérale, incluant I'ensemble des patients.

Dans toutes les séries nationales, y compris notre propre série, tous les patients ont
bénéficié d’'une préparation médicale préopératoire, ainsi qu'une substitution par
hydrocortisone IV pendant la période peropératoire. De plus, tous les patients ont été

soumis a une surrénalectomie unilatérale par voie ccelioscopique (soit 100%)
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6- Anatomopathologie :

L'adénome du cortex surrénalien est généralement une petite tumeur dont le
diameéetre maximal ne dépasse pas 5 cm et le poids est inférieur a 30 g. Sur le plan
macroscopique, il présente habituellement une forme réguliere, arrondie, et est
généralement encapsulé. La couleur prédominante est le jaune orangé, bien que certains

adénomes puissent présenter une pigmentation.

L'expertise de I'anatomopathologiste spécialisé en pathologie surrénalienne revét
une grande importance dans le diagnostic. Le score de Weiss est un outil utilisé pour
évaluer la probabilité de malignité. Il se fonde sur I'analyse de neuf critéres histologiques,
parmi lesquels on compte la présence de mitoses atypiques, le nombre de mitoses, la
nécrose, et d'autres caractéristiques. En regle générale, un score de 2 correspond a une
tumeur bénigne, mais il existe de rares exceptions a cette régle. Un score de 3 doit étre
considéré comme suspect de malignité, et un score supérieur a 4 est généralement associé

au diagnostic d'une tumeur maligne. [54]

7- Suites opératoires et suivi lointain :

La guérison est généralement le résultat attendu, mais les suites opératoires
comportent certains risques, notamment le risque d'insuffisance surrénalienne aigué en
raison de l'inhibition de la glande surrénale controlatérale. C'est pourquoi il est essentiel de
fournir une supplémentation en corticoides. Les patients sont également exposés a des
risques d'infections postopératoires, a la fois générales et au niveau de la paroi abdominale.

De plus, des accidents thromboemboliques peuvent survenir. [1]

La qualité de vie des patients s'améliore considérablement aprées la chirurgie, mais
cette amélioration n'est pas immédiate. Il est important d'informer les patients que des
symptomes tels que |'obésité, I'hypertension artérielle, les vergetures et les perturbations
menstruelles peuvent mettre entre six et neuf mois pour régresser. Le diabéte et la fatigue
s'améliorent en environ un an, tandis que I'acné et I'hyperpigmentation peuvent persister

jusqu'a 18 mois. [57]
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V- Adénome de Conn :

L'adénome de Conn est une tumeur bénigne avec un diametre inferieure a 2cm, qui
entraine une production excessive de I'hormone aldostérone. L'aldostérone est responsable

de la régulation de I'équilibre hydrosodé dans le corps.

Lorsqu'un adénome de Conn se développe, il perturbe cet équilibre en provoquant
une rétention excessive de sodium et d'eau, tout en augmentant la sécrétion de potassium.
Cela peut entrainer une élévation de la pression artérielle et des déséquilibres

électrolytiques, tels que I'hypokaliémie.

1- Epidémiologie :

1-1-  Fréguence:

En France, selon les résultats de I'enquéte menée par I'AFCE, I'hyperaldostéronisme
primaire était la pathologie la plus fréquemment diagnostiquée, regroupant 357 patients,

soit 25% des cas.

En revanche, dans la série de Rabat, seuls 2 cas ont été identifiés, ce qui équivaut a
2,8% des cas. Dans cette série, I'HAP se classe en sixieme position en termes de fréquence,
apres le phéochromocytome, le carcinome surrénalien malin (CSM), I'adénome

corticosurrénalien, l'incidentalome et les métastases surrénaliennes.

Les données de la série de Fés concordent avec celles de la série de Rabat, car
I'hyperaldostéronisme primaire représente 9,3% des cas et occupe la quatrieme place en
termes de fréquence, venant apres le phéochromocytome, le CSM et les métastases

surrénaliennes.

Dans notre série, nous avons identifié un cas d'adénome de Conn, ce qui équivaut a
10% des patients inclus dans notre étude, occupant la 4eme place apres le

phéochromocytome, I'adénome cortisonique et les hyperplasies surrénaliennes.
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Nous observons que I'adénome de Conn demeure une tumeur rare dans les séries

nationales par rapport aux séries frangaises. Cette différence de fréquence par rapport aux

séries francaises peut étre attribuée a l'influence de facteurs génétiques ou d'autres

variables.

Tableau 38 : Comparaison de fréquence de I'adénome de Conn

Nombre
Série Lieux Nombrede TS | d’adénome de Pourcentage
Conn
Enquéte de Paris 1428 357 25%
AFCE
Série de Rabat 71 2 2.8%
Rabat
Série de Fes Fes 32 3 9.3%
Série de Oujda 9 3 33.3%
Oujda
Notre série Tanger 10 1 10%

1-2-

Age :

Il est intéressant de noter que I'age moyen de découverte de I'adénome de Conn est

presque similaire dans les séries francgaises et nationales, a I'exception de la série de Fes ou il

diminue a 40 ans. Cette différence peut étre attribuée au choix d'une population plus jeune

dans cette série.

Dans notre propre série, le patient avait 41 ans.
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Tableau 39 : comparaison de |I'age de découverte de 'adénome de Conn.

Série Age Moyen Extréme d’age

Enquéte de AFC [58] 49 [20-76]
(185 cas)

Enquéte de AFCE [23] 50 [17-78]
(357 cas)

Série de Rabat (2 cas) 48 [35-61]
Série de Oujda (3 cas) 50 [47-54]
Série de Fés (3 cas) 40 [29-50]
Notre série (1 cas) 41 --

1-3- Sexe:

Les séries de I'AFC et de I'AFCE montrent que les femmes sont plus touchées par

I'adénome de Conn.

