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INTRODUCTION



INTRODUCTION

Les corticosurrénalomes malins, couramment apmelgso-surrénalomes sont

des tumeurs rares, agressives développées agmléircorticosurrénale (1) (2).

lls représentent 0,02% de tous les cancers. Laglance est d’environ un a
deux nouveaux cas par million d’habitants par ait, e prévalence de 25 nouveaux
cas par an en France (3).

Il s’agit d’une tumeur endocrine qui peut étre ficmenelle ou non.

Lorsqu’il s’agit d'une tumeur fonctionnelle, la gsentation clinique et
biologique la plus fréquente est celle d’'un syndeaie Cushing (4).

Dans ce travail, nous rapportons une observatiotodé&osurrénalome chez un
patient présentant une pancréatite aigué, dansuede® montrer les particularités
diagnostique et thérapeutique de cette tumeurdnufaisant une revue actuelle de la
littérature.

Notre travail se divise en trois parties:
- Dans la premiére partie seront détaillés les difiés rappels;

- Dans la deuxiéme partie, nous aborderons la igi¢iser de notre cas;

- Dans la troisieme partie enfin, nous discuteromsotre expérience par

rapport aux données actuelles de la littérature.

Nous terminerons par nos suggestions et quelquesdeaonclusion






PREMIERE PARTIE: RAPPELS

I- RAPPELS ANATOMIQUES (5) (6) (7)

Les glandes surrénales ont été observées pourelaigre fois en 1563 par
Eustachi.

Ce sont des glandes endocrines de faible volunpaiets, une droite et une
gauche. Les glandes surrénales, appliquées a d¢a pastérieure de I'abdomen, sont
situées au voisinage du pble supérieur de chaqoecogrespondant, le long de la
portion sus-hilaire de son bord interne, situéassdas loges surrénales dans la région
rétro-péritonéale.

De couleur grise jaunatre, de forme irrégulierigsesont de consistance ferme

mais friable.

[.1- Situation et morphologie

Les glandes surrénales se trouvent dans la régioopéritonéale, dans la loge
rénale et sont séparées du rein par le feuiller istirréno-rénal du fascia rénal. Elles
sont entourées de la graisse para-réiidles mesurent de 4 a 5¢cm de long, de 2 a 4cm
de large et leur épaisseur est de 5 a 10mm ledarigprd qui s’appuie sur le rein, de 3 a
4mm sur 'autre bord. Elles pesent 5 a 10g (le pest tres variable).

La glande surrénale gauche est plus haut situpki®ipetite que celle a droite;
elle se projette sur la partie moyenne de Thllletest en forme de goutte; tandis que
la glande surrénale droite est plus bas situde selprojette a I'union Th11-Th12. Elle
est appliquée devant le carré des lombes, au beiteine du psoas et elle est
triangulaire.

Elles présentent deux faces: une antérieure, mardué sillon d'ou émerge la
veine surrénale principale: c’est le hile de landk une postérieure orientée en arriere
et en dedans. L'extrémité inférieure de la glanelérauve en contact avec le pédicule

vasculaire rénal. Le grand axe de la glande esht@riobliguement en haut et en dehors.



[.2- Moyens de fixité

Les surrénales sont fixes dans l'espace rétroguerdl sous-diaphragmatique
thoraco-lombaire. La loge rénale présente deudléesiiantérieur et postérieur qui vont
se fixer en haut sur la face inférieure du diaptmagar le ligament phréno-surrénalien.
Les surrénales sont fixées a l'aorte par l'interiaiée de la vascularisation artérielle.
Les veines et lymphatiques ainsi que la crinierevewese issue du plexus coeliaque

jouent aussi un role important dans la fixation si@senale.
I.3- Rapports (Figure 1) (8)
1.3.1- Rapports postérieurs

Les surrénales sont situées devant le diaphragnmévaau du dernier espace
inter-costal.

Elles répondent aux corps vertébraux ainsi qu'a2q*® cote et au pédicule de
Th12. Et entre le diaphragme et les glandes sug®rse trouvent le sympathique, le
nerf grand splanchnique, le petit splanchnique, cld de sac pleural costo-
diaphragmatique et la partie externe du gangliani-benaire ainsi que des veines
lombales.

La glande surrénale droite est en plus en rappat &a racine interne de la
grande azygos; tandis que la glande surrénale gaesthen rapport avec le canal réno-
azygo-lombaire.

[.3.2- Rapports antérieurs

La glande surrénale droite est en rapport avegléaoolique droit, la deuxieme
portion du duodénum et le foie, tandis que la gtasdrrénale gauche est appliquée au
bord inférieur de I'aponévrose du transverse, gpge avec le corps du pancreéas,
'estomac, l'arriere cavité des épiploons, la geossbérosité de I'estomac, le bord
supérieur du corps pancréatique et I'artere spleniq



-Splenic vein

-D) Adrenal

Figure 1: Rapports des glandes surrénales surumeupérieure (Vaughan) (8).



l.4- Vascularisation (5) (6) (7)

La vascularisation artérielle des glandes suresnakt multiple est assurée par
trois sources principales (Figure 2) (9).

Lorsque les arteres phréniques inférieures veded'sorte abdominale montent
vers le diaphragme, elles donnent plusieurs branpoer les glandes surrénales (les
artéres surrénales supérieures).

Une branche moyenne (artere surrénale moyenne) lgsusurrénales nait
directement de I'aorte abdominale.

Des branches inférieures (artéres surrénalesienfés) naissent des arteres

rénales puis se dirigent en haut jusqu’aux suresnal

A linverse de cette vascularisation artérielle timl¢, le drainage veineux
(Figure 3) (9) est généralement assuré par une seuie, la veine surrénale principale
quittant le hile de chaque surrénale sur la fatéremure et descend obliguement en bas
et en dedans. La veine surrénale droite est cetrse jette directement dans la veine
cave inférieure; alors que la veine surrénale gauehoit les veines diaphragmatiques
inférieures et forme le tronc capsulo-diaphragmegjgchemine pour rejoindre la veine
rénale gauche.

