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MAITRES DE CONFERENCES AGREGES :

MM, AEBY Blaguet Clement Fadiologle
AMNDOH Joseph Fediatraie
ASSALE M 'Dry Georgess Farasitoiogie
BAH Zece Yinceant Neuro-<hirurgie
BAMEBA Mema U.R.L.
BESSARD Germain Fharmacoliogie
BuGUl rascal Fhysioiogie
BOUTROS-TONI Fernand Brostatistigue et Intormatigue Medicale
cUFFL UDick Sytvain Anestnesie-Keanymation
UDAGU AKRIBL Augustin Anatomie-Fathologiqgue
BDELAFOGSE Roger Charles Psychiatrie
UJEDJE Mady Alphonse Urotogie

Mme DOSSC~-BRETIN Mireriie Bacteryologie

M, ECHIMAME Kouassi1 Antoine canceroiogie
EHOUMAN Armand Histologie-Embryologie-Cytogenalique
EHJIUO Florent C.R.L.
ERRA Alain cardioiogie
FADIGA Dougout ik PLOP.H.
FAMNY Adama vphtaimologte
GADEGRBERU Anant Samuel Stomatoiogre
GMNOMSAHE Daze Appoiltnaire Nepnrolocgte

Mme HCOUEMOU-AGBO Yveline Pediatrie tleonatals

MM, FAMNGA Direkouadio Pedlatrie
FLANGA Jean Marie Dermatoiogie-Venarologle
FAMGA Miessan chirurgle gengraie
HEITA Cheick Uphtalmologie
FELTTA hader Radiroliovgie
FONE Houhoun Gynecotogie-obstetrique
POURKCOU W Zue Marceld Rihumatoiogre
ROUAME Honan Joseph FPediatire
FOUADST Beugre pieurociogie
FOUASET Jean Claude Chirurgte Generale
FOULASSTI mManasse Stomatciogie el Cnirdrgie Maxitio~Facial
LAMBIN Yves fraumacologie el Orunopeéedre
LORFROU Lonourignon Adrien endocerinologie
MANLAN Hasst1 Leopold Hepato~Gastro-Enteroliogie
MANZ AR kRonan . Uroiocgre
MOB81CT Mandou Leonard Chirurgie infanttiije
HODURI Raymond Frangoas cardioviogie
HOCRI Kottt Dominique Anesthesie Reanimacion
HOGUESSAMN Henri-Alexandre Chilrdrgle Generale
HNTGUESSAN Konan Gabraeld Anacomie-Uroiogie
MIAMREY EZant hoedio Medecine lnterne
CDEHOURI Koudou Faul Majadies Inrecthreuses
SANGARE Amacou Hematc logre
SANGARE Ibrahima 5=ga Urologie
SOMBO tMamoo immunoiogte

Mme TAGLIANTE SARACINO Janine Sante Fubligue

M. TEA DALGNERPO HMNoropsri Iimmune-Hemacoicgle

Mme TIMLTeE-KROHAM Adioua Fedratrie

M FURUIN~TRACHE Hanr Chirurgie Generaie

Mme TOURE-COULLIBALY hharidiaca Gynecoliogie-vbsltelrique

MM, TOoUME Stanistias chirurgle urthopeaiqgue et Traumaloiog iy
VA TA Coultibaly A fraumatologile =t ortnopedie
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MAITRES- ASSISTANTS - CHEFS DE TRAVAUX
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HONDE Miche
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OUHON Jean
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Parasitologie
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Immunoc-Hemato logie
Parasilboiogie
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FALOMBO Robert
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Scomatoitogie
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KACIC Richard Michel Chirurgie Generale
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FOFFI Zri1c Martin Chirurgie Geénérale
LOFFI koualkou Anestheésie—-Reanimation
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KONAH Yao Lucien Chirurgile Geénerale
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KCUAKCOU Firmin Gynecologle-Ubstetriqgue
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me NAMA-DIARRA Jeanne Medecine Socilale et Sante Publique
le NAMDJUI Beatrice fFieeducation
le N'DATZ HMelirane P.P.H.
M. N'DRI kouaalo Radiologire
N’DRI N'Guegsan Medecine Interne
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CUEGNIN Georges-Armand Uroloygie

ouLAl Soumahoro Pedratrie
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Lhimia
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A. MA MERE : " IN MEMORTIAM

J'aural te]jement voulu que tu sois la, &
l'occasion de ce jour solennel pour me souteniy comme
tv sars si bien le faire ; mais le destin toujours

cruel en a décidé autrement.. ..

.

Je garderai toujours de tci, 1'image d'unc

mére douce, dévouée pleuse et exemplaire ..

Tez bénédictions ont porté leurs fruits par

ce travail que je te dédie spécialement.

En témoignage de ma profonde affection infinie

Que ton dme repose en pailx.

A. MON PERE :

Tu t'es toujours efforcé de faire de moi un
homme digne de tol en m’inculquant une éducation sévére

’ - -
£¢anﬁa®€ car porr ‘tor, seul le travail récompense les efforts.

Tu as 1ocujoaurs veillé & ce que je ne manque
de rien..... |
; A partir d'aujourd'hui, je vais pouvoir
me débrour}ller comme un grand ..

Trouve i1ci l'e témoignage de mon admiration

et de mon ~mour filial.



A. MES SOEURS ':

Elisabeth, Jeannine, Nicole, Rollande, Giséle.
Comme les doigts d'une main, veus étes [rrem-

placables, vous étes mon plus beau trésor...

Ce travarl, c'est surtout & vous que je lo daois,

Que de sacrifices consentis pour votre petit {ripe.

Cette chaleur familiale cette ambiance de ramillec
m'ont toujours permls un parfait épanouissement.

Je ne cesserai jamals assez de vou: remercler.

A. MES NEVEUX :

AN

Olivier, Sandrine, Franck, Vanessa, Jcan !rancoi.,
Noélle, Géraldine.

Rappelez vous toujours la fable de [ FOVIINE
Le Labcureur et ses enfants : "travaillez. prencz de lu
peine c'est le fond qui manque le moins'.

Four 1 'heure vous itrouverez toui le soution

et I'amitié auprés de votre oncle.

A.MES ONCLES ET TANTES :

En témoignage de ma grande affection.



A, MES COUSINS ET COUSINES :

.

Et tout particuliérement au Docteur Schaub Vincont

Affection Fraternelle.

"A. MONSIEUR PING JEAN

En témoignage de ma grande admiration

A. MONSIEUR ET MADAME FEHOUNQUD HYACINTHE :

Vous étes les meilleurs amis gque j'ai toujours
EUS. ...

Vous avez toujours su m'encourager dans tous
mes moments difficiles.

Je vous dois beaucoup......

Recevez ce travail en témoignage de notre Gmit (o

infinie,

A, DOMINIQUE

L'aide que tu m'as apportée dans ['accomplisseimcnt
de ce travail est inestimable.
Comme "'l Tauvergnat de BRASSENS', tu m’as donnd
sans facon, quatre bouts de bois quand dans ma vie il
faisait froid.
Ton amour et ta tendresse surtout au cours de
mes moments difficiles m'ont procuré un réel équilibre.
Saches que tu es irrempl¢able, car tu ¢s stuplcuweni

unique, géniale et merveillcuse.



AUX '"SOEURETTES"

Giséle, Danielle, Isabel, KELLY.
Cette thése est aussi la vétre, vous qui m'ave:
toujours entouré de i.eancoup de soins et d'attention.

Recevez ici le modeste témoignage de ma profaonde

et sinceére affection.

A. MONSIEUR ET MADAME AMICHIA RENE

En témoignage de ma grande admiration.

A. LA FAMILLE AMICHIA :

Tout particuliérement : Roger, Solange, (érard,
Alexis : sans oublier tantie "ILISA"

Ln témoignage de votre sympathie,

A. MES AMIS ET FRERES

Stéphane EKRA
EHOUMAN Claude
Raoul GOMLZ
ABOIDJE Guillaume

RIPRE J. Pierre

En témoignage de notre amitie



AUX FAMILLES :

ACKAH
LKRA
N.IDIA
. APITING -KOUASST

Affectueusement.

A. MES AMIS ET CONFRERES

Docteurs : . TOURE B.
BAKARY COULIBALY
YAPO PATRICE
MIHEZAN Omer
KAUNAN L .M.
KADIO Albert
K2DJO Thonas

Je vous dois beaticoup et je ne vous remercioruai

Jamals aSSez........

AUX MEDECINS DE CHIRURGIE III

Tout particuliérement

Docteurs : . YAKPA PANDE
Richard KADIO M,
/ . KELIE IFlie
MONSIA Anatole

Admiration sincére et profonde.



A. MES COLLEGUES INTERNES ET CES DU SERVICE DE CHIRURGIE [I[

Spécialement Dr KOSSOKO H., GOGOUA R.,

"Soyons unis"

- AU PERSONNEL DU SERVICE DE CHIEURGIE 111

Tout particuliérement
Pascal
Dents
La '"Doyenne Marthe
Suzanne et Lucie

Fraternellement

A. MADAME OTCHOUMOU Jeannette

Remerciements Iinfinis.......

A. L'AMICALE DE LA 16e. PROMOTION

En témoignage de nos plus belles années passdes

& la Faculté.

A TOUS NOS MAITRES DE LA FACULTE

14

A. TOUS CEUX QUE J'AI PU OUBLIER INVOLONTAIREMENT




A NOS JUGES




A. NOTRE MATTRE 'ET PRESIDENT DE JURY

MONSIEUR LE PROFESSEUR LUCIEN CORNET

- Professeur de Chirurgie Générale

- Chef de Service de la Chirurgie III du ClU de Treichville,

- Commandeur de ! 'Ordre National de la Santé Publique de
COTE D'IVOIRL.

- Commandeur de [ 'Ordre de 1 'Fducation Nationale

- Officier de 13 Légion d'Honneur Francaise

- Officier de 1'Ordre Nationale du Mérite Francais.

- Officier des Palmes Académiques.

- Médaille d'Argent du Service des ARMELES.

- Membre de 1'Académie Francaise de Chirurgie.

Vous nous faites nn grand honneur en nous conftirant

un sujet qui vous tient particuliérement a coeur.

Nous vous en remercions Infiniment....

Cher Maftre, 1l nous faudrait vous consacrcr un
livre et non une page pour dire tout le bien que nous

pensons de vous.

Vos qgualités de pédagogue, d'homme de scicnce, vos
connalssances 11limitées, la surété et ['élégance de votire
technique opératolre, votre force de travail exceptionncl,
voére disponibilité constante, votre simplicité rfont de vons
la "sonrce inépuisable’ a laquelle tout étudiant voudrait

s'abreuver.



Toutes ces qualités alliées a la sagesse du
Chef de Service font de vous le Maftre gque nous, éléves,

sommes fiers et heureux d'avoir et de cotoyer.

Veuillez bien trouver ici. l'expression de notre

respectueuse-gratitude et notre profonde admiration.



A NOTRE MAITRE LT DIRECTEUR DE THESE

Monsieur le Professeur dgrégé V'GUESSAN Herri dlexandre.
- Maitre de Conférence Agregé de Chirurgie Générale.

- Président du Club Chirurgical Bordeau Wilson Afrique.
- Membre du Comité National Screntitique.

- Membre de [ 'Association Francaise de Chirurgie

Cette thése nous a donné 1 'occasion de mieux vous

connaitre et vous apprécier.

Vous avez conquil notre admiration par votre
sympathie, votre efficacité, votre grande rigueur et

votre soucl permanent pour la perfection.

Votre esprit scientifique et la sureteée et
l'élégance de votre technique opératoire font de vous

une référence en matiére de chirurgie....

Nous vous prions de trouver icl l'assurance de

notre trés grand respect et de notre profonde recounailssance.



A. NOTRE MAITRE ET JUGE

- —— — v ———

Monsieur le Professeur Jean Baptiste KEBE MNEMEL
Professeur Titulaire d'anatcmie.
- Chef de Service de la Clinique Chirurgicale ler Ltage
et de la Chirurgie 1] au CilU de Treichville.
- Directeur du C.L.5. de Chirurgie Générale.
- Commandeur de ! 'Ordre National de COTE D'IVOIRE.
- Commandeur de 1'Ordre de la Santé Publique de COUE D 1V0[8E,
- Chevalier de 1'Ordre National et du mérite Franca:s,
- Commandeur des Palmes Académiques.
- Prix Scientifiques
Lauréat de la faculté de médecine et de Pharnac..
de Marseille (Prix IrancineGARNIER ),
Prix de la Revue du pratjicien.
- Commandeur de I'ordre de !'Education Nationalade

COTE D'I1voirL.

- Conseiller Economique et Social de COTE D'IVUIRE.

Vous avez guidé et encadré nos premiers pas Ji <ol -
de nos études médicales.

Nous avons pu apprécier votre générosité, votre
amabilité, vos Immenses qualités de chirurgien habile el
d'anatomiste expérimenté.

Vous faites l'admiration de tous les étudiants
par votre grande rigueur scientifique.

Nous vous sommes trés reconnaissant et vous

remercions de l'ultime honneur que vous nous faites cn

acceptant d'étre de nos juges.



A. NOTRE MAITRE ET JUGE

Monsieur le Professeur dgrége N'DRI KOFFI Dominique.
~ Chef du Service d'dnestheésie-Rianimation du CHU

de Treichville.

- Chevalier de 1'Ordre de la Santé Publique.

Nous avons pu apprécier au cours de nos études
médicaies votre simplicité et votre dévouement 2 ['égard

de tous.

Vous restez pour nous un modele de culture

médicale, d'humilité et d'humanisme.

Nous sommes fiers de pouvoir vous compter parmi

nos maiftres.

Trouvez 1ci l'expression de notre profonde

gratitude.



A. NOTRE MAITRE ET JUGE

Monsieur le Professeur Agrégé Alain EKRA

- Maftre de Conférence Agrégé,

- Professeur Agrégé de Cardiologie.

- Directeur Adjoint de Z/Institut‘de Cardiologie d'ALIDT Y.
- Officier du Mérite sportif de COTE D'IVOIRE.

- Président de la Fédération Ivoirienne de Basket-Ball,

- Ministre de la Santé Publique et de la Populatjon

Nous avons souvenance de la clarté et de [a
précision de l'enseignement que vous nous avez diIspe:nsdé
lorsque nous étions étudiants nous permettant d'affivmer

!

vos grandes qualités de pédagogve mals aussi de clinicien

chevronné.

Vos qualités humaines et vos sclides connalssance-<

ont forcé notre admiration.

Veuillez accepter nos sincéres remerclements

pour avolir accepté de iuger ce travall.



APUD
HTA
'TA
PA
RPP
AVM
AMPe
Vs
uIrv
ASP
PV C
ECG
GB
PN
PNE
HB
F.O.
0AP
HVG
T3
T4
TSH
TRH
PTH
ACTH

.

ABREVIATIONS

Amine Precusor Uptake and decarhoxylation
Hypertension artérielle

Tension Arcérielle

Pression artérielle

Rétropneumopéritoine

Acide Vanyl Mandélique

Adénosyl Monophosphate Cyclase

Vitesse de Sédimentation

Urographie Intra veineuse

Abdomen sans préparation

Pression veineuse centrale
Llectro cardiogramme
Globule Blanc
Polynucléaire Neutrophile
Polynucléaire Fosinophile
Hémoglobine

Fond d'oeil

Oedéme aigli du poumon
Hypertrophic ventriculaire gauche
Triiodotyronine

Tétra Iodotyronine

Tyréo stimuline hormone
Tyréo Releasing hormone
Parathormone

Adréno corticotrophine hormone



GR
LH
LHRH
FSH
GH

" PRL
ARP

HGP

Globule Rouge
Hormone lutéotrope
Lutéotrope hormone releasing

Folliculo Stimuline hormone

- Growth Hormone

Prolactine

Activité Rénine plasmatique.

Hyperglycémie provoguée.
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INTRODUCTTION

Les phéochromocyiomes sont des lumeurs endocrines & cellules
- chrowaltines, productrices de catécholainines (noradrénaline et

gdiénalinel.

Ils représentent une cause rare d'hypertension artérielle
dcenvicon 5 cas sur 10006 .70 7.
Clest une affeciion grave spontanément mortelle en raison
o la sévérité habituelle Jde [ 'hypertension artérielle et du
s1zque de croubles  du ryithine cacdiague,

il s'agit d'une des causes d'/[.T.A. curadble chirurgicalement

.

“aoeffer, l'ablation de la tumeur permet d'obtenir pratiquement la
sudsrson du malade.

“n ratson de la faible [réquence de cette affection, il ne
s'arii  pas d'un probléme de santé publique ; cependant la grande
foloacaco aciucllement Hien établie de 'hypertension artérielle

v Afisue noire doit en feire évoguer le diagnostic plus souvent
ol suztore en oeuvre les evamens paracliniques nécessaires et
suiiisan:s pour affirmer cette alffection.

Le phéochiromocytome est une affection peu frijucnie en

Afericue, mais non exceptionnelle, Il n'existe dans la lictérature

afcicaine gque 37 observations documentées sur une péricde aqe

P

Dans le seul service de chirurgie générale du proresseur
CODNET auw CUl U, de Treichville, nous avons recencé 10 cas qui

ont fart 1'objet de notre travail.

>

Le but de cette these es¢ de ftenier de dégager » pariii
de ces 10 cas de phéochromocytomes opérés dans le service du
Orofesseur CORNET, les aspects épidémiologiques, clinligues =t

Hooacliniques particuliers de ces tumeurs en Afrigue.

Adpres analyse de nos résultats, nous les comparerons a ceux
de Ja littérature.

Compte tenu du caractére rare et complexe de cette
afercijon nous ferons au préalable wiie mise au point sur la

0.

N

~yescion en 19
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I - DEFINITION

Les phéochromocytomes sont des tumeurs neuroendocrinlciiies

généralement bénignes, dérivées de la crétc neurale, doe sidge

essentiellement surrénalien mais aussl exira surrénalien, sdcid:

en excés et de facon autonome dles amines pressives.

L'étude du phéochromocvtome revét de multiples 1ntdrer .
surtout d'ordre nosologique, dus & son appartenance aux neuro-
cristopathies qui désignent diverses affecticons dvsgénétigucs
ou tumorales héréditaires ayant en commun un développement

partir d'éléments cellulaires de méme origine embryologique

La créte Neurale,



I1I - HISTORIQUE

La découverte d'une tumeur surrénalienne en 1856 pur

FRAENKEL & 1 'autopsie d'une jeune malade morte subitement ouv.

I'"histoire du phéochromocytome.

Le terme de phéochromocytome est suggeré par PICK e¢n [vlo
pour indiquer l'affinité de ces tumeurs pour les sels de chiouic
comparable & la réaction chromaffine des cellules de la médu! o~

surrénale (KOHN) et des paraganglions (ALEZAIS et PEYIOV'.

LABBE, TINLL et DOUMER donnent la premiére descripiion
des crises d'hypertension artérielle parvoxystique en 1927, [les
premidéres Interventions suivies de succés sont ['oeuvie de JEx
Roux & lLausanne (25 février 1926) puis Charles H. MAYO 2 [lochest oo

Minnesota (9 Octobre 1926/,

1926 voit le premier diagnostic clinique {(PINCOFES

précédant un succés opératoire (SIIPLIY).

En 193; BEER et CO]]JbOI’ilfeLlf‘S metient en évidence une
’
y

quantité excessive d’'amines pressives dans le plasma d'un inalude

porteur de phéochromocytome.

La période de 1945 & 19068 voit le développement do nwiii:;
tests pharmacologiques pour le diagnostic dc phcéochromocy t o

(test & 1 'histamine ou & la phentolamine.



HORTON et GOLDENBERG en 1950 démontrent la présence o 'acdrénalin.
et de noradrénaline dans les phéochromocytomes ;| puls 1. présen .
de dopamine sera démontrée ultéricurement. Une meilleure connais-
sance du métabolisme des caitécholamines permet de¢ complaier o

dosages sanguins par les dosages urinairves.

En 1957, ARMSTRONG mont e que le produit final du catabolia-

me des catécholamines est [|'acide vanylmanddligue (A V. 3,

La sémiologie de la maladie s'enrichit en 1938 avec
l'expression d'H.T.A. permanente, puis avec de multiples [ormes

atypiques (great mimic de De COURCY).

De nouvelles techniques radiologiques apparaisscnt
Retropneumopéritoine (R.P.P.) en [948 et surtoutl’artérioarashic
par cathétérisme retrograde découverte par SEDLINGER on 191f<ﬂﬂ
permet par vole artérielle fémorale, ['opacification vaszculairc

.

de la région retropneumopéritonéale des surrénales ¢t des processu-

tumoraux.

Plus récemment, avec [ 'exploration tomodensitowdtrique
la

et les méthodes isotopiques telles que la scintigraphie @
métaiodobenzyl guanidine (M. I.0.G.), le diagnosiic toporraphiiouc
des phéochromocytomes a fait un bond de géant. La fiabiliré

diagnostique est passée de 90 a prés de 100 %.

Sur le plan biologique, de progrés considérables ont &0

réalisés : le dosage des méranéphrines dont la sensibilité diunnas-

tique est proche de 100 % a supplanté le dosage de ['acide vau, !

mandélique qui garde cependant toutec sa valecur,

Ainsi se résume schématrlquewent ! 'histolire du phéochramocyt v
qul jouit au sein de la communauté endocrinienne d'une place
privilégiée du fait de ses ouveitures a de nombreases sodécial s

(cardiologie, neurologie, radiologie, anesthésiologie, cliirur e,

vt

Le phéochromocytome étant une tumeur du tissu Chromal e,
principalement situé dans la glande médullo-surrcaale | notis Lcison-
qu'un rappel des données fondamentales {embryoclogiques, G0l oumlques

et physiologiques) est 1ndispensable a la bonne comprilionsian b

sujet.



III - LES DONNEES FONDAMENTALES
A - DONNEES EMBRYOLOGiQUES

Le+ phéochromocytome:« est une tumeur du tissu chromari .
ce tissu regroupe les cellules de ['organisme qui synthéiisent .-
catécholamines & I'exception des neurones du svs!éme nerveux

central et du sympathique post sunglionnaire.

IIne réaction chromaffine positive est la prise d’'une colory
tion brune en présence de bi..chromate de potassium liéde & | 'uxvidar .

et & la polymérisation des catécholamines Intra cellulaires.

Les cellules chromaffines dérivent embryologiquement oo [u

créte neurale. A la naissance, la majorité d'entre elles involu.a:

Les principaux groupes cellulaires résiduels sont lcx
médullo-surrénales., [l en persiste également dans les ganglions
sympathiques paravertébraux, retropé-itonéaux et retropleucin:,
les plexus sympathiques viscéraux, [ 'organe. de ZUCKERNANDL ¢

parfois dans les chémorécepteurs aortiques et jugulo carovtidiecss.

Un phéochromocytome peut donc se développer dans I 'un qucl -

conque de ces sites résiduels depuls la base du criane jusgu 'l
l'épididyme. Les phéochromocytomes sont sous dlaphragmatiqucs doo-

98 % des cas et médullosurrénaliens dans 90 % des cas.

On comprend ainsi que les phéochromacytoumes pulissent
avolir des localisations diverses, n'importe ol se trouve lc¢

tissu chromafine avec une prédilection pour la médullosuirrénalc,
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La créte necurale (d'ou dérive le tissu chromailine) os:
une formation embryonnalre transitoire de nature ectomésenchyma-

teuse composée de cellules migratrices a trés grande diifusion
lesquelles dés la fermeture du tube ncural, & 1o % semaine Jdo

la vie intra utérine yognt coloniser la presqgue totalité de [ endiovon,

On peut schématigquement diviser en trois groupes les

éléments dérivés de la créte neurale,

ler Groupe : Ce.sont les cellules mésenchymateuses d'ol

dériveroni. les structures 0Sseusvs €L ..,

lagineuses de la téte et du cou ainsi jque

les odontoblastes.