Dans les séries de Rabat, Fés, Oujda, ainsi que dans la notre, tous les patients inclus
sont de sexe féminin. Cela indique une prévalence plus élevée de I'adénome de Conn chez

les femmes dans ces différentes séries.

Tableau 40 : Comparaison en fonction de sexe entre les séries

Séries Femmes Hommes Sexe ratio
N % N %
Enquéte de AFC 124 67% 61 33% 2.03
Enquéte de AFCE 191 53.5% 166 46.5% 1.15
Série de Rabat 2 100% 0 0% --
Série de Fes 3 100% 0 0% --
Série de Oujda 3 100% 0 0% --
Notre série 1 100% 0 0% --
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2- Diagnostic:

2-1-  Clinique:

Le diagnostic de I'adénome de Conn est suspecté en présence d'une hypertension
artérielle quasi constante, souvent associée a des symptomes liés a I'hypokaliémie tels que
I'asthénie, la faiblesse musculaire, les paresthésies et les crampes. Un électrocardiogramme
peut également révéler des signes évocateurs d'hypokaliémie, tels qu'un aplatissement ou
une inversion de I'onde T, une accentuation de I'onde U et un sous-décalage du segment ST

[25].

Dans la série de I'AFC, I'hypertension artérielle a été présente chez 175 patients, soit
94,6%, et I'hypokaliémie a été confirmée chez 160 cas, soit 86,5%. Parmi eux, 156 patients
(84,3%) présentaient a la fois de I'hypertension et de I'hypokaliémie, et des signes cliniques

d'hypokaliémie ont été notés chez 72 patients, soit 39%.

Dans la série de Rabat, une patiente, soit 50%, présentait a la fois de I'hypertension et

de I'hypokaliémie.

Dans la série de Fés, deux patientes, soit 66,6%, étaient hypertendues. Tous les cas
présentaient de I'hypokaliémie, et une seule patiente, suivie en médecine interne pour une

hypokaliémie, rapportait des symptémes cliniques.

Dans la série de Oujda, 2 patients étaient hypertendus et présentaient une

hypokaliémie, ce qui représente 66,6% des cas. Le troisieme patient était asymptomatique.

Dans notre série, notre patiente (soit 100%) était hypertendue et qui présentait une

hypokaliémie avec des symptémes cliniques.

Nos résultats confirment donc ceux de la littérature en ce qui concerne les

caractéristiques cliniques de I'adénome de Conn.
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Tableau 41 : Comparaison de présentation clinique dans les séries.

HTA Hypokaliémie HTA + Signes
Séries hypokaliémie d’hypokaliémie
N % N % N % N %
Série de I'AFC 175 | 94.6% 160 84.3% 156 84.3% 72 39%
Série de Rabat 1 50% 1 50% 1 50% - -
Série de Fés 2 66.6% 3 100% 2 66.6% 1 33.3%
Série de Oujda 2 66.6% 2 66.6% 2 66.6% 1 33.3%
Notre Série 1 100% 1 100% 1 100% 1 100%
2-2- Biologie:

Le diagnostic biologique de I'hyperaldostéronisme primaire suit une démarche

rigoureuse en deux étapes, qui a fait I'objet de conférences de consensus.

En premiere intention, les dosages sanguins de |'aldostérone et de la rénine sont
effectués. Le dépistage est basé sur la mesure du rapport aldostérone/rénine, dont les
valeurs de référence peuvent varier d'un laboratoire a l'autre. Il est essentiel de s'assurer que
le patient n'est pas sous l'influence de médicaments antihypertenseurs pouvant fausser les
résultats, qu'il a un apport de sel adéquat, et que toute hypokaliémie a été corrigée. Le
diagnostic d'hyperaldostéronisme primaire peut étre établi si le rapport aldostérone/rénine
est élevé de maniére répétée, et si le taux d'aldostérone est élevé avec une rénine basse.

Cela indique une dissociation de la rénine et de I'aldostérone.

En cas de rapport aldostérone/rénine élevé sans augmentation significative de
|'aldostérone ou de réduction de la rénine, il est alors nécessaire de réaliser un test
dynamique de confirmation, tel qu'une charge sodée, un test de suppression a la
fludrocortisone, ou un test au captopril. Certains recommandent la pratique systématique de

ces tests de suppression pour confirmer le diagnostic d'hyperaldostéronisme.

Dans la série de I'AFC, 159 patients (soit 86%) présentaient un tableau typique
d'hyperaldostéronisme primaire, tandis que chez 22 cas (soit 11,8%) les résultats étaient

discordants, et dans 4 cas (soit 2,2%) les données n'ont pas été précisées.
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Dans la série de Rabat, un hyperaldostéronisme primaire avec activité rénine basse a été
observé chez une patiente (soit 100%) des patientes ayant bénéficié de ce dosage. Pour

I'autre patiente, le bilan n'a pas été réalisé.

Dans la série de Feés, la sécrétion hormonale a été confirmée chez les deux patientes
ayant subi ce dosage (soit 100%). Cependant, le bilan hormonal complet n'a pas été réalisé
chez la troisieme patiente en raison de la non-disponibilité rapide de ces examens et de

I'aggravation clinique de la patiente, notamment un AVC hémorragique.

Dans la série de Oujda, la patiente atteinte d'hyperaldostéronisme présentait des signes
correspondant aux caractéristiques cliniques de I'hyperaldostéronisme primaire telles que
décrites dans la littérature. Un test dynamique de I'aldostérone plasmatique apres
orthostatisme a été réalisé chez cette patiente, montrant des taux d'aldostérone plasmatique

élevés. Le bilan n'a pas été réalisé chez les deux autres patientes.

Dans notre série, le rapport aldostérone/rénine (RAR) était élevé avec le taux
d'aldostérone qui était également élevé chez notre patiente. Aucun autre test dynamique n'a

été effectué chez cette patiente pour confirmer le diagnostic.

En résumé, les données de notre série concordent avec celles des autres séries

concernant le diagnostic de I'hyperaldostéronisme primaire.

