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Une forme familiale de phéochromocytome : a propos de deux observations a
Ouagadougou (Burkina Faso)
Familial pheochromocytoma: a two cases report from Ouagadougou (Burkina Faso).
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Résumé

Le phéochromocytome est une tumeur neuroendocrine
rare. Nous avons effectué une étude rétrospective sur six
ans qui nous a permis de retrouver deux cas de
phéochromocytomes, regus dans le service de Médecine
interne du Centre Hospitalier Universitaire Yalgado
Ouédraogo a  Ouagadougou, Burkina  Faso.
L’hormonologie et le scanner abdominal ont permis de
poser le diagnostic d’un phéochromocytome unilatéral a
noradrénaline pour les deux, qui étaient apparentés au
premier degré mais n’ont pas pu bénéficier de la prise en
charge chirurgicale. De plus la question d’un
phéochromocytome familial est posée mais limitée par
I’accessibilité a des examens plus spécialisés.

Mots clés : phéochromocytome, HTA, diabéte, Burkina
Faso, Afrique de I’Ouest.
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Summary

Pheochromocytoma is a rare neuroendocrine tumor. We
carried out a retrospective study over six years which
allowed us to find two cases of pheochromocytomas,
received in the Internal Medicine department of Yalgado
Ouédraogo University Hospital Center in Ouagadougou,
Burkina Faso. Lab test and abdominal CT were used to
diagnose unilateral norepinephrine pheochromocytoma
for both, who were relatives to the first degree but did not
benefit the surgical management. Moreover the question
of a familial pheochromocytoma is posed but limited by
the accessibility to more specialized examinations.
Keywords: pheochromocytoma, hypertension, diabetes,
Burkina Faso, sub-Saharan Africa.
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Introduction
Les phéochromocytomes sont des tumeurs
endocrines composées de cellules dérivées

embryologiquement de la créte neurale et sécrétant
des catécholamines [1,2]. Ils sont caractérisé€s par la
synthése excessive de catécholamines de type et en
quantité variables, de fagon exclusive ou associée et
de facon continue ou discontinue. Il s’agit de tumeurs
rares dont la présentation clinique se fait le plus
souvent devant wune association de signes
paroxystiques (la triade de Ménard) : palpitations,
sueurs, céphalées [1-3].

Cette pathologie serait encore plus rare en Afrique
sub-saharienne et la majorité des cas décrits avant
2000 se distinguaient par leur gravité et le sicge
ectopique [4]. Nous avons mené¢ une ¢&tude
rétrospective entre 2010 et 2015 dans le service de
Meédecine interne du CHUY O a Ouagadougou, ce qui
nous permis de retrouver 2 cas de
phéochromocytomes.

Observations

Patient 1

Il s’agissait d’un patient de 30 ans, recu dans le
service de Médecine
décompensation diabétique sur le mode cétosique et
des douleurs continues de I’hypochondre droit
évoluant depuis 6 mois sans notion de fievre. Il avait

Interne pour une

présenté, 72 heures avant son hospitalisation, un
|

J

AN

-

Figure 2 : kératodermie plantaire du patient 1.

malaise général rapidement suivit d’un coma calme et
a bénéfici¢ d’une réanimation aux urgences
médicales. Il était hypertendu depuis 03 ans, bien
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contrdlé par du Captopril 25 mg (75mg/j en 03
prises), et diabétique type 2 depuis environ 09 mois
équilibré par du Glibenclamide 5mg (10mg/j en 02
prises). Son diabéte avait été¢ découvert au décours du
bilan de ses douleurs de I’hypochondre droit avec la
notion d’un syndrome polyuro-polydypsique discret.
Une échographie abdominale réalisée au début de sa
symptomatologie douloureuse avait suspecté un
abces non collecté du lobe gauche du foie pour lequel
il avait bénéficié d’un traitement antibiotique a base
de Métronidazole (1500 mg/j en 03 prises) pendant
trois semaines. Il avait perdu 05 Kg de poids au cours
de I’année précédente et ne présentait aucun autre
antécédent notable.

A DP’examen initial le patient avait un état général
passable avec un indice de masse corporel a 19,46
Kg/m?; une tension artérielle normale a 120/80
mmHg et une fréquence cardiaque a 88
battements/min ; un subictére avec lésions de grattage
douleurs a

et un débord hépatique sans

I’ébranlement ; une hyperkératose lisse et jaune

Figure 1 : kératodermie palmaire du patient 1.

palmo-plantaire (figures 1 et 2).

Le patient ne se plaignait pas de céphalées mais
signalait quelques épisodes modérés de palpitations et
d’hypersudation.

Le bilan biologique initial avait retrouvé une
hyperglycémie a 27 mmol/ avec une cétose, un
ionogramme sanguin normal, une créatinémie a
167,11 pmol/l (normal : 60 - 122 pmol/l), un taux
d’hemoglobine a 14,2 g/dl ; des leucocytes a 9400
cellules/ul avec des polynucléaires neutrophiles a
4202 cellules/pl, des lymphocytes totaux a 4202
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cellules/ul et des monocytes a 996 cellules/ul. La C-
Reactive Protein et la vitesse de sédimentation étaient
normales, le taux d’ASAT était de 23 UI/L. Les
dosages de ’Ag HBs et des anticorps anti VHC
¢taient négatifs.