2& Groupe : Représente les cellules ectodermiques d'ot
dérivent.la plupart des structures du 505000
nerveux {(cellules nerveuses ganglionnaires,
cellules nourricizreset cellules
de Schwann / vt un contingent de cellules

sécrétoires spéciales comprenant

- les cellules chromaffines,

- les paraganglioas non chirowaiilues,
- les mélanoblastes,

- les cellules hypothalamiques,

les pinéalocytes (mélatonine’,

38 Groupe : C'est le groupe des cellules ectomésciichy -

teuses colonisant l'endoderme et ses derivds,

Il s'agit des cellules argentaffines,retrouvées au nivend
du tube digestif et des organes issus des dérivés de I intesiin
primitif a savoir
- canal pharyngo hypophysaire & l'origine de [ hyputialic .
- poche pharyngée & l'origine du pharynx et thymus,
- poche pranchiale qut donnera poumons, pancreéas et irevius
bilialre.
Ces cellules argentaffines sont doudes d'activité du sy st ime et

endocrinien. Selon leur localisaiion, on peut distinguer J rines o



systémes neuro endocriniens,

1) Les Cellules du Systéme Lndocrinien Compact : oui

se trouvent au sein des glandes endocrines purcs
(cellules C de la thyroide a la calcilonine : cellulon
corticomélanotropes ; somatotropes et a prolactine e

I''antéhypophyse/.

2) Les Cellules du Systcme Endocrinien Jdissémiaé : i1, .

sont retrouveées sous forme d'ilots endociriniens au
sein d'une glande assumant d'autres fonctions {(celluibcs

endocrines du thymus produisant la thymine).

3) Les cellules du Systiéme Indocrinien Diffus @ Fllcs sont

disposées de facon i1andividuelle au scin d'épithdl iun de
revetementd: fiérent 'elles par !eur morphologie ot lour ot i
On les retrouve au niveau du tube digestiif, sécodéiaat
antéro hormone spécifique [(exemple : gastrine wu

!

sécrétine) et au niveau des tractus biliaires et dis

voles aériennes..

Ce rappel embryologique permet de ranger les cellulcs
dérivées de la créte neurale en 2 classes : celles qui ont Jdos

potentialltés sécrétoires spécitiques ¢t précirses ot cclles qul u'o

n'ont pas.

En s'intéressant aux cellules sécrétrices, on constatle
qu'elles possédent les critéres histochimiques, ultra structucaux
et fonctionnels identiques & ceux décrits par PEARSE cn 1966 poc
les cellules & calcitonine el pour les cellules du sysicune

endocrinien diffus

1) - Critére [listochimigque : comprenant

- présence d'amine Fluorogéne (catecholamine !

sécrétonine) : dinine

- "précursor Uptake' z captation des précurscurs
des amines,
- "décarboxylation” z préscnce d'amino acide

décarboxylase,



2) - Critére ltra Structural : comprenant :

- cytoplasme : soit facilement coloré, soil zranu!.ou
- présence : d'un important réticulum endoplasmiqgu.
- de mitochondries
~ d'un appareil de Golgi volumineux
(&

- synthése d'une substance amylolde.

3). - Critére Fonctionnel

Clest la production par les cellules d'une hormone

aminique de faible poids moléculaire.

Nous pouvons donc dire que les cellules sécrétrices

’

- dérivées de la créte neurale répondent & la définit:iun
- du systéme A.P.U.D. des cellules neuro endocrines &

polypeptides.

L
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EN CONCLUSION

Ce rappel permet de comprendre pourquoi dans ceirtains
cas, les phéochromocytomes s'expriment comme des tuineurs §scldes
ou sous forme d'associations lésionnelles sans relation évidente

avec elles.

De ce fait, on quitte le domaine d'une pathologie (umoialc
1solée pour entrer dans celul plus vaste d'une pathologice de
Sy st éme.

Les éléments cellulaires tumoraux ont cependant un miwc
dénominateur commun : Une méme origine embryologique qui ¢si o
créte neurale.

De ce rappel embryologiqgue, découle le néologisme de
neurocristopathie qui regroupe tous les éléments cellulaiies

tumoraux dérivant de la créte neurale.
Schématiquement, on peut diviser les neuirocristopathics
en deux groupes :

- Les neurocristopathies systématisables en syridiviues
bien définis (qui retiendront plus particuliévement

notre attention).

-- et les neurocristopathies non systématisables &4 cause
e ¥

de la multiplicité des formes cliniques.

Les Neurocristopathies Systématisahles comprennent :

1) - Les phacomatoses : les priancipales sont :

. La neurofibromatose de Von Recklinghausen
La sclérose tubéreuse de BOURNLVILLL.
AN NN REI

. L'angiomatose encéphalo-trigéminée. de STURGI-LIBLL
_ La maladie de VON HIPPEL Lindau.

Les phacomatoses représentent un groupe d'affections

.

dysgénétiques :
- complexes ayant en commun de multiples malformuiioas

cérébrales, des lésions dysgénétiques évolutives (tumorales

vasculaires ou pigmentaires/.

pd .l
L N

L,6 % des phéochromocytomes s'associent & une maladic de

Recklinghaussen ; plus exceptionnelle est la survenue d'un phdleihra-



Iy
mocytome au cours de la maladie de Von HIPPUL LINDYY (6571,

2) =~ Les adénomatoses polyendocriniennes compromaen!

3 types :

Type I ou Syndrome de WERNER ou choléra pancratique esr caric! oy
par une diarrhée hydroélectrolytique chronique de grarnde abondun:
hypokaliémie, souvent fatale par déshydratation et insufiisunce
rénale. Ce syndrome de WERNLR est dd a |'hypersécrétion de. Uil
(vaso active intestinal peptide) neuro médiateur polyoentidigiiv
présent dans le systéme nerveux central, la médullo-surrenalc,

les nerfs du tube digestif, du pancréas et du tractus urogéneig.

Type II a - ou syndrome de SIPPLL associant cancer médullarcc Jeo
la thyroide, hyperplasie parathyroldienne et phéochromory !t

en régle bilatéral.

Type II b - ou syndrome de GORLIN associant en plus des &l
du type Ila, des anomalies dysmorphiques de type martanoides ci o

neuromatose muqueuse multiple.

Les phéochromocytomes participent & la constitulion Juv-

deux derniers syndromes.

Sur le plan génétique, ces syndromes neurocrisiéopatiig: i =
ont une incidence familiale ratrouvée une fors suv deux ; lour

mode de transmission est autosomique dominant.

Le diagnostic de tout phéochromocytome doil viscr &
rechercher son intégration dans le cadre d'un syndroome newiocrds-
topathigue ou d'une adénomatosc polyendocrintenne.

De plus, 1l faut tenter d'effectuer d-s enquétes HEUTICRERTI

pour retrouver les autres personnes touchées.
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B - DONNEES ANATOMIQUES

Sur le plan anatomique, les capsules surrénales iront loo-

principal Intérét dans leur vascularisation en elfet, seul o
clampage des veines surrénaliennes supprime !'inondaiion de

l'organisme en catécholamines.

I - ANATOMIE DESCRIPTIVE

I3
f

Il existe normalement 2 capsules surrdénales droite ef

gauche, situées de part et d'autrc de la 12& vertébre dorsalc ;

-} !

dans l'espace retro péritonéal, dans 1'étage thocacique de ! uide

en dedans du pole supérieur du rein.

La glande surrénale est jaune, 1créguliére, friable, Llleo

a une forme variable en virgule, ea triangle ou en accent circonti .

D'un poids d'environ 8 & 10 g, elle mesure 3 & & cm de long sur

3 cm de large.

La surrénale droite reste & distance du pédiculec rénal,

venant coiffer le pole supérieur du rein. La surrénale gauche, 51,

interne vient en général, au contact du pédicule rénal pa: son

pole inférieur.

La vascularisation artérielle des surrénales ost assurde
par les artéres surrénales ou capsulaires qul provieninciat de

3 pédicules :
3

- les artéres capsulaires supérieures : 2 ou J nées e Ly

branche externe de ['artére diaphragmatique ia7féo. oo,

- l'artére capsulaire movenne, [acoasiants, ade Jdoe [ laoec

- l'artére capsulaire inférieure née de [’arcore réanal.

ou de [l 'aorte.

Les veines ne sont pas satellites des artares

jette dans la veine cave inféricure & droite ; [u veon.

rénale a gauche.
Des veincs surrénalces accessoires vont dans loes veiaes
diaphragmatiques inférieures, la velne cave intdricure

la veine rénale gauche,

)

1

La veine surrénale principale ou moyenne, voluciiacuse <o



1,

A cette description classiqgue, 11l faut signaler ['existenco

de nombreuse anomalies touchant.

Le nombre des surrénales : absence d’'une surrénale associdy
ou non & une absence d'un rein homolatéral. Exisience de surrénales

accessoires.



I3
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II -~ RAPPORTS

Les capsules surrénales sont situées dans la loge
lienne, dépendant de la loge rénale dont elle cst sdéparde

fascia Inter-surréno rénal.

Zn plus de leurs rapporis étroits-avec les autres

retro ou Intra péritondéaux,

- la surrénale droite répond essentiellement a lu
cave Inférieure ; accessolrement & la lace iniér

du foie.
- La surrénale gauche répond
a) au corps du pancrias accelé devant le rein, &
queue du pancréas plus externe, et au pédicule

splénique,

b) a l'estomac dont la face postérieure en est sd

par l'arriere caviié des épiploons,

¢) &a l'aorte abdominale au niveau de l'crigine du

coellaque.
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C - DONNES PHYSIOLOGIQUES

3

Un rappel du métabolisme el des effets physiologigues des
catécholamines est indispensable pour mieux compreadre les pilic: -

pales manifestations des phéochromocytomes.,

La glande médullo surcénale libére dans le sang veiaeu:,
deux composés a action hormonale : Il'adrénaline et la noraderénal n..
L'adrénaline provient uniquement de la médullo surréanalce., La auo-
drénaline ne provient qu'ein partie de la médullo surrénzle ; ollc g,
réprésence que <20 a 30 % cdes catécho lamines sécretées par la

surrénale de ! 'homme adulte..

On regroupe ces deux composés avec la dopamine sous !e
nom de catécholamines car ces 3 substances sont des amincs

phénoligues difiydroxylées.

I -~ BIOSYNTHESE

Les étapes de la biasynthése sont connues depuis de

nombreuses années.

lere étape : la tyrosine qui provient essentiellement de 'wliment i

tion subit l'action «'une tyrosine hydroxylase pouc

donner la DODPA.

2& étape La DOPA est transformée en dopamine par la dopa

décarboxylase.

3¢ étape : La dopamine est transformizen noradrénaline poy
dopamine B hydroxylase.
Lé étape : La méthylation de la noradrénaline par la phénl I'thaoe-

lamine n méthyl transférase condurt i l'adecénalic,

La libération des catécholamines dans la circulaticn ost
influencée par de nombreux stimull physiclogiques comne Iy -

Fol

glycémie, 1'exercice musculaire., le froid, ] thypoxte, |/ 3moerion i



IS

A 1'état normal, les nerfs splanchniques contrdlent la

libératton par 1'acétyl choline.

Plusieurs agents pharmacologiques (nicotine, histaminc,
serotonine thyramine, réserpine/) indulsent une libération do

catécholamines.

Dans le sang, les catécholamines circulantes sont nuviumi! e-
ment 4 des concentrations trés faibles et difficiles & doser. .

effet, elles sont trés vite captées par les tissus réceplours.

II - CATABOLISME

{1l est sous la dépendance de deux enzymes : la C.0.4, 7,

i

(catéchol 0. Méthyl Transférase/ et la M..A.0. {Mono Amine Usodo .
Il conduit a des dérivés méthoxylés (Métadrénaline et Noruétadrin -
Iine) qui sont soit éliminés aprés conjugaison, soit désawinés or

acide vany! mandélique (\.V, M, )

Le métabolisme des catécholamines se retrouve dans les iine-

sous forme de :

°5 & 100 microgranmes . noupr la noradrénaline

10 & 30 m'crogrammes @ pour l'adrénaline

2 a 6 microgrammes @ pour [ 'acide vanyl mandélique
100 & 300 microgramnes : pour la normétadrénaline

100 4200 microgrammes : pour la métadrénaline.

Le dosage de ces différents métabolites est facile et lcuc
intérét dans le dignostic des phéochromocytomes est capital.

Nous insisterons sur ['intérét du dosage des dérivis
méthoxylés qui constitue le test biologique le plus spéciliguc

du phéochromocytome.

I[II - EFFETS PHYSIOLOGIQUES DES CATECHOLAMINES

En 1948, ALQUIST proposa a partir d'expériences phvsiolop: -
ques, la conception selon laquelle existalent deux types de odeon’ cu

pour les catécholamines, qu'il a appelés alpha cif bt
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L'adrénaline agit sur les deux récepteurs tandis que

la noradrénaline n'agit que sur les récepteurs alpha.-

Les récepteurs alplia ont essentiellement des fonctions
excitatrices (vaso- constrictrices) sauf pour Il'inteéstin ol 1ls
sont inhibiteurs. Les récepteurs béta ont des fonctions esscutiel-
lement Inhibitrices (vaso dilalatrices) sauf pour le myccacde

ot 1ls sont excitateurs.

En 1967, LANDS et collaborateurs démontrent P'exisieace de

deux types de récepteurs béta adrénergiques : bétal et Ldta? on
comparant la puissance relative de l'adrénaline et de la wora-

drénaline au niveau des récepteurs béta.

Au niveau des bétal récepteurs, !'adrénaline et la no.u-
drénaline ont une pulssance pratiquement égale. Par cont:re, au
niveau des bétad récepteurs, l'adrénaline est plus puissante

gue la noradrénaline.

J

Plus récemment ont été décrits des sous types de

récepteurs alpha.

La répartition des récepteurs est variable selon les
organes : certalins organes ne sont pourvus gue de réccpteurs
alpha d'autres que des récepteurs béta, d'autres enfin des deux,
La composition en récepteurs des différents organes conditionne

les réponses aux stimulations cholinergiques.

Application pratique : les béta bloguants Iinhiberont

-

les récepteurs béta tandis que la pheniolamine ou vdégitine va

inhiber les récepteurs alpha.

1} - Actions Cardiaques

Au niveau du coeur, l'adrénaline et pour une faible
part la noradrénaline augmentent la fréqguence, [|'excitabilité,
la conduction et le débit cardiaque. Les récepteurs stimulés

sont de type béta.
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2) - Actions Vasculaires

La noradrénaline par ses effets alpha prédominants,
Induit une vaso-constriction avec une augmentation des résis-

tances périphériques.

L'adrénaline par ses effets alpha et béta, prodult

une vaso-constriction au niveau des territoires cutanéo mucueux

et splanchniques et d'autre part une vaso dilatation au niveau
des vaisseaux cérébraux, coronalires et des muscles squeletti-

ques. (récepteurs B2/,

La pression artérielle est la résultante de ces effets
alpha et béta. L'adrénaline augmente surtout la tension artériclle
systolique  par augmentation du débit cardiaque alors que !a
noradrénaline accroit la tension artérielle systolo diastolicue

par élévation des résistances périphériques.

1) - Actions Métaboligues et fLndocriniennes

L'adrénaline est hyperglicémiante d'une part en
diminuant la sécrétion d'insuline et l'utilisation périphériqguc
du glucose, et d'autre part en activant la glycogénolyse hépati-
que et musculaire., [£lle augmente le métabolisme de base et lua
lipolyse avec libération des acides gras libres non ésthériliidé s.
De plus elle accroit la sécrétion de rénine en stimulant les

béta récepteurs rénaux.

4) -~ Autres Actions

- L'’adrénaline augmente la fréquence respiratoire et

produit une bronchodilatation (récepteurs béta 2/,

-~ L'adrénaline et la noradrénaline diminuent le peristal-

tisme Iintestinal, produisent une mydriase el augmenteil
les sécrétions sudorales, bonchigues ; salivaires ct

gastriques.

D



v - LES ASPECTS PHYSIOPATHOLOGIQUES

Les phéochromocytcnes synthétisent les 3 catécholamines
physiologiques. La noradrénaline est habituellement sdécretée de
facon prédominante. Plus rarement, il s'agit de ['adrénaline ; et
la sécrétion de dopamine est généralement marginale. Contraireient
a cellg de la médullo surrénale normale, la sécrétion tumoralc

n'est pas sous contréle cholinergique mais autonome et anarchique.

Les catécholamines sécrétées dans la circulation exercent
leurs effets biologiques aprés liaison aux récepteurs alpha et
béta. La plupart des manifestations du phéochromocytome sont [a
traduction clinique des effets hémodynamiques et métaboliques
de concentrations circulantes pharmacologiques de noradrénaline

et/ou d'adrénaline.

Ce rappel physiologique permet de comprendre les
principales manifestations des phéochromocytomes que nous
regrouperons en deux rubrigues : les manifestations cardio

vasculaires et les manifestations métaboligues.

A - LES MANIFESTATIONS CARDIO VASCULAIRES

Elles sont dominées par les déréglements tensioinels

1) - Dans les Formes avec H.7T.A. Permanente l'erlitet

alpha prédomine. Ce sont des tumneurs qul sécrétent suriout de lu
noradrénaline. Elles donnent des HU.T.4. permanentes car elles
sont habituellement de petit volume et ne stockent pas les
catécholamines qui sont rapidement [ibérées dans le torrent
circulatoire ol elles entretiennent constamment la stimulation

alpha.

2) - Lorsque !'H.T.A. est paroxystique, le mécanli sue

de la crise est plus complexe. Les paroxysmes sont liés a la
brusque libération dans des circonstances variables des caté-
cholamines stockées dans la tumeur [(ex. : infarctus tumoral,
simple palpation de tumeur, manipulation per opératoire

trop brutale ; excitation médicamenteuse telle que le glucagon’.



Deux grands types cliniques de paroxysmes hypertensifs
peuvent se rencontrer : phéochromocytome alpha dominant pouvant
entrafner une poussée hypertensive avec bradycardie (noradrénuline’
et phéochromacytome béta prédominant {(avec forte sécrétion

d'adrénaline, d'ou poussée hypertensive avec tachycardie).

3) - Phéochromocytome avec Tension Artérielle Normale

Soit T.A. normale entre les paroxysmes hypertensifs, soit

T.A. normale de fagon permanente.

Dans les formes avec T.:d. normale émaillées de paroxy sues
hypertensifs on pourralt supposer qu'entre les paroxysmes, ! 'hyoco-
sécrétion de catécholamines cesse ; ce qui expligue le retour de
la T.A. & la normale. Cette explication se heurte aux travaux o

al

] 'école lyonnaise qui montre gue dans plus de 95 % des phéochroi-

cytomes, !'hypersécrétion de catécholamines est continue.

La coexistence d'une ‘hyperproduction de catécholamines ct
d'une T.A. normale peut s'expliquer par une conjugaison de plusicucrs

mécanismes

- L' effet béta vasodilatateur peut conpenser I'effet alsha
vaso constricteur (une perfusion composée d'un tiers
d'adrénaline et de deux tiers de noradrénaline est sans

effet sur la T.4.).

- Une augmentation de la dégradation des catécholamines

en produits méthoxylés est inactive sur la T.4.

- Une augmentation du stockage des catécholamines parallile
4 ]’hyperproduction soit dans la tumeur elle méme, 5011

dans les terminaisons nerveuses sympathiques périphéciqgucs
(l'injection de tyramine a ces sujets provoque unec Hrusgtc

poussée hypertensive/.
- Une hypovolémie fréquente au cours des phéochromocvivmes.

_Une diminution de la sensibilité des récepteurs adrdnueeyiroi

du fait de leur stimulation permanente.

[



L) - Phéochromocytome et flypotension Ariérielle

Sl peut s'agir soit d’hypotension orthostatique soii de

collapsus cardio vasculaire,

Cette hypotension est licée & la farllile de la régulation
réflexe de la T.A. lors du passage de la position allonpée & lu
position debout. A | ’'état normai,']‘hypoténsion brutale est ¢sm-
pensée par une sécreétion de catécholamines. Chez le sujet poitcac

de phéschromocytome, 1'inondation de l'organisme par les catécho-

i

éorétiron

&

lamines rend la faible variation orthostatique de la s
d'amines pressives 1nefflcace car la sensibilité des récepteurs

périphériques est émoussée.

Le collapsus cardio vasculaire peut s'’expliqguer par une tie-
joration brutale de [ 'hypersécrétion des catécholamines on rappor:
avec un Infarctus tumoral entrafnant un choc adrénaliuique ;| ou

par sevrage brutal aprés ablation chirurgicale.

5) - Les Autres Effets Cardio Vasculaires

Il s'agit essentiellement des troubles du rythme lids &
stimulation des récepteurs béta.

B - LES MANIFESTATIONS METABOLIQUES

Elles intéressent le métabholisme des glucides et des tipide

* Elles s'expliquent par | 'effet enzymatique des caléclio-
lamines. Les catécholamines activent [ 'adényl cyclase qui
transforme 1'ATP en AMP 3' 5' qui par le biais d'une phosphokiuusc
active la phosphorylase qui va découper le glycogéne du fore i
glucose 6 phosphate . Ce dernier sous [l'effet de la phosphatasc
hépatique fournit le glucose libre, d'oa hyperglyceémie. .linsi
s'expliguent les effets hyperglycémiants et  hyperliprdémiants

des catécholamines.



L’athérosclérose est une complication métabholique
frégquente du phéochromocytome. "1lle s'exnlique par le ciole
athérogéne de | 'hypertension artérielle elle 55,0, par Lo offets
des catécholamines sur le métabolisme des lipides et sar l'uction

des plaquettes sanguines. dotées de récepteurs alpha et béta.

EN CONCLUSION

L'aspect physiopathologique des phéochiromocytomes pernmct

de les classer en trois groupes :

Le ler Groupe : correspond aux phéochromocytomes & eifets

alpha prédominant
L'I.T.A. est permanente avec posSsibi-
lité de surtension et de bradycardic.

¢ : spond au Sochrom Omes & wilvin
Le 2& Groupe correspond x phéochromocyt

alpha et béta associés
HTA est paroxystique avec brudy ceridie.
lors des crises les troubles wmdiuboli-

gues sont fréquentes.

Le 3& Groupe : correspond aux phéochromocytomes & efieix

béta prédominant :

Ce sont les forines '"piéges” du pli¢ochin-
mocytome pouvant se caractériser par

(TA normale, Hypotension orthostat iqgu-,
collapsus, formes métaboliques, rythmiquc

sudorales pures/.

vV - ASPECTS ANATOMO-PATHOLOGIQUES
A - TOPOGRAPIIE DZS PHEOCHIROMOCYTOMES

L’embryologie explique que le phéochromocytome sicge puoio

=~ i

ol existe du tissu chromaffine : depulis la base du crianc jusqu'a

| 'épididyme avec cependant une nette prédilection pour la wmidulle

surrénale,
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Les phéochromocytomes extra surrcénaliens ou paragancliomes
siégent dans ! ’organe de ZUCKERKANDL ; la vessie, les chaines

ganglionnaires para aortiques, le mediastin postéricur etc...

Voir Schéma de COUPLAND R. montrant la localisation des phéochro-

mocvtomes extra surrénaliens,
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B - ASPECT MACROSCOPIQUE

Il s'agit le plus souvent d'une tumeur ronde, bicn

encapsulée de poids variant de quelques graiwues a plus do 2

kilograwmes. La wmajorilé d¢ ces tumeurs a un potds inféricur

a 6 g.

De coloration rose, jaune ou beige, sa surface cst puceau. .

par de volumineux valsseaux.

A la coupe, la couleur naturellemeat rose chamois vire
rapidement au brun sous [l'effet de | 'oxydation ; ['aspect est
généralement ferme, charnu avec coexistence de zones hémocorapi -

ques denses ou kystiques.

c - ASPECT MJCROSCOPIOUE
Sur le plan histopathologique, le fait le plus maequant

est l'extraordinaire polymorphisme architectural variant d'unc

observation & l'autre et méme d'une zone & l’autre dans une scul.

tumeur.

Le caractére commun est ['aspect nettement endoc:inuide
la lésion apparaft trés vascularisée par de fins capillaircs
ou de larges veines ectasiques parfois throwbosées ocu ciacoure Jde
vastes lacunes sanguines communiquantes. Entre ces valsseaux,

I'engencement des cellules tumorales est trés variable.
- L'architecture alvéolaire scinble étre l'aspent [~ ,plus
souvent réalisé : travées cellulaires compactes sépardcs

par un fin stroma conjonctif.

- L'’aspect trabéculo cordonnal paraft moins fréquent
travées cellulaires étroites séparées par des bandces de

conjonctif gréle.

- Des aspects pseudo capillaires, pseudo acineux, svicy

et nodulaires ont égalemcnt été décrits.