Tableau 42 : La sécrétion hormonale selon les séries.

Séries Sécrétants Non sécrétants Non évalués
N % N % N %
Enquéte de AFC 159 86% 22 11.8% 4 2.2%
Série de Rabat 1 100% 0 0% 1 50%
Série de Fes 2 100% 0 0% 1 33.3%
Série de Oujda 1 100% 0 0% 2 66.6%
Notre série 1 100% 0 0% 0 0%
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3- Imagerie:

Dans le cas de I'hyperaldostéronisme primaire, I'imagerie vise a rechercher la présence

d'un adénome de Conn.

3-1- Moyens:

Une fois le diagnostic d'hyperaldostéronisme primaire établi a partir des explorations
hormonales, le scanner des glandes surrénales est I'examen de choix pour établir le
diagnostic étiologique. Dans le cas de I'adénome de Conn, il se présente généralement
comme un nodule unique, de petite taille (< 2 cm), hypodense, homogéne et régulier.
Cependant, I'absence de nodule, la présence de nodules multiples, une hyperplasie des
surrénales ou un nodule de grande taille peuvent remettre en question le diagnostic
d'adénome de Conn. Les nodules dépassant 3 cm de diamétre nécessitent une évaluation

pour exclure une tumeur maligne.

L'IRM n'a pas montré de supériorité par rapport au scanner pour la recherche d'un
adénome de Conn. En I'absence d'une image unique et caractéristique d'adénome de Conn,
il est important de rechercher la possibilité d'une sécrétion unilatérale d'aldostérone, car
cela peut étre traité chirurgicalement. La scintigraphie a I'iode-cholestérol est maintenant
moins courante en raison de sa fiabilité limitée. Le dosage de |'aldostérone lors d'un
cathétérisme des veines surrénaliennes est considéré comme I'examen de référence dans
cette situation. Ce test vise a déterminer si la sécrétion d'aldostérone est latéralisée, ce qui
peut guider le traitement. Il s'agit d'une procédure complexe nécessitant une grande
expertise pour cathétériser correctement chaque veine surrénalienne et minimiser les

complications.

Dans la série de I’AFC, la TDM a montré une sensibilité de 94,5% pour le diagnostic de
I'adénome de Conn. Dans les séries de Fés, de Rabat, Oujda et aussi notre série, la TDM a

également été I'examen clé pour établir le diagnostic dans tous les cas.
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Tableau 43 : Place de la TDM dans les séries

Séries Enquéte de Série de Série de Fés Série de Notre série
AFC Rabat Oujda
Apport 175 [945% | 2 |[100%| 3 |100%| 2 |100% | 1 |100%
diagnostique

Dans la série de I'AFC, I''IRM a été demandée chez 46 patients (soit 24,8%), la
scintigraphie au iodocholestérol a été demandée chez 55 patients (soit 29,7%), et le

cathétérisme veineux surrénalien a été demandé chez 27 patients (soit 14,6%).

Dans la série de Fés, I'lRM a été demandée chez une patiente en raison d'une allergie a

l'iode.

Dans les autres séries, tout comme dans notre propre série, IRM, la scintigraphie au
iodocholestérol et le cathétérisme veineux surrénalien n'ont pas été réalisés chez aucun

patient.

Ainsi, la TDM est I'examen le plus fréquemment utilisé dans notre contexte en raison de

son accessibilité et de son caractére non invasif.

Tableau 44 : La demande des moyens d’imagerie dans les différentes séries

Cathétérisme
Séries TDM IRM Scintigraphie veineux
surrénalien
N % N % N % N %
Enquéte 179 96.7% 46 24.8% 55 29.7% 27 14.6%
de AFC
Série de 2 100% 0 0% 0 0% 0 0%
Rabat
Série de 2 100% 0 0% 0 0% 0 0%
Fes
Série de 2 66.7% 1 33.3% 0 0% 0 0%
Oujda
Notre 1 100% 0 0% 0 0% 0 0%
série
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1 2 3
Figure 31 : Adénome. TDM coupes axiales : sans (1), avec injection (2) ; avec un temps
tardif (3). Masse surrénalienne droite, inférieure a 3 cm, de densité basse, inférieure a 10-15
UH sans injection. La prise de contraste est modérée aprés injection, avec wash out rapide.
[25]

3-2-  Les caractéristiques radiologiques :

> Localisation :

Dans les séries francaises, la forme bilatérale est généralement rare. La localisation

unilatérale a gauche est la plus fréquente dans la série de I'ACFE.

Dans les séries nationales, la forme bilatérale n'a pas été observée. Dans la série de Feés,
la localisation la plus courante était du co6té droit. Dans la série de Rabat, la localisation était

équivalente.

Dans notre série, la patiente avait un adénome de Conn du c6té droit.
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Tableau 45 : Comparaison de la localisation tumorale.

Thése TM 32/23

Séries Localisation
Droite Gauche Bilatérale
Enquéte de I’AFC 167 7
Enquéte de I'AFCE 129 226 2
Série de Rabat 1 1 -
Série de Fes 2 1 --
Notre série 1 0 -

> Taille:

En général, la taille tumorale est réduite dans ce type de tumeurs surrénaliennes avec une

taille moyenne de 1.8 cm a 2 cm dans toutes les séries.

Tableau 46 : Comparaison de la taille de la tumeur

Séries Enquéte Enquéte de Série de Série de Fés | Notre série
de AFC AFCE Rabat
Taille moyenne 1.9 1.8 2 1.9 1
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4- Traitement:

Lorsque la sécrétion d'aldostérone est unilatérale, comme dans I'adénome de Conn, la
surrénalectomie unilatérale est une option qui permet de contréler I'hyperaldostéronisme.
Cela peut améliorer voire contréler I'hypertension artérielle et corriger généralement une
hypokaliémie. La surrénalectomie de I'adénome de Conn est couramment réalisée par voie
ccelioscopique. Si la chirurgie n'est pas réalisable ou en attendant qu'elle soit effectuée, un

traitement médical peut étre utilisé pour controler I'hypertension et I'hypokaliémie.