Les lymphatiques des glandes surrénales se drameestles ganglions latéro-

aortiques au dessus du pédicule rénal.

|.5- Innervation

Les surrénales possédent une innervation trés righesuit les pédicules
artériels. Il existe trois grands pédicules nerveestinés aux surrénales:

- le plexus surréno-diaphragmatique, accompagniesit artéres surrénales
supérieures;

- le plexus surréno-rénal, issu du plexus réhateompagnant I'artére surrénale
inférieure;

- le plexus surréno-solaire, le plus important.



Figure 2: Vascularisation artérielle de la soaté (Alan J Wein) (9).

Figure 3: Vascularisation veineuse de la surg(lan J Wein) (9).



[I- RAPPELS HISTOLOGIQUES ET EMBRYOLOGIQUES

Une glande surrénale comprend deux parties histpleghent et

embryologiquement distinctes.

II.1- Rappels histologiques (Figure 4 et 5) (11)(

La corticosurrénale (1 a 3mm d’épaisseur), situdnédiatement sous la
capsule d’enveloppe, présente trois zones dissinuae 'agencement de leurs cordons
cellulaires):

- La zone glomérulaire, a la périphérie, forméayamipes de cellules disposées
en arc de cercle ou parfois en formations arroneligemeérulées»; c’est une zone douée
d’un haut pouvoir de régénération;

- la zone fasciculée ou zone moyenne, est formeéeetiules groupées en longs
cordons sensiblement paralléles entre elles, radigperpendiculaires a la surface de la
glande;

- la zone réticulée est la zone la plus proforale,contact de la médullo-
surrénale; faite de cordons cellulaires anastomt¢s®suns avec les autres en une
structure trabéculaire.

La médullosurrénale est faite de cellules glandegagroupées en amas, et de
cellules plus foncées. Il y a en outre dans la dgafraiche environ 20% de tissus

conjonctifs et de vaisseaux sanguins.

[I.2- Rappels embryologiques (12).

Le cortex surrénalien est d’origine mésoblastiduse forme a partir de cellules
épithéliales proche de la racine du mésentére,camsade la cinquieme semaine du
développement embryonnaire.

La médullaire se forme a peu pres en méme temppartr de cellules
nerveuses- colorables par les sels de chrome, dsan appellation cellules
chromaffines-en provenance du systeme sympathigbey@nnaire.



Transverse Section Microscopic Section

Figure 4: Coupe transversale d'une glande surrégraleue macroscopique et en vue

microscopique avec la corticosurrénale et la méduténale (Wheater) (12)

SR r AL

Figure 5: Coupe transversale d’une glande suremadi a la partie corticosurrénalienne

avec les trois parties histologiques du cortexénalien Azhan x 12 (Wheater) (12)



Il- RAPPELS PHYSIOLOGIQUES DES CORTICOSURRENALES (13) (14) (15)
(16) (17)

Les nombreuses expériences d'ablation des glannesnales pratiquées chez
I'animal depuis Brown-Séquard en 1856 ont montré ¢m corticosurrénale est
indispensable a la vie alors que la médullosureénall'est pas.

[ll.1- Biosynthese (14) (15) (16) (17)

Les hormones corticosurrénaliennes sont toutes sdémoides, c'est-a-dire
gu’elles ont une parenté chimique avec le cholektiont elles dérivent et 'ensemble
de ces hormones est désigné sous le nom généraitamstéroides ou de corticoides

Le cholestérol, provenant de I'alimentation et @esynthése endogéne est ainsi
le principal composé de départ de la stéroidogenese

Les trois voies biosynthétiques surrénaliennes umege conduisent a la
production d’hormones spécifiques réparties ers godupes différents:

- la zone externe (glomérulée) est principalemesponsable de la syntése des
minéralocorticoides (aldostérone);

- tandis que la zone interne avec la zone fas@calé contrdle surtout la
synthese des glucocorticoides (cortisol), et leeza@ticulée qui contrble la synthése des

androgéenes surrénaliens (déhydro-épiandrostérone).

[1l.2- Variation des taux plasmatiques (15) (17)

La mesure des taux plasmatiques des métaboligestdmides part du principe
de base qu'ils refletent spécifiguement les tauxséerétion surrénalienne du stéroide
considéré.

[11.2.1- Peptides

Les taux d’ACTH varient d'un moment a l'autre et tythme nycthéméral se

superpose a la sécrétion basale d’ACTH, les taant @lus bas le soir que le matin.
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Les taux d’angiotensine-Il varient aussi avec letigmere mais sont beaucoup
plus influencés par le régime sodé alimentaireagidsture. Les positions debout et la
restriction sodée sont capables chacune d’augmiestéux d’angiotensine-II.

Les taux d’activité rénine plasmatique (ARP) démemddu régime sodé suivi
par le malade et de la position de ce dernier. Chemme normal, un rythme diurne
de I'ARP est caractérisé par des pics survenantden, tandis que l'activité décroit

I'apres midi.

[11.2.2- Cortisol (15) (17)

Le cortisol et I'aldostérone sont deux hormonesé&tées de facon épisodique,
mais les taux déclinent généralement durant langeir avec des valeurs élevées le
matin et des valeurs basses le soir. De plus, Ur thaldostérone plasmatique est
augmenté en cas de rapport potassique élevé, dininue celui du sodium, ou si le
sujet est en position debout. La mesure du sulfieteDHEA est un bon reflet de
I'activité androgénique surrénalienne, car sa $&rrgonadique est minime et sa demi-

vie longue (7 a 9 heures).

[11.3- Catabolisme (15) (17)

Les trois catégories d’hormones sont inactiveexip@lement au niveau du foie
et éliminées ensuite par les reins. Les dosageslaifférents constituants dans les
urines revétent une importance fondamentale auscdarl'étude des maladies des

surrénales.
[1l.4- Régulation de la sécrétion corticosurréndlg) (17)
Les glucocorticoides et les androgenes sont soumwis controle anté-

hypophysaire par l'intermédiaire de 'ACTH (adréndeotrophic hormon) ce qui

explique les variations nychtémérales déja suesité
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Les minéralocorticoides et en particulier I'aldoste sont libérés sous contrdle
du systéme rénine/angiotensine, du rapport sodmtaspium et de I’ACTH qui joue un

réle secondaire.