R AR
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L'encapsulation est variable : lorsqu'elle existe, elle s¢ présente
sous la forme d'une membrane fibreuse émettant a l'intérieur de la

tumeur de fins septas conjonctifs.

Des plages de nécrose et des hémorragies sont retrouvées

dans la plupart de ces lésions.

La cellule tumorale type est le phéochfomocyte mature
c'est un élément volumineux, polygonal, pariois fusiforme ou en
raquette ; sa membrane cellulaire est nette, son cytoplasme apparafl
nettement granuleux, parfois vacuolisé, le noyau est de taille
importante, rond et vésiculeux, muni d'un ou plusieurs nucléoles

amphophiles.

On peut observer également un autre élément moins mature
évoguant le phéochromoblaste & cytoplasme €éosinophile, agranulaice,

4 noyau arrondi ou ovolde, hyperchromatique.

Dans la plupart des tumeurs, le pléionorphisme cellulairs
P I
et nucléaire est la regle et la présence de cellules géantes esi

fréquente ; par contre, les figures wmitoligues sont rares.

Dans cette diversité histopathologigue, deux réactions

histochimiques permettent d'apporter un diagnostic de certitude

- La classigque réaction de /[ZNLE au chromate bichromate dc
potassium qui met en évidence le caractére chromaiiine des

granulations d'Adrénaline et de Noradrénaline {fcoloration b

- et la réaction de GRIMELIUS qgui repose sur :
l'acide citrique a 0,3 %,
! 'eau acidulée a PH 4,2
le nitrate d'argent a 0,5 %
le réducteur de Bodian
et le Kernechtrot.
et affirme le caractére argentaffine du phéochrowmocyt ome

5

(coloration noire des granulationsd'adrénaline et noradrénalinc



D - PHEQCHROMOCYTOMES PMALINS

Le diagnostic de malignité des phéochromocvtomes vsi
tres difficile a poser, sinon impossible, aussi bien avant
I'intervention (sauf métastases) que lors de celle-ci (sauf ¢xt o

tumorale extra surrénaliennel.

flistologiquement, commne pour toutes les tumeurs des
glandes endocrines, ni la présence de mitoses, ni l'existcnce
de cellules tumorales dans la capsule ou dans les vaisscaux,
ni le pléiomorphisme cellulaire et nucléaire, ai la richessc
en cellules fusiformes, ne doivent étre considérées comme des

critéres de malignité,

Le seal vrai critérc de malignitd est la consiuti! oo
de métastases coinstituées de cellules chromaffines ea de« zones
o 1l ne peut exister de résidus eumbryoclogiques de ce t15su

(critéres de DAVIS : Foie, poumons, rate, cerveau, 0s, waaoliuns

lymphatiques).

Dtaprés les différentes séries de la liitératurc, ..
formes malignes représentent globalecment 10 % de lenscrehle de-
phéochromocytomes ; mais la fréquence de la malignité augmente

b

quand le site de la tumeur est extrasurrénalien (30 a 10 "/,

Une étude réalisée par C., PROYE (101) & propos de
16 cas de phéochromocytomes malins observés parml un total de
57 tumeurs ; considére comme [ndice de walignité des phéachro-

mocytomes :

- Un syndrome de masse ou un syndrome inflamnatoire,
une toux séche avec ou sans H.T./A.

- La topographie extra surrénalienne de la tuwour

- Une dopamino sécrition exclusive ou prédominainte

- Une H.T.A. démasqguée par lesdrogues antidopaminer:igu.

- Peut-étre [ 'absence de fixation tumorale & [a scinii-
graphie a la M. 1.5.C.

- Et enfin, une hypotension apparue sous alpha Llocaoo

en l’abhsence de dosages sélectifs de la dopmuaine.
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Le delai entre la récidive et ['intervention initiale est tré&s variable

de 3 & 15 ans en moyenne,

Ce fait permet de tirer certaines conclusions pratiques
Aprés ablation d'un phéochromocyvtome apparemment bénin, la
surveillance est simple, reposant sur les chiffres de la proession
artérielle. Elle sera complétée par un dosage des méta et
normétaréphrines urinaires tous les six mols puls fous les aos,
51 ce dosage reste ou redevient élevé, la recherche d'un phéachre-
mocytome sera systématique ; mais 11 faudra aussi penser au

phéochromocytome malin et rechercher une récidive locale ou unc

métastase.

Clest dire l'importance de la surveillance & long

terme de tout patient opéré d'un phéochromocytcme

Ce sont des lésions d'athéromatose rénale ct coronai o
et des lésions anatomiques du myocarde dénocmmées "ayrocardiic

adrénergique par VAN Vliet en 1966,

Cette myocardite active est caractérisée par does 1ésians
de dégénérescence focale et de nécrose des fibres myocardigues
avec foyers inflammatolres & prédominance d'histiocytes, et
parfois une infiltration oedémateuse diffuse, notées dans !c 1 (=

carde Jes cavités cardiaques.

Il existe dans quelques cas, une atteinte des Corotalivs k

petit et moyen calibre avec oedéme de ]'intima et de la wmddia

’

remplacement des formations musculzires de la média par uo
tissu de fibrose. Les fibres myocardiques autour des potits
valsseaux sont par endroits remplacées par du tissu de Fibrosc

gqul s'étend radialement,

Des études comparatives expérimentales effectudes chor
60 rats permettent & Van Vliet de rattacher directement ces Iésioas
/

au taux élevé de catécholamines {74

i



VI - ASPECTS CLINIQUESET PARACLINIQUES

I
I
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f

Ils sont variables ct {(rompeurs. Le phéochromoy { v
a été surnommé "le grand imitateur’ par DE COURCY on 1953 4 causc

de son grand polvmorphisme cliniqgue.

I - L'HYPERTENSION ARTERIELLE

L'H.T.A. est le symptdme essentie! du phéochromucyt v

et peut se manifester de plusieurs facgons,

1) L'M.T.A. Paroxystigue (57 82 83, 93)

Observée dans 25 % des cas . EFlle réalise
la crise adrénergique de LABBE et TINEL., Elle peut survenir de
fagon Inopinée, mals généralemaent on trouve des facteurs décicn-
chants extrémement variés souvent i1dentiques chez une méme malode
Il peut s'agir soit d'un phénoméne émotionnel, soit plus volontices
d'un phénoméne mécanique 1impliquant une mobilisation du diashreugmoe
(effort de toux ou de défécation). Parfois la crise peut &tre

déclenchée par un examen clinique ou radiologigue.

Le debut est fait souvent de phénoménes doultureux
diffus dominés par des céphalées pulsatiles, d’une trés wraade
intensité s'accompagnant d'une tachycardie extréme.

Le visage palit, se couvre d'une sueur gui déborde
sur l'ensemble du corps. Le malade es! trés anxieux, agrte. !l
présente des nausées et des vomissements. La vérification teiaston-
nelle montre une élévation majeure des chiffres qui diépasse

carfois les possibilités de mesure.

Les signes d'accompagnement associent : des tremblorent.o)

des phases d'anurie, une cécité brutale, une hypertrophre nellv
de la glande thyroide. On constate habituellement unc clévation

de la glycémie, de l'azotémie, <t uine polyglobulie.
La crise a une durde variable de quelques wiinuros

plusieurs heures. Elle céde brutalement lafssant le walade
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extrémement fatigué : la rubescence du visage succédant a .

paleur Initiale.

Parfois, au cours de ces crises peuvent survenir des
complications : infarctus du myocarde, troubles du rythme, vareo

hWémiplégie par hémorragie cérébrale.

‘ Entre les crises, la tension artérielle reste noruito
et ]'examen clinique est négatif. L'interrozatorirve prend aloes
toute sa valeur et doit 's'attacher & retrouver 4 élémonts

essentiels :

I

céphalées qui sont trés intenses, hemi ou tcoto cranici

nes nes habituellement pulsatiles,

tachycardie extréme, 3 déclenchement brutal i L (i
rapide,
- palpitations

i

et surtout sueurs massives, profuses qui ficadeat e

1

visage et le corps du malade, l'obligeant & s cliaa o,

Pour P.F. PLOUIN (96, 98/, la triade céphaldvs -
palpitations sueurs a une grande valeur prédictive ; sa sensibilit "
est de 91 % ; sa valeur d'exclusion pour le diasnostic de vhdetico

mocytome chez un hypertendu est de 99,9 %.

2) L'H.T.A. Permanente (51, 82, 83, 95/

S'observe dans 60 % des cas. FElle peut
s'installer aprés une phase d'H.T.A. paroxystique ou exister
d’emblée. Il s’agit quelquefois d'une hypertension banule pouvuut

affecter une évolution maligne. Cette malignité porte csscatie!!

[

sur la sphére cérébro oculaire,

Sur le fond d'HTA permanente, on constate parfols des

variations paroxystiques rappelant la crise adrénergiqie.



. . ,
on présence d'une H.T.A. permanente, quatre sigaes o’ oo

doivent attirer l’attention et faire évoquer un phéochromocy t o

~ Une tres grande anxiété
- La maigreur du sujet

Des sueurs Intenses

Une hypotension artériclle orthostatique.

i

3) Les IFormes_avec Choc Adrénalinique et Collapsus

Cardiovasculaire (82, 83, 95)

Le plus souvent aprés un traumatisme minime (le siujct
porteur de phéochromocytome est (rés fairble) ; avulsion Jeataive
chute minime, exploratiocn radiologique ou une intervent o
chirurgicale, le sujet éprouve une violente doulcur lomhaire.
Succeéedent bientdt une poussée d'hypertention artérielle puls
secondalrement un collapsus cardio vasculaire qul sera d'aillcucs
!

La tuchy -

interrompu par des remontées de [u pression artdriellc.

cardie est en général extrément intense.

Les éléments clinigques d'évocation regroupent les
sueurs toujours majeures contrastant avec la vaso constrictiai
cutanée Impressionnante. Il existe d'autre part un flux wrinairce
largement conservé malgré le choc et les sueurs.

Le collapsus veineux qul associé a [ 'hyperviscosite
sanguine entraine une géne aux prélévements sangulns peut é&tre
un élément d'orientation.

Ces formes nécessitent un traltement d'urgence

comportant essentiellement l'usage des héta bloquants.

&) Les Formes avec Tension AdArtérielle Normale

Signalons ['existence de la forme normotensive.

LT P



Ir - LES MANIFESTATIONS CARDIAQUES

EFlles sont fréguentes et de gravité variable ; ellcs

peuvent &étre de J ordres.

1) Les Troubles du Rythme Cardiaque (50, 74, 105!

Ils sont caractérisés par leur polymorphisme : {toutes
les variantes sont possibles/). Le plus souvent, il s'agit d'uac
tachycardie sinusale ou d'extra systoles ventriculaires parfors,
on observe une tachycardie paroxystique supraventriculalce u

une fibrillation ventiriculaire pouvant étre mortelle,

Ces troubles du rythme peuvent révelés le phdochioams-
cvtome ; parfois, 1ls surviennent sans cause déclenchante, [z
de paroxysmes hypertensifs, de ['effort, ou de l'ovrvthoscat s

et des explorations radiologigues.

2) L'Insuffisance Coronarienne (30, 31, 74/

Elle se manifeste par des douleurs thoraciques stuguest iv. -

d'angine de poitrine survenant dans deux circonstances diticreates

- solit en dehors des paroxysmes hypertensifts un
particulier & l'effort ; elles ont alors toujours
la signification d'une insuffisance coronariennc el
doivent faire évoquer ['existence d'une athdéroscleroso

obstructive sous jacente.

- soit, au cours des paroxysmes hypertensifs ; leur
signification est alors plus difficile a précrser.
L'ischémie myocardique habituellement rapidemnent
réversible peut parfois se prolonger créant un
véritable tableau clinique d'infarctus du wmyocarde
volontiers accompagné de signes majoeurs de déraulonce

ventriculaire gauche pouvant aller jusqu'au collarnsas.

I

e e e
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Les formes familiules possédent une similitude avec oo o

héréditaires ; elles se caractérisent par

leur grande fréguence chez 1'enfant

leur topographie bilatérale ou pluricent i

Leur fort taux de¢ récidive

et leur mode de transmission aulosomigie Jomin it

|4 - LES FORMES TOPOGRAPHIQUES

77 - - - .
Elle sont représentées par les formes multiiole-

formes ectopiques.

1) Les Pormes Multiples (83, 109

10 a 20 % des phéochromocytomes sont jaltiples,

1

les plus souvent bilatéraux, siégeant dans les [ surrcaai..

i

La tomocdensitométrie et la scintigraphie a la mnelaiodohen,

guanidine cccupent une place de choix dans I''explorar iy i
formes multiples.

[

2) Les Formes Fctopiques (27, 28)

Ln Lurope et chez le nolr américain , la redoc:,
de la localisation ectopique est estimée & environ i
I 'adulte et 30 % chez ['enfant. I'n Afrigque, ce pourceal . o
s'éleéeve a plus de 50 %h. Ces tumeurs extra surrénalicincs -

pour la plupart en relation anatomigue avec [ 'axe vascol.oooo

g

gent principalement dans [ 'Tabdomern.

prérachidien el si

Nous citerons

a®) - Le Phéochromocvtome du padioal

I

observations cennues. [l se caractérise par une HID =oo o

—

r'lest pas fréquent Milliez en 1964 s1anal.

avec retentissement sur le coeur et au fond d'ver! 2V



b°) - Le Phéochromocylome du Pl e

Zuckerkandl (115

7] o« “ i A e S . . . : : - .
Ils représentent la localisation 1. Pl Frdagnen: o

les phéochromocytomes extra survénalicns.

Une revue de la littérature offectude pae VSN
en 1970 retrouve 66 observations publiées & travers Lo monl.

Ces phéochromocytomes sont développés au voilsinage (umddia

15
<3

l'aorte terminale et de [ 'artére mésentérique infdricir.,

du plan clinique, on peut distingucr qualic D

aspects cliniques des phéochromocytomes de I organe o

Zuckerkand!.

*“ Le cas le plus fréquent est celui d'unce Dy o
d'amines pressives
La sécretion prédominante de noradrénal iue wioi oo,

un fond d'hypertension artérielle permanente avec des i

1))

-~ e P 5 B T P S R N Ny P -
allounPpagner Lacllia b s ."}CL.’{'U]L.kiil;!!!c:,. LARES

m
"y
O

<
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’72
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t
=
&
M
o
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olus fréquents scat les sueurs, les cénhalées of foe o
Quand la tumeur sécrére surtout de Tladednal oo,

les signes fonctionnels peuvent prendre le premier ol o

I'hypertension peut &tre camoufflée derriére des ciises ..
ocu vasomcirices, des itroubles du rythme avec tachycarlic,

drabédte etc.,

Des manifestations d'hyvpotension peuvent s'oh.o
hypotension orthostatique, collapsus brutal shontand oo

provogué par une intervention chirurgicale.

Parmi les autres formes trompeuscs, cxistent /..
formes neuropsychiatriques avec psychose, anxidélé, dtut
migraineux, épllepsie évoquant parfols une Lumous ol -

cranienne ou une [nsuffisance circulatoire coréheale,

* Les formes tumorales sont friéguenies el e mo
tumorale pré-aortigue palpable est au premice plan daa- o
des observations publides. Flle s'accommagne o ua ol oot

ocal ef fveogue souvent nar son SIcge une nasse soangl oo



YA

* Les formes urinaires sont spécialement trompei ..
Par son siége, la tumeur entre en rapport avec les vl

urinaires. Llle peut dévier ou comprimer | 'uretirc,

“ Prés du tiers des phiéochromocytomes de oo

de Zuckerkandl sont wmalins et sont révélés par des mdlani s,

La localisation de la tumeur cst délicate ; el
repose sur l'aortographie globale et surtoul sur la scin!iuiooio .

& la métaiodobenzylguanidine (M. /. B.G. /.

Les phéochrommocytomes de | 'organe de Zuckerkanil
posent des problémes thérapeutiques dus a leur siéoe i
leur exérese délicate (il n'est pas rare que la maliunit. J.

ces tumeurs les rende inextirpablel.

c®) - l.e . Phéochromocytome Vésicul 1

7

Il est rare et ne représente gque [U % des phidoch o -
cytomes extra surrénalisns et 0,5 % des tumeurs vésicales,
Une centaine de cas ont été décrits dans la ITittérature de 0
a 19¢&0.

L'hypertension artérielle est 1ci de caract i
paroxystique et les crises sont accompagnéces (e sivnes oo ion

nels classiques déclenchés par Jla miction.

La tumeur peut &étre affirmde par la cysioscopre.

d °) - Le Phéochromocytome [niva Dorioa o
et Intra Cardizque FET,

Il est exceptionnel et pose le probléme de [a
localisation de la tumeur gu!l repose sur la sciatigrapiiic

a la métaiodobenzylguanidine, ['imaglrie par réschance
magnétique (I 2 M), la coronarcgraphie et les dosages vernens

étagés des catécholamines,

La scanograpliie est souvent neégalt ive, car avoo [

tomodensitométre, le temps nécessalre b la Tormat con do @7



radiologique est supérieure & celul d'une révolulion ciurdiog.

La localisation deloin la plus fréguente est
retroauriculaire gauche, intra pericacdique. Plis raccin
la tumeur est située au niveau du sillon iaterauriculai
ou interauriculo-ventriculaire, reitro ventriculaire gainch.
a la face antérieure du ventricule dreoit, par[clg dans la oo

Interaortico-pulmonalre.

Parfoirs, la tuwmeur peut se localiscr ai niveau Jdu
ganglion de VWrisberg de la crosse aortique, le plexus o P
(retro auriculaire droit) ; l'organe de Wiesel du silloin ot -

auriculo ventriculaire postérieur.

Ces phéochromocytomes a localisation cardiague suirt
des tumeurs treés richement vascularisées a partir des Coromiai e -,
ce qul pose toujours de gros problémes d'hémostase et falt coucir
le risque d'infarctus per opératoire.

e?®) - Ouant aux Phéochromocytomes 1!

POrrice o b

J;

Ils sont rares et représentent 1 & 2 7 du nowhece o
des phéochromocytomes.

Ils siégent dans le médiastin postérieur.

° - Les Phéochromocytomes Latea achicd o

(93

Bien que trés exceptionnels, cette octopic exislo.
1 p ’ !

PERRIN, MORNLEX, [MANSUY et AIMARD (93) rapportent un cas

multifocal opéré une premiére fois d'un phéochromocyt ome

!

surrénalien gauche et  ans plus tard «

; 'une locallsation it

rachidienne en D5 D6 D7 responsable d'unc pavaplonic spiueod o
avec syndrome de blocage gudri par laminectomie cf oxériose o
la tumeur qui se prolongeait duns les. trous de conjugal sua ot

creusait la face postérieure des corps vertébraux.



g°) - Les lLocalisations Céedhralios

Sont exceptionnelles.

VI - FORMES SELON LE TERRAIN

1) Chez L'Enfant (6, (67, 82, 83

La fréguence du phécchromocytome de 'cnrant est il
(1 cas sur 5 environ). Les garcons sont deux fois plus ati it
que les filles. Le siége extra surrénalien (30 %), la Lilardral:

(20 %) et la multiplicité sont des particularités rvemarauali! ..

Le phéochromocytome.de l'enfant est volontivrs wdl i,
souvent associé a une sténcse de [l'artere rénale ou & unc
tumeur de la chaine sympathique, Le caractére familial o
rapporté ; la transmission sera!lt autosomique douinante,

Les phacomatoses et la polvadénomatose endocriniciiie
sont les plus fréquentes, tandis que le cancer médullaire Jdo
thyroide, fréquent chez [’adulte n’est pas vclouvé clhice | 'eorun:
Toutes ces particularités font que le bilan d'un phéochroma. ¢ v
chez I'enfant nécessite une enquéte topographliyue pré opcral arre,
la plus précise possible, une exploration per opdératolve mlusi o
et une survelillance attentive post opératoire immédiate of

lointaine.

La symptomatologie est dominée par des céphalces 0

les sueurs {65 %), les troubles digesi(is : Vol sscrenl s,
douleurs ahdominales et constipation, Unc atternte de 7o
général est fréguente. Il s'agitc en régle, d'une HIYV poraiaicn o
systolo diastolique. Le retentissement viscéral surtout cocdiagu
et oculaire est rapide et peut faire évoquer ture tuamenrs

cérébrale.

2/ Chez Le Sujet Apé [(44)

Le phéochromocytome est une cause rare et iaolibirac!ic

d'hypertension artériclle,



-3

Floriot, Delacourt, Cleau et Noirot rapportent le s
d’une malade de 83 ans chez qui le diagnostic de phéochroma 1 o
a ¢été porté aprés la survenue d une Iinsuffisance vearriciul i
gauche brutale, sévére, avec oedéme atgu du poumon (0P Ui

un ccentexte d'hypertension artérielle ancienne traitée,

L'dge moyen de découverte de la tumenr est de TG

ans, mals 11l existe fréguemment de grands temps de latenc.,

3/ - Chez la Femme Fnceinte (82, 83, 100}

La grossesse constitue dans un quart des cas, 1.,
circonstance de découverte du phéochromocytome. Une revie e o
littérature rapporte plus de 150 cas publiés & travers o i

(69). Les tableaux réalisés sont varliahles.

- Parfois, il s'agit d'une [T sévere, T1 paut S
d’ua tableau assez complet et évocateur deo AT
mocytome avec les poussées paroxystigues, {o-
troubles de la glycorégulation, les troublos o

rythme.

- Ailleurs, (1 s'agit d'une [.T.4A. is0lée, sans
caractere particulier pouvant attirer P'attent oo,
st ce n'est qu'elle est trés ifmpoctante et 16foat. .

a toute thérapeutique.

- Dans d'autres cas, il s'agit d'unc /7 Sravidigue o

avec protéinurie, oedéme, hyperuricémie, rela:d

i

développement foetal. Seule la sévérité du syodeaii,
le caractere rebelle de 174 peuvent faire CUOGL

le diagnostic,

- Enfin, malheureusement, 1! s'agit cncore narior~ '
diagnostic d’autopsic systdmatigue Choz des oo -
décédées au cours d'une €clampsie ou de racon Lot i
enfin de gestation on peadant 1'accoucheumcnt on o

césarienne,



Le diagnostic de plhiécchromocytome est o ' BEEeRE

Importance au cours de la grossesse, car le pronostic e

I'affection est d'une sévérité majeure : la mortal 10e¢ i
estde48 % ; celle du foetus est de !’ordre de 55 0 (81

Le diagnostic anté-partum de phéochromocytone, .

rare constitue la seule chance d'amélioration du DIOOsE

maternel mais non foetal pulsgue selon SCHENKER floo), gy

baisse la mortalité maternclle de 48 & 18 Y mals laisse !

ner la mortalité fo.pale de 50 &% 55 9.

La grossesse aggrave le pronastic du phéochrom,
par méconnaissance du diagnosti de celur-ci, responsahbl. .
mortalité de 58 % dont les 2/3 dans les 48 heurcs suivang:
couchement par crise adrénergique aigue, souvent oyt ah e

-

une nécrose hémorragique de la tumeur.

La mortalité foetale qui démeure encore é/ovic %

la résultante des comwplications maternelles Ju phéochronw v

mals aussi de la souffrance foetale. Uin teémorgae e nond:
€levé de grossesses toxiques, d'accouchements prémature, |/
ments et de mortinatalité retrouvé 3 | 'anammése de Fomma .
d'un phéochromocytome diagnostique en période extra gruvid

ayant pu franchir le cap de ces urosscsses patiiologigucs.
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VII - FORMES BIOLOGIQUES

1) Phéochromocytomes & Dopamine (45, 46)

Ils sont définis par la sécrétion exclusive ou nete. -
ment prédominante en dopamine ; la sécrétion de noradrénal inc

et d'adrénaline étant normale ou sub noruale.

Sur le plan clinique, ils ne s'accompagnent janui s
d'HTA. Les circonstances de découverte sont trompeuses ot

peuvent failre errer le diagnostic.

Il peut s'agir d'une aliération inexpliquée Jde [ 7&0u:
général, d'une hyperthermie au long cours, de sudallois (alans-
volontiers nocturnes, d'une toux irritative, de la découvcric

d'une masse abdominale apparemment non sécrétante.

“ P - . . VA .
Il a été démontré |'existence d'un deficit cuzyoutl i,
de la biosynthése des catécholamines (dopamine béta {iyvdroa!a-
au sein de tels phéochromocytomes expliquant la sécrélion prodount -

nante de dopamine.