4-1- Voie d’abord chirurgicale :

Statistiquement, la découverte d'un adénome de Conn se fait dans 90% des cas a un
stade ou la Iésion mesure moins de 2 cm. Dans 20% des cas, la |ésion fait moins de 1 cm.

C'est pourquoi la laparoscopie est largement utilisée dans le traitement de ces tumeurs.

Dans la série de I'AFCE, la laparoscopie était la voie d'abord chirurgicale la plus
fréguemment utilisée, réalisée chez 350 cas (soit 98 %), avec seulement 7 cas (soit 3,4%)

convertis en laparotomie.

Dans la série de Rabat, les deux patients ont bénéficié d'une laparotomie. Dans la
série de Fés, deux patients ont subi une surrénalectomie coelioscopique, tandis qu'une seule

patiente a eu une laparotomie.
Dans notre série, notre bénéficié d’une surrénalectomie par voie coelioscopique.

Tableau 47 : Comparaison des voies d’abord chirurgicales entre les séries

Enquéte AFCE Série de Série de Fés Notre série
Séries Rabat
N % N % N % N %
Laparotomie 7 25% 2 100% 1 33% 0 0%
Laparoscopie 341 73.7% 0 0% 2 67% 1 100%
Rétropéritonéoscopie 9 1.3% 0 0% 0 0% 0 0%
Total 375 100% 2 100% 3 100% 1 100%
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4-2-  Geste réalisé :

Dans la série de I’AFCE, une surrénalectomie totale unilatérale a été réalisée chez 350
patients (soit 98%), tandis qu'une surrénalectomie partielle a été effectuée chez 5 patients
(soit 1,4%), et une surrénalectomie bilatérale chez 2 cas. Pourtant dans les séries
marocaines, y compris notre série, une surrénalectomie totale a été pratiquée chez tous les

patients.

5- Anatomopathologie :

+* En macroscopie :

Il est de petite taille, solide, homogéne, bien circonscrit et de couleur jaunatre et peut
étre associé a une atrophie de la surrénale résiduelle.

+* En microscopie :

Il contient majoritairement de cellules semblables a la zone fasciculée, parfois aussi aux
zones réticulée et glomérulée. Les AC réséqués dans un cadre de traitement préalable en
spironolactone, présentent des inclusions cytoplasmiques dites « corps spironolactone ».

L'adénome de Conn ne constitue pas généralement une problématique diagnostique

6- Suivi lointain :

Dans la série de I'AFCE, apres la chirurgie, les patients porteurs d'un adénome de Conn,
environ 85 % ont vu leur tension artérielle redevenir normale sans nécessité de traitement,

et environ 97 % ont présenté une normalisation de leur taux de potassium.

Dans la série de Rabat, le suivi a long terme a été réalisé pour un seul cas, qui présentait
une légére hypertension artérielle. Cette hypertension a pu étre contrélée avec un

traitement médical, et le suivi s'est étendu sur une période de 6 ans.

Dans la série de Fés, une patiente ayant une hypokaliémie a connu une normalisation de

son taux de potassium apres la chirurgie.

Dans notre série, la patiente a présenté une persistance d'une légére hypertension
artérielle nécessitant un traitement médical. Cependant, son taux de potassium et les

dosages biologiques ont été normalisés grace a la chirurgie.
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V- L’hyperplasie surrénalienne :

Les hyperplasies surrénaliennes font référence a une croissance excessive du tissu des
glandes surrénales qui peut étre due a une stimulation excessive des surrénales, souvent en
réponse a des signaux hormonaux entrainant ainsi une production excessive d'hormones

surrénales.

Les hyperplasies surrénales peuvent demeurer asymptomatiques, parfois découvertes
fortuitement lors d'examens d'imagerie (incidentalome), ou se manifester par des signes
d'hyperfonction hormonale, révélant une sécrétion excessive d'un groupe spécifique

d'hormones surrénales ou une sécrétion mixte.

+ Hyperfonctionnement de cortisol (syndrome de Cushing) :
- Prise de poids, notamment au niveau du visage (face de lune), du tronc et du
cou (bosse de bison).

- Amincissement cutané, prédisposition aux ecchymoses.

- Affaiblissement musculaire, atrophie musculaire.

- Hypertension artérielle.

- Accroissement de la pilosité (hirsutisme).

- Problemes cutanés tels que I'acné et fragilité cutanée.

- Perturbations menstruelles chez les femmes.

- Fragilité osseuse, accroissement du risque de fractures.

+* Hyperfonctionnement d'aldostérone (syndrome de Conn) :
- Hypertension artérielle sévére.
- Affaiblissement musculaire et crampes.
- Hypokaliémie (taux bas de potassium dans le sang), pouvant entrainer des
irrégularités du rythme cardiaque.
- Rétention de sodium et d'eau, pouvant conduire a un cedéme.
+ Hyperfonctionnement des hormones sexuelles (androgénes ou cestrogénes) :
- Chez les femmes : Hirsutisme (croissance excessive des poils), acné, irrégularités
menstruelles, virilisation (développement de caractéristiques masculines).
- Chez les hommes : Gynécomastie (développement des seins), diminution de la

libido, problemes d'érection.
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1- Epidémiologie :
- Fréquence :

Dans une série menée a la Tunisie sur les hyperplasies surrénales, 29 cas ont été

recensés sur une période de 5 ans, ce qui équivaut a une moyenne de 5 a 6 cas par an.

Dans la série AFC, 19 cas ont présenté une hyperplasie surrénalienne unilatérale, soit un
pourcentage de 2.37%, et 9 cas ont montré une hyperplasie bilatérale (soit 1.12%) sur une

période de 3 ans ce qui équivaut a une moyenne de 9 a 10 cas par an.