[11.5- Action physiologique des stéroides

[11.5.1- Action des glucocorticoides (15) (17)

Les glucocorticoides ont de nombreuses actions rieicipalement sur le
métabolisme des glucides et des protides: ils Bgperglycémiants (antagoniste de
l'insuline), favorisent la néoglucogénese a padir la protéolyse, alterent la trame
osseuse, et sont responsables de la redistribdésripides essentiellement au niveau
de la face, du cou, et du tronc, ce qui expliqeeclenséquences musculaires, osseuses
et cutanées de I'hypercortisolisme.

En outre, les corticoides agissent sur les lympiescgt inhibent la production
d'anticorps; c'est pourquoi ils sont utilisés ppugvenir et traiter le rejet des greffes
d'organes; du fait de cette action, ils ont un adlg-inflammatoire.

L'hormone essentielle de ce groupe est le corbsohydrocortisone dont la
production moyenne chez I'homme est de 15 a 20mg4teeures.

La surrénale fabrique peu de cortisone, hormonenéme groupe et l'action
glucocorticoide de la surrénale chez I'hnomme ésbaée en quasi-totalité au cortisol.

Cette dualité d'action fait du cortisol la plus iaet des hormones
corticosurrénales puisque sa seule administratifiit & maintenir en vie I'animal ou
I'hnomme surrénalectomise.

Les glucocorticoides ont également, mais a un meimggré, des propriétés

minéralocorticoides.
[11.5.2- Action des minéralocorticoides (15) (17)
Ce sont les «hormones de I'eau et du sel». Elggenieen effet dans I'organisme

I'équilibre de l'eau et des électrolytes au nivelausegment distal du néphron en

agissant sur I'élimination de ces éléments pagite r
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L'hormone essentielle de ce groupe est I'aldosgretie diminue I'élimination
par le rein du sodium et de l'eau et accroit adrawe I'élimination, par cet organe, du
potassium. Cette hormone au niveau du tube réstldiugmente la réabsorption du
sodium et de l'eau et accroit la sécrétion du patas

La surrénalectomie entraine donc du fait de la magson de la sécrétion
d'aldostérone une élimination urinaire accrue dgiuso et d'eau et une rétention de
potassium. Ces troubles se traduisent cliniquemgat de la polyurie, une
déshydratation, une hypotension artérielle et lgioleement par la baisse des taux
sanguins du sodium, du chlore, de la réserve akeali I'élévation du potassium.

A linverse, une sécrétion exagérée d'aldostéroat anise en évidence dans
certaines tumeurs de la surrénale (hyperaldoss@reou syndrome de Conn); il existe
alors une hypertension artérielle, une asthénie, famblesse musculaire, des crises
tétaniques, et, sur le plan biologique, une hypékdk, une hypernatrémie, une
alcalose métabolique, une hypervolémie, une hyfiarleg une hyponatriurie.

Les autres hormones de ce groupe ont une actigrfgghle que 'aldostérone; ce
sont: la désoxycorticostérone et la 17-hydroxy-&$eckycorticostérone.

C'est a son action sur le métabolisme hydromingua la surrénale doit ses

fonctions vitales.

[11.5.3- Action des androgenes (15) (17)

Ce sont des hormones dont la formule chimique rést proche de celle des
hormones génitales males élaborées par le testiaupdus importante de ces hormones
est la dehydroépiandrostérone ou DHEA.

Le role physiologique des androgenes surrénaliangitpfaible en regard des
androgénes testiculaires et en particulier dedtostérone qui assure l'essentiel de cette
fonction. lls semblent jouer un réle dans la crame®, dans le développement de la
pilosité ambo-sexuelle et dans I'entretien dedalb chez la femme.

En pathologie, leur sécrétion entraine le déveloymgre des caracteres sexuels
secondaires masculins avec hypertrophie des orggmésux externes (verge, clitoris).
La surrénale élabore enfin une faible quantité sifogenes (hormones sexuelles

femelles).
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[lI- ASPECTS CLINIQUES ET BIOLOGIQUES

Le tableau clinique est variable selon qu’il s’afjitne tumeur sécrétante ou non

[1l.1- Tumeur sécrétante (16) (18) (19) (20)

Lorsqu’il s'agit de tumeur sécrétante et donc fmmtelle, cela entraine un
syndrome endocrinien.

Des syndromes cliniques différents surviennent dudags quantités excessives
des principales hormones corticosurrénaliennesssamétées. Ainsi :

- la production excessive de cortisol est asgo&ién syndrome de Cushing ;

- la production excessive des androgénes surré@saloduit un virilisme
d’origine corticosurrénalomienne, et pouvant pray@qgchez le nouveau-né des signes
d’ambiguité sexuelle.

- la production excessive d’aldostérone est assoaiéx signes cliniques et
biochimiques de I'hyperaldostérolisme primaire gpdroestrogénie, exceptionnels.

Ces syndromes peuvent s’intriquer.

[11.1.1- Syndrome de Cushing (16) (18) (19) (20)

C’est dans 20% des cas que la surproduction désaodst secondaire a une
tumeur surrénalienne. On observe une faiblessenetfatigabilité musculaires, une
ostéoporose pouvant provoquer un écrasement des gertébraux et des fractures
pathologiques d’autres os, des vergetures cutapéedes ecchymoses fréquents.
L’augmentation de glucogenése hépatique et desistafaice a 'insuline peut provoquer
une diminution de la tolérance au glucose ou mémdiabete franc.

L’hypercortisolisme induit la formation de tissudieux principalement a la
partie supérieure de la face donnant le faciésadlen. Dans la région inter-scapulaire,
il s’agit de la bosse appelée «buffalo-neck» etsdenlit mésentérique se produit la

classique obésité tronculaire. Rarement, on peaotr ales tuméfactions graisseuses
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présternales et un élargissement du médiastin. aege fapparait érythrosique,
I'hypertension est habituelle et tres frequemmeémxiste des changements affectifs,
allant de l'irritabilité ou de la labilité émotioalle a des dépressions séveres ou une
confusion mentale, voire une authentique psychidaené et I'hirsutisme ainsi qu’'une
oligoménorrhée ou une aménorrheé sont fréquentz ldse femmes et sont dus a
'augmentation d’androgénes surrénaliens.

Les signes les plus fréquents d’hypercortisolisnobdegite, hypertension,
ostéoporose, diabéte) ne sont pas spécifiquesetmu utiles au diagnotic.