Le dosage classique des catécholawmines urinaives i~
pouvant étre normal, 1l est donc nécessaire de doser SV s {dunl v
ment ['acide homovanillique (dérivé spécifique de la doperiao’
ou de doser séparément les (rois amines libres par Choma! oo

en phase liquide & haute pression (Il P L C).

En pratique, l'exploration de la dopaiiine mérite Jd'81c

systématique au cours des phéochromocytomes : en particulitce Jduis
les formes atypiques, sudorales ou fébriles.

2) Phéochromocytomes a Adrénaline (L5)

Cette entité est définie par une sécretion cxiolusive
ou nettement prédominanteen adrénaline. Ces tumeurs sont raic:
et toujours développées aux dépends de la médullo surrenule qu
seule possade le matériel enzymatique permettant la syathese

de ] 'adrénaline & partir de la noradrénaline.
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Sur le plan clinique, 1'H7A n'est pas pernamente oi 1|
exliste [réquemment une hypotension artérielle s'aggravant &
! 'orthostatisme relevant d'une dysautonomie fonctionnell..
L'HTA paroxystique se mainileste par des poussdes tros hiodvs,

suivies parfois de collapsus cardio vasculaire.
Les troubles du rychme ct les troubles wltabol 1iucs

(diminution de la tolérance aux hvdratesde carbone) sont -

fréquents.

3) Phéochromocytomes & Noradrénaline (45)

Ces tumeurs sont définies par une sécrétion et e

excrétion exclusive ou nettement prédominante en noradrénal ..

L'HTA est la circonstance de découverte lea plus cluassi -
que de ce type de phéochromocytome guil ne représenie gue U, .

1 % des étiologies d'lITA.

Il s'agit dans 40 & 50 7 des cas d'une HUA purov <!l oo
parfois révélée par des accidents sévéres, elle pout ol el
étre découverte ou aggravée a l'occasion de certaines Drdscs
médicamenteuses venant modifier le niveau d'équilibre cntre |.

hormones pressives et la dopaumine.
i

La topographie de la tumeur est surrénalicnne Jduirs

90 % des cas ; la fréguence des formes bilatérales est dJdo 10

&) *héochromocytome Sécrétant du Vaso dctive Toros7r 0.

Peptide (V.1.P.) et de la Somatostatince

y o

Faurel, DBernard, Saigot, Bousquet et Sarrazin {3
rapportent la premliére chservation de tuymeyr surirénal ienne
sécrétant anormalement 35 hormones différentes (catécholqgmiaes,
VIP et somatostatine) chez un homme de L2 ans ayant une
diarrhée chronique hyvdrodlectrolytique ¢voluant depurs & oo

Les examens pré-opératolres ont localisé dans la

surrénale droite le sicge de la tumcur et de 'hypersccerition

hormonale de V.I.P. et de somatostatine. L'evdérese da phood e
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mocytome a entrainé la disparition de tous les symptomes

[ER RN

un recul de trois ans. L'étude de la piéce opératoire coniiime

bien l'origine de la triple sécrdtion hormonale dans le

phéochromocytome.

VIIT - LES AUTRES FORMES CLINIQUES
1) Les Formes Révéléas
Elles sont soit de découvertes & ['autopsie

systématique devant une mort subite ; dans ce cas, 1l s’

d'un phéochromocytome de taille souvent Ilmpressionnante.

Parfors, la survenue d’un accident hypertensir
cours d’une anesthésie peut étre le premier signe revéla
d'un phéochromocytome. La mortalité est trés grande chez
sujets soumis & une Intervention et porteur d'un phéoch

méconnu.

Une révue de la littérature effectuée par SAUV.

en 1979 sur 18 cas, fait état de 15 déces, soit en per-o
soit dans les 48 premiéres heures post opératoires. Les

ont toujours été contemporains d'une poussée hypertensiv
avec troubles graves du rythme cardiague et accident vas

cérébral ou décompensation cardiaqgue avec oedéme argu du

Ln pratique, si, au cours d'une anesihésie, ap
acceés brutal d'hypertensicn avec tachycardie ou tachyar

importante sans rapport avec le temps copératolire ou avec

dat
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l'anesthésie et ne cédant pas aux thérapeutiqgues habitucilcs,

il faut penser a la possibilité d'un phéochramocytome pa
inapercu. Il faut alors interromnre l'intervention et oo
prendre Immédiatement le traitemcnt speécifigue de la cris
hypertensive a savoir :

- agents alpha bloguanis type phentolamine

- agents béta bloquants, type propranvlol et

vasculaire.

Haoe
¢ {"A_.
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De la rapidité du trairement mis en route dipoend

le pronostic.

Des investigations ultéricures devront 6tre ere brone s sesz

rechercher un phéochromocytome,

Ceci conduit & la notion. de [ormes asympl Gumal {ques (e
seront de découverte fortuite & [’'occasion d'un examen radiiag e -
phique ou en raison de vagues génes abdominales ou de quelqgue
autre symptéme plus ou mcfus'irOﬁpeLr. Ikn fart, larsque [ 'on
Interroge ces malades, on retrouve toujours un easemble Gl i
qui avalent été Interprétés de facon diverse souvent wal ol o -
comme organiques et qui consituent non pas des [orames a=vin ! o -

tiques, mais des formes pauci-svmptomatiques.,
2) Nous citerons :

- les formes simulant une infection
- les formes simulant une hyperthyroidie
ou se traduisant par des troubles psychiques
"encéphalopathie hypertensive algue de IFishbery o

Oppenheimer',

Des formes associées & un hypercorticisme ont éto

décrites ou encore des formes dites "tumorales'.
B - ASPECTS PARACLINIQ

Ils présentent 2 volets,

Le driagnostic biologique puis topographique de la

tumeur.

I - DIAGNOSTIC BIOLOGIQUE

Le diagnostic de certitude du phéochromocyt one repose

essentiellement sur la démonstration biochimique de [ 'hypersiceot,

tumorale de catécholamines. Les risques spontanés de la tuwmenr ol
I'implication chirurgicale de son diagnostic fount exiger dos

biochimiques une sensibilité et une spécificité élévies.
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Actuellement, le dosage urinaire des dérivés T N TV
des catécholamines ou métanéphrines (métadrénaline ou normét -
adrénaline/) a détroné celui de |'acide vanyl mandélique qu
étalt de pratique courante. Un taux élévé de métanéphrines coni i
le diagnostic de phéochromocviome avec une sensibilite proche e

100 %.

©

Nous disposons & [l 'heure actuclle de dosage sanguiiz ot

urinalires.

1) Dosages Urinaires (51, 95)

3

Les urines doivent étre recueillies sur 2 a 3 périodes e
24 heures, dans des flacons spécialement traités (milieu acicde!
fournis par le Laboratoire. Les dosages doivent étre couplis e

ceux de la créatinurie,

Le laboratoire doit indiquer les valeurs normiles Jdo
la méthode biochimique utilisée,

a®) - Dosage des DNérivés Méthoxylés (33,352,040, 4

1

Il constitue le test biologique le plus spécifique du
phéochromocytome. Les métanéphrines représentent un traceuc fuorad
et un témoin de la conversion plasmatique des catécholaminos 10000

.en excés ; de plus ils sont directcment séerdrés par la lLimeur,

Ces métanéphrines seron? dosées en bloc ou sépardmcat
L. Peyrin et collaborateurs préconisent un dosage sépare des o ons
méthoxyamines : ceci nécessite une purification poussée et pcruct
d'éliminer les Interférences et d’améliorer la sensibilité (957,

Le diagnostic de phéochromocytome est arfirmé avec
certitude gquand l'élimination du bloc mwéthoxylé est supériciurce

2 mgi24 h et éliminé lorsque le taux est Inférieur & 1 my.

Les métanéphrines seront dosées par trois méthodes [iahic:

et accessibles en routine :

. La chromatographie en phase liguide a - haute pression
(H.P.L.C.).
. La chromatographie bi-dimentionnel!e

et la fluorimétric avec dauble cxtiract ion.



51

Le dosage des méthoxvamines urinaires est tris wiiic
lors de la surveillance des phéochromocytomes (détect {on

de récidives ou de métastases de phéochromocytomes malins),

Signalons pour terminer que le dosage de ces inétand-

phrines n'est pas encore pratiqué en Care d'lvoirce.

b®) - Dosage de l'acide vanyl mandél ique {11

(51, 82, 83, 25, y6)

Clétart le meilleur examen biologique dont on disposuait
autrefois. Bien que encore utilise our de nonbreux faboratolres, !
mangue de sensibilité : Une étude récente réalisée par Ploutn
et collaborateurs (96) portant sur une série de 39 malades avaa:
un phéochromocytome et 21 hypertendus essentiels & révelé un

taux de 24 % de faux négatifs.

En outre, la présence d'un noyau arowatique daas Jdiver .
aliments ou médicaments cxpose la mesure des AVM & preés de J0

de faux positifs avec la méthode colorimétrique selon Plouin,

La mesure des A V.M., nécessite certaines précand ions

- Régime d'exclusion éliminant vanillc, banane, carc,
thé, chocolat, coca cola, avrumes, haricots veris,
tomates, alcool.

-~ Suppression pendant au moins une semaine avanl e
des drogues contenant des amines : Adrénaline ci
Noradrénaline,

L Dopa (sinemet*, modopar™) ‘
Alpha méthyl dopa [aldomet™)
Propranolol  (Avlocardyl™)
Tétracyclines, erythromycine
Acide nalidixique (négram?)
Inhibiteurs de la mono amine oxydase (Marsilid=
Benzodiazépines ; chlorpromazine {(lavgacti 1/ to
Méme avec les techniques les plus frables, le dosage de ['lucide
vanyl mandélique n'est pas discriminant [zone do chrovauchono !

entre H.T.A. essentielle et phéochrowmacy!l ome/ .
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Le taux normal de ] "M o5t Inférieur & 7 myidans

les urines de 24 Heures.

o - . N . .
c®/ - Dosage des catéchiolamines urinalres {82, *#-7

Ce dosage est beaucoun plus difficile & réaliscr cor !os

I et Wi cr t

catécholamines sont instables (nécessité de consecrver les uri
pendant le prélévement) et secretées en failble quantité., Les inter -

férences médicamenteuses sont plus nombreuses. lLe dosage
nécessite plusieurs purifications si on utilise la fluceimder: .
Les résultats obtenus sont au mieux comparables & (cux

des métanéphrines.

Le dosage séparé de la dopamine pourvailt étre utiloe
pour les phéochromocytomes excrétant principalement de la dopamiiac,
Comme pour les dérivés méthoxylés, 11 est préférable de rduliser

dosage séparé de 1'Adrénaline, la Noradrénaline et la dopamine,
Les résultats normaux sont :
Adrénaline : 50 microgrammes/|24 I,

Noradrénaline 150 & 200 microgrammes/ 24 11,

En cas de phéochromocytome, on trouve une nette augiici! -

tion de ces taux.

2 Dosages Sanguins
a®) - Dosape des catécholemines plasmatiques

(58, 82, 95/

Il ne faut pas demander de dosuge des catecholamines
plasmatiques car c'est un examen trop compliqué dans la techoiqie
de prélevement et de dosage (technique radio cnzymatiquel. Do pla-,
cet examen posséde une sensibilité et une spécilicite diagnustigue
médiocre : en effet, les faux négatifs correspondent aux [ovuwe-
normotensives ou & des prélévements ef fectués en dehors dus
poussées d'hypertension artériellec.

Ce dosage des catécholamines plasmat iques csl ot
intéressant lors des accidents paroxyst fyues, ches Iloaioant
7 t".’; .

{recueil des urines pouvant étre . lcéatoirel of pour los

dynamiques comme le test au glucagzon aivec mesute couploo



catécholamines circulantes.

o I RSN N 7 . - . .
2%} = Dosage des catécholamines int i plaguet bl cos

!

par méthode radio cnzymat fque (95, Y

Le principe de ce dosige est que les catécholamine

o

sont concentrées dans les plaquettes on elles ont une dewmi-vie
plus longue que dans le plasma. Cette forme naturelle d’'intiésra
tion de la sécrétion des catécholamines ¢vite |'obstacle de lu

variabilité des catécholamines plasmatiques.

Cette méthode de dosage des catécholamines permet oo
différencier les malades ayant un ohéochromocytome de ceux ot

!

les catécholamines plasmatiqgues s’'élévent Jde facon uon spéailgn.

au stress ; chez ces derniers, les catécholamines plaguel taiccs won

normales.

c?) - Dosage radio twmunoclogigue de la clicau -

granine .\, du neuropeptide I ot o [

méthionine - enkeéphaline (95, 96

Ce sont des protéines solubles présents dans le sy st cu
sympathique normal et dans les phdocliromocytocmes €t constilueit
un axe de recherche de meilleures technigques diagnostigyues Jdaus

les phéochromocytomes.

Ln effet, ces 3 protéines peuvent élre ddtectées dans
le sang circulant et fournir un marqueur du phéoclhromocytome,
Cependant 1 'intérét diagnostique de ces marqueucs resie & détor
miner par comparalson aux mesures des catécholamines et de lcurs

métabolites.

3/ Les Tests Pharmacologiques (51, 82, 95/

Leurs indications actuelles sont exceptionnel e ;11
ne sont réservés qu'aux rares cas ol les dosages statiques scoariad
normaux ou douteux et la suspicion clinique tres rovte.

Ils comprennent les tests de stimalation cf coeax W

freination



a®) - Les Tests de stimulation {95)

Ils exposent a un risque non ndégligeable de coise
paroxystique et sont d'interpritation difficile. Nous nous

Iimiterons sculement au test glucapon qui semble e pias (iab].-.

En cas de phéochromorytome, 1'injection de glucay o
(1 mg en IV) entraine une élévation franche du taux des cule-
cholamines plasmatiques (non observiée chez les sujets norwol codi -

sains, ni chez les sujets hypertendus excmpts de plhéochromoy o b

b°) - lLes Tests de freination (95)

Ils sont moins dangereux et peuvent étre utiles puur
départager certaines . hypersdcrations non tumorales (HIV coscar ool

des phéochromocytomes.

Le test & la clonidine est le plus riable c¢o le micin:
standardisé ; 11 offre une spécificité de 99 9. {(la cloiidine
entraine une inhibition périphdriqgue du systéme syupzlhigoe

par son effet alpha 2 agoniste/.

En cas de phéochromocytome, | 'hypersdcrétion n'cst poo-
freinée.

Mac Douggal I.C. et collahorateurs (71} proposcntin
mesure des catécholamines urinaires par une méthode de chrowiito-

graphie aprés le sommeil et la prise de clontdine (0,3 wmy 0 24 hoeo

Ce test possede ['avantage snr le dosage s8riguc e
catécholamines de ne pas étre influencé par les sécrétions (ut e
mittentes ou trop basses de catécholamines et de Lloguer Tour

Tabrication chez les hypertendus anxieux.

Le test permet de dépister les phécchromocyt oines
sécrétion basse ou intermittente et &liminer lo diagnostic ciies

les hypertendus anxieux aux taux [imites de catécholauiines,

Une fois le diagsnostic de phéochromocytone alitvine oo
la biochimie, 11 Ffaut localiser 1o ou loes fumewes, i oo sor

le nombre et les rapports avec les organcs de vorscoage, ofoieotoy



d'éventuelles métastases afin d'augmenter j, sSécurils undritali.,

‘

II - DIAGNOSTIC TOPOCRAP!HIIQUE

L'’arrivée de nouveaux procédés d'imageric tels que !,
tomodensitométrie (ou scanner) ; la scintigraphie & la méta i
benzylguanidine (MIBG) et la résonance magnétigue nucléaive [l

a refoulé au second plan les explorations traditionnelles 0110,

que : ['{JIVv, l'échographie et l’artériographie otc.,

1) La Tomodensitométrie {(ou Scanncr) (58, 96, 1.1

Elle occupe aujourd'liui une place majeure noarmi
toutes les méthodes radiologiques d'exploration de la sureducl..
Cette méthode atraumatique est d'antant plus interressante qguc |-
malades porteurs d'un phéochromocytome sont trés rragiles. [

y
i

scanner permet le diagnostic de la tumeur dans plus de 95
cas (96) et méme la détection des formes ectopigues, imiiligl.,

. / . . f ~ . . N . B .
malignes et recidivantes gui font l'originalité de cette Lilcoi fan,

a®) - Technigue d'exploration tumodensitométrigue

L'exploration de la région surrénalienne se iu1i
aprés opacification digestive par des coupes jointives descond o
jusqu'au hile des reins et doit se poursuivre jusgu'au pubis =i

cette premiére série de coupes est négative,

L'injection intra veineuse de prodult de contraste
n'est pas systématique coinpte tenu du risque taujours possibla
d'une crise hypertensive.

En fecnction du contexte f(age, antécédents familiaux',
il ne faut pas négliger la possibilité d'une atteinie multicent.
que ou brlatérale.

De méme, ! 'association & un autre cancer doit farre

évoguer la malignité.



b*°) - Aspects tomodensitométrigues

Il s'’agit, le plus souvent d'une tumeur Svidente o
2 a 4 cmde diamétre, ronde ou ovale, homogine de densité voisin.

& celle du parenchyme rénal avant injection.

Aprés injectrion de produtt de contraste (odé, 1o rcontor oo
ment est habituellement marqué mais la densité reste inforicure

a celle du cortex rénal.

Parfois, on peut noter !'’existence, au sein de la

tumeur de calcifications ou d'une nécrose centrale produl san:

une zone hypodense. [l existe des formes pseudo Kystiques o i,
un niveau ligquidien. Cet aspect peut correspondre & une hiémores.
intra tumorale ancienne. les phéochromocytomes ectopiqgues S!owccn
le plus souvent au niveau de | 'organc de Zuckerkand! situd sur

les coupes passant par le pdle inférieur des reins, niats aussi
dans la réglion paraortique proche des ailres surrénaliennes cu oo
la bifurcation aortique. Ce sont des tumeurs de forme comnlev..,

& bords 1rréguliers, englobant ct déplacant les gros vulisscaus,

La malignité du phcochranaeyt ome ne peut Sire allirwe.
gque sur l'envahissement de volisinaze ou sur la présence do motas.

tases hépatiques, lympathiques, osscuses ef pleurales.

Les principales causes 'errcurs tomodensitowmdtrigues
dans le diagnostic des phéochromuoviovmes surrénaliens sanl

essentiellement représentées par :

- Le pdle supérieur du rein, surtout pour les phidoiiirom.
cytomes homogénes, en ['absence d'injeciion tntravoioen
mals des coupes jointives permettent en vigle do v

une masse surrénalienne du rein.

- Des anses digestives non opacifiédes contre I'aovelic
ou la veine cave inférieure, qui penvenl sinmitice i
phéochromocytome para vertébral ectopique d'ate [
nécessité d'une bonne opacification digestive Gvan?

de débhuter [ 'oexamen.



- Certaines anomalies vasculaires, cowme [os (i vas o g

et duplications de la veine cave inldérieure, Dins v o
I'tnjection intraveincuse de produrt de contrastc o
des coupes jointives permeltent de Jdiiférencior e~

phéochromocytomes pgpy vertéhraux des valsscaus. :

. En cas de négativité de ['examen scanographigue, il
faut suspecter avant tout un phéochromocytome Lrop pel it pod
déformer la surrénale (phéochromocytome Intra surreénat e oo
expansif) ou sinon un phéochromocytome médiastinal wals Cewx
sont rares et en général de tai1lle suiFfisanle pour &tre Jdércor o

sur les clichés standards du thorix.

2) La scintivgraphic & la métaiodobenzyloguantdine Ml
(95, 96/

Elle a succédé & la scintigraphie au radiocholestera! oa.

elle ne visualise pas la tumeur mwmals sculement les eficts tndrivect.

de la compression et de refoulement du cortey surccnalicn.

La scintigraphie & la MIBG a fair son appacition oo

1981 sa fiabilité est de l'ordre de 95 % {96/, ‘

1

Clest la méthode de choix pour la détection des lTacnd:-
sations extra surrénaliennes, des métastases, des rorues wwltipi.

et des petites tumeurs (moins de 2 cm). .

La M.I.B.C. est un dérivé de la gnandthidive of nn
analogue structural de la noradrénaline. Ceci explique probubl-
ment sa captation par les cellules svmpathiques et médulle
surrénaliennes.

L'exploration scintigraphigque utilise la MIBG warge s
par 1'iode 131 cu l'iode 123. Lu thyroide dott éfre prealohlomeny
saturée.

La sémiologie normale & la 24& henrce est ['abscncd
de fixation. On peut considérer que toute [ixallon sigailical i

a la 24& heure est synonvme de pliéochromocylome.




o

Les faux négatiis peuvent s'cxpliguer par une
altération des mécanismes de capiation ou de stockage, par

une absence de sécréotion ou la sécrdtion exclusive doe donami e,

Cette méthode préscnte plusicurs avantacses s fooi i
sa rapidité de rdalisation, le bhulayage corps enticer et shel ot
l’absence de risques hémodvnamiquas,

2

Pour beaucoup d'équipex,c'est le meilleur examen.

3) La Résonance Maonétique Nucldaire (IRM) (96

Clest une technique prometteuse qui offre, en outic
les avantages de | 'absence d'irradialion, Jd'uvne visualisaiion
des vailsseaux sans Injection de contraste et la possibilite do

coupes axiales et frontales.

La résonance magnétique se compare favorablement s
2 techniques précédemment décrites : en effet, une étude poedli-
minaire effectuée par Plouin et collaborateurs (96) portand
sur 10 malades a permis de détecter 1] tumeurs sur 120 par
scintigraphie & la MIDG et 12 tumeurs sur 10 par scameer v
IRM, Sur le plan qualitatif, lo résonunce wmagndétigue nucloacic
a une précision anatomique comparable L celle de la tomudenscio -
métrie tout en offrant une spécificité tissulaire qui Ta rapprocie

de la scintigraphie & la M. I.0.0.

Des dtudes prospectives devvont confirmer si 770400,
{ !

peut remplacer & la fois la temodensitoméiric ef o scral carelins
& la MIBG dans le¢ phéochromocyione ; la pierve de tonche de
l'utilité diagnostique restant la capacité de 'imagerice &
diagnostiguer les phéochromocytones mltiples el cotopiyue o

> reconnaitre d'éventuelles métastases.

4) L'Echographie Abdowinale (9, 58/

Clest un examen sans danger qul trouve 1c¢l unc Indica’ oo
de premiére intention. I'l]le est susceptible de visualiser des
masses surrénaliennes diun certain volwme, & condition "800

pratiquée par un opéraleur entraineé connd [ssant poariatlcowen!



I'anatomie topographique de la réoion.

&
Cependant, 1'abord de la slande surrénalc 4 1'écha-
graphie est limité par sa profondeur of sa el ite ot e,
La sensibilité de 1'échoyraphie peut attieindre 5o

dans les merlleures series. (96},

57 L'Urographie Intra Veineuse {(UIV)

Elle peut montrer parfoils, sur une coupe tomographiqu.
pratiquée dés la fin de ['injection, une Jjmage arvrondic, doi o,
correspondant au temps d'opacification du phéochromocy !t aume,

Mais surtout, cet examen apporte (des arguments négul irs i,
le cadre du bilan étioloyique d'une hypertension art éeicl!o.
Son mangue de sensibilité glohate n'cn failt pas un examen oo

choix (69 % de sensibi]lité selon Plournt (96},

6/ L'Artériograplie

Flle peut étre indispensable pour locoliscr avec
précision la tumeur et surtout pour [(soler fes artires assiurant

sa vascularisation. Llle peut 8tvoe slobale ou sélective,

a®) - Lorsqu'elle est aglobale {(Aovtoscaphoc

!

clle priésente le vrand intérdl do et

L
en évidence fes localisations mult iples
atvplgues et d’éventuellcs métustiiv-, o

particulier hépatigues.

b*e) - Lorsqu'elle est sélective, ellc aopiaciit

les glandes surrénales.

Les signes artériographiques sont stéirdulypds
- Au temps artéricel, on note duns los promieres
secondes une importante augmeniatron dJde ol
des pdédicules actdéeiels survdénalicas i, <o
de localisation extra surrénalienne, wuile ou
plusieurs artives {aridéres (ntercostalos ou

&

lombaires) nalssant directement de aori o,



, S , R ,
L'hypervascularisation tumorale trés riche, complene

»

faite de vailsseaux enchevétris et largement anastomosds, dose i

parfois des images 'd'encorhbellement! cernant la maisse !l

- Au temps parenchymateux, souvent plus dvocal cu.,
visualise une masse dense asscez homogénc, arvrondi.

et bren limitée.