Dans la série AFCE, 34 cas (soit 2.38%) d'hyperplasie surrénalienne ont été recensés sur

une période de 4 ans avec une moyenne de 8 a 9 cas par an.

Pour la série de Fées, I'hyperplasie surrénalienne représente 6,25% des 32 cas de TS, soit
2 cas sur une période de 16 ans, avec une moyenne de 2 cas par an. En revanche, dans les

séries de Rabat et Oujda, aucun cas d'hyperplasie surrénalienne n'a été mentionné.

Dans notre série, pendant une période de 3 ans, deux cas d'hyperplasie surrénalienne
ont été identifiés, I'un bilatéral et I'autre unilatéral, représentant ainsi 20% de I'étude avec

une moyenne de 1 cas par an a 2 ans.

Les faibles pourcentages de cas dans les différentes séries marocaines, notamment
I'absence de mention de cette condition dans les séries de Rabat et Oujda, indiquent une
incidence limitée de I'hyperplasie surrénalienne dans cette population par rapport a la

population francaise et la série tunisienne.

- Age et sexe :

Dans la série de Tunisie, I'age moyen de découverte d’hyperplasie surrénalienne était de

58 ans (41 ans — 84 ans) avec une prédominance masculine avec un sex-ratio de 1.07.

Dans la série de I’AFCE, I'dge moyen de la découverte de cette pathologie est de 59 ans,

montrant une légere prédominance féminine avec un sex-ratio de 1,1.

Au sein de notre série, nos résultats rejoint celles de la série francaise dont les deux cas

étaient de sexe féminin, présentant des ages respectifs de 41 ans et 51 ans.
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2- Données cliniques :

Dans certains cas, I'hyperplasie surrénalienne peut étre associée a une production
excessive d'aldostérone, une hormone qui régule la pression artérielle. Cela peut entrainer
une hypertension artérielle. Certains types d'hyperplasie peuvent influencer la production de
cortisol, une hormone impliquée dans le métabolisme. Des troubles métaboliques tels que le
diabete ou la prise de poids peuvent donc étre observés. En cas d'hyperplasie avec formation
de tumeurs, des masses ou des tuméfactions peuvent étre palpables lors de I'examen

physique. [60]

Dans la série tunisienne, 27 cas étaient des incidentalomes asymptomatiques. Pour les
deux cas restants, I'un présentait des caractéristiques d'hyperaldostéronisme, tandis que
['autre présentait un syndrome de Cushing. Lors de I'examen clinique, une hypertension

artérielle a été observée chez 23 cas, et une hypokaliémie a été relevée chez 5 cas.

Dans les séries francaises ainsi que dans la série de Feés, les hyperplasies surrénaliennes
ont manifesté un profil caractéristique d'hyperaldostéronisme chez I'ensemble des patients,
accompagné d'une hypertension artérielle chez tous les individus et de signes

d'hypokaliémie dans la majorité des cas.

Dans notre série, le cas d'hyperplasie bilatérale a manifesté un syndrome de Cushing
clinique, représentant ainsi 50% des cas. Pour le cas restant, la découverte a été fortuite
(incidentalome) lors d'une imagerie réalisée lors de son hospitalisation pour une

hypercalcémie sévere.
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3- Biologie :
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Le but du dosage biologique dans les hyperplasies surrénales est d'évaluer les niveaux

de différentes substances biologiques, telles que les hormones, pour identifier des anomalies

potentielles liées a une augmentation de la taille ou de I'activité des glandes surrénales. Ces

dosages peuvent inclure des mesures de cortisol, d'aldostérone, de déhydroépiandrostérone

(DHEA), et d'autres marqueurs spécifiques.

L'objectif est de détecter les dysfonctionnements surrénaliens, comme les

hyperplasies, qui peuvent entrainer des variations hormonales et des troubles

physiologiques. [60]

Tableau 48 : Comparaison du caractéere secrétant ou non de I’hyperplasie surrénalienne des

différentes séries

Séries Série de Série de Série de | Série de Fés | Notre série
I’AFCE I’AFC la Tunisie
ACTH 81% 70% 0% 100% 50%
CLU 0% 0% 37.9% 0% 50%
Aldostérone/Rénine 94.7% 92.1% 27.5% 100% 0%
Androgenes - - - 0% 0%

Dans la série tunisienne, les investigations hormonales ont révélé un freinage faible
négatif dans 9 cas. Un hyperaldostéronisme primaire a été diagnostiqué chez 6 cas, tandis
gue deux cas ont montré une sécrétion hormonale mixte. La recherche de récepteurs illicites
a I'ACTH, effectuée dans deux cas, s'est révélée négative. Le diagnostic final a été établi
comme un syndrome de Cushing ACTH-indépendant dans 9 cas, un hyperaldostéronisme

primaire dans 6 cas, et deux cas présentant une sécrétion hormonale mixte.

Dans les études francaises ainsi que dans la série de cas de Fés, les analyses
biologiques ont de maniére systématique confirmé le diagnostic pour tous les cas étudiés.
Ces investigations ont mis en évidence la prévalence de I'hyperaldostéronisme chez plus de
90% des individus, identifiable par un rapport élevé entre I'aldostérone et la rénine. De plus,
dans plus de 80% les cas frangaises , voire 100% dans la série de cas de Fes, un taux élevé
d'ACTH a été observé, tandis que les autres hormones examinées ont généralement présenté

des résultats négatifs.
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Dans notre série, la patiente présentant un syndrome de Cushing clinique a montré des
taux élevés de CLU et d'ACTH, avec des résultats négatifs pour le reste des tests. En revanche,

tous les tests étaient négatifs chez I'autre patiente.