A linverse, la tendance aux ecchymoses, les veargét sont plus
caractéristiques.

On aura comme bilan biologique non spécifique wygokaliémie, un diabéte,
une hyperleucocytose a polynucléaires avec lymptiepélative et une hypercalciurie.
Des dosages hormonaux permettent un dépistageur@muae augmentation du cortisol
libre urinaire (FLU) des 24 heures et il y a unsaize de freinage au test de freination

minute.

[11.1.2- Syndrome de virilisation (16) (18) (20)

Il résulte d'une production excesssive de déhydemgiostérone et
d’androsténedione. Les signes et symptomes deé&l&exndrogénique peuvent étre
divisés en quatre catégories: I'hirsutisme, la gpagnorrhée, I'acné et la virilisation.

L’hirsutisme est I'accentuation de la pilosité chaZemme et son extension a
des territoires ou elle n’existe habituellement qcleez I'homme. Il s’associe
frequemment a deux autres manifestations clinigquesogéno-dépendantes: I'acné et
I'hyperséborrhée. Le virilisme est I'associatiorum’ hirsutisme, d’'une voix rauque,
d’'une hypertrophie clitoridienne et musculaire,réwalopécie fronto-temporale et d’'une
atrophie mammaire.Les dosages hormonaux montretawnplasmatique élevé de la

testostérone et du taux urinaire élevé des 174&ttddes et du DHEA.
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[11.1.3- Syndrome de Conn (16) (18) (20)

L’hyperaldostéronisme est défini par une hyperdenréanormale d’aldostérone
par les surrénales, soit par une tumeur isoléaikdtérale de la zone glomérulée de la
corticosurrénale (adénome de Conn), soit par daeng nodulaires multiples uni- ou
bilatérales (hyperplasie bilatérale des surrénalegkst rare et deux fois plus fréquent
chez les femmes.

L’hypersécrétion d’aldostérone entraine une hyperta artérielle (0,1 a 0,5%
des HTA) et une hypokaliémie d'importance variall#hypertension artérielle peut
étre modérée ou trés sévere, accompagnée de aEpbaléd’'une atteinte de la
vascularisation rétinienne au fond d’oeil. Des quas) une asthénie, des troubles du
rythme cardiaque ou une polydipsie avec polyurigvpat aussi se manifester.

Les dosages sanguins d’aldostérone et de réningyosition couchée aprés
repos, puis apreés une station debout prolongémattant d’établir le diagnostic.

[11.1.4- Féminisation (3) (16) (18) (20)

Elle est beaucoup moins fréquente que le virilisbhes. symptomes endocriniens
dépendent du terrain: pseudo-puberté précoce igebexhez la fillette; hétérosexuelle
chez le garcon; ménométrorragies avec disparites lwbuffées vasomotrices chez la
femme ménopausée et, chez 'homme, apparition didémeasculinisation caractérisée
par une impuissance, une diminution de la pilogitéroide, une gynécomastie
bilatérale et une atrophie testiculaire.

Sur le plan biologique, la tumeur sécrete des ogstres, donnant une inflation

hormonale hétérosexuelle avec hypotestostéronisme.

[11.1.5- Syndrome tumoral (16) (18) (20)

La tumeur est parfois suffisamment volumineuse @ palpée au niveau d’'un
hypochondre ou au niveau d'un flanc pouvant réalgafois un contact lombaire.
L'importance de son volume peut étre responsablepbdénomenes douloureux

abdominaux et dorso-lombaires. La présence de tas&sslors du diagnostic est rare.
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[1l.2- Tumeur non sécrétante (3)

Lorsqu’il s’agit de tumeur non sécrétante et dooa fonctionnelle, ils sont
souvent cliniguement muets et sont alors de déctautertuite, et on les appelle alors

«fortuitome» ou «incidentalome» surrénalien.

IV- ASPECTS MORPHOLOGIQUES ET BILAN D’EXTENSION TUM ORALE

IV.1- Radiographie de I'abdomen sans prépara®n (

Elle n’apporte pas beaucoup de renseignement esrslde calcifications qui se

projettent au niveau de I’hypochondre ou en regarde région rénale.
IV.2- Echographie (2) (20) (21)

Cet examen simple et non invasif a un grand intdegts le diagnostic des
corticosurrénalomes et méme si elle est peu pedotenpour I'exploration des loges
surrénales.

Il est indiqué en premiere intention et spécialeimersqu’on a une masse de
grande taille; toutefois une tumeur de petite d@aifi’est pas toujours visible a
I’échographie abdominale.

Elle permet la découverte de tumeur surrénalierngrdsse taille dans un cas
sur cing.

IV.3- Tomodensitométrie abdominal (22) (23) (24)

Cette technique récente qui réalise de véritablespes anatomiques
transversales permet la visualisation individualidé chaque organe en fonction de ses
caractéres propres d’absorption des rayons X.

Les surrénales normales sont déja visibles et aeffications de I'ordre de 0,5

a lcm sont aisément repérées par les appareilslaotent utilisées.
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L’examen tomodensitométriqgue est donc en généexiaihen de choix pour
explorer les surrénales permettant d’apprécier faille et leur forme, en particulier
étudier une pathologie tumorale.

Il doit étre réalisé avec des coupes fines de 3emirées sur les loges surrénales
qui seront étudiées dans tous les cas en I'abs#mgection de produit de contraste,
puis le plus souvent dans un deuxiéme temps apjgion de produit de contraste (en
respectant certaines précautions chez les patialesgiques, diabétiques ou en

insuffisance rénale).

IV.4- Imagerie par Résonance Magnétique (22) (23)

L’'imagerie par résonance magnétique nucléaire RM b des performances
assez similaires au scanner pour explorer lesralgs.

Il est habituel d’étudier les surrénales en IRMséquence T1 et T2, avant et
apres injection de gadolinium. La mesure du déptace chimique est utilisée pour la

caractérisation des tumeurs de la corticosurrénale.

IV.5- Scintigraphie (17) (20) (24) (25)

L’investigation isotopique des surrénales intervienplus souvent en deuxieme

intention aprés la réalisation d’une imagerie caoiegnelle.