Parfois au sein de cette masse, existe des zono< of 4o

correspondant & des plages de nécrose plus ou moins étindin

Le pourcentage de résuitats positifs variec enfic 30 o1
90 % selon les auteurs et les échecs de l'aortographie scub!cur
liés, soit & la faible vascularisation de la tumeur

;s omolt L

petite taille du phéochromocvtiome.

L'artériographie expose en outre a un risgue Lapor’ oo

d'accidents hémodynamiques (collapsus, poussées hypertensive- .

7) Autres Iyamoens

a®) - Le cliché do llabdomen sans prépiarat [ on

Il est systématique et doit précéder les ol oo
explorations.

Il peut permettre de volr dans des cas excent Do/
des calcifications stellaires, nodularives oo wn

cogquille d'oeufl.

b°) - Les Clichés du Thorax

Avec Incidences obliques @ sont svsidua! (oen o

les 2 9 des phéochiromocytomes sumra Glidoric i o,
! . E . . ;

sont presgue lLoujours situés Jduns Lo omcdin s

postéricur.

c?) - Le Retropneumopéritoine (RPP?

Il a été pendant longtemps | 'examen Jde chioiy o oo
I 'exploration des phéochromocytomes avant ' cnu
de la radiologiv vasculalire ot des ochuigns

nephrotomographiques



7 . ~
Il est actuellement abandonné en el fet
. Les localisations ectoprgues echappent

celtte méthode i investivation

. Le diagnostic de "masse Surcenad fomne’” o
possible qu’ad la condition quoe celle-cr 5050

]

de taille suff/sante ChoE S cur de diamit

S,

Le risque d'accidents hémodynamiques n'est s nooli..

& - - - B
d®) - La Phi ehographie sureénal ionng e

Elle permet d'opacifier la veine cave I R AN
et les veines surrénalienncs cepcndant L
pratique des dosages étawés dos Coh S b b e
dans les vaissesux pré cirés va pocmed tee oL
de précier le sidge de la tumcur en fonc: 1o e

faux d'wmnines pressives rei rouvds duns oo s

niveaux.

La statégie d'utilishiion de ces difiérentos
méthodes dépend des hahitudes, des conditions tecliign
dans lesquelles Fexplaoration se réalisn of siet ot ol
possibilités du pays o !'on se frouve.

%

Cn doit biecn avorir & Plesprit que 85 0 90 7 o 0

mocytomes sontl surrénalicens ; e! Gaos 10 0 15 0 des oo T i

est extra surrénalienne {vessie, pédicule et Lile PENAUN, CHl

sympatiques abdominales, thoraciques et cervicales! of oo

de multiplier inutilement les exumens.

Actuellement, deux vxamens se disputent | ot o e

matiere de phéochromocytome : la tomodencitomds e GU T i

localiser la tumeur dans prés de 95 % des cas el | SOt e

a la méta rodobenzylguanidine qui, avantageusement ass30c o0

tomodensitométric falt passor to sensibilita (e Plongadt e roon



s j—)

phigue a prés de 100 %.

/ !

. . S :
En absence de  tomodernsitomel vie, D EChopraplin

dénuée de risques et d'inconfart apparait comme |'evamen e
. 4 . . . - N Vi B
plus Interessant avec une frabilité de oards de 80 . Elle
pourra précéder une artériographie sélective el une aorlosrinin .
. . \ L :
L'artériographie sera obligatorre toules les toos

gue, en fonction de la clinique ienfant, rovme Famliaic oo

)
-
=
¥

associée a une autre endocrinopalthiel, un doute oxis

l"existence d'unce forme cctopigue et ou multiple.

L’urographie intra velneuse vgarde également une ol oo

importante.

Au total, 1l apparait actuellement gue | 'échogranii:..
abdceminale doit étre demandée & tirtre systémarique cn Couas de
suspicion de phéochromocytome. [ 'examen de choix pour o diaeno
topographique du phéochromocytome est [ 'examen tomodensibomdt: oo

abdominal centré sur les foges surrdnalcs.,

Cet examen es!{ plus couteux gue ! 'échovraphioc ot '~

rentable que s1 le diagnostic horownal est altirmé,

Lorsgue [ 'examen tomodensitomét rigue suctcnal iea o
négatif, de nouvelles coupes dorvent &tre praliquies, pote doieor.
les rares phéochromocytomes sitnés le long des chufnes svapaidilgo.

périaortiques, ou au niveauw dJde la wvessie,

Une fois le diagsnostic aitfirmé par la tomodonsiliomol oo,
l2 patient doit étre adress & un ceatee  spécialise pour la e
chirurgicale de la tumeur. [l sera alors coniijrme par deun ciiinen-
- Une scintigraphie & la M. . B.G. nour ccavter ane

localisation secondarire

- Si nécessatre une liagerie de résonalce Madnél igne
pour préciscr les rapports de vorsinage, nolapa

vasculalres.



52}

Il faut éviter o'entamenr I'étape de Adérect ion

topographiaue du phéochromocvt ome SaAns en avoir Ja Cant i o,
& - ! 2

hormonale : le risque est (e meltiplicr des examens oot o
(& la collectivité) ot son rentables {nour [

e

S A A

En Céte d'Ivaire novs dispoaons o Tevamen N R
> } .

sont :
- llurographiec intra verinensc Aty
=~ llartériographioe
- I'échographie
et surtout

la tomodensitomit i ¢ depui s mars LU,



Vil - LE DIAGNOSTIC DIFFERENTILL

es formes ol iniques pent Todece crre:

-
.

La multiplicité
le diagnostic.
Notamment, ['ensemhble des sisnes catécholari orsine-

peut faire soulever le diagnostic de thvrotoxicose ou celid

d'hypoglyvcémie rapidement ¢éliminé respectivewit par e

dosage des hormones thvroldicnnes et de 1o  glycdmic b jclin.

- Chez lo femme enceinte, devant des poussdes 00

paroxystique le diagnostic de toxdwie gravidique ¢st parior:

évogqué.
Un élément de discriminaticon peut etre fronvae Jdos
Jluricémie qui, éléve dans la toxdémie gravidigue est !onjours

normale dans le phéochromocytome.

- Chez l'enfant, le caractére de maligniic ccrdlioo-

retinienne peut failre évoguer une hvperfension (ol pa-Coranivnie,

- Un pr1eége radiologique & bien connaitre ost Lt
de la grosse tuberosité gastricque gui peul 81re prise o Lo

pour une tumeur surrénale & mauche.

- Le diagnostic peut égalemeni so poser devant une
tumeur surrénalienne découverte lors d'une urographie (il oo
veineuse systématigue pour hvpertens:on artirielle, nolaneea!
avec

une maladie Jd!'ADDISON

|

une maladie de CUSITING
- un lyste de la surrénale
- ou un cortico-surrénalome,

mzis l'accompagrement sémiiologique de ces allfections est

Certaires tumeurs comme !

- les neurohlastomes
- les Sy athoblastomes

- ou Jes canglioncuromes,



peuvent simuler un phéochromocvtome:,

En effet, elles peuvent s'accompagner de variations
tensionnelles et d'une élévation des catécholumines,

In fait, les problémes "diagnostiques sont vire
tranchés par le dosage urinaire des metandphrines of oo~

par [ 'examen anatomopatholopgique de [a pidce opdratorre,



VIII -  LES ASPECTS THERAPEUTIQUES

Le traitement du phécchromocyrome sl wssoni ol !

ment chirurgical ; c'est au premicr chef un travar! déGurne
dans lequel s'’associent plusieurs compétences :

~ Le médecin pour préparer le malade & | 7 interven! o,

T

-~ L'anesthésiste réanimaleur pour pallier wux voue-

oscillations tensionnelles de la pdériode ondral e
- Ut le chirurgien pour assurcr ['excrese de o fawowe

dans des conditions /c¢s moins traumat iques possihle.

La chirurgie du phéochromocytome est tros poc!iien..o
en effet, 11 est exceptionnel que !'intervention sc déro!
incident. La mortalité au cours du traitement chiruprpgical .
passée de 24 % en 1951 & 2.9 % dans 1o serie de Nemine poce
devenir nulle sur les cing derniores anndédes O cause des oo

progreés réalisés dans le domaine de |'imaveric et de | anetive

siologle.

Autrefors, l'attitude palliative visant & Coupcn -
les modifications tensionnelles au fur ot i wmesurce Jde lovr
apparition étalt souvent prise de vitesse of exposiil a e

mélanges pharmaco dynamiques contradictolires,

Le schéma thérapeutigue actuel repose sue unce un-
ception dynamigue de la physiopathologie du phiochromocyi .
! "hypersécrétion catdécholaminique peut entralner rrors sorlos
d'accidents graves :
- des poussées hypertensives lices J wune hrusous
décharge hormonale,
- des collapsus surtout A craindre lTors du sevew: o
brutal qu'entrainel’'ablation do o toacir oo Lo oo
venir snontanément,
-~ une atteinte cardiague & type de mvocardite adee
nergique ou de troubles du rythme.

Cette "concpption dynamique’ o permis do dis

] 'attitude thérapeutique on 2 grandes phases o L pliaso

onératoire et la phase opdratolre proproment il



A - LA PIASE pREOPERA

Le risque opératoire ext 1iéd, d'une naet, o la dich.
d'amines adrénergigues aux difrérenl s temps de i’eﬁ!mrvvuf;uu
intubation, 1ncision, dissection, maninulat fon fumorale o
d'autre part, a la brusque infercupticn e la Tibéral ion e
ces mémes amines vasonressives apros [ivature des velnes sor

. 7 - : N I . . . ;
nales. Pour les prévenir, !le bilan préopdratroire Comportc gacl -

ques éléments particulliers,

I - LE BILAN CARDIOCLOCTQUE

OQutre le bilan pré opératoire de toui hypertend,
!l "échogcardiogramme permet la recherche des conséguences catdiu-
vasculaires de I'hypersécrétion de catéchiolamines ; leur exios

sion est polymorphe :

. Insuffisance coronaricanne le pius souvent fonci ionn,

H

{coronarographie normale),

. anomalies élcectrocardioosraphiques 1ntoressaat
I'onde P, dont !'laip! tude eost augmentée, | onde

qul est Inverséo dans un promler Leans ef dssoois

& un allongement de !'e TR

Lr:

pave 7, ot dans an
temps augment So oon amnlitade. Tes tronbloes o 1o
répolarisation sont !aliiles of sueviennen! ol oo

lors des paroxysmes ‘ensionnels,

. troubles du rythme : tachycardic srnusalo, oxten
systole ventriculaire avec auw maxioum Fileillarion

ventriculaire,

. cardiomyopathie hyperirapliique © soll paieal,
cardiomyopathire au stade d'insutflicsaunce cardiaga

5
L !

soit latente, cardiowwopathiie Iivnertroniigie,

souvent concentriqgue revelde sar {Techocamiore o



2R Sh- SNy A

Si l'électrocardiopramme est modifi1é Cuns
75 % des cas, I 'échecardiogriamme nc mont re Gue des nGd (500 -
transitoires peadant les crises adrenergigues Lomouvemen sy stool o
antérieur de la grande valve wiliale of mouvemen: arilo gt b

septum.

II - MESURE DE_LA VOLEMIE BT KQUILIBRE [IYDROELECTROLYT [OUF

’ La masse sanguine des paticnts poricnrs d'un Slieoclie

mocytome est réduite aux dépends du volume slohulaive et ou glo-
matique. L'hypovolémie  se rencontrerait  surtont duns o shico
chromocytomes avec press/on diastolique ¢levie vu poussics Lo,

tensives nombreuses, ou dans leg phéochramooviomes 5 Loeadi<ne i
L4 i .

D

metastaticues.

Les phéochromocytomes & voldmie norimale ne soul fris
exceptionnels 2/7pour PASSA (92) ; 2717 pone Alexandre (2!
et ['hypovolémie franche ne concernersi! gue DR L0

phéochromocytomes selon MARTY [75,),

SEh /

La mesure de la volémie pent &tre réalisée puar nitbod,
I1sctopigue en per opératoire ou appreociée par Catlidrdry sue G
le plus souvent aprés installation du patrent Jdans la o osall.

L) e P ro - . N . .- N ) -
d'opération. Le profil hémodynamigue o nlus souvent concont o
associe un volume d'éjection svstoligue bhas, vne pression
capillarre pulmonaire basse, des résistances vasculaires svaiva

vées et un index cardiague hbas ;| cos pualients sont Jsro

e
5
@
n
M
[
D

ables d'un remplissage vasculaire, celui-ci pouvant Sire ..

[a8]
[N
o

tué au décours Immédiat de [ 'induction.

A cdté de la réduction patonte o Tateuto dieovaoli.

r

plasmatique, 11 importe de prendre en cons:dération one &iorn

LR

le hypokaliémie. L'adrénalinc provogue un Lransicel du potas st
4 P

intra cellulaire. {Une excrétion normale aboniit o 1o 1 odit :

cdu stock potassique et en conscquence o un risgde acoru de

troubles du rythme cardiaque,

Le brlan pré opératcive doil aussi Comsoiter 1o
recherche d'un trouble du métabolisme pluncidiqgue, 115 0 f o,
de sécreétion d’adrénaline (12 cas de Jiabéte s 17 putiens o

silexandre) (2.
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III - LA PREPARATION DES PATIENTS

i

m g - - . .

Etape essentielle de la phase préopdraiovire, ofli.

a pour but de minimiser les conséqguences de ['hypcrsécration
¥

de catécholamines et du sevrage brutal Jde celles-ct lors de

] "exérése de la tumeur.

Le blocage pharmacologique des récepteurs wdrencriguc

est la méthode la plus employée.

1) Les Alpha Dloguents

Ils atténuent ['effet vaso consteicteur de ld o

adrénaline et ouvrent le lit vasculaire.

'

a°) - La Phentolamine (égitine~.

Est le plus anciernement connu des alpha blogie:: o,

Elle a deux Inconvenients : elle est ijnactlive per 05 [ i o
mntra yeineuse, sa durée d'aciion esl extréugement hidve, duce:
guelques secondes. Clest pour cela gu'ellc n' & gucere doe ol
dans la préparation & Il'intervention chivurgicale vt est pltoo
utilisée en per opératolire pour couper une poUusséae tensionned !

brutale.

b*) - La Phénoxvbenzamine (nibeacyline /

Est 'agent alpha blocuant habitucllement werlise
car il a une durée d'acii.a longue sa posologie varic el
60 et 250 mg par jour et la duréde optimale du Fraftement oré-
opératoire est comprise entre [0 et 15 jours.

La phénoxybenzamine présente par ailleurs Jd'lmportai s

inconvenients

Tachycardie secondairce condufsant G Plutdlisatcen g

héta bloguant,

Correction difficile de ['hypotension survcnie:!

apres llexérése,

Risque de démasquer un foyor Fumosal

l'exploration chipurvercale, foul o

[ PR I A DS S R

étant supprinc,



¢/ ~ La Prazasine {Minipress!

N'entraine pas de stimulation sympathique rét i

s

elle agit par blocage des réceptceurs alphal post sviupt ioucs
de facon éguilibrée sur les lits artériols of veinous.

d°) - La Nicervoline {(Sermion’

Agit par antagonisme compétitif des cdcent s
alphal. En raison de la briéveté de sa durde d'acrion, [
vole velineuse est nécessaire. Pen de cas sont rapportcs ol -

lement avec une telle préparaticn.

Les alpha bloquants ne modifient pas la peviorai.

cardiaque et ['apport d'oxygéne aux tissus.

2) Les Béta Bloguants

D'abord utilisés en assocriation avec les wlvha hivoga.on
dans le cadre d'un blocage alpha adrénergiqgue cowplot, 6. =i
réservés actuellemént aux cas des tachyphylaxies, aux dvseyii

mal tolérées et rebelles aux autres anti arytiuwiques.
Employés pendant de périodes bréves, arin Jde pusser
un cap, 11s nécessitent un alpha blocage efricace <t e L

respect de leurs contre indications.

En effet, sous hHéta bloquants laclicr visa caust oo,

trice de l'’adrénaline est démasqudée of expose au i igue e
n

tension artérielle incontrolable.
Le propranolol {(Aviocardyl=] a éré le Lira Lloga
le plus souvent associé & des doses allant de &0 % 120 v nor

jour.

3) Les Alpha et Béta Rloguants

Le Labétalol {(Tandate®™) A la rois béta ci olpn

bloguant a un triple intérdét dans /o phéochromocy !l o

effet hypotensecur ; stabilisateur de Ta olyvadme
absence d’'interférences avoc les agoent s eztho cgn
d]exandre et collubovateur (1) lont wtolosd o 4!



phéochromocytomes avec efficacité, mais

de phéochromocytomes et ont

tensionnelle.

Y Les Inhibiteurs Calciques comme [a Niildin:..

fAdaZate%/

Ont été également essavés dans la préparation e

expdrience olindgne

reste encore limitée.

Ln définitive, les vrogles de préparation i /'t oo-

Tt

vention des patients atteints de phéochromoc, tones ne sond oo

codifiées

; la nécessité de

as démontré qgu'elle améliore le pronostic de il eet i,
[

A e e

ROIZEN a défini les critire gul permellcnt

le patient & l'intervention dans des condriions optoamilces o0

-~ pression artérielle svstolique ef

!

inférieure a 165/90 mm he pendant los L8 houres ooy
g f ;

opératoires,

~ possibilité d'une hypotension orbtlostal iglic

mais supérieure & S80/45 mn Hg,

- absence de modification du segment ST de 1'ncy

pendant les deux semnaines preé operaloires.

- une extra systole ventriculaire au nlus pendaat

5 minutes d'enregistrement électrocardiG iyl

5 ‘g

par MUY

i

Wiy

L’attitude a adopter proposée Ty

la suivante :

. soit 1l existe wne hypertension acigriclle Lo b

ou paroxystique dont les accés sont

tolérés : le traitement de ['hypertension Lot ool
s‘impose
. soit le patient présente de rarcs accis Luren ol

et le probléme resta déhattu.

. . S ,
La durée movenne de lu préparation ost de disn pooo-

obtenu pre stabobisoan g

préparvat fon sc discut e car (oo

diascol igie i

Fecqguetil s G e



Sour Al & ' . ; ' :
Pour P.F. Plouin {29/, la préparation devrair

. 1l (58

antagoniser les catécholamines de fagon réversilble pour

obtenir une pression artérielle hasale chez le sujor

yoc
vl lre

LS8

gale ou Inférieure & 140780 wu lin.

On peut utiliser un alpha bloguant véversible (ol
la prazosine (Minipress¥) & des posclosies ausmentdes prosee -
sivement (de 10 mg par jour).

La phénoxybenzamine, antavoniste [ordversihle, oo
parait pas indiquée car elle pourrait Induire un collupsus ;e
opératoire majeur.

Dans un second temps, cn associerait un béta Slaii

N

le propranolol. La normalisation de la pression artdeic!lc oo

permettre la restaurati on d'une volémie et d'une kaliémie novuiio .,

Ln pratique, 1l importe de virifier la kaliémie i 1.

fois la veille au soir et le matin de I'intervention.

Au cours de la grossesce, le suppori de la priparat oy
médicale semble étre le blocage alpha adrénergiyue pac la shieno o -
benzamine (69, 81, 100), celle-ci attdnue ['ellc¢t vaso Colrst it
des catécholamines et ouvre le it vasculaire permettant ailose o
la volémie de se rétablir sponitandment ou & 17 Lide de poeriusion.
liquidiennes.

Une revue de la littérature efifectude chez Jdes fouwrues

@

e~ 0]

aternelle et foetale respectivement & 27 et 75 5 v abson: e

3

nceintes porteuses de phéochromocytoime estime la wmortalitc
1

2

de blocage alpha adrénergique. Cette mortalitd devient nicdlo
guand est réalisé in blocage des récepleurs alpha.

L'usage des béta bloquants c¢st controversé choee
femme enceinte porteuse de phéochroamocyvtome, en eifct, les
héta bloguants peuvent entrainer une augmentation de i con-

tractilité du myombtre et induirc un accouchomealt  5plptue.



B - LA PHASE  OPERATOIRE
Elle comporte
. L'anesthésie
. La réanimation per conératoire

. L'exérése chirurgicale et les suites updral orces,

I - L'ANESTHESIE

Son but est de bloquer ou minimiser la décharge o
catécholamines et de prévenir paralldlement [ inaddguaticn Jdu
volume sanguin circulant & la variation brutale do Ja Cuaniic it

vasculaire aprés exéreése, exposant au collapsus. Jwlid e et
conprend

1) La Prémédication

Elle est obligatoire, & visde sédative et anxciolyriguo.
L'atropine est généralement prcscrite sauf en cas "Lyt Connt v
marquée par les béta bloguants.

La prémédication peul associer un moerphinligue o

histamino-ltbérateur a une benzodiazépine,

2/ L'induction

Llle doit se faire & l'abri de toutes los aurossions
susceptibles de déclencher une poussée hypertensive @ Loudit,

lumiére Intense, froid.

Le Thiopental (Nesdonai®) a été emploeye le nlus Loy
corme agent d'induction bien que 1'étomidat ciuypunomidat o i

été proposé récemment comme agent de choix chez ces pulicol

en ralson de la discrétion de ses effets cardiov vascul oo,

3/ Les Techniques dnesthésiques

L'anesthésie générale est utilisde sous dilleranlos
formes : anesthésie halancée, onesthésic par Tuhalatoon o

curarisation, Narconeuroleptanalgésie,



Les produits choisis doivent avoir des citet s Svaead i
mimétiques les plus discréts possinles atin de ne 5as s it or *a
sécreétion tumorale et de ne pas uccroltre la sensibilicd
récepteurs aux catécholamines. De plus, tls doivent (ntoecie o
au minimum avec le taux élevé de catdécholamines cirocalant o,

Parmi les narcotiques volatils, [ 'Halotame Jilnoii o '
est l'objet de nombreuses controverses. La: théorie, il o - |
la vaso constriction due aux catécholamines et ne siiwlc ;o 1. '
sécrétion tumorale. Mais pour d'autves auteurs, 1! scasilil
le coeur & l'action des catécholamines, Favorise lu e ;
de troubles du rythme difficilement controlables pac les auti- '
arythmiques, y compris les béta bloquants. insi [faction i
tensive de ! 'lalothane est débordée par le taux do cal Eclinliii.

lors de la manipulation tumorale.,

Le protoxyde d'azote et 1'Fnflurane sont wtili-J-
l'"Isoflurane pourrait s'avérer utile car 11 n'atlecle i !
stabilité cardio vasculalre cependant, son expdiriciove dons [

chirurgie du phéochromocytome est encore restreinic e

- L'analgésie ne comporte pas de particularitds -
les morphiniques dépourvus d'action histuwmnino- -
libératrice tels gue le Fentany! ou (740 fearann! 5

(Rapi fen™) ont été employésavec sat {s1uaclion,

- La curarisation : .
le bromure de pancuronium {(Pavulon=) esi odn it
bien qu’'i] art été incriminé dans (a sucvena. doeopio
hypertensifs., Le bromure de Vécuroniim depoucu
d'effet sur le systéme autonome a Ste utilise oo '
succeés dans cette chirurgie el ¢sl redOlmuiing s o
le curare de choix.
- La neuroleptanalgésie associant le Dropoerida!
(Droleptan®) au Fentanyl a été laryement wi:los

avec satisfaction dans la chirvucgie du nhoochoaiaa oo



La neuroleptanalgésic permet la préventicu des
troubles du rythme graves.
Le Dropéridol posséderait des propriétés alpha
1

lytiques s'opposant a ['action pressive des catécholaminie:

cependant, 1l serait responsabile d’acces hypertensifs.

