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Abstrait

Les phéochromocytomes sont des tumeurs rares situées dans la médullosurrénale, qui dérivent des cellules
chromaffines et produisent des catécholamines. lls sont une cause peu fréquente d'hypertension, et seulement 50
% des patients présentent des symptomes compatibles avec cette pathologie. Nous vous présentons le cas d’'un
garcon de 13 ans sans antécédents particuliers tant familiaux, héréditaires que personnels qui a eu a consulter
pour céphalées aigues occiputo-temporales de grande intensité, des vertiges a l’orthostatisme, une vision floue,
des vomissements, des sueurs nocturnes, Un diagnostic de phéochromocytome a été posé. Notre objectif est de
mettre en évidence le diagnostic de cette tumeur rare et comment sa prise en charge précoce peut prévenir la
morbidité et la mortalité.
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l. INTRODUCTION

La prévalence globale de I'hypertension (définie comme une pression artérielle supérieure & 140/90
mmHg) est élevée partout dans le monde, et elle est responsable d'une grande morbi-mortalité cardiovasculaire.
Cependant, 3 a 10 % sont dus a une hypertension secondaire, avec un potentiel de guérison, il est donc
important de considérer les causes secondaires, si la clinique et I'évolution de la maladie le suggerent [1]

Les phéochromocytomes sont des tumeurs provenant des cellules chromaffines de Ila
médullosurrénale. Les manifestations cliniques de ces tumeurs sont principalement liées a la sécrétion excessive
de catécholamines. Des tumeurs similaires qui proviennent de cellules chromaffines extra-surrénaliennes ont été
appelées paragangliomes. Ces tumeurs sont majoritairement bénignes mais peuvent étre malignes dans une
minorité de cas. [1,2]. Trés exceptionnelle touchant des sujets jeunes et elle est a la base de moins de 0.3 % des
hypertensions artérielles [3]. L’incidence annuelle est de 1 a 4 par million d’habitants .C’est une tumeur rare
chez l'enfant et I’incidence est de 0,0002 %, ce qui correspond approximativement a 20 % des cas [4]..1] atteint
surtout les garcons dont 1’dge moyen est de 10 ans [1,5,6].
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La clinique résulte souvent de la sécrétion accrue de catécholamines [7]. ; et donne essentiellement une
hypertension artérielle paroxystique. On peut également avoir certains autres signes qui peuvent étres des
malaises sont également possibles. Les symptdmes sont alors paroxystiques : céphalées (60-90% des cas) et/ou
sueurs (55-75% des cas) et/ou palpitations (50-70%). Cette triade a une sensibilité de 91% et une spécificité de
94% pour le diagnostic de PPGL fonctionnel. Classiquement, une paleur liée a la vasoconstriction est observée
durant les malaises.Le diagnostic biologique repose sur le dosage des catécholamines urinaires ou plasmatiques,
de leurs précurseurs ou leurs métabolites. [8]. Vue la grande localisation intra-abdominale un CT/IRM
abdominal et pelvien est I’imagerie de choix. [9]. Le traitement de choix et définitif des phéochromocytomes
reste la chirurgie qui sera faite électivement. La chirurgie est précédée d’un traitement médicamenteux fait des
blogueurs alpha-adrénergiques. [9]. Le suivi postopératoire doit s’étaler sur au moins dix ans [10]

1. PRESENTATION DU CAS

Nous vous présentons le cas d’un garcon de 13 ans sans antécédents particuliers tant familiaux,
héréditaires que personnels qui a eu a consulter pour céphalées aigues occiputo-temporales de grande intensite,
des vertiges a 1’orthostatisme, une vision floue, des vomissements, des sueurs nocturnes, des palpitations et une
asthénie a I’effort depuis deux semaines. A 1’examen clinique on note un déficit pondéral de ...%, une tension
artérielle de 210/158 mm Hg, un poids de 29kg, une fréquence cardiaque de 115 BPM, Sa02 98%.

On note un souffle diastolique, de timbre doux, d’intensité 4/6 aux foyers aortique et pulmonaire ; les
bruits cardiaques réguliers. Pas d’organomegalie a la palpation abdominale et absence d’cedémes des membres
inférieurs. Sur base de tous ces éléments nous avons conclu en une hypertension artérielle stade 2 selon les
normes américaines et européennes avec retentissement cardiaque probable et un Bilan Paraclinique étiologique
et de retentissement fut réalisé. Un Traitement antihypertenseur débuté : IEC plus I’Inhibiteurs calciques (sans
succeés) et Un bilan biologique comportant 1’hémogramme, la glycémie, 1’urée, la créatininémie, les
antistreptolysines O était normal.

L’échographie abdominale (fig.1) montre un rein droit sans particularités, le pole supérieur du rein
gauche est comprimée par une masse plus ou moins homogéne mesurant 53x32x47mm en contact avec la
colonne vertébrale, non sensible a la palpation abdominale.
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Figure 1L’échographie abdominale
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Figure 2 échographie abdominale montrant une masse

Figure

Une échocardiographie doppler (fig.2) a révélé :

e Une hypertrophie ventriculaire gauche concentrique

e Une insuffisance aortique grade I1

e Une insuffisance pulmonaire modérée

Sur base de la clinique présentée par le patient et les autres examens paracliniques (retentissement et
étiologique) nous avons retenu comme diagnostic :

Masse supra-rénale G

» Phéochromocytome ???