131
L’isotope utilisé est le cholestérol marqué a l8pd 16B-iodométhyl-19-

norcholesterol (communément appelé « norchol » dodaecholestérol ») qui est un
analogue du cholestérol radiomarqué, administrévpa intraveineuse a la dose de
37Mbqg soit ImCi. Ce composé a la proprieté d’éapt& par les cellules du cortex

surrénalien.
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V- ASPECTS ANATOMO-PATHOLOGIQUES (2) (3)

V.1- Macroscopie

L’examen macroscopique permet d’apprécier la tddldorme la consistance, la
couleur de la tumeur surrénalienne.
Elle permet également de mettre en évidence I'sit@net les répercussions

locorégionales de celle-ci aux organes de voisinage

V.2- Microscopie (2) (3) (26)

L’aspect histologique est trés variable.

Le plus souvent, on a une intrication de celluleges et de cellules compactes
agencées selon une architecture endocrinoide aescndyaux polymorphes, de
nombreuses mitoses, des zones de nécrose, d’h@msrrd’'invasion de la capsule ou

des vaisseaux qui sont en faveur de la malignité.

VI- LES PRINCIPES DU TRAITEMENT

Le traitement est avant tout chirurgical. Des &raiénts médicaux viennent

ensuite compléter ce traitement chirurgical quisiste en une surrénalectomie.

VI.1- Moyens thérapeutiques

VI.1.1- Traitement chirurgical (2) (3) (4) (2®4) (27)

La résection chirurgicale compléte représente ld gaitement pouvant étre
curatif, spécialement dans le cas des tumeurstde fzelle.

Cette exérese chirurgicale peut se faire principate par chirurgie
conventionnelle.

Différentes voies d’'abord sont possibles en fomctle la taille de la tumeur et

du choix du type de chirurgie choisi par 'opérateu
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On en distingue 2 principaux types, les voies @éri¢gonéales et les voies
transpéritonéales (Figure 6) (9). Les voies exédtgnéales peuvent étre postérieures
ou latérales.

Ainsi, on peut avoir recours a la chirugie convemtielle pour une exérése
totale.

Cette surrénalectomie peut étre totale et élargie aaqganes de voisinage en
fonction du stade évolutif de la tumeur.

Le curage ganglionnaire peut étre indiqué s’ildea métastases.

L’exérése tumorale peut étre aussi incompléte.

Le recours a une chirurgie par voie laparoscopegi@ussi une alternative, mais

certains le préconisent alors que d’autres non petype de chirurgie.
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A Voie lombaire

C- Voie antérieure

D- Voie thoraco-abdominale

Figure 6: Les voies d’abord de la surrénale : AieMombaire ; B : Voie posterieure ;

C : voie antérieure ; D : voie thoraco-abdomin&li J Wein) (9)
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VI.1.2- Traitements médicaux (2) (3)

Le traitement médical est envisagé essentielleni@nsgue la résection est

incomplete ou la tumeur métastatique (2).

VI.1.2.1- Les anticortisoliques de synthése(8)4) (20)

- L’ Orthopara’-Dichloro-Diphényl-Dichloréthaneu Op’DDD

L’aminoglutéthimide (mitotane) ou Op’DDD est unebstance apparentée au
DDT ou Dichloro-Diphényl-Trichloréthane, puissanttiaortisolique de synthese et
antimitotique qui semblerait aussi augmenter la&€euwfe survie.

Il peut étre indiqué en préopératoire, en postdpieaque ce soit a la suite d’'une
surrénalectomie partielle ou totale ou encore legsgour une raison quelconque, le
patient n’a pas pu bénéficier d’'une interventiomuigicale.

La posologie varie selon la tolérance et les rasult

Il peut étre associé a d'autres agents médicamergéyprésente des effets

indésirables fréquents.

- Le kétoconazole

C’est un dérivé imidazolé antifongique qui a fodi@se, bloque la synthése de
cortisol. Efficace a court terme, il provoque déetse d’échappement a long terme. |l
est prescrit a 600mg par jour.

- L’aminoglutéthimide

C’est un inhibiteur enzymatique de la biosynthése stéroides surrénaliens qui

agit de facon trés rapide et qui peut entrainerinseffisance rénale au bout de 24 a

48h. Il est prescrit a la dose de 0,5 a 2g patr jour
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VI1.1.2.2- Spironolactone (3) (20)

C'est un diurétique d'épargne potassique agissamt @ntagonisme de
I'aldostérone, ayant des effets anti-hypertenseumatriurétigue modérés et des
propriétés antiandrogéniques, traitement spécifidpid’hyperaldostéronisme primaire.
La posologie est de 50 a 300mg par jour.

VI.1.3- Chimiothérapie et radiothérapie (2) (8)

- Chimiothérapie

Les drogues utilisées sont a visée palliative leselomprennent essentiellement

les associations cytotoxiques médicamenteusesair Sa¥luorouracile-Doxorubicine-
Cisplatine et Cisplatine-Etoposide.

L’efficacité de la chimiothérapie est trés discutée
- Radiothérapie

La radiothérapie conventionnelle n’a pas fait layve de son efficacité.
Elle est indiquée uniquement a visée palliative.

VI.2- Indications (2) (3) (27)

Dans les formes sécrétantes, un traitement mégiéabératoire est indiqué en
cas d’hypercorticisme comprenant 'Op’DDD seul; eas d’hyperaldostéronisme
I'Op’'DDD et le Spironolactone.

Pour un traitement & but curatif, seule I'exérdseucgicale est indiquée.

En post-opératoire 'Op’DDD est indiqué.pour unitgment palliatif en cas de
résection incompléete ou lorsqu’il s’agit de tumennétastatique, on indique la
chimiothérapie par Mitotane (Lysodren*) avec d’astagents (2).

L'Op’DDD augmenterait la durée de survie.

La radiothérapie est indiguée dans le cas de nag&Esbsseuses.
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VII- EVOLUTION ET PRONOSTIC

Le pronostic est en général sombre. Ainsi, I'évolutest rapide et le pronostic,
souvent imprévisible, est grave.