Une seule étude randomisée dans | 'anesthiésic du
phéochromocytome a été conduite par ROISEN en 1982 : | '.utcur
conclut & "lrindifférence” quant & la technique anesthésiqu

employée mais a 1l'importance de la préparvation utilisde,

L'anesthésie peri durale, rarement utilisée scmb!c
8tre la solution anesthésique 1déale en cas de tumeur 1 rls
sécrétante. (e type d'anesthésie contribue & la stabilité
cardio vasculaire par un triple wmécanisme., La dé-afférental on
nerveuse de la région opératoire, le bloc svmpathique comgic:
et les effets systémiques en particulier myocardiques des
anesthésiques locaux. La libération des catécholamines ne peut

alors se produire que lors de manipulations de tissu luwmoral.,

A l'inverse, [’anesthésie générale profonde altirc
la contractilité myocardique, augmente ['irritabilii ¢ cuvdiaguc
et diminue la vasomotricité nériphérigue ;| exposant diusi &

un collapsus cardio circulatoire lors de 1'exérése de la ttuieur.

&) La Conduite ce 1'lnesthésie

ot

Une surveillance cardioscopique continue avec poss:biiit
d'enregistrement graphique, la mise en place de plusicurs vt
velneuses, et le cathétérisme artériel radial pour lu surve:!
lance continue de la pression artérielle sont réquis. {('n aioed
veineux de gros calibre est réservé au roemplissage, un au!re
& l'administration des drogues.

Une sonde de SWANN-CGANZ & thermistance est posec [

veille au soir de l'intervention sous surveillance hémodyna-
mique pour guider le remplissage et le traltement d'une eveulu!
le défaillance cardiaque. Sont également indispensables, uvav

sonde gastrique, une sonde urinarre avec dispositif & divsd-.



électriques. L'induction doit

P R L St NPT IR R S L e R A Rl AR S e

79

§

horaire, un défibrillateur, plusieurs pousses-séringues

LA REANIMATION PER OPERATOIRE

ctee conduite de fucon progres-

sive apreés oxygénation au masque of étre douce ol profande,

Trois problémes se posecnt : la préveation des aoois

cardio vasculaire aprés exérese,

1) Les Accés lypertensifs

hypertensits, celle des - troubles du rythme, 1'éventuel cotla,

Définis par Desmonds comme toute élévation Jde !

e

pression artérielle systoligue supérieure a 250 nun iy ot

thérapeutigze (322).

En 1984, cet auteur en distingue 2 {ypes

durée au moins égale & ! minute, ces accés Justifient unc

- les uns liés aux stimull nociceptifs, ne s'acoom-
iy 2

pagnent pas d'élévation signiricative du !unx

catécholamines plasmatiques ou de variarions

4

i

il

oo -

dynamiques significatives et sonlt preévemns poad e

anesthésie suffisamment profonde.

- Les autres, enrégisirés lors de la munipulatl v

tumorale, s'accompagnent d'une élévation constantc

du taux des catéchclamines plasmatiques ct dc

pertubations hémodynamiques [(augmentation duos

résistances vasculalires systémigues, augmealal 1ol

s

de la pression capillaire pulmonaire, evenlucl!lomen

diminution de 1'indev cardiague/.

Ces accés sont réversibles a [larrét de lo maipolo

tion tumorale qui est afors iupérative. Lour

i
{

IS I

ment repose sur l'utilisation des vasodilatatoues

- Le Nitroprussiate de sodium (Nipride-!
les résistances vasculalres systimiques

altérer leo débhit cardiague [ =600 acthion

.t;u(‘.‘

il

B

. i
Frovfed i -
{

ment réversihle le rend trés maniabilc noals
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Ntd

la grande efficacité expose au risqgue

d'hypotensicen

- La Trinitrine agit sur la prdcharge ¢t o

i,

utilisée avec satisfaction dans lu réaiio:

per opératorre ; de plus, elle upportore:

un dégré de protection myocardiquc.

~Parmi les autres thérapeutiques :
- Le Labétalol (Trandate™) priésente win ti oo

nient majeur, sa demie vie de . lHeures,

Depuis gquelques temps, on utilise un inhibitear

calcique Injectable

- La Nicardipine (Loxen*)

~ Quant aux anesthésiques halogdéncs, ow.

prooniétés hypotensives peul aider au

contrbdle des chifrres tensionnel s

2) Les Troubles «du Rythme

Tous peuvent &tre rencontrés. Lo trailement st

PR

avant tout préventif par une stabilisation tensionnel !¢ max

une ventilation en Normoxie-Normocapnie, une anesthesic suii:

ment profonde et l'utilisation de la Narconeurvoleplianal o=,
L'utilisation du Propranoclol cxpose & un triple risgue

déclenchement d'une poussdce d'Iasuflisance cardiague Dol

toubles conductifs, collapsus lors de |l 'exérisc,

Beaucoup d’auteurs le réservent aux dchecs doe 1

Lidocaine

La Lidocaine (Xylocaine¥) démeure 1'ani ] lorvtiniugu

de choix.

Elle posséde une action moindre, MALs S0N Callcd o

inotrope négatif est négligeable et sa durde Jd'action v

1



NN I P .
L'Esmolol, béta bloguant d'action courie pouirca::

& 153

trouver l&, une indication privildpiée,

3/ Le Collapsus Cardio vasculaire Post Fidosse

Le remplissage vasculaire vise d prévenie Co
collapsus, conséquence de la brusque interruption de la
sécrétion de catécholamines.

Il peut étre commencé en pré opdratoire, apres
etude hémodynamique, [’idéal étant la détermination de [

courbe de fonction ventricularire guuche pour chayue paticiil

Un excédent de | a 1,5 litre est en général suiii-in:
pour amortir la chute de la pression artérielle. Dans ces
conditions, le recours aux amines pressives est pou [riquond
aprés l'exérése, le remnlissage vasculaire étant poursuivi
jusqu'a ce que l'état hémodvnamique soit stable {pression

artérielle systolique aux cnvirons de 100 wm o),

III - L'EXERESE CHIRURGICALE

Elle est conditionnée par la précision de Il

localisation de la tumeur surrénalienne.

Elle requiert une bonne habitude de cette cliruraic
qui doit &tre réglée, minuticuse, en parfairte harmonic aeoc,

!l "équipe des anesthésistes.

EFlle nécessite une voie dlabord adaptee, unve
{

surveillance pédiculaire et une hémostase rigoureuse.

La technique chirurgicale doit obhéir & certaincs

- Ixploration de tous les sites de phéochromoe i -
ectoprques;

- Absence de manipulation brutale de la tumcor Gu:
doit "tomber' commne un fruit mie.

On a lr choix entre les voies postérieures, posicio

latérales retropéritondales et antéricures.



1/ La Voie Postérieure : dite de Yours Vv r

Elle permet un abord direct, sans ouverture de !

séreuse avec, sl besoin, possihilité d'un drainage déol v

Elle a été décrite par Young en 1930,

Sur un opéré en décubitus ventreal, cuisse e
sur' le bassin, épaules tombantes ; l'incision curanée .ot o o
point situé a 5,5 cm de la ligne des épineuses et & | <m -
dessons de la 10e céte. IN'lle descend oblique en bas ei o
dehors pour se terminer sur la créte (liagque & 8 cm de 1o

ligne médiane. (Voir Schéma N /.

L'incision passe par la 122 cdtce résdqguée, Cuunc
I7insertion vertébro costalce du diaphragme, ouvece 1o -
vrose périrénale de GLROTA er accide ainsi & la grande suo-
rénale.

La glande reconaue au milieu de la graisse gul
l'entoure, une fois enlevée au prix d'une disscction prudeai o
et d'une hémostase rigourcuse des pédicules principau: or ol
petits valsseaux accessolires par électrocougulation, lioutui .
ou clip, est examinée attentivement pour s'ussurcr que oo

a été compléte et sans fragmentation.

Aprés la mise en place d'un dratn aspiratic, [
p h {

parol sera fermée plan par plan.

i

L'intérét éventuel de ['abord de Young cst do
permetire par une double vole, la réalisation d'une surednn -
lectomie bilatérale en un scul lewmps, sans adcossito

modifier la position du patient.

Il est habituel de commencer par le <dté zauche |
la surrénale droite est abordée en second licu pal oo i

cutanée svmétrique au cdté 2auche.

La principale difficulré du cété droit st lice
aux rapports intimes que contracte la veine cupsulaire

movenne avec la velne cave (nféricure,
-



ISk}

La voie de Young respecte les organcs intra Pt nndian

La répercussion respiratoire et 1'[1éus paralytiqgue sont dvit....
;. . o - S . A
L’inconvénient de cette voie est lide & 1'6(railcss.

du champ opératoire.

Cette voie est surtout préconisée pour les tumevr s

ne dépassant pas 5 cm de dJdiamétre.

A

Pt = R

\T

SCHEMA N°5 : Surrénalectomie par voie postérieure. :

Incision postérieure de Young tracée sur [1'opérd

vue de dos.



2) Les Voies Postéro Latérales Retro Péritondal o

Elles consistent en une lombotomie.

Elles ont tait 1l’cbjet de multiples descriptions.

La voie la plus couramment utilisée est celle déciit

‘

par LERICHE.

Le sujet est placé dans la position classique de

la néphrectomie, couché en position latérale.

C'est une Incision transversale qui longe le Lard
inférieur de la 12& c6te et se dirige horrzontalewment vers
I'ombilic.

Aprés incision de ['dAponévrose superficielle et
dissection des mus¢les obhliques et transverses, le péritoinc
sera décollé soigneusement.

On accéde ainsi & la surrénale aprés ouverture de la
loge rénale.

Cettevoie de LERICHE présente |’avantage d'éviter
! 'ouverture du péritoine ; cependant pour une surrénalectomic
bilatérale, elle nécessite un changement de position de

l’opéré ou une ablation en deux tenmps.

Les lombatomies sont donc des voies électives qui
ménent directement & la surrénale. On leur reproche de nv
pas permettre le contrdle préalable des vaisseaux. Kllcs
ne permettent pas non plus l'exploration de la surrénale

contro latérale ni des autres localisations habituellcs,

La précision actuelle de la localisation de la
tumeur par tomodensitométrie autorise seule l'utilisa:ion

d'une lombotomie.



EN  RESUME

Le seul vral reproche qu'on neul apposer e
vores posicerieures ol pastcro Lot drales est de e Das el o

I''exploration des tumeurs de sitge oxira surrans! e,

3/ Les Voies Antdirienves Transnéritondsal.

(Malade en Jdécubitus dorsall

Llincision exi solt widdicne svnho- sis cuwbiloo oo
solt transversale, soit sous-costale droite et oouche 5o

prelongeant sur le muscle grand deoit & la demande,

2
&

L'accés & la surrénale droite c¢sr assez aisc, b

]
e

gue la glande soit particlloment retro cave of surtod: (o0 .

I
{Dr

patique ; par contrce & gauche, la surrédnale masquéc o

o}
-

rant par le pancréas doit &tre ahordée par voie miso ol

par ouverturce de l'arriére caviié ou par abaisscuent de o

grosse tubérosité gastriqgue.

o

r

Llincision sous costales est toujours possible,

[

quelle que soit la tarille de /a twneur. INlle peut étre

prolongée plus ou meins du ¢dté opposé selon les Jdidirculon -

e ou dlexploration de la surrénale controlaterale.
Cettevoje permet de contrdler en premier les valssclun i,
naliens, ce qul est essenticl duns la chirnrgic du phdaon o
mocviome. L'abord de la surrénale doite pent otee dittocte
par cette vole chez les pgens ohésces ayvant wine Lomene Lo
situde.

Les voies sous costules sont peu dEiabrunt o o
peu douleureusecs en période post operatoire ;oellcs oideen
= plus, un jour excellent

La voie antéricure :ranspéritonéalc cst une volc
de choix, en effet : elle donne non seulement wcels auy o
surrénales par une méme incision mais permet |lexplorafron o
ltensemble de la cavité abdominale, le traiicment ' dviarcld
lésicns associées et pour loes prosses [umears an canlool

vasculaire ainsi que [Tablation dlorranes voisins,



Indispensable pour cetaines lésions, corrtoe vor
antérieure comporte pour une currénalectomie simple, les
inconvenients d'un champ opératoire profond chers lTes obies,

le risque de blessure splénique of pancrdat igue, enltio 1o

inconvenients d'une large laparotomie et le risque de din oo,

paristale secondaire.

Y, Une Auire Voie : ext la Thoraco Pheéno Lanura v

Elle peut étre nécessuire pour extirper de voluwio ..

tumeurs avec un minimum de manipulations.

Si le probléme do la voie d'abord reste toujoucs

sujet a discussion, la préférence va actnellement aux fuci o -

sous costales agrandies & la demande, en bhi-sous costale et .

'
i
i
i

laparotomies médianes larges.

Fn cas de tumeurs volumincuses, il est toujour-

possible de réaliser une thoraco-phrénctamie complémentinrre,

Le choix de 1'incision Jdepend surtout do o nedor oo

de localisation de la tumeur =t de plus en plus, des ccoles,
Les 1nterventions qui s’'offrent & nous soul

La surrénalectomie totale,
La surrénalectomie nartielle,

Qu la tumorecctomie {on cas do tuwmour ex el stz ol fo
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Iv - LES SUITES  OPERATOIRES

[

Les suites opératnires sont !s plus souvent BN
Une surveillance hémodynamique post opératoaoiere de 20 flone.
est toujours pratiquéce on salle de réanimat ion portant s
la pression artérielle, leponiis e rvthae cavdiaque cr 1o i,
La monitorisation électro cardiogpranliique sera mwial ciave o

moins 2L heures,

Un bilan cardio vasculaive comprenant le dosace o
enzymes cardiaques et un hilan neurologique seront peoi g !,

lendemain de I 'intervention,

La pression artérielle doit sc¢ stabiliser cal..

d'intervention a un niveau volsin doe 1a aoewal e,

Un dosage des métaneéphrines urinaires, URe seua:i.c
IX mols, puls chaque année aprées llintervention o5 ndocs ..
pour dépister les possibles riécidives et ou d'éventuclicy iy,

tases tardives,

certaines complications post opdratoires ol g i
rapportées notamment des accidents Jd7hypoglvedmic icos Lo

libération d'insuline secondaire au sevrage - en calccholamin. -

Le suivi du malade 7 Tong erme pent 86re wheoguc

TTAS LN} N ~ - L3 -
PRt {8, Ue [suvindraae o

par la survenue du syndrome Jo NELS
depuis 1978 ; est une complication redoutable Jdes <ueion -

lectomies bilatérales ; c'est o conséguence Jdluae Lamen

lobe antérieur de I 'hvpophyse anparal ssant avaal Lot Cleo o
patients jeunes, avaent 30 ans.

]

Sur le pian clinijgue, 11 se tradait poar vne fe
pigmentation, des ciéphaldes avec mipraines et dos foondol o

la vision,

La radiooraphic du crine recherche un Slurers s oo
adrograp & !

de la selle turcigue. [.'hyporhysectomie transsphénoidale

. ‘ . ) A ey
représente un traitcment eflicace du syndrdme de NELSON



Y]

Dans les séries récentes, la rmortal (16 e, Gl
est pratiquement nulle et la courbe de survie des nalico: .
opérés de phéochromocytome hénin se confond avec celle o i

normaux.

Plus de 80 % des patients sont norwmotencus s
résection de la tumocur.

Deux cas particulicrs méritent d e sonl oo

.t

* Au cours de la grossesse

Les indications du traitement ol rerroteoal S
particuliérement difficiles ; les chuix sont Jos cuas o o 1o

i
a adapter différemment pour chaque obhscovalt o,
Trois attitudes sont coependant possihics
- [Ixérése du nhéochromocyt e of D60 oo e

I'accouchement o torme,

- dAhstention durant 1o BPO3SEE3C¢, aocuilclione,

puls exériése du phéochromocyt ome,

- Cdsarienne ot exéerdse simtliance o Ghon

mocytome au vorsinase du termo,
- fon

Le choix thérapeutigue se situe dans un cont oot
f 7

tres différent selon que le diagnostic est poss au core~ i

deux premiers trimestres de la grossesse of sclon qgue Lo

praticien s'accorde ou non un <Slai en contrélant T G o

£

et en préparant la patien’e o ]'accouchement o o 1 i

Pt

vention par la prise orale Jde Phénoxylenzamine alpiva Hhilog. o

Pour chaque attitude adoontde, le nombre de caw oo

trop restreint pour permettre des conclusions 3tati{stiquom
signiiicatives. Néanmoins, quand le diagnostic est [ui! u

ours des Deux premicers trimestres de la grossesse, la mort .

C
l1té maternelle élevée des séries anciennes incilont b ol o

[

mander [ 'exérése précoce du pléochromocytone.

Adu cours du & trimestre de la grossesse, oo D
patientes alpha bloequdes, leos chances opt lmales de sucvoo o
;

t
foetrus nh |/ t Ff toes Har 1o oosarg e s ocoumbinoe |
IgeLus sembirenl olrertoes par /1o cosarienne comnliooe a 1

o

L

résection tumorale.

A N A



S

Cas des Phéochromocytomes Malins

Leur traitement esi décevant et comproend & volo:

a®)- L

a Chirursio

Flle doit étr

unigues ou doubles.

Llle €11

mine

e convisagée en cas de wmllastiasos

un maxinmum de t1ssu tamoral oo

favorise l'action des thérapeutiques complémentalres.

bc

}

.x/ -

Le Traitement Symptomarique

Son but est dtaméliorer le confort et la swuevic o. .

malades.

T
FA

{

fart

4+

aux béta bloguants

appel

et 3y

aux alpha bhlogquants assocics oli 1o

urtout a !'alpha-méthyl -paratyvoas::.

In cas de diffusion mérastatique, les traitement .

antitumoraux par chimiothdérapie ou radiothérapic ol s

fait la preuve de leur cfficacité.

Dans quelques cas, la combinaison de ces (rui! cuc! ~

ou l'injection de doses

thérapeut igues e Métalodubeinay ! -

guanidine radio-iodée ont permis des survics profongdes.

LN  CONCLUSION

Le pronostic des phéochromocyromus ivalins vl

réservé mais non dramatique ;1 lextension clant vonmerad e

lente et loco régionaleo,



CHAPITRLE ]I

NOS  OBSERVATIONS
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Notre étude porte comme énoncé sur neuf obscrvasions

et dix ftumeurs.

Une enquéte effeciude aupris des autres scrvices o
chirurgie a permis de rctrouver (rois cas o pldochromooyt i
dans la méme période, dans le service de chirurgie dioest oo
du Professeur ANGATE au CHU de Treichville ; tandis qgu'un scul
cas au CHU de Cocody a été publid dans la "revue wédicale oo

Céte d'Ivoire’ en 1973 (85).



OBSERVATION N°1

Mensieur A0, fveoirien Agé do I8 ans Tl hasod: 1, .,
- -~ 9 . F - . -
le 26-09-76 au CHU de Treichvilic on raison diane lchie o,
N ; 7 o F O . N N . ,
matclogie fonctionnelle : céplialdes intenses, phosphoms, arthe.
gies sueurs profuses et dyspude dlelflort, L'érat géndeal oy

médiocre.

Lithistoire de la maiadie rémontait en 1977 : fi-

symptbmes semblant s'&tre Installés progressivement.

A l'admission dans (e service, ce malade sans aqi -
E]
cédent particulicr se plaignait d'une gdne douleureusc s
[ (S 4 L) B

cordiale. Il présentait des signes Jd'insuffisance cardiigae
gauche : dyspnde d’effort et de décubitus, tachyeardic o
110/mm permanente brulit de maiop, soulbfie syvstolicae o
apexo-axillaire évoguant une ‘nsuiliszance wmitrole Fouat o
le. Le choc de pointe &tultl ddévié o vavche. La To40 o
130790 mm Hg. Plusicurs pcoussées tensionnellces parorysit o
furent enrégistrées au cours doe {hospitalisal con (1850100 o of

- +
i

Llexamen ostéo articulalire était norumal. Lo rvostoe de 7o

~+

était sans particularilé,

BILAN BIOLOGIQUE

Ht L0 T ; Hb 14 100 ml ;0G5 3 600 ; PN L0 % o PV Dxoc

Lymphocytes 32 % ; VS Iire heuare J6 mn ; VE J0 Jreure W0
TP 70 % ; Transaminascs : TCO 15 wuiimd PGP 70 uiiml

Uricémie : 79 mgll ; Glycémie 1,20 gil ; HGP type dialhiid fgue

créatinémie 8,6 mgll ; Lipides totanx 5,75 gif, Prbeincwm e

Urée : 0,60 g/l ; Protéinurie : U ; lectrophorise de 700 0
Y - AT cae . T3 7 LI

A1 A2 ; lonogramme sanguin ; Na Lol g il Ned ) 90 2ol



BILAN PRADIOLOGIQUE

. La Radiographie tacracique objectivarit un eo-s

ventricule gauche.

v L'UIV était normale

. L'anrtographie par Sedlinger ne mettait pus= n
évidence d'image radiologigue pauvant évogucr un
phéochromocytome ; mais 11 existait un a=pect o
lésion athéromateusc sur ['aorte sous réuale of
peut étre sur l'artére ischiutique gauche
(Docteur KERFELEC).

En résumé, 1l s'agissait d'un ifvoirien de 1S aav

présentant des poussées hypertensives avec rétentlisscm it

i

cardiaque et oculaire et mise en évidence d'un taux ldéve o'

Devant 1'altération de 1l 'état général, avec auwal. - -
sement, les signes d'insuffisance cardiague rehellc uu traiic-
ment, le malade fut transféré en chirurgie avec le Jiagnosi.

de phéochromocytome probable.

Le malade fut opéré le 2-11-76 {Professeus ORNET

La tumeur fut rapidement repérée, volumineuse (photo N 1 ! 10~
hilaire rénale gauche. L'Iintervention chrirvugicale so ddlrra/ui
sans Incident ; les suites opératoires rurent sinmples. 75000
général s'améliorait rapidewent. La T\ restaic stable

119775 =m lig.

L'A V.M., était & 3 mglli h le 11-12-76. Le walad.
révu 3 mois plus tard &talt en excellente santé et oo sonl i

tous les signes cliniques et biologiques ot la gucérison.

L "examen aratono patholosigue, atfrirmait le Jiopiosr o

de phéochromocytome.

Le malacde fut réhospitalisé 3 ans plus tavd ; o
3-12-79 en raison de la survenue depuris un an env:icon de
céphalées pulsatiles violentes, de crises sudorales & poed-

dominance nocturne d'une giéne thoraciqgue ifaltermil !t nt.

avec palpitations.
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A llentrée dans le service, la T était de PHOZ70 e i
malis quelques poussées paroxystiques modérées (1601100 i ;!
étaient enrégistrées au cours de | lhospitalisetion. T a'v v
pas de signe d'insuffisance cardiaque. Le coeur &tait O it

augmenté de volume & la radiographiie thoracique.

L'ECG montrait des signes d'hypectropliie veatiivulaire
gauche et d'ischémie antérieure dtendue, avec ondes T ndebive.
profondes, pointues et symétrigues, trés évocatrices o Tiirie e

cardopathie adrénergique.

Le dosage de 1'A V M était & 6 mgl24 H.

Un test au sulpiride était trés nettement posilif

avec élévation franche de la T dés Ja lére minute 150000 we il

;M ;
S

3 220/100 mmn fHg et élévation franche de 1AV M (20 meilL bk

L'artériographie objectivalt une hypertrophic surrcoa
lienne droite (Photo N°2 J. On concluait & une récidive prodiabiie
du phéochromocytome.

Le malade fut réopérsd le 22-11-80 par JTombotumic o
(Professeur CORNET). On découvrit une tumeur arrondie de 2 i
de diamétre de siége surrénalien drort dont l'exérese se Jdoccuela
sans Incident.

On pratiqua une surrénalectomie pactielle drotie.

Les suites opératoires furent simples.
L'examen histologicue de la pitce opdratoire

confirmait le diagnostic de phéochromocytome (Dr RATN Processcar

Loubiére).

Révu un an plus tard, le malade présentait des ciéplialeo

avec un TA & 190/120 mmn lg.

Le malade devait étre perdu de vue par la suiic.

P



PHOTCGR: “HIE N°1  : Tumeur plurilohée mais bhien encopsulée
retrouvée au niveau au hile du rein gauche
sans connexion avec la surrénale ni le

rein - homolatéraux
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OBSERVATION N°2

L'enfant N'dr. K., ivoirien, d'ethnie Baoculé, &agé
de 11 ans fut hospitalisé au CHU de Treichville le 21-3-78
en ralison de la survenue deptls un mols environ de céphallcs
avec troublesvisuels, de palpitations et de précordialgics

avec le diagnostic de tumeur cérébrale probable.

