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OBJECTIFS

A travers ce cas clinique

1- Etablir le diagnostic positif du phéochromocytome en se basant sur des 
      éléments cliniques et paracliniques

2/ Réunir les éléments cliniques et paracliniques orientant vers une NEM2A, 
      rappeler l’anomalie génétique en cause et préciser les particularités du 
     phéochromocytome et de l’hyperparathyroïdie entrant dans ce cadre

3/ Planifier la stratégie de la prise en charge thérapeutique et de la surveillance 
     à court et à long terme d’une NEM2A

4/ Proposer une stratégie de dépistage familial d’une NEM2A.
	Vous êtes priés de respecter le délai de 10 mn pour la présentation du cas en fonction des objectifs fixés


_________________________
Patiente âgée de 36 ans hospitalisée pour exploration d’une HTA avec des pics hypertensifs
Antécédents familiaux 

Père hypertendu

Lithiases rénales chez un frère

Sœur opérée de la thyroïde

Antécédents personnels 

Lobectomie thyroïdienne droite à l’âge de 20 ans.
G4P4, 4 accouchements par césarienne, notion de toxémie gravidique au cours de la première grossesse.
Histoire de la maladie 

Remonte à 2 ans marquée par la survenue d’accès faits de palpitations, tremblements et sueurs profuses. Ces accès surviennent sans facteur déclenchant évident, persistent une dizaine de minutes et cèdent spontanément, laissant la patiente très asthénique. L’évolution était marquée par l’augmentation de la fréquence de ces accès (1 à 2 fois/jour) avec notion d’amaigrissement chiffré à 13 Kg les 2 derniers mois. Des pics hypertensifs (TAs arrivant jusqu’à 26 cm Hg et TAd jusqu’à 15 cm Hg) ont pu être objectivés lors des accès avec persistance d’une HTA permanente en dehors des crises. La patiente nous a été alors adressée pour prise en charge.

Examen physique   

- Poids = 60 Kg, taille = 1,59m, tour de taille= 90 cm  
- Pâleur cutanée

- TA= 15/9 cm Hg, pouls= 100 bpm

- Cicatrice de cervicotomie de bonne qualité, palpation d’un nodule infra-centimétrique   

   au niveau du lobe thyroïdien gauche ferme indolore mobile à la déglutition et qui parait 
   être bien limité. Pas d’adénopathies cervicales palpables.

- Auscultation cardio-pulmonaire normale

- Examen abdominal normal, pas de masse palpable
- Le reste de l’examen est sans particularités

Examen du fond d’œil 
Pas de signes de rétinopathie hypertensive
ECG 

· Rythme régulier sinusal à 100 bpm
· Indice de Sokolow à 35mm

· Pas de troubles de la conduction ni de la repolarisation
Examens biologiques
- NFS : GB= 9350/mm3, GR= 4,73* 106  /mm3, Hb= 13,2g/dl, Plq= 185000/mm3 

- Ionogramme sanguin : Na+= 138 mmol/l , K+= 3,5mmol/l, 
- Créat= 88 µmol/l,
- micro albuminurie= 13 mg/24 heures
- HGPO à 75g : G0= 4,3 mmol/l, G2h= 4,8 mmol/l
	
	J1
	J2
	J3

	Calcémie (mmol/l) 
	2,7
	2,6
	2,8

	Phosphorémie (mmol/l)
	0,7
	0,8
	0,6


Dosages hormonaux
	
	J1
	J2
	J3

	Bloc Métanéphrines-normétanéphrines urinaires (mg/24h)
	2,8
	2,9
	2,6


TSH= 3,4 mU/l
Calcitonine= 18 pg/ml
PTH= 65 pmol/l

Examens morphologiques

Radiographie du thorax
· Index cardio-thoracique= 0,56

· VG d’aspect globuleux

Echographie thyroïdienne 
Lobe droit non visualisé.

Hypertrophie compensatrice du lobe gauche.

Nodule hypoéchogène bien limité polaire inférieur finement hétérogène sans microcalcifications mesurant 7,2 x 4,7 mm
Absence d’adénomégalie cervicale

TDM thoraco-abdominale 

Volumineuse masse tissulaire para vertébrale gauche, assez bien limitée mesurant 6x5x5cm. Elle est de densité hétérogène après injection iodée, délimitant des zones de nécrose centrale. Elle est limitée en arrière par le psoas et le rein gauche, à droite par l’aorte abdominale et en avant et à gauche par des anses digestives tout en respectant un liseré graisseux de sécurité.
Pas de lésion d’allure secondaire décelée.
Traitement 

La patiente a été mise sous Alpress® 5mg 3cp/jour et Avlocardyl® 3cp/jour avec un régime normosalé, permettant d’obtenir un profil tensionnel correct et une fréquence cardiaque entre 60 et 70 bpm.