Une seconde échographie abdominale (a 06 mois de
la premiére) a conclu a une masse hétérogene du lobe
gauche du foie de 96 x 72 mm, évocatrice d’un abces
non collecté. Ce qui a conduit a réaliser un scanner
abdominal qui a montré que la masse vue par
I'échographe était une tumeur surrénalienne droite de
71 x 68 cm de diametre avec une coulée de nécrose
centrale ; cette tumeur comprimait le hile hépatique.
Le dosage des catécholamines urinaires a retrouvé des
taux ¢élevés de Noradrenaline a 866 pg/24h (valeur de
référence comprise entre 15 et 84 upg/24h),
d’adrénaline a 26 pg/24h (valeur de référence < 21
ng/24h) et un taux normal de dopamine a 115
ng/24h (valeur de référence comprise entre 45 et 459
ng/24h). Le dosage des métanéphrines plasmatiques
avait retrouvé un taux de Normétanéphrine élevé a
23,52 nmol/l (valeur de référence inférieure a 0, 93
nmol/l) et un taux de métanéphrine 1égerement éleve
a 0,43 nmol/l (valeur de référence inférieure a 0,37
nmol/l). Le diagnostic d’un phéochromocytome droit
a noradrénaline prédominante a été posé. La
cortisolémie était normale.

L’équilibre glycémique a ¢été obtenu par une
insulinothérapie mais le patient n’a pas pu bénéficier

(RAFMI)

de traitement chirurgical par manque de moyens
financiers. Le traitement anti hypertenseur a été
poursuivi aux mémes doses de captopril. Aprés sa
sortie de I’hopital il a €té suivi en ambulatoire pendant
01 an avant d’étre perdu de vue.

Patient 2

Il s’agissait d’un patient de 45 ans, cousin du premier
patient regu 09 mois auparavant, sans antécédents
particuliers, recu pour un acces de céphalées avec
sueurs profuses, palpitations et des douleurs de la
fosse lombaire droite évoluant depuis quelques jours
sans fiévre.

L’examen avait retrouvé une tension artérielle élevée
a 200/120 mmHg et une tachycardie a 110
battements/min. L hormonologie urinaire a retrouvé
un taux élevé de normétadrénaline a 1966pg/24h
(valeur de référence : 53-391), et des taux normaux
de métadrénaline a 86 pg/24h (valeur de référence :
39-294) et de 3 ortho methyldopamine a 286 pg/24h
(valeur de référence : 33-232). Les métanéphrines
plasmatiques n’ont pas étés dosées. Le scanner avait
retrouvé une tumeur surrénalienne droite de 91x58
mm (figures 3 et 4). Le diagnostic d’un
phéochromocytome surrénalien droit & noradrénaline
a été posé. La cortisolémie €tait normale. Au titre du
reste du bilan, deux glycémies a jeun étaient élevées
respectivement a 8,01 mmol/l et 7,48 mmol/l.
L’hypertension artérielle était difficilement contrdlée
les administrés

par antihypertenseurs
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Figures 3 et 4 : coupes scannographiques montrant la tumeur surrénalienne droite du patient 2.
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(Nifédipine 20 mg/j en 02 prises et Propranolol 80
mg/j en 02 prises). Le traitement antidiabétique fait
de Metformine 1000 mg en deux prises journaliéres a
permis de ramener la glycémie a la normale. Par faute
de moyens financiers la prise en charge chirurgicale
n’a pas pu étre faite et le patient a été perdu de vue.

Commentaires

En 06 ans, nous avons retrouvé seulement 02 cas de
phéochromocytomes pris en charge dans notre
service de médecine Interne a Ouagadougou. Cette
pathologie, quoique rare dans le monde [1,2], est
probablement sous diagnostiquée en Afrique sub-
Saharienne du fait de 1’accessibilité limitée aux
moyens diagnostiques [4].

Du fait de I’hypersécrétion de catécholamines, le
phéochromocytome se présente le plus souvent de
manicre paroxystique par une HTA et des signes
adrénergiques [1,5], comme cela a ét¢ le cas du
second patient. Le phéochromocytome est une des
causes rares d’HTA [1,5]. Notre premier patient
présentait par contre des signes adrénergiques frustres
et une HTA bien contrdélée pour des doses moyennes
d’un inhibiteur de I’enzyme de conversion de
I’angiotensine, et son amaigrissement avait ¢été
rattaché au diabéte. Dans environ un tiers des cas
I’HTA est chronique non paroxystique et a déja été
décrit des cas de phéochromocytome chez des
patients n’ayant que peu signes adrénergiques et une
HTA modérée [2]. Ailleurs en Afrique sub-
Saharienne, notamment en Cote d’Ivoire, au Sénégal
et en Afrique du Sud, les cas décrits se caractérisent
par une fréquence €levée de la prévalence de ’'HTA
et des signes de la triade de Ménard [6-8].