A l'entrée dans le service, ce malade sans antécédent
notable était agité et obnubi1lé. Il présentait un état sub
fébrile. Il existalit une protrusion des globes oculaires
doulcureuse et une baisse de ['acuité visuelle. Le pouls
était & 130/mn. Il n'y avait pas de signe d'insuffisance |
cardiaque. La TA était a 250/160 mm Hg. Il existait une polyuric
polydipsie.

On se trouvait devant un jeune garcon de 11 ans, qut

présentalt une HTA permanente.

Les diagnostics de néphropathie hypertensive ou de
phéochromocytome étaient évoqués et un bilan para clinique

étalit entrepris.

BILAN BIOLOGIQUE

Ht : 35,2 % ; Hb : 11gl100 ml ; GB : 14 000 ; PV 5270
PNE : 21 % ; Lymphocytes 36 ‘b ; Plaguettes : 356 Uﬂﬁ/nmﬁ ;
VS lére heure 13 mn ; 2& heure 35 mn ; Cholestérol total : 2,14, (/.
Lipides totaux : 6,24 gll ; Urée : 0,36 g/l ; Protéinurie : U
Créatiniémie : 9 mg/l ; Glycimie : 1, 05 g/l ; Groupe sanguin .|
Rhésus positif ; ITonogramme sanguin : Na : 140 Meqll ; Kf4,2 Mcyil
Selles : présence d'oeufs d'ascaris.

ASLO 166 unités ; Fibrinémie 3,80 g/l

To: 12 mgl24 h le 9-3-78 puis
20 mgl24 h le 24-3-78.

L'examen du F.0., montrait de nombreux exudals @l

ra7ies avec étoiles maculaires stellaires ; un 1o

P A



Dt e 2ot et s < 0 S5

98
papillaire droit, une paleur papillaire gauche.

L'ECG du 22-10-78 (Docteur CHAUVET) montrait une
tachycardie srnusale & 130/mn ; zrandes ondes 2 en VI & 12 1
indice de Sokolow -Lyon & 40 mn, limite pour l'dge ; pas de

signes €évidents d'hypertrophie ventriculaire gauche,

BILAN RADIOLOGIQUE

. L'UIV effectuée le 28-3-78 était sans anomalies
(Dr CROS)

. L'aortographie abdominale par cathétérisme retro-
grade de l'arteére fémorale droite (Docteur KERFELEC)
effectuée le 24-4<78 montrait : un aspect noruul
de l'aorte abdominale et de ses branches ; une

vascularisation rénale normale, une absence d'imagc

évoquant un phéochromocytome.

. Le retropneumopéritoine avec tomosgraphie mettait
en évidence une image de tumeur de la surrénale

gauche de 5 cm de driamétre (Photo N°3 /.

Le patient était alors transféré dans le service dc
chirurgie le 23-06-78 (Professeur CORNET) qui réalisait par
laparotomie médiane sus ombilicale 1'ablation d'une tumeur
bien ronde de 5 cm de diamétre, adhérente a la surrénulc gauche.

L'lintervention se déroula sans incident.

Les suites opératoires étalient bonnes.

L 'examen histologique confirmait le diagnostic de
phéochromocytome (Pr ETTE, Dr RAIN).

Le bilan post op€ratoire montrait le 26-06-78 une
TA & 120/70 mm Hg.

L'AVM du 26-6-78 était a 7,5 mgl24 h ; celui du
3-7-78 & 1,5 mgl24 H.

.......
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Le FO du 18-7-78 révélait une Importante amdéllioration

avec regression totale des exudats et hémorragies a droit

[+

seuls deux petits exudats juxla papillaires persistaient i

gauche.

Un an aprés, le malade présentait tous les signes

cliniques et biologiques de la guérison..
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OBSERVATION N°3

L'enfant NG. K., ivoirrien dg¢é de 106 ans, hospit

REN S

le 10-2-81 au service de Médecine du CHU de Treichville poare

céphalées, flou visuel et oedéme papillaire au I".0,

L'histoire de la muladie remonteralt au mois o

1980 par l'apparition de céphalées temporales maiinalcs

accompagnées de bourdonnements d'oreille et de troubles visac!s

Durant les trols semalnes précédentes, le malade accuse

dvspnée d'effort d'installation progressive. L'étude Jdox

dents étaient sans particulari:é.

A l'entrée dans le service, le malade se pluign

de céphalées de troubles visucls {barsse doe T'acuiid v

d'asthénie et d'un amalgrissement non chiffré,

L'examen clinique notait une dyspnée d'effort
une TA : bras gauche 200/100 wm g : une T bras droit [

Hg. (en position assise) ; une tachyvarytlhimie & la pointc,

. ',
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hvpochondre droit sensible ; une absence d'oedéme des menbrcs

inf., de réflux hépato jugulaire et d'hépatosplénomégalic.

Mal Bré un traitement symptomatique (Tranxéne 5%

Modurétic*, Visken* et Nepressol>), 11l fut noté le {(7-2-v

une épisode de crise paroxystique avec [[TA a 1727145 i

Le I'O était au stade 1],
Le diagnostic d'lITA maligne fut évogué et un b

& visée étiologigque fut entrepris.

BILAN BIOLOGIQUE

He : 38 % ; b 12,2 gl 100 wml ; CB 8 900 ; PV 5
o
PIE :+ 6 % ; Lymphocytes 41 T : Plaguettes 292 000/mn’
VS : lére heure : 10 mn ; 20 lLeure 30 mn ; Glycémie 1,
Créatinémie 7,6 mg!/l ; Acide urique 63 mg!/l ; Cholestérol
Lipides totaux : 78 g/l ; TP : 55 % ; Tonogramme sanguin
156 Meqil ; K : 4,5 Meqgll ; Albumine et sucre : O dans Io

Selles : présence d'oenfs d’ascaris.

Taux d'A VM : 37 we /20 11,
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L'ECG & la limite de la normale, montrait unc
tachycardie sinusale & 120/mn avec axe normal ; indice do

Sokolow - Lyon a 38 mm.

BILAN RADIOLOGIQUE

L'U IV du 21-2-81 (Dr PAOUL) révélait une séordr o on
précoce cf 'symétrigque avec un discrit empat cuicr

pyelonéphrotique des cavités.

. L'aortographie abdominale par cathétérisme vumo: !
droit suivie d'une artériographie sélective o
I''artére rénale gauche (Dr CALVY) fait le¢ 2000 50
montralt la présence d'une masse twmoralce aroonidio

hypervascularisée d'environ 7 cm de diamtre =iiq.o.

en projection du hile du rein gauche,

A noter qu'en cours d'examen artériographique, !
malade fut trés agité présentant des malalses wal Jd3Find o .
élévation tensionnelle de 200 & 220 mn Ilg de waxima apeds oo
Le malade présenta quelques heures plus tard un étal de ol
(TA imprenable ; pouls filant ; somnolence! rapidement [l
par remplissage vasculaire avec [,5 [ de plasmion et de =inp

1so groupe et 1so [lhésus.

Le malade fut transtdéré dans le scrvice du [Proicssci

CORNET ot il fut opéré le 13-2-81.

A I'ouverture de 1'abdomen par laparotomic méd i
sus ombilicale, on découvrait une tuméraction surrvdnal icin
bien visible, refoulant le péritoine postérienr. La twmecor

était située juste devant le hile rénal gauche.

On pratiqua une surrénalectomie gauche arnsi qo '
contrdle de la surrénale droite ; la palpation des zones
latero aortiquesdepuis le diaphragme jusqu'd la biturcation
iliagque, la palpation du pelvis ne revelorent pas ol outces

tumeurs. Le fole était normal.



L’examen de la piéce d'exérése (Dr PRAIN) cornclaar

& un aspect histologique compartible avec le diagnost o .

phéochromocytome.

0.D.

Les suites opératoires Ffurent simples. La T se

normalisait & 120/90 mm {lg le 20-"181.

Le

Le

AV
I,

AV
FO

Le

dos%?e de 1AV M était & 5 mel24 1 le 29-3-51.
'O de contréle du 2-4-81 notait

1710

r: €toile maculaire exudative - séque

I
—
-
L
P
-

d'HTA, dégénérescence rétienne.
» 7110

: Dégénérescence maculaire

malade devait &tre perdu de vue par la suite.



11}

PHOTOGRAPHIE N*4 : Volumineuse tumeur de 10 cm de diamdire

’

entourée d'une capsule épaisse, lisse.
A la coupe, présence de caviltés pscudo
kystiques hémorragiques scépardes par un

un tissu plus ou moins nécrotique, blanchitre.

2 3 v e A 1R~

d8elslsizn0 o | 4 ¢l
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OBSERVATION N°/

Madame KAC. 4., femme jvolrienne Gouro, HONas e

27 ans, admise & l'Institut e Cardiologic le hL-1-82,

‘ Zlle présentait depuls trois ans environ, des
céphalées, des sueurs et des palpitations apparaissant ot

cédant de facon paroxystique,

L'examen per critigue permettait de noter unc

poussée d'HTA & 300/150 mm Hg résolutive en phase POSE Crit g

Le reste de 1'examen somatique était normal, om o

notait pas d'organomégalie ni de masse palpable & 1'cxumen Jdo

! "abdomen.

BILAN BIOLOGIQUE

Ht : 35,5 % ; Hb 11,8 g/100 ml ; GR 4. 400 000 ; GB : 5. 1oo
PN : 61 % ; PNE : 39 Lymphocytes : 36 %

VS : 1ére heure : 40 mn ; 2¢ heure 80 wn ;

Glycémie : 0,76 g/l ; Urée : 0,33 g/l ; Créatinémie : 15 nisg 1
Cholesterol : 1,67 g/l.

Albumine et sucre : 0 dans les urines,

Le taux d'A V M n'a pu étre dosé par défacllance Ju
laboratoire.

L'examen du F O étaijt normal.

L'ECG montrait ischémie lésion sous eplcardique
antéro latérale.

Hypertrophie ventriculaire gauciie avec allongement
de Q T

BILAN PRADIOLOGIQUE

LU TV était normale

Le T 0O G D : objectivait un refoulement de ! ERTE.

3
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tubérosité gastrigue en avant,

- L’artériographie sélective pratiquée le [8-]-37
montrailt une opacité peu dense, réguliére, Ljcn
limitée, arrondie de 10 cm de diamérre, de a0
surrénalien gauche sans Possibilité d'individia-
liser les pédicules artériels. (Phioto NY§& 7,
Le patient étart alors transféré dans le servi.e
de chirurgie du Professeur CORNLET qui réalisait le 9-2-a2
par laparotomie nédiane sus et latéro ombilicale, ['ablation
d'une tumeur ronde, lisse et réguliére, bien encapsulde

de 12 cm de diamétre, de siége surrénalien gauche,
L'intervention se déroula sans Iincidents,
Les suites opératoires furent simples.

L'examen histologique confirmait le diagnostic

de phéochromocytome sans critire de malignité,

Revue 5 mois plus tard, la malade présentait i ous

les signes cliniques et biologiques de la guérison.

La TA était & 120/70 mm [ler,

L N
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PHOTOGPRAPHIEE N°5 : Voluminense tumcnr surrvcaalienne gauche

bien eucansulée monltrant a& la coupe des
zonecs poalychromes, rouges vineux,

blanchitres ou. jaundtres
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PHOTOGRAPHIE N°5 : Artériographie montrant ance opucilid peu

dense réguliére, bien limitée, arrondie,

de 10 cm de diamdtre de siége suredénalion
gauche sans possihilité d'individualiser

les pddiciles artériels.
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OBSERVATION N°5

u L'enfant DIA MA, jvoirien de 14 ans présentarr
depuis 9 mois environ, des cénhalées, troubles visucls,
insomnie, hypersudation nocturne, dyspnée, anxidté, criscs

de naussées et vomissements avec eruptions cutanées.

,Clnqnm154p1u§ tard, le malade nrésent era un tahlean

d'oedéme aigii du visage.

Ln octobre 1982, le malade sera réhospitali=é Lu

service de pédiatrie dans un tableau d'insuffisance cardiague,

L'examen clinique a mis en évidence un galon =vstaling,

gauche avec une TA & 210/160 um lg.

BILAN BIOLOGIQUE

At 2 40,3 ; Hb @ 14,8 g!100 ml : CR : 4 890 000 ; GO G0 oo

PN 4l % ; PNE : 1 % ; Lymphocytes 25 9,
{ mre : 0,80 ol ;

<
o
.

VS lére heure 3 mn ; 2& heure 6 in ;
Urée : 0,15 g/l ; TP : 85 1 .

Albumine et sucre : O dans les Urines.

Le taux d'4 V M était & L5 mal24 1.
L’examen du FO était au stade IV.

L'ECG montrait une hypertrophie ventriculual re BRI

BILAN RADIOLOGIQUE

L'U I V montrait vne augmentation de volunic e
<

l'ombre rénale gauche.
Aucun autre examen iocalisateur n'avait €ré rdulisc.

Le malade est alors transféré en chirurgie daus /.

service du Professeur CORNET -our suspicion de tumeur soccdinfy
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comptie tenu du contexte de nhéochromocytome,

Par laparotomie médiane sus ombilicale, le [2.][ -y
on réalisera (Professcur CORNET) ['ablation d'une tumeur oot
de 8 cm de diamétre trés adhérente et trées vascularisée (¢ S

surrénalien gauche.

L'intervention se déroulera sans incident.
Les suites opératoires furent simples.
L "examen histologique de la préce opératoire Conl i

le diagnostic de phéochromocytome sans caracteére de tma o g

(Dr BODAHANDY ).



OBSERVATION N°§

L'enfant DIAL. Ih., beulh de 12 ans, élave 3 Yopouson,
présentait depuis un mois un tableauw d'II.T.:\, Lvee cephal dos

sueurs et palpritations.

L'examen clinique efrectyé au service de PEdiut e
du CHU de Cocody a montré une TA & 2001170 mm He, un pouls .
104/mn ; un état d'obnubilation, diminution de 1 'acuite
visuelle, oedéme palpébral avec mydriase bilatérale, un  auwis -

grissement Important non chiffré soun lremblement des Cxtioa

Le malade signalait par ailleurs des vomil ssement s
alimentaires.
Les diagnostics d'HTA maligne et de phéochromocy t ..

furent évoqués et un bilan €tiologique fut entrepris.

BILAN BIOLOGIQUE

Hb : 11,6 g/100 ml s Ht 32 % ; GR 4. 320 000 ; GB35 Lo

PN 52 % ; PNL : 2 % ; Lymphocvtes 48 % ;

VS : lére Heure : 3 mn ; 2e heure : 12 un ;

Glycémie : 0,80 g/l ; Urée - 0,22 gl ;créatminduie N AT

Albumine et sucre : 0 dans les urines.

Le taux d'A V M n'a pas été dosé par défaillance Jduy
laboratoire.

L'examen de FO montrait wune fthrombose bilatérale e
l'artére centrale de la rétine ;oun oedéme papillaire ; des
hémorragies disséminées avec exudats massifts

Au total FO stade IV.

L'ECG montrait une tachycardie sinusale avoce Lo .

trophie ventriculaire gauche de tvpe diastol ique.

.......
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BILAN RADIOLOGIQUE

L'artériographie rénule sélective montoaic ure ¢

surrénalienne droite de 6 cm sur 4 cm, hypervasculari sée.

Auctne autre investigation radiologique n'a 816 elffccius,

Le malade fut transféré au service de chirurgie du
Professeur CORNET qui réalisa par laparotomie médiane sus oahiiicai
le 24-5-83, 1'exérése d'une tumeur de la taille d’un gros et o

poule de siége surrénalien droit,
L'intervention se dérovla sans incident.
Les suites opératoires furent simples.

L'examen histologique de la piéce opératoire confiituis:
le diagnostic de phéochromocytome sans critérve de malignitd
{Dr  BORDAHANDY ).



OBSERVATICN N°7

Madame CNA. P., femme de 31 ans d'origine béninalse,
antécédent de césarienne récente & 8 mois et demi, adressdie o .-
le service de médecine du CHU e Cocody pour donleurs abdomin.,

. . S . . .
persistantes, céphalées, sueurs et crises hvpertensives jraeroxy -

tiques & 230/150 mm Hg.
L'examen clinique effectué le 16-7-§3 révele un said-
a 49 kg, une taille & 1,63 m, une crise d’'insuffisance Candd s

avec hépato mégalie et reflux hipatn Jugulaire.

L'état général est médiocre par atlloeurs,
o

BILAN BICLOGIQUE

Ht 2 33,1% ; Hb : 11 G100 ml : GB 3 400 ;PN oLy

PNE : 0% ; Lymphocytes 55 49 .

VS : lére heure 6 mn ; 2& heure 29 mn ;

Glycémie : 1,18 g/l ; Créatininémie 6 mgll ; Lipides torauy =~

GR A RH positif ;

Le dosage spécifigue de 1'4 V M n'a pu e réal s

par défaillance du laboratoire,

BILAN RADIOLOGIQUE

L'échographie abdominale a montré unc massc sus SN NERY

droite de 8 2 10 cm de diaméfre.
Aucun autre examen local isateur n'a Sté 1éali s,

La malade sera t(ransférée au service de chirursie da
Professeur CORNET pour suspicion de tumeur surrénalicnnec Canii ! o

tenu du contexte de phéochromocytome.

Une laparotomie médiane sus ot sous owmbilicale oo

pratiquée le 2-8-83 révélant iine tumenr surrdénaliennc ol
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de volume d'une orange de 10 & 12 cm de diamétre.

En per opératoire, une hémorragie par plaie de 't

rénale droite a nécessité une néphrectomie droirte,

Les suites opératoires furent simples

stabilisée & 130/90 mm Iig.

s o la T4 s'est

L'examen histologique de la piéce opératoire coniirum
le diagnostic de phéochromocytome sans signe de maligsnité

(Prof. DAGO).
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PHOTGRAFHIE N°7 : Tumeur bosselde, englobant touite la suirénale,

adlérente an pdle supérienr du rein droit,
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PHOTOGRAPHIE N°8

Echographie ahdominale montrant uane foriation

-

hétérogdne siégeant au dessus du pdle supéricus

atr rein droit, entre le pdle supédrienr du reiu,
le diaphragme et le foie faisani évoquer uno

masse surrénal ienne.

DISTRrCE

SERICE: MED :'.0‘




SCHEMA N°7

U
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AN

et 88 L0
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[

Montrant une volumineuse tumeur daveloppée aux
dépends de la face interne de la surrénale droitl e,
en position retro pédiculaire rénale ¢t retro cauve
débordant a gauche en s'insinuant daus |'espace

inter aortico cave.

R

»
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OBSERVATION N°8

Madame AK. J., Jeune ivoirienne de 23 ans qui
présenté au début du mois de septembre 1985, une hémat cmise
de petite abondance, suivie d'énisodes de sueurs, palpitarion.

et d'asthénie qui ont nécessité une hospitalisation & ['Tustitur
Cardiologie d'ABIDJAN du J septemhre au 10 Octobre 1985,

A sa sortie, la malade est adressde au Professeur
SOUBEYRAND de Médecine II, qui décela une T4 a 180/130 iy e,

3

L'examen clinique & !'admission révéla une ME s S

1

abdominale du volume d'une orange latéro ombilicale diaite, .0

mobile, régulidre et Indolore.

La malade présentait un bon état général .

Un bilan étiologique fut entrepris.

BILAN BIOLOGIQUE

Ht : 35,6 % ; Hb : 11,7 GC1100 ml ; GB 2 5 4500 ; GR 4 760 000 -
PN : 40 % ; PNE : 1 % Lymphocytes : 60 % ;

VS : 1ére heure : 12 mn ; 2& heure 20 mn ;

Urée : 0,40 g/l ; Glycémie : 0,90 gll ; Creatininémie : o 1!
Protides totaux : 79 agll ; Cholesterol : 2 g/l ;

Albumine et sucre : O dans les urines.

Tonogramme sanguin : [a : 106 mg/l ; Phosphore : L1 mail

Groupe B ; Rhésus ; BW négatif.
TP : 86 %
Taux d'A VM : 40 mgl24 h.

BILAN RADIOLOGIQUE

L'échographie ahdominale révelait la présence od'une
tumeur escavée située en avant du pdle supérieur du roin droit,

contenant quelques échous.

. L'artériographie pratiquée le [6-1-87 wmontrail
une absence de visualisation tumorale, d'artére ou de vascud i

tion anormale.

.......
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La malade présentajt une grossesse de 2 mois ayunt
fait 1'objet d'un curetage par suite des irradiations subios

au cours des différents examens.

La malade fut transférée au service de Chirurgie
du Prof. CORNET,

La laparotomie médiane sus et sous ombilicale pratiquec
le 30-1-87 permit de découvrir une tumeur implantée dans lu por: g
supérieure de la racine du mésenteére de 8 cm de diamétre, bossolc.,
ferme, mobile et située sur la face latérale de 1'aorte abidom nad

au dessus du pédicule rénal et au dessous cu Je duodénum.

Apreés incision du péritoine pariétal postiéricur, on

disséque la tumeur qui présentait une adhérence poOstérictre 1.

Intime et ne possédait pas d'artore nourriclére,

Les manoeuvres de dissection de la tumeur entraindren!
des accoups hypertensifs, de plus, la ligature des derniers
valsseaux de la tumeur entrafna un collapsus brutul avec areot

cardiaque.

On pratiqua un massage cardiague par thoraco! cumic, e

ui permit une réprise des battements cardia ves au bout do 95 el
q

Il s'agissait d'un phéochromocytome pré aortique
supérieur de ['organe de ZUCKERIANDI, .

La malade étant dans un coma irréversible depuis o
fin de l'intervention décéda & J8& post opératoire, au servicoe

de Réanimation.

Les troubles du rythme cardiaque tvpe de fibei!ilari o
ventriculaire enrégistrés lors de ['exérése compléte de Ta tumear
furent irréversibles et sont sans doute responsables o fo o

du malade.

et e s e

e o N
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OBSERVATION N°9

M.P, jeune ivoirienne de 25 ans 4Céﬂuf8,%§pdﬂfqui5H6«¢Ju<
une H.T.A. paroxystique évoluant depuis 10 ans avec des E01 sades
de céphalées, sueurs et palpitations auxquels il faut ajouter
un oedéme aigi du poumon par myocardiopathie hypertensive Jusulde

en Mai 1988 & 1'Institut de Cardiologie d'ABIDJAN.

La malade fut ensuite transférée au service de Médeoine 4
du CHU de Treichville pour bilan étiologique de son hypertension

artérielle,

L'examen clinique effectué en Médecine a révéld une f

a 250/140 mm Hg et la présence d'une masse pe€ri ombilicale nauche,

ferme et non douloureuse de la taille d'un oeuf de poule,

BILAN BIOLOGIQUE

Ht : 35,5 % ; Hb : 13 gl100 ml ; GB : 7 400 ; GR 4 720 pop ;
Lymphocytes 64 % ; PN 30 % ; Fosino 6 % ; Plaguettes 312 Q00 ;
VS : 1ére fHleure 18 mn ; 2é& heure 45 mn
Urée : 0,15 g/l ; Créatininémie : 8 mgll ; Glycémie : 1,01 o!];
lonogramme sanguin : Sodium : 135 meq /1

Potassium 3,9 meq/l

Calcium 119 mgil

Albumine et sucre : 0 dans les urines.

Cholestérol total : 1,60 g/l ; Protides totaux : 76 sitl o ;
Bilirubine totale: 6 mg/l ; TP : 83 % ;

Groupe O Rhésus positif ; IFlectroplorése de 1B : 41 12 ;
BW . Négatif

L'examen Cytobactériologique des urines a montré une flore mic, o-

bienne abondante avec de nombreuses cellules épirthéliales alt épdo.,

L'examen parasitologique des selles a montré la présence dc
kystes d'Eschérichia coli.
Le taux d'AV M étart & 45 mgl24 h le 2-6-88,
et a 48 mgl2L h le 10-6-88.



f {? > .
L'ECG a montré un rythme sinusal avec de rares et

systoles ventriculaires.