Les formes sécrétantes seraient de meilleur pricngse celles non sécrétantes.
Le stade de la tumeur, les criteres de Weiss etnmoent I'index mitotique sont les
principaux facteurs pronostiques. Il dépend aussitygbe de traitement chirurgical
préconisé, de meilleur pronostic lorsqu’il s’agiexkrése chirurgicale compléte qui
constitue le traitement curatif. L'exérése inconpléndiquée en cas de tumeur déja
métastatique ou de tumeur avec envahissement tpooed est déja un facteur de
mauvais pronostic car indique que la tumeur est déjn stade évolué.

En cas de traitement chirurgical, le pronostic festtion de la survenue des
récidives locorégionales post-opératoires et dedélai de survenue aussi.

L’évolution peut se faire également vers un ensgmsent locorégional (veine
cave inférieure et rein) et a distance (adénopatbie, poumon et 0s) et conditionne le
pronostic.

La classification de Mac Farlane (28) modifiée petrae classer les tumeurs en:

Stade | :  tumeur localisée de moins de 5¢cm;
Stade Il : tumeur localisée de plus de 5¢cm;
Stade Ill : invasion locale de proximité ou gamighaire, sans métastase;

Stade IV : métastase.
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DEUXIEME PARTIE: DESCRIPTION

Monsieur Z..., militaire, habitant a Tuléar, agé dedhs était admis au service
de réanimation du centre hospitalier de Soavinandrile 21 novembre 2008 pour

syndrome occlusif et suspicion de pancréatite aigué

[I-EXAMEN CLINIQUE

I.1- Interrogatoire

L’interrogatoire retrouvait une notion de céphadggarue 4 jours auparavant,
survenant le matin. Cette céphalée était diffustense et rebelle apparue a la suite d’'un
effort physique important, accompagnée de vergajie de vomissements liquidiens a
répétition ainsi que d’une douleur basi-thoracigaeiche. Le soir, il apparaissait une
douleur au niveau de I'hypochondre gauche, irrdds@anniveau de la région lombaire,
de survenue brutale, d’intensité modérée, inteemigt déclenchée par la position de
décubitus latéral gauche sans position antalgitus exrrét des matiéres et des gaz. |l
était alors hospitalisé au CHR de Tuléar pour ugpettension artérielle maligne
chiffrée a 25/15cmHg. Une aggravation de I'étatégéhdu patient avait motivé une
évacuation du patient a Antananarivo, dans le serde réanimation polyvalente du

centre hospitalier de Soavinandriana.

[.2- Antécédents

Dans ses antécédents, une notion d’hypertensiéniedié connue depuis 2005
était retrouvée, traitée irrégulierement avec dptQail* et une suspicion de diabete
type Il également était retrouvée. Un antécédentuberculose pulmonaire en 1991
avait éte relaté, traitée et guérie.

Comme habitudes toxiques, c’était un ancien algaelichronique arrété depuis
1991 et aussi un ancien tabagique chronique chiff2® Paquets-Années, arrété depuis
1991 également.



25

|.3- Examen clinique proprement dit

L’examen clinique a I'admission précisait une doulabdominale intense qui
était diffuse, de type constrictive, sans positonalgique accompagnée de céphalées
intenses.

Les parameétres avaient montré une température @, 3ine tachycardie a 100/
minute, et une hypertension artérielle chiffrée42@cmHg. Le patient avait un état
général Iégerement altére.

L’examen physique avait montré un abdomen ballosoéple et dépressible
mais sensible a la palpation profonde au nivealihgpochondre gauche et qui avait
eégalement permis de mettre en évidence une massebrlits hydro-aériques avaient
disparu en faveur d’un iléus paralytique.

Le toucher rectal n’avait rien montré de partiaulie

L’examen cardio-vasculaire avait montré une hymsiten artérielle chiffrée a
14>09cmHg, une fréquence cardiaque a 100/mm; lidizdion cardique était normale.

L’examen du fond d’ceil avait montré une rétinopathypertensive de stade I.

L’examen des autres appareils n'avait pas retrolamgomalie.

[I. EXAMENS BIOLOGIQUES (Tableaux 1 et 2):

Les examens biologiques standards ainsi que daeixamens biologiques sont
détaillés dans les tableaux 1 et 2.
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Tableau 1: HEmogrammes effectués au cours de smitaicsation

Groupe AB+ | unités 21-11 25-11 03-12 08-12

GR /mn? 4720000] 3970000| 3560000( 3740000
Hémoglobine| g/100mL| 12,5 10,6 9,5 10,2
Ht % 37,5 32,9 30,5
VGM u 79,4 82,9 81,7 81,6

Globules /mm® 20000 6800 9300 5300

Blancs

CCMH %

TCMH piccg

Plaquettes /mth 117000 | 120000| 446000 36000
TP % 60

INR 1,3
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Tableau 2: Bilans biologiques et biochimiques auwrgae son hospitalisation.

Analyses unités | références 21-|23- |26- |29- |02-|05-|07- | 10-
sancuines 11 11 11 |11 (12 |12 |12 |12
Urée mmol/L| 1,7-8,3 29,81 28,43| 11,8| 10,8 4 4.9
Glucose g/L 4,2-6,4 947 10,3 13,123|81|8,2| 82| 94
Créatinine pmol/L| 53-124 380 287 120 23408 | 111

Na mmol/L | 136-145 132 133 134 135 13235| 134 | 137
K mmol/L | 3,3-54 5,2 4,9 47, 39 44 45 41 4
Calcium mmol/L| 2,25-2,60 2,26

ASAT Ul /L <37 434 110

ALAT Ul/L <42 483 126

PAL ul/L 98-306 356

Bilirubine pmol/L 7,4

conjugué

Bilirubine pmol/L 18,9

totale

GGT ul/L 11-61 149 135
Alpha ul/L <220 252 268

amylase

Lipasémie Ul/L 892

LDH Ul/L 225-450 465 442
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Ainsi, ces examens biologiques avaient été margquaEsune élévation de
'azotémie une augmentation des enzymes pancréatigu surtout de I'amylasémie,
une hyperglycémie a 9,47mmol/l, une hyponatrémi&@2mmol/l, une thrombopénie a
I’'hnémogramme, une élévation de la créatininémi¢ goe clairance a 17,80mL/mn a

I'admission ainsi qu’une cytolyse et un cholestaggatiques..

Outre ces examens standards, il avait été notédedttats suivants:

L'examen a la bandelette urinaire a la recherahedtonurie et de glucosurie
s’était révélé négatif.