» Paragangliomes ???

» Nephroblastome (Tumeur de Wilms) ???

Avec hypertrophie ventriculaire gauche
Un traitement antihypertenseur cette fois ci fait d’alpha-bloquant (doxazosin) 4mg toutes les 12hfut

instaure avec normalisation des chiffres tensionnels.

L’évolution sous traitement en attendant ’exérése de la tumeur est favorable avec diminution sensible des

chiffres tensionnels.

L’enfant a été opéré par laparotomie avec exérese compléte de la tumeur (fig.3).

P E % e~
Figure 3 masse tumorale aprés exérése chirurgicale ovoide d’environ 50 mm de grand axe

L’examen anatomopathologique de la piece opératoire (fig.4) a confirmé le diagnostic de
phéochromocytome non agressif selon le score PASS en montrant une prolifération des cellules chromaffines
disposées en structures alvéolaires ou en cordons en nid séparées par des travées fibreuses richement
vascularisées par des sinusoides.

Les suites post —opératoires se sont avérées sans particularités avec normalisation des chiffres tensionnels et
disparition des symptomes d’ou I’arrét des antihypertenseurs.
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1. DISCUSSION

Le phéochromocytome se développe au dépend des cellules chromaffines avec sécrétion importante des
catécholamines et c’est cette production exagérée qui en détermine les différents signes cliniques). [1,6,13-19]
Toutes fois elle est rare chez I’enfant [4,8,20,21] Le phéochromocytome est également une cause trés rare
d’hypertension artérielle chez I’enfant [1,2,6,14,17,20-22]

Les enfants de sexe masculin sont les plus touches par cette affection et 1’4ge moyen est de 10 ans [5, 6,
8, 13, 14, 23,20]

La triade clinique de Menard (céphalées pulsatiles, palpitations et sueurs) associée a une HTA
paroxystique permet d'évoquer assez rapidement le diagnostic chez I'adulte mais chez I'enfant la
symptomatologie est volontiers plus atypique [1, 6, 14, 24,25]

Il faut souligner que ce polymorphisme clinique ajouté a la non prise systématique de la tension
artérielle chez ’enfant dans nos milieux a ressources limitées vont souvent retarder le diagnostic voire méme le
fausser. Le diagnostic biologique a longtemps reposé sur le dosage des catécholamines urinaires ou
plasmatiques, de leurs précurseurs ou leurs métabolites. [8]

Toutes fois ces dosages ne sont plus recommandés a cause de leur manque de sensibilité et spécificité
et ceux actuellement recommandés sont le dosage des metanephrines et normetanephrines libres plasmatiques
ou fractionnées urinaires sur une récolte d’urine de 24 heures car ayant une meilleure sensibilité et spécificité.
[26-28]

L’imagerie est ensuite indiquée pour localiser la tumeur et les examens préférentiels sont
I’échographie, le CT, I’'IRM.

Pour les tumeurs de grande taille avec risque metastatique La scintigraphie au méta-iodo-benzyl-
guanidine 123 (MIBG) reste un examen de choix dans cette indication. [5] elle a une spécificité proche de
100 % mais une sensibilité moindre [29]

En raison de la localisation majoritairement intra-abdominale des phéochromocytomes, un CT/IRM
abdominal et pelvien est I’imagerie de choix [9] Le traitement de choix des phéochromocytomes est la chirurgie
qui sera faite électivement. [5]

Dans I’attente de la chirurgie, un certain nombre de médicaments sont proscrits pour éviter toute crise
hypertensive, comme les dérivés opiacés, les antidépresseurs, les béta -blogquants, les antagonistes des récepteurs
D2 a la dopamine ainsi que les sympathomimeétiques. [5, 30]

L’usage des bloqueurs alpha —adrénergiques constituent le traitement médicamenteux de premier choix. [10]

Apres la chirurgie 1’étude anatomopathologique de la piéce opératoire apporte la confirmation
histologique du diagnostic.

Pour notre part faute de plateau technique conséquent vues les réalités qui sont les ndtres, nous nous
sommes orientes vers le diagnostic sur base de la clinique d’hypertension artérielle stade Il compliquée
d’insuffisance cardiaque gauche confirmée a 1’échocardiographie doppler chez un enfant de sexe masculin agé
de 13 ans avec masse supra rénale gauche détectée a 1’échographie abdominale ;arguments qui ont motives une
indication chirurgicale pour mise au point de la suspicion diagnostique

Ceci démontre a suffisance les difficultés diagnostiques auxquelles on a eu a faire face dans les
différentes investigations de la pathologie.

IV. CONCLUSION
Toute hypertension paroxystique de découverte fortuite ou non doit toujours nous faire penser a un
phéochromocytome et dont les investigations ne doivent souffrir d’aucun retard. Le traitement est
pluridisciplinaire impliquant le pédiatre, le cardiologue, 1’anesthésiste, le chirurgien, 1’anesthésiste,
I’anatomopathologiste. Le traitement définitif demeure la chirurgie avec exérése de la masse pour examen
anatomopathologique.
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