BILAN RADIOLOGIQUE

- L'aortographie abdomino thoracique descendant HINTE
cathétérisme fémoral droit suivi d'une artériographic sélect (v,
de Z’artére‘rénale gauche (Dr MONCANY ) pratiquée le [1-[ti-xN o
montré la présence d'une masse Jo 10,5 cm de diamitre, arcondi-,
Sse projetant au niveau du pole inférieur du rein gauche, aux
contours relativement réguliers ot modérément hypervasciul! irisce

par des artéres lombaires gauches,

’

Au temps tardif, cetrc masse est hétérovcae, wvoe. abhoo

de retour veineux appréciable,

Cette masse évoque la présence d'une tumecir sderétant o

en position para aortique sous rénale gauche.,

Il faut signaler une HTA PAroxystique post angiograniig .

de 250 mm Hg de maxima sur un fond de TA & 170 ram Hg en rmovenne

et n'ayant pas nécessité l'usage de la PegItine,

- L'échographie abdominale pratiquée le 15-6-88 a pivdlo
la présence d'une masse échogéne- de 7,8 cm de diamétre contonain:
des logettes hypo échogénes. Cette masse est situde en amont de .
partie moyenne de la partie inférieure du rein gauche faisunt

evoquer un phéochromocytome en position ectopique.,

Devant la calcémiec élevie (119 mgll), on u évoqud |y
possibilité d'un syndréme de Sipple ou néoplasie endoc:ine
multiple type. Ila, cependant aucune masse evoquant un cancer

médullaire de la thyrorde ou un adénome para thyroidien n'a it

retrouvé & I’examen du cou de la patiente,

Le dosage de la calcitonine et I'échographic du cou .
vue d'une exploration thyroidienne et para thyrordienne n'ou: .-

6té réalisés,

-.e/.-.
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La malade fut transférée dans le service de chivarare
du Professeur CORNET Je 20-10-8%,

La laparotomie médiane sus et sous ombilicale pratiguic
le 4-11-88 par le Professeur N'GUESSAN Alexandre permit 1'exérise
d'une volumineuse tumeur de 8 cm de diametre de Stege para aort

et sous rénal gauche.

L'intervention se déroula sans incident s les surltces

opératoires furent simples ; la T. s'est stabilisée 5 120/81) it )

Il s'agissait d'un pheochromocytome de |'orsanc Ji
ZUCKERKANDL .

L'examen histologique de la pléce opératoire était
en faveur d’un phéochromocytome de forme compacte & cellulces
réguliéres (Dr BEAUMEL).

Révue un mois plus tard, la malade présentait tous los
signes cliniques et biologiques de la guérison @ la tension ae o
le étart a 130/80 mm Hg.

La calcémie de contréle normale n'a pas incité 3
entreprendre des exploration plus poussées dans le cadre Jd'unc

néoplasie endocrine multiple avec enquéte familiale.
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Avant de commenter nos observations, nous préciserons
L e a . o S
I'intérét et la place du phéochromocytome en milieu africain Do

qui va permettre de comparer notre série a la cuasufstigue

africaine et occidentale.

I - - PLACE DI PHEOCHROMOCYTOME FEN MILIEU AFRIC 1IN

LES DONNEES DE LA LITTERATURE

Les publications africaines portant sur le phéochromocyt o .
sont relativement peu nombreuses. Elles émanent essentiellcwen!

des auteurs anglosaxons exercant en Afrique de 1'est.

Somers (27) en 1967 fait sur le sujet une revuede !u
littérature regroupant 14 cas assez bien documentés, rapportés

principalement en OQUGANDA.

La littérature francophone démeure pauvre et, si
l'affection est signalée par différents auteurs, au cours d'étuilcs
sur 1 'hypertension artérielle chez le noir Africain, les observu-
tions détaillées sont exceptionnelles. Cependant, en regroupiail
les différents cas publiés par les différents auteurs en Aicique
Noire, depuis les travaux de CONDAT (27), DRUNETTI (18) et [lrs
travaux sud Africains de BOTMA (11), CARIEM (19) et HUDDLE (56),
1l est possible de trouver 48 observations suffisamment Jétailldice
permettant de définir les aspects généraux de la waladic ches 1o

noilr africailn.

A - FREQUENCE DIY LA MALADIE
Chiffrer la fréguence réelle du phéochromocytome est
difficile en Afrique plus qu'ailleurs et on ne peut établir que

des estimations.

En effet, le nombre de series africalnes est restreint
par rapport & celles occidentales et de plus, les moycns lechniguces
d'exploration pour détecter !'affection sont encorc liwiteés dans

notre continent.,
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Il est certain que Ia maladie est rare : TROWEL (07: .

en 1960 ne trouve aucun cas publié dans la littérature afiica:

TOURE, DIOP et SO0W (27) de DAKAR 3 propos d'un o i
phéochromocytome rapporté en 1979 ccnstatent que ['affection

est exceptionnelle en Afrique.

En fait, avec SOMERS (27), on peut estimer que le
phéochromocytome n'est certainement pas une maladie plus ruarc

en Afrique que dans les autres continents.

KOATE et DIOUF (85) estiment la fréquence du nhéochra.

=

mocytome a 0,52 % des hypertendus hospitalisés,

BEN NACEUR (17) en. 1980, en TUNISIE cstimeé so Lrogine

~

situe la fréquence de I'affection a 0,53 % des hypertendus
hospitalisés dans le service de médecine interne du CHU (e

Treichville.

Ces chiffres sont identiques & ceux des statistigucs
européennes ou les phéochromocytomes représentent moins de |

des causes d'hypertension artérielle  PLOUIN (98) estime la

frégquence du phéochromocytome & 4,2 o/oo de la populaticn des fyoert o

cependant les conditions de travail et les possibilités d'int

gatoire ne sont pas les mémes.

a 1% de la méme population SOMDUANODII  (85) & ABIDJAN, e¢n Ju-

Une étude récente au U.S.A. (27) montre qu’il n'y 4 b

t -

de différence de fréquence entre les sujets de race noire et coun

de race blanche.

B - LE PAYS D'ORIGINE

Le phéochromocytome a fait I'objet de nombreuses
publications sur tout le continent africain,; sa présence
a été signalée en Afrique de ] 'Cuest ;5 a DAKAR et ABIDJAN {143,
28/, au Magreb (6; 37, 38, 39, 84) en Afrique du Sud (11, 19,
56) et & 1'Est du continent.

L 4
4
R S



1246

C - LE_SEXE ET ['AGE

Les 48 observations Intéressent 30 sujets de seve
féminin, 18 de sexe masculin., Parmi ces 48 observations, on
note &6 malades dgés de moins de 15 ans : 4 garcons (11, 12, |-

14 ans) et 2 filles (8 et 14 ans).

Les dages extrémes sonr 8 et 57 ans ; l'dge moven Ju

diagnostic est de 26 ans.

D - LES CIRCONSTANCES DE_DECOUVERTE T LES Pl

-

DU_DIAGNOSTIC

La gravidité apparait une circonstance assez Lrdgaen
de révélation du phéochromocytome : douze fois sur les JU cus
féminins ; dans 4 cas, entre la 24L& et la 30a semaine, duns ¢
€as au cours du travail avec collapsus, dans un cas au cours e
la 8& semaine et dans un cas dans le post partum. Deux fois, ['4. .

de la grossesse n'est pPas précisé.

Sur le plan clinique et para clinique, aucun caecucti .
ne parait différencier le phéochromocytome en Afrique noire,
L'hypertension artérielle peut revertir tous les modes : ' umne

hypertension d'allure bénigne jusqu’'a 1 ’'hypertension malign..

Sur le plan biologique, aucune étude d'ensemble¢ ne
peut étre envisagée, car les renseignements ne sont pas sufiie. .
dans un bon nombre de cas. Le dosage de ['acide vanyl mandel g,
quoique controversé et anba.idonné dans de nembrenx pays oeciden
taux démeure ] 'é]lément primordial du diagnostic dans la plus pace
des cas. Cet examen de réalisation facile est tres précicuy oo
Afrique ; malheureusement 1] n'est pas sacore pratiqué dans .

nombreux pays d'Afrigque Noire.

Le dosage des métanéphrines qui est |'cxamen /e RYRTES
Sspécifique pour le diagnostic biochimique du phéochromocy !t v
n'est pratiqué couramment gqu'en Afrique de Sud et dans corrain.

pays du Magreb comme le Maroc.

Un diabete est noté g fois parmi ces 48 observarinn.,

e ox L



TABLEAU N°3

Montrant 1'influence de la gravidité

dans les series Africaines et Occidentales

Auteur HiF Craviditeé
Nbre Malades
VAYSSE 18132 4132
50 (13 %)
BESSON 2111
27 16/11
(18 %)
CORNET 574 214
9 (50 %)
NOIRE 18/30
(40 %)

48




E - LA TOPOGRAPHIE
La localisation est précisée dans 47 cas. Sur ces .7 .

i1l y a e 22 localisations surrenaliennes : [} fois i droite, U
a gauche. Dans 25 cas, la localisation est oxtra surrénaliennc,

La plupart des localisations ectopiques ont été rencontrées

Organe de ZUCKERKANDL , péle inf. du rein, coellaque, pacavirr i,

hile du rein, retropéritonéal, vésical, latero aortique,

Etant donné le nombre relativement peu élevé d¢ cus,
cette fréquence des localisations ectopiques (53 % des cas'
n'est peut étre qu'apparente, mais elle pourrait bilen aussi ;o
pas étre purement fortuite. Si ce caracteéere était confirmé .

des études ultérieures, il serait assez original. Il ne parul
/

Pas sans conséquence pratigue, notamment dans le déroulcment Je.

examens a pratiquer.

En effet, en 1 'absence de scintigraphie & la metaiovdo-
s grap

benzylguanidine ou de tomodensitométrie, I'aortographic slulii.

devrait occuper une place de choix en Afrique pour le UCpisiaue

des formes ectopiques.

Le tableau n°4 compare Ia localisation du phéacheomn. .

tome dans différentes series Africaires «t Occidentales.

of

N



AUTEURS s 1 EGE
Nb. Malades Surrénalien
(D - G) Ectopique
VAYSSE 47157 10157
50 (25 - 22) 18 %
BESSON 30135 5/35
27 (13 - 12) (14 %)
CORNET 6110 4110
9 (3 - 3J (40 %)
AFRIQUE NOIRE 22147 25147
48 (13 - 9) (53 %)

TABLEAU N°4
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F -~ LE_TRAITEMENT ET_LES RESULTATS THERAPFUTINUES

By

L'évolution est préciscée dans 43 cas. Un note
guérisons, 10 décés, un refus d'intervention, une recidive, i

malade évadé. Le pourcentage global de déces est da 96 o

Cette mortalité &levée peut s'expliquer par le a5+
que six deces sur dix zntéressent des femmes enceintes - o
sait le pronostic sévére de l'affection au cours de la Yrossoes

I'a mortalité maternelle est de ! 'ordre de 48 % selon MI7T1E !

De plus, 8 déceés sur 10 ont licu entrc 1954 o1 Ju~y

qul est une période de balbutiement de la chirurgie du Dlidor

mocytome : la mortalité au cours du traitement chirursical o

phéochromocytome était de 24 9 en 1951 selon APGAR (2],

De cette révue de la Iittérature, nous POUVONS 1}

les mémes conclusions que CONDAT (27), 4 savoir

Le phéochromocytome n'est probablement pas une
affection plus rare en Afrique que dans les aud s

continents,

- La moyenne d'dge des malades est netlement infonr,.
a celle de 1l 'Europe ; cela pourrait s'expliquer

par l'espérance de vie qui est basse en Afriqgue,

- Une assez nette prédominance féminine se dégage,
beut étre due & la fréquence de révélation de -

maladie au cours de la gravidité,

- Les aspects cliniques et biologiques n'ont pas o

{

caractére particulier,

i



- La fréquence .des localisations ectoplques nn'ocst

peut étre pas un hasard.

- Le pronostic de l'affection tient en grande pactic

aux qualités de I'infrastructure hospitalicre.

Il - COMMENTAIRES T ASPECTS PARTICULINRS DI

NOS OBSERVATIONS

Notre serie comportant neuf observations de phéochrunoe
tomes sur une période de 13 ans nous permet de faire quelques oo

mentalres.

A - DU POINT DE VUE EPIDEMIOLOGIQUE
Notre serie est composée de neuf malades : 5 sujets de

sexe masculin et 4 de sexe féminin. On ne note pas de prédominis .«

féminine nette comme dans la sériec africaine ou la gravidité (1ot

une place prépondérante : sur un total de 48 malades, on signuale

30 femmes et 18 hommes,; on retrouve 12 femmes enceintes sur Ju,

La moyenne d'dge des malades qui est de 19 ans apnarai:
toutefols Inférieure & celle des statistigues Luropéennes
d'Alexandre (2), BESSON (8), SALA (10h) respectivement %1 ans,

et 47 ans.

Cette relative jeunesse de la population malade est
retrouvée dans la littérature africaine et pourrait s'expliquer
par une espérance de vie basse en Afrique plus que par un

Caractére Iintrinségque spécilique a notre continent.

........
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Dans 1'étiologie des H.T.A., le phéochromocytome
n'apparaft donc pas comme une effection plus rurve en AT eigu
que dans les autres continents. Le fait d'aveir observs phusic
cas de phéochromocytomes depuis 1982, & travers Al eigue ) ao -
recherche systématique doit faire remettre en cause | 'Usscrt, or

selon lagquelle le phéochromocytome serait rare. cheg P'Arpdcain.

Déja en 1967, SOMERS (27) en OUGANDA farsait lua wméoe
remarque apres avolr découvert 4 cas de pheochromocytones e

5Ix mols.

B - SUR LE PLAN DU DIAGNOSTIC

1) Commentaires Générayx

les aspects clinigues de nos observations soat Loul i fa.: e .
pPosables & ceux décrits dans la littdrature : notamment lcs crises o i
paroxystique retrouvées dans 7 observations, les crises o [T QCIi ) o

retrouvees 3 fois et les crises vasomotrices (céphalées, sueurs, Pad it iy
presentes dans 8 cas.

La palpation d'une masse abdominale (observacion Y.
et 9) s'accompagnant d'une exacerbation des troubles est to0.

évocatrice.

Notre derniére patiente connue et traitée depuis [97x
pour H.T.A. a été explorée 3 la suite d'un oedéume aigli du poriuwon

précédé de sueurs, céphalées, palpitations.

Malgré des glycémies a la limite de la normale, not i
Série se caractérise par un seul cas de diabéte : (observat/on

n°l), hyperglycémie provoquée de type diahétique.

Dans les statistiques occidentales de V1VSSk CLI7 ) o
d'Alexandre (2), les troubles de la glycorégulation sont (uwoor.,
respectivement 22 cas de diabéte sur 50 et 12 cas de diabére -
17.

Dans les statistiques africaines les troubiles de |
glycorégulation sont rares : sculement § cas de diahble sur

48 patients.
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Ln fait marvquant o notre série est ['absence de

nennlasie polvendocrinienne ot de stigmate de phacomatose.

e diagnostic positif est uniquement biologique, il

repose sur le dosage de ll'acide vanyl mandélique (A V M) dans ie

i

!

nirines de 2% henres, Cette methode, la seule praticable dans
notre laboratoire, quoique de plus en plus abandonnée & cause
deoson manque de senstbilité, nous a permls a chaque forls

dlahonti e au diagnostic.

le dosage de 1'A V M a été pratiqué chez 7 patients
rovélant des taux variant de 12 a 48 mgl2L h.

Le dosage des métandphrines urinaires qui a une
senEihifiras dingnostique de ! 'ordre de 100 % n'est pratigué
e dans de rares pays sur e continent Africain : Afrigque
daSud et Magrebh (NAROC) .

En fart, en zone tropicale, le probleéme posé est celur
i dosapre Systcematique de 1 V M chez tout hypertendu ; sa
realisalion doublant le coit du bilan biologique minimum récom-
SR T par L0 A S,

Il est donc souhaiiable d'obtenir un dépistage sélectir.
PMouin (28 propose de séleciionner un sous groupe de patients
lecpertendus présentant la triade Symptomatique (céphalées, sueurs,
palpitat ions}, triade choisie pour sa spécificité (93,8 %), sa
censibilité (90,9 %) et sa valeur d'exclusion (99,9 %) pour le

didonastie de phéochrnmocytome.

[l Taut done effectuer le dosage systématique des
it echolamines ou de [eurs métabolites urinaires chez les

potrents livpertendus présentant cefte assoclation symptomatique.

La mise en évidenc: de la tumeur peut s'avérer part:-
colifrvement délicate du fait des nombreuses exigences auxquelles
THopenlowe fronver confronter coaovens techniques Iimités ou

ol ad i lant s,



Parmi

les examens radiologiques pratiquss,
I 'échographie abdominale effoct

malades a permis de visualiser
De ce fait

d’un phéochromocytome.

L'artériographie qul est aménée i
un réle important en absence de

sensibilité globale que de 60 7.

Le retro prneumopéritoine pratiqué uniquement

notre deuxiéme malade a permis

de
muelte a l'artériographie et § ]/

urographie intra veincu-~.c

Malgré l'absence de la tomodensitométrie, Y ¢

sur 10 ont pu étre localisée

5 avec précision avant
(3 tumeurs localisées & la surrénale

droite,
@ la surrénale gauche et 3 cas de tumeur

Le tableau n°5 compare au
Européennes & la notre.

uie chez nos
la

tumeur 3

tout bilan

c:1 z] N

tomodensitométrie n'a

localiser la tumeur

2 fumeiurrs

S ectopiques

j’.-t
5-

sl

trois dernices
chague fols,

» on pourrait conclure comme Julien (58 que | Téckh -

graphie doit é&tre systématiqgue dans

vechorchie

I“l{\’('."
2 e
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Uit 51 oft

Cleires it @ >
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plan clinique des =61 105
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IABLE N°_ 5 _CONPARAISON CLINIQUE AVEC D'AUTRES SERILS
: SIEGE
AUTEURS NOMERE ASE HE MERN HTa T A CRISES DlAaBriE o o )
MOYEN SEX - = VM i —
ANNEE (Période) (Extrémes)| RATIO PAROX. | PERM. SURURS | D G BILAT. | ECIOP. MUL!/
. VAYSSE - 1971 50 31, 4 18/32
0/50 43/50 6/50 32/50 22/50 {21~ 17 3 10 3
(Paris) (10 ans) (20 - 70) 0,5
ALEYANDRE - 1683 17 41 6/11
6/17 16/17 14717 15/17 12/17 5 -6 0 Z 0
{(Paris) (5 ans) |15 - 75) 0,5 '
BESS0N - 1985 27 44 16/11
11727 G/14 b7 o- ¢ 5 4
{(Luvsznne) (60 arns)i 22 - 1) 1,45 (
| y B
S4L4 - 1850 Y N 5/10 ! |
; , FETR LTV 1014 R A 7 :
DG IR mnog, 20— 70y 0,4 ‘ ! f i
i | , i | | : i .
. s . SO R S SR L
| * | | | | |
AILSANT i 17 ! L i 116 : § : | ! ] ¢
; i yo LT TEALT PO i - 1 : ] z
- IRRL O OIU s Oo- Ty Ey ' , §
S | |
| . T ST T i i B I
| ! i w |



Z2) Commentaires Particuliers : Les Manifeztaticiz

Cardiaques

‘1

La majorité de nos malades (observation nsy 1, 2, 7,
5, 6, 7, 9) ont présenté des signes cliniques o0 électriyues
d'atteinte cardiaque avec au premier plan une tachycardie

sinusale et une hypertrophie ventriculaire gauche.

Dans la pathogénie de l'atteinte cardiaque duphéociiru. .
on considére gqu'elle est due & deux phénoménes : d'une puaci
!l'imprégnation catécholaminique correspondant au concent e
"myocardite adrénergique' de VAN VLIET et d'autre part 1'hvieo-

tension artérielle.

L'hypercatécholaminemie entraine une majoration
considérable des bésoins en oxygéne du myocarde, induilsant

aussi des signes d'insuffisance coronarienne fonctionnelle ave.

.
[
]

des signes électriques d'ischémie. Dans les observaticus
nous avons noté des signes électriqgues respectivement d'isulicmi.
étendue avec des ondes T négatives, profondes, pointucs, syué-
triques et d'ischémie lésion sous épicardique entéro latérule.
Ces troubles de la répolarisation ventriculaire, notammnent
Ischémie sous épicardique sont fréquemment soulignés damns o
littérature (74, 105).

Selon MARCO (74), les troubles du rythme ne sont puc:
rares, mals trés variés, allant des troubles de la conduct ic
aux troubles de l'excitabilité auriculaire ou ventricilaire,
Les troubles du rythme présents dans nos observations n~ ., . ¢i
6 se résument essentiellement & une tachycardie isclée ot por-

manente.

MARCO et collaborateurs (74) la notent 11 Fois sur 00,
Quatre de nos observations (1, %, 5, 6) comportent des aspects
d'hypertrophie ventriculaire gauche. Cette constatation classi-

que signalée plusieurs fois dans la littérature (74, 105) ne se

Jifférencie pas des aspects rencontrés chez les patients aticints

'"HTA non endocrinicnne.
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¢ - DU _POINT DE VUE TOPOGRAPHIQUE
1 Considerations Cénérales

Sur les 10 phéochromocytomes de nos neuf ohserevatiuns,
(tableau N°2) quatre ont un sigge ectopique (deux au niveau du
hile du rein gauche, et deux au niveau de [ ’'organe de ZUCKLPL2 0]
soit une fréquence de 40 %.

Cette fréquence des localisations ecltopiques ¢sli
retrouvée dans la revue de la littérature africaine [(25/ : suc
les 48 observations de la série africaine, le pourcentaye des

localisations ectopiques s'éléeve a 53 % (25/47).

En Furope et chez le noir américain, la [réquence de
at

la localisation ectopique est estimée 3 20 % chez !'adulte [2x
En Afrique, si une sinple coincidence ne peult étre
formellement exclue en raison d'un nombre de cas relativament
restreint, une grande fréquence des localisations ectopiqucs
nous paraft probable., De ce fait, la réalisation de¢s examens

complémentaires devrait en tenir coupte.

En 1l'’absence de scintigraphie & la M [ B G dans la
plupart des pays d'dfrique, l'aortographie globale nous appairali
comme [ 'examen le plus adapté pour la mise en évidence de coes

localisations atypiques.

La fréquence élévée des formes ectopiques en Airique
peut s'expliquer par le fait que les volumineuses tumncucs
Jénéralement extra surrénaliennes possédent une activits .
sicrétolire réduite, de ce fait on a le temps de mettre en

uvre des examens para cliniques pour les identifier ;
a1dis que les tumeurs surrénaliennes moins volumineuses,
"&dent une activité sécrétoire plus importante, de ce 1ait
g and nombre de malades possédant des tumeurs surcvénalicnae-

1t mourir en Afrique avant qu'on ait pu faire le diagnustic.
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Le diagnostic de ces tumeurs surrénaliennes esl aussi

freiné par les moyens d’exploration limités en Afrique.
Particuliéres

Considérations

2)
Parmi nos d:fférentes localisations, celdle du hilc
rénal et de ['organe de ZUCKLRKANDL nous paralssent Intéressiiii..-
e

Phéochromocytome du hile rénal
concernent un phéochromaovs o,
au
n"s.

)]

[N

i

effoctuce:

a4 considérer.
a®) -
Deux de nos observations
du hile rénal gauche : observation n®°l avec récidive
de la surrénale droite 3 ans aprés et ['observation
Les phéochromocytomes du pédicule renal ne sont pa-
fréquents. MILLIEZ en 1964 signale 3 observations connucs (27,
BOTMA en Afrique du Sud signale un cas en 1986 (11).
L'aspect classiquement séveére de ['[ITd avec rétenti -
sement sur le coeur (observation n°l et 3) et le FO [obscrvation
n°3) est retrouvé dans nos observations.
L’observation n°1 est particullére par le fait qu'ellc
constitue le seul cas de récidive de notre série.
Le diagnostic a été en partie étayé par la posiliviie
du test au Sulpiride tant clinigue (élévation lrés nette cof
rapide de [ 'HTA avec sueurs et palpitations/) que blolopiguc aiv o
franche du taux d'A V M.
Cette observation confirme la régle qui veul que (ot
fasse l'objet d'une exploration
T A ST,
il bhosoia

surrénales,

[~

opéré de phéochromocytome
les

élévation
abdominale la plus compléte possible depuis ['orifice hiatul
jusqu'au petit bassin.
En |'’absence de scintigraphie & la N I 1 @,
2

explorer systématiquement
une biopsie des surrénales avec examen anatomo patholopique atin

de dépister une éventuelle récidive ou des métastascs & sl

PR
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