- La sérologie des hépatites était revenue négative.

- Le bilan thyroidien était normal:
o -T3La 3,0 pmol/l (N: 3,0-8,5) ;
o T4La14,17pmoll;
o TSHu 1,37pUl/ml.

Le dosage des catécholamines urinaires a 8h dunrmagdient donné les

résultats suivants :

Adrénaline: <0,02umol/L (N: <0,10pumol/24h)
Noradrénaline: 0,03pumol/l (N: < 0,50 poml/24h
8 nug/24h (N: < 83ug/24h)

Dopamine: < 0,10 umol/24h (N: < 3,00 umol/2466 g/24h)

La créatininurie était abaissée: 3,32 mmol/24H(N00 a 17,00)
Soit 0,28 g/24h (N:1,15 & 1,90 g/24h)
L’électrophorése des protéines montrait une hypengaglobulinémie
polyclonale.
Le dosage de VMA était revenu normal.
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[lI- IMAGERIE D’'URGENCE:

La|radiographie de I'abdomen sans préparationt avantré la présence de
niveaux hydro-aériques, sans pneumopéritoine.

L'échographie effectuée ne montrait pas d’anompéidiculiere car I'examen
était géné par la présence de nombreux gaz iraestin

IV- PRISE EN CHARGE

Le diagnostic de pancréatite aigué avait été veteonfirmé par le dosage de la
lipasémie qui était élevée.

Le patient était gardé a jeun avec réhydratatimirdrélectrolytique, et mise en
place d’une sonde naso-gastriqgue en aspirationedetucontinue.

Un traitement anti-hypertenseur a base de Loxhmg en pousse seringue
injectable a une vitesse variable en fonction diffrehtensionnel avait été également

institué.

Un scanner abdominal avait été effectué le 28 mve et il avait montré un
pancréas de morphologie et de taille normale, éserce d’'une lame d’épanchement
péritonéal visible dans la loge de Morisson et dlésence d’'une masse tumorale se
rehaussant de facon hétérogene apres injectionratiuip de contraste de la loge
surrénalienne gauche associée a une discretgdtifit de la graisse péri-Iésionnelle.
Les reins, la rate et le foie étaient sans anonedlien notait une distension des anses
coligues avec image de niveaux hydro-aériques.’yll avait pas d’adénomégalie
profonde.

Le diagnostic de corticosurrénalome gauche éfaits @dvoqué. L’indication

opératoire avait été alors posee.

Une surrénalectomie était décidée le Oler décelii8.
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Figure 7: Scanner abdominal avec injection de ptodiel contraste iodé qui met en
évidence une tumeur surrénalienne de diamétre mdgebOcm au niveau de la loge

para-rénale gauche.
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Il était alors opéré pour surrénalectomie gaucdi&d sous anesthésie générale
et par voie transpéritonéale médiane.

La présence de lésions ecchymotiques du feudletqméal postérieur était noté;
celui-ci était surélevé par une tumeur réguliérasmvasculaire de 10cm de diametre,
rénitente, mobile, réguliere, reposant sur le p&l@érieur du rein gauche dont la
dissection était facile et I'exérése complete. €dtimeur était rattachée au poéle
supérieur du rein gauche et l'axe vasculaire aoetid-e pancréas était dur, grenu,
mobile et indépendant de la tumeur surrénalienhen’dxistait pas de réaction
inflammatoire autour du pancréas. Le rein gauch# @apparemment normal ainsi que
les autres viscéres de voisinage. Le contrble ddgples avec ligature premiére des
vaisseaux avait été effectué. Le foie était d’aspeomal, lisse et integre (pas de
cirrhose). Il n'y avait pas d’adénopathies suspecte de lésions d’extension de la
tumeur. Un curage ganglionnaire lombo-aortique tagté fait. Aprés découpage et
ouverture de la tumeur une issue de liquide nononeagique et la présence de franges
tissulaires étaient notées, et la capsule tumealé compléte et harmonieuse. Soit au

total une tumeur surrénalienne.

Malgré un état plutdét stable du patient pendast geemiers jours, il avait
présenté a J10 post-opératoire une fibrillationtneuiaire amenant rapidement a son

déces avec échec de la tentative de réanimation.

V- EXAMEN ANATOMOPATHOLOGIQUE

L’examen anatomopathologique des pieces opératavais montré les résultats
suivants:

Une piéce de corticosurrénalectomie (coté noni@gdncisée, pesant 14g et
mesurant 10x8x6cm apres reconstitution sont paeserau laboratoire d’anatomie
pathologique. Cette piece de corticosurrrénaleca@st en partie kystique. Son contenu
a déja été évacué. La partie solide montre unechirarde section jaune brunatre,
nodulaire, avec des remaniements hémorragiquescatigques.

A l'examen histologique, la corticosurrénale est diege de prolifération

tumorale (Figure 7) faite de cellules polygonalascglindriques éosinophiles avec des



32

atypies nucléaires de grade 3 et 4 de Fuhrman (Figure 8), disposées en travées ou en
amas. La tumeur conserve son allure endocrinienne. On observe des images d’angio-
invasions associées a des foyers de nécrose et d’hémorragie.

L’aspect de la tumeur est celui d’'un cortico-surrénalome.malin de stade I

(pT2NaMx) selon Mac Farlane.

Rapport- gratuii.com @
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Figure 8: Coupe histologique du corticosurrénalonaatrant la mise en évidence de la
tumeur avec les proliférations tumorales en fagjtessissement.

(Coloration a 'hématéine éosine. Grossissemertt®.1
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Figure 9: Coupe histologique montrant la tumeurcades cellules polygonales ou
cylindriques éosinophiles avec des atypies nu@éagt des images de micro-invasions
capsulaires associés a des foyers de nécrose mtrdasiements hémorragiques.

(Coloration hématéine éosine. Grossissement x 400).
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TROISIEME PARTIE: COMMENTAIRES ET DISCUSSION

|- EPIDEMIOLOGIE

I.1- Fréquence

Dans la littérature, la majorité des auteurs a#intnque le corticosurrénalome
est un cancer rare représentant 0,02% de touamesis (1) (2) (3) (27).

Kloos a défini une fréquence de ces tumeurs eftret®25% (3).