Il a été découvert un diabéte chez nos patients et le
premier avait présent¢ une décompensation
cétosique. Bien que décrit chez des patients ayant un
phéochromocytome, le diabéte serait néanmoins
moins fréquent, et le plus souvent modéré [1,4]. En
Afrique du Sud par exemple, 19% des patients ont
une hyperglycémie [8]. En cas de phéochromocytome
il peut y avoir une hyperglycémie résultant de 1’action
des catécholamines plasmatiques. Par I’intermédiaire

59

(RAFMI)

de leurs récepteurs, elles diminuent la sécrétion
d’insuline, favorisant ainsi la lipolyse et augmentent
la néoglucogenese et la glycogénolyse [9].

Les douleurs de I’hypochondre droit de notre premier
patient avaient étés d’abord liées a un probable abces
hépatique, mais il n’y avait pas de syndrome
inflammatoire biologique, la douleur persistait depuis
6 mois et le traitement imidazolé avait été inefficace.
Les douleurs épigastriques et de I’hypochondre droit
sont un symptome moins fréquemment retrouvé en
cas de phéochromocytome [2,8,10]. Dans notre cas
c’est le scanner abdominal qui a redressé le diagnostic
en montrant la localisation tumorale de la tumeur.
Cette tumeur comprimait le hile hépatique, ce qui
pourrait expliquer d’une part le syndrome de
cholestase clinique, et d’autre part le fait que les
¢chographies réalisées la faisaient confondre avec un
abces hépatique. Cela dénote le peu de sensibilité
¢chographique des tumeurs surrénaliennes.

Le premier patient avait ¢galement une kératodermie
palmo plantaire. Le phéochromocytome est une des
causes endocriniennes de kératodermie [11].

Chez le premier patient il a été effectué un dosage des
catécholamines urinaires et des metanéphrines
plasmatiques, et chez le second il n’a été dosé que les
metanéphrines urinaires. Dans les deux cas, ces
examens ont conclu a un phéochromoctome a
noradrénaline.  Les  stratégies  diagnostiques
recommandent en premiere intention un dosage des
métanéphrines plasmatiques et/ou urinaires [2,3,12].
Comme chez nos patients, il est retrouvé que 82 a
92% des phéochromocytomes sont surrénaliens et
que 97% des phéochromocytomes sont situés en
dessous des coupoles diaphragmatiques [2,8].

Des imageries en de localiser le
phéochromocytome doivent étre faites des que le

vue

diagnostic biologique est posé [2,3,12]. Le scanner
est ’examen de premicre intention a cause de son
excellente sensibilité pour le thorax, I’abdomen et le
pelvis [12]. L’imagerie par résonnance magnétique
est recommandée pour les localisations cervicales ou
de la base du crane (paragangliomes) ou en cas de
contre-indication du scanner. Comme chez notre
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premier patient, il est fréquent que I’imagerie précéde
le bilan biologique du fait de la non spécificité de
certains symptomes, le diagnostic est alors posé dans
le cadre du bilan de I’incidentalome [2,9].

L’histoire familiale de ces deux patients n’a pas
retrouvé de cas similaires, ni de notion d’autres
tumeurs endocriniennes. Il n'a pas été fait d’étude
génétique.  Néanmoins, la  survenue d’un
phéochromocytome chez deux patients jeunes et
d’une méme famille pourrait faire ressortir la notion
de phéochromocytome familial ; et I’association avec
un diabete sucré chez les deux et une kératodermie
palmo plantaire pour I’un pourrait faire évoquer un
tableau de NEM 2 ou de paragangliome familial.
Chez nos patients un traitement chirurgical a été
proposé, c’est le traitement habituellement proposé
aprés préparation pré opératoire [2,3,12], le
phéochromocytome étant une cause curable d’HTA
mais aussi de diabéte [1]. Nos patients n’ont pas pu
bénéficier de ce traitement faute de moyens
financiers. Ils étaient donc a risque complication
aigue a tout moment, ’HTA et le diabéte étant dans
cette  situation  habituellement  difficilement
contrdlable.

Conclusion.

Les deux cas de phéochromocytomes présentés
étaient tous associés a un diabete sucré mais étaient
d’expression clinique différente. Il serait licite de
mener un interrogatoire poussé et proposer un dosage
des dérivés méthoxylés des catécholamines chez des
patients présentant des signes adrenergiques frustes
comme chez notre premier patient, surtout quand
ceux-ci sont difficilement expliqués par d’autres
pathologies. Le lien de parenté avec le second patient
a fait se poser la question d’un phéochromocytome
familial et surtout de néoplasies endocriniennes

multiples. Cette question est limitée par
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I’inaccessibilit¢ géographique et financiére des
patients aux moyens de diagnostic biologique et
morphologique performants. Enfin, le
phéochromocytome est une cause curable d’HTA et
de diabéte ; mais la prise en charge chirurgicale, bien
que d¢ja difficile dans nos contrées, se heurte aux
réticences de nos patients.

Conflit d’intérét : aucun
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