= Conclusion :

- La série tunisienne comporte 17 cas d'hyperplasies surrénaliennes sécrétantes, dont
6 cas responsables d'hyperaldostéronisme, 9 cas d'hypercorticisme, et 2 cas
présentant une sécrétion mixte. Pour les 12 cas restants, aucune sécrétion
hormonale n'a été détectée (hyperplasie surrénalienne non sécrétante)

- Toutes les autres séries incluent des cas d'hyperplasies surrénaliennes sécrétantes
responsables d'un hyperaldostéronisme.

- Dans notre étude, une patiente présentait une hyperplasie surrénalienne bilatérale
sécrétante du cortisol, tandis que l'autre patiente présentait une hyperplasie non
sécrétante.
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4- Imagerie :

L'imagerie joue un réle crucial dans le diagnostic des hyperplasies surrénaliennes. Les

techniques d'imagerie les plus couramment utilisées comprennent I'IRM et la TDM.

Tableau 49 : Demande des techniques d’imagerie dans différentes séries

Séries TDM IRM Scintigraphie
N % N % N %

Enquéte de I’AFCE 12 42.8% 13 46.4% 3 10.7%
Série de I'AFC 13 38.2% 19 55.8% - -
Série de Tunisie 27 100% - - - -
Série de Fés 2 100% - - - -
Notre série 2 100% - - - -

4-1- Localisation :

Tableau 50 : Comparaison de la localisation d’hyperplasie surrénalienne

Séries Série de I’AFCE Série de Série de Série de Fés | Notre série
I’AFC Tunisie
N % N % N % N % N %

Unilatérale 32 94.1% 19 | 67.8% 0 0% 2 | 100% | 1 50%

Bilatérale 2 5.8% 9 32.1% | 29 100% 0 0% 1 50%

Dans les séries médicales francaises, I'lRM était la modalité d'imagerie la plus
couramment employée pour établir le diagnostic. En revanche, dans les séries nationales et

la série tunisienne, la TDM était la technique d'imagerie privilégiée.

Dans tous les séries frangaises et nationales, la forme bilatérale est généralement rare.
La localisation unilatérale est la plus fréquente, dans 94.1% dans la série de I'AFCE, 67.8%

dans la série de I’AFC, 100% dans la série de Fés
Dans la série de Tunisie, la totalité des cas présentait une hyperplasie bilatérale.

Dans notre série, une patiente avait une hyperplasie bilatérale et I'autre présentait une

forme unilatérale.
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5- Traitement :

La prise en charge dépend du type d'hyperplasie et de ses manifestations cliniques. Elle
peut inclure des médicaments pour normaliser la production d'hormones, voire une

intervention chirurgicale dans certains cas.

5-1-  Geste réalisé :

Tableau 49 : Comparaison de I'Indication thérapeutique

Séries Série de I’AFCE Série de I’AFC Série de Fés Notre série
N % N % N % N %
Médicale 8 23.5% 7 25% - - - -

Surrénalectomie 25 73.5% 16 57.1% 2 100% 1 50%

Unilatérale

Surrénalectomie 1 2.9% 5 17.8% 0 0% 1 50%

Bilatérale

Dans les séries francgaises, 25% des patients ont été traités avec une approche
médicamenteuse a base de spironolactone (Aldactone), tandis que le reste des cas a été
soumis a une intervention chirurgicale, notamment une surrénalectomie unilatérale,
recommandée respectivement dans 73.5% et 57.1% des cas dans les séries de I'AFCE et de
I'AFC. Dans la série de Fes, aucun traitement médical n'a été prescrit ; cependant, les deux

cas ont bénéficié d'une surrénalectomie unilatérale.

Dans notre série, un cas a été traité par une surrénalectomie unilatérale, tandis que

|'autre a subi une surrénalectomie bilatérale.

5-2-  Voie d’abord chirurgicale :

Dans la série de I'AFCE, 84% des cas ont été soumis a une chirurgie par coelioscopie, mais

celle-ci a été convertie dans les autres cas.

En ce qui concerne les séries marocaines, la surrénalectomie a été réalisée a 100% par

coelioscopie dans tous les cas.
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6- Suivi Lointain :

Dans la série de I’AFCE, 55% des patients ont retrouvé une tension artérielle normale et

81% des patients ont normalisé leur kaliémie.

Dans la série de Fes, un cas a retrouvé une tension artérielle normale et chez I'autre
patiente qui avait une HTA résistante, I’hypertension avait persisté pour laquelle la patiente

est suivie en néphrologie et endocrinologie.

Dans notre série, la patiente avec I’hyperplasie bilatérale est décédée a j3 en
postopératoire dont elle présentait un CMT métastasique hépatique, pulmonaire et
cérébrale, I'autre patiente est perdue de vue et donc I’évolution a long terme n’a pas pu étre

jugée.
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Les glandes surrénales, qui se composent d'un cortex et d'une médullaire, ont des
structures et des fonctions distinctes. Elles jouent un role essentiel dans le maintien des

fonctions corporelles majeures et sont parfois le siege de tumeurs rares.

Notre étude s'est penchée sur 10 cas de tumeurs surrénales recueillis au service de
chirurgie viscérale et d’endocrinologie du CHU Mohamed VI de Tanger. En outre, nous avons

passé en revue la littérature pour mettre en lumiere les caractéristiques clés de ces tumeurs.

L'une des caractéristiques notables des tumeurs surrénales est leur présentation

clinique variée, qui dépend du type et de l'intensité de la sécrétion hormonale.

Ces tumeurs peuvent se manifester par un syndrome endocrinien ou un syndrome
tumoral. Cependant, il est également possible qu'elles restent asymptomatiques et ne soient

découvertes que fortuitement lors d'examens d'imagerie réalisés pour d'autres raisons.

Le diagnostic de ces tumeurs repose sur des analyses biologiques visant a détecter une
hypersécrétion hormonale en mesurant diverses hormones surrénaliennes et leurs

métabolites.

L'imagerie médicale, notamment la TDM et I'IlRM, a considérablement progressé et
permet d'atteindre un haut degré de fiabilité diagnostique, en particulier pour distinguer les

tumeurs bénignes des malignes.

Néanmoins, le diagnostic de certitude reste histologique, et la différenciation entre
tumeurs bénignes et malignes demeure complexe, en |'absence de critéres histologiques

spécifiques, et dépend souvent de la détection de métastases.
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En ce qui concerne le traitement :

- Une préparation médicale minutieuse est essentielle, gérée par une équipe médicale
spécialisée en anesthésie et en chirurgie, afin de résoudre les défis posés avant, pendant et
apres l'ablation de la tumeur.

- Lachirurgie surrénalienne a évolué rapidement, avec diverses voies d'abord décrites.
Aujourd'hui, la laparoscopie est couramment utilisée pour les tumeurs de petite taille
(inférieures a 6 cm).

- Dans la plupart des cas, une surrénalectomie totale est réalisée.

- Un suivi a long terme est recommandé, car les critéres anatomopathologiques ne
permettent pas toujours de déterminer catégoriquement la malignité ou la bénignité de la
|ésion.

- Le pronostic est généralement favorable pour les tumeurs bénignes.
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RESUME :

Introduction : Les tumeurs surrénales, en raison de I'évolution des techniques d'imagerie, de
la biologie clinique et de I'avénement de la chirurgie endoscopique, ont suscité un intérét

grandissant ces derniéres années.

Notre étude vise a explorer la prise en charge des tumeurs surrénales, tant du point de vue

clinique que paraclinique, et a évaluer les options thérapeutiques.

Matériels et méthodes : Nous avons mené une étude descriptive, rétrospective portant sur

10 cas, au sein du service de chirurgie viscérale et d’endocrinologie du CHU de Tanger, entre

2021 et 2023. Voici les principaux résultats de notre analyse :

Résultats : Dans 70% des cas, ces tumeurs ont été découvertes a la suite de symptomes,
parmi les antécédents notables, on retrouve I'hypertension artérielle dans 60% des cas ; la
triade de Ménard dans 40% des cas et des signes de crise hypertensive chez 40% des patients

étant les symptomes les plus retrouvés.

Nous avons observé une sécrétion hormonale chez 9 de nos patients, soit 90%. Tous les

patients ont bénéficié d'un TDM a des fins diagnostiques.

Le traitement a été chirurgical pour I'ensemble de nos patients, avec des surrénalectomie
totales pour les 10 cas. L'approche laparoscopique a été privilégiée chez les 10 patients, mais
a été convertie en laparotomie dans 2 cas (soit 20%). Nous avons eu la chance que I'exérese

tumorale se soit déroulée sans incidents pour les 10 patients.

L'examen anatomopathologique a révélé que 4 cas (40%) étaient des phéochromocytomes, 3
cas (30%) présentaient un adénome cortisonique, 1 cas (10%) un adénome de Conn, et 2 cas

(20%) une hyperplasie surrénalienne.

La majorité des patients ont connu une évolution favorable, a I'exception d'un cas
d'hyperplasie surrénalienne, qui avait des antécédents de CMT, est malheureusement

décédé 3 jours apres l'intervention.

Conclusion : Pour conclure, la prise en charge des tumeurs surrénales doit étre adaptée a
leur étiologie, le phéochromocytome étant le plus fréquent parmi elles. Dans la plupart des

cas, le traitement est chirurgical, et le pronostic est généralement favorable.
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Introduction: Adrenal tumors, due to advances in imaging techniques, clinical biology and

the advent of endoscopic surgery, have attracted increasing interest in recent years.

Our study aims to explore the management of adrenal tumours, both clinically and

paraclinically, and to evaluate therapeutic options.

Materials and methods: We conducted a descriptive, retrospective study of 10 cases, in the

visceral surgery and endocrinology department of Tangier University Hospital, between 2021

and 2023. The main results of our analysis are as follows:

Results: In 70% of cases, these tumors were discovered following symptoms, with arterial
hypertension in 60% of cases; Menard's triad in 40% of cases and signs of hypertensive crisis

in 40% of patients being the most common symptoms found.

We observed hormonal secretion in 9 of our patients (90%). All patients underwent

diagnostic CT scans.

Treatment was surgical in all our patients, with total adrenalectomy in all 10 cases. The
laparoscopic approach was preferred in all 10 patients but was converted to laparotomy in 2

cases (i.e., 20%). We were fortunate that tumour removal was uneventful in all 10 patients.

Pathological examination revealed that 4 cases (40%) were pheochromocytomas, 3 cases
(30%) had cortisone adenoma, 1 case (10%) Conn's adenoma, and 2 cases (20%) adrenal

hyperplasia.

Most patients had a favorable outcome, with the exception of one case of adrenal

hyperplasia, who had a history of CMT and unfortunately died 3 days after surgery.

Conclusion: In conclusion, the management of adrenal tumors must be adapted to their
etiology, pheochromocytoma being the most frequent among them. In most cases,

treatment is surgical, and the prognosis is generally favorable.
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Fiche d’exploitation :

l. Identité :

IP:
Nom et prénom :
Date d'entrée : Date de sortie :

N du dossier : N de téléphone :

Sexe:HOFO

YV V. ¥V V VY V

Age :

Il. Antécédents :
1. Personnels :

HTA : oui L non [

Diabéte : oui L1 non [

Endocrinopathie : oUi L1 NON LI TYPE & ettt s
Néphropathie : oui [1 non I

Prise médicamenteuse : oui L1 non [

Néoplasie : oui LI non LI oo

Autres maladie chronique : oui L1 NON LI ..ottt et e ere e

vV V V VYV ¥V VYV V VY

Tabagisme : actif [1 passif [1 non [

2. Familiaux :

Cas similaire dans la famille : oui d non [

Phéochromocytome : oui [1 non[]

Carcinome médaullaire thyroidien : oui L1 non[]

Syndrome de néoplasie endocrine multiple (NEM) type Il : Oui (I non [

Phacomatose : oui [ non

vV V ¥V VYV VYV V

Maladie de von Hippel Lindau : oui [1 non [
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3 AULIES & oot ee et e et e e e e e e e et e et e e e e eeeeeneeeaaeaeenenes

> Neurofibromatose : oui J nond

37 AULIES TUMBULS et eee et eeeeeeee e eaeeeeeneeeeesereeeneeeeeaseeeaanesenennens

Ill. Clinique :

1) Signes clinigues :

@)

o

o

Date d'apparition du premier symptome :
Découvertes fortuites : oui L1 non [J
Céphalées : oui 1 non [

Palpitations : oui [1 non [

Crises vasomotrices : oui L1 non [
HTA : oui [ non U

Sueurs profuses: oui L1 non [
Obésité : oui L1 non

Douleurs abdominales : oui L1 non [
Pesanteur abdominales : oui [ non [
Troubles digestifs: oui (1 non [
Constipation : oui [ non [
Vomissements : oui L1 non [
Lombalgies : oui (1 non [

Crampes musculaires : oui [1 non [
Trouble de cycle: oui (1 non [
Gynécomastie : oui L1 non [

Signes de virilisation : oui [ non [
Asthénie : oui Ld non [J
Amaigrissement : oui L1 non [

Altération de |'état générale : oui L1 non [
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2) Données cliniques :

2.1. Examen de I'état général

omMs:o0001020304050

Poids : kgs
Taille : cm
TDT: cm
IMC: kg-m-2

TA: / cmHg

FC: bpm;
FR: cpm
T: °C

Conjonctives : normalement colorées [1 Légerement décolorées 1 Décolorées []

2.2. Examen Abdominal :

a. Inspection:

v

v

v

Voussure : oui O non
Distension abdominale : oui (d non O

Vergetures : oui L1 non [

b. Palpation:

v
v
v
v

douleur abdominale : oui & non O
Masse abdominale : oui 1 non O

Contact lombaire: oui (1 non O
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2.3. Examen des Axes endocriniens:
Axe corticotrope :

TA: / cmHg
Obésité facio- tronculaire : oui [1 non
Erythrose faciale : oui 1 non [

Distension abdominale : oui 1 non O

Vergeture : oui L1 non I

Atrophie cutanée : oui L1 non [

NS N N N N N SN

Signe de virilisation : oui 1 non [

Axe thyréotrope :

FC: bpm
Exophtalmie: oui 1 non [

hypersudation des mains: oui L1 non [

LSRN U NN

Taille du gros nodule : cm.

Axe gonadotrope :

v Aménorrhée : oui: O non: O

v" Perte de libido : oui :  non : O

v' Sein:
. Gynécomastie : oui: (D non: [
. Ecoulement : oui: L non: [
. Nodule : oui: L non : [

O

Amyotrophie des membres : oui [1 non [

Nodule thyroidien palpable : oui [ non [
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- Examen cardio-vasculaire :
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IV) Paraclinique :

Thése TM 32/23

1- Biologie:
FAIT RESULTAT
HB
NFS GB
PLQ
CREATININE
IONOGRAMME GLYCEMIE
Na+
K+
Ca+
HEMOSTASE TP
TCA
Marqueurs ACE
TIHHUFHIL\' 0419'9
CALCITONINE
Cortisol libre urinaire
ACTH
TEST DE FREINAGE

ALDOSTERONE PLASMATIQUE

RENINE PLASMATIQUE

CATHECHOLAMINES | ADRENALINE
PLASMATIQUES
NORADRENALINE
DOPAMINE
CATHECHOLAMINES | ADRENALINE
URINAIRES
NORADRENALINE
DOPAMINE
DERIVES ADRENALINE
METHOXYLES
URINAIRES METADRENALINE
30ORTHOMETHYL-
DOPAMINE

1 7HYDROXYPROGESTERONE

DEA
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2- Imagerie :

v' Echographie abdominale:

Taille: <5cm >5cm
Limites : régulieres irrégulieres
Contenu: homogene hétérogene

e Densité:

C-: <10UH >20UH

C+: <37UH >40UH
Nécrose: oui non
Hémorragie : oui non
Calcifications : oui non

3- Visite pré-anesthésique:

Prémédication : oui non

Type du traitemeNnt: ..o e
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v' Geste chirurgical:

v' Complications per-opératoires:

- HTA: oui non
- Saignement: oui non
- Troubles de rythme: oui non
- Traitement administré: oui non
- Type du traitemMeENt:. ..o e
5- Suites post-op immédiates:
v Séjour en réanimation : oui non
v' Hémorragie: oui non
v’ Infection : paroi urinaire autre
V' AULIES: et

6- Anapath:
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7- Diagnostic final retenu:

8- Traitement adjuvant:

v' Chimiothérapie: oui non
v Radiothérapie: oui non
S 177 T OO OO O OO OU OO

9- Suites post-op lointaines:

v" Normalisation de I'HTA: oui non
v Régression de I'hypercorticisme: oui non
v’ Disparition des signes d'hyperandrogénie: oui non
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Swnent/cﬂ()(ippom«tex

Au moment d'étre admis a devenir membre de la profession médicale,

Je m'engage solennellement a consacrer ma vie au service de [humanité.

» Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance

qui leur sont dus.

» Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La

santé de mes malades sera mon premier but.
»  Je ne trafiirai pas les secrets qui me seront confiés.

» Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir

lhonneur et les nobles traditions de la profession médicale.

»  Les médecins seront mes fréres.

» Aucune considération de religion, de nationafité, de race,

aucune considération politique et sociale ne s'interposera entre mon

devoir et mon patient.

»  Je maintiendrai le respect de la vie iumaine dés la

conception.

»  Méme sous la menace, je n'userai pas de mes connaissances

médicales d'une fagon contraire aux lois de (fiumanite.

»  Jem'y engage librement et sur mon fionnenr.
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