D’apres Malaise (29), l'incidence des tumeurs swaliénnes n’est pas connue
avec précision.

Pour d’autres auteurs, leur incidence chez I'adefieestimée a environ 1 a 2
nouveaux cas par million d’habitants par an (29).(3

Selon Copeland (30), I'incidence de ces cancdrdesfordre de 1/1,7millions
d’habitants et par an.

Selon Savarese et DeVita (31) (32), son inciderstede 0,02-0,2/100 000
habitants par an (soit environ 60 nouveaux casupan France).

Leur prévalence en France est estimée a 20 a 6@aox cas chaque année (2)
(31) (32).

Aux Etats-Unis, cette fréquence est estimée de BEDanouveaux cas par an par
million d’habitants (33).

La fréquence de ce cancer n'est pas connue a Mschkagdu fait de I'absence
d’un registre national du cancer, néanmoins undeétéalisée a Toamasina a été faite a
propos de deux observations. Et ce sont les sebhlegvations faites jusqu’ici (3).

Cette fréquence serait plus élevée pour certaitesies (34).

Ainsi, une étude polonaise affirme que cette frégaeest sous-estimée car un
grand nombre de corticosurrénalomes n'a pas été enisévidence et grace a
I'avenement de nouvelles techniques d'imageriearabre tend a augmenter. Ainsi, ils

auraient trouvé une fréquence de 6,8%, qui n'esEpevée mais pas rare non plus (34).
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.2- Age

Il s’observe chez les deux sexes a tous les ag&s\de, mais avec périodes de
plus grande fréquence de facon bimodale, I'enfaahicing ans et I'adulte entre 40 et
60 ans (2) (3) (33) (34) (35).

Le corticosurrénalome représente 0,02% des tummalggnes chez I'adulte,
alors qu’elle représente 0,2% des tumeurs maligadmtriques (33) (36).

Et la médiane d’age ou le corticosurrénalome egilde fréquent en pédiatrie
serait a 4 ans (33) (36).

Notre patient avait 54 ans, il est inclus dans dandhe d'age ou le

corticosurrénalome est habituellement rencontré.

|.3- Sexe

Pour notre cas il s’agit d’'un patient de sexe miscu

Que le sujet soit de sexe masculin ou féminineitg@tre atteint par cette tumeur
maligne.
Mais en général, les femmes sont beaucoup plustéffe que les hommes, avec

une sex-ratio de 2 hommes pour 3 femmes (37) @) (

[I- CLINIQUE

I1.1- Formes sécrétantes

Dans le cas de tumeurs fonctionnelles et donc tsétes, le corticosurrénalome
peut se manifester de plusieurs fagons. Cette f&'oleserve préférentiellement chez
les patients jeunes de sexe féminin et chez lesnenfet elle entraine un syndrome
endocrinien (2) (33) (34).

La symptomatologie varie en fonction de I’hormoieticosurrénalienne qui est

sécrétée en exces (33).



37

[1.1.1- L’hypercorticisme

L’hypercorticisme se manifeste classiquement isel@msous forme d'un
syndrome de Cushing.

C’est la manifestation la plus fréquemment retreudans le cas de tumeur
sécrétante (38) (40).

[I.1.2- L’hyperandrogénie

Les tumeurs a sécrétion androgénique sont rares.

L’hyperandrogénie entraine une virilisation, masguurtout chez la femme,
mais dans le cas particulier du nouveau né, ellé p@voquer une ambiguité sexuelle a
la naissance (3).

Coonrod (33) rapporte le cas d'un corticosurrénalasinilisant avec hirsutisme

et virilisation chez une femme jeune en age deodkption.

[1.1.3- Aldostéronisme primaire

L’hyperaldostéronisme primaire entraine un syndrae€onn.

Il est tres rare néanmoins, on rapporte un casodgcasurrénalome sur 145
observations d’hyperaldostéronisme primaire darsetee de Conn (41) et un autre cas
d’hyperaldostéronisme primaire sur 105 observatidascorticosurrénalomes dans la
série de Luton (42).

Roy (4) a rapporté également I'observation d’unigpditayant présenté une
rhabdomyolyse qui avait révélé un corticosurrénaonsecondaire a un

hyperaldostéronisme.

II.1.4- Hyperoestrogénie

L’hyperoestrogénie elle aussi est tres rare et eligaine une féminisation

surtout marquée chez I’'homme.
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Nadalon (43) rapporte le cas d’'un homme ayant ptésen corticosurrénalome
féminisant avec hypoglycémie.

[1.1.5- Manifestations particulieres

Les corticosurrénalomes féminisants avec hypogljeésont exceptionnels,
environ 2% des corticosurrénalomes.

Nadolon (43) rapporte un nouveau cas compligué pdglycémies
paranéoplasiques.

Perrin (2) rapporte également le cas d’'une patielotiet la symptomatologie
initiale qui a motivé I'hospitalisation correspoadin coma hypoglycémique.

Soufi rapporte le cas d'un patient de 20 ans quaitayprésenté un
|éiomyosarcome associé a un corticosurrénalome (44)

Michael (45) rapporte le premier cas de cortica&atome associé a un rein en
fer a cheval.

Les formes bilatérales sont possibles dans 5 ad€¥tas.

[1.2- Formes non sécrétante

Lorsque la tumeur est non sécrétante, les martif@ssacliniques n’apparaissent
que trés tardivement, a un stade trés évolué dant@ur maligne et qui aura pour
conségquence un diagnostic tardif et en I'occurremcpronostic sombre.

Sinon, ces tumeurs non sécrétantes sont découvdde$acon fortuite a
'occasion d’'un examen d’imagerie qui a été motpa une autre pathologie et qui
aurait permis de mettre en évidence une tumeuérsalienne qui est souvent de grande
taille. On les appelle «fortuitome» ou «incidentaéo> surrénalien (3).

Elles s'observent préférentiellement chez les syjkis agés et de sexe masculin
(2).

Leur nombre est en nette augmentation actuellecherfidit du développement
des nouvelles techniques d’'imagerie et en parécdli scanner (33).

Azhar (34) rapporte le cas d'un patient de 40 ayesntaprésenté un gros

corticosurrénalome non sécrétant diagnostiqué atsabun IRM.
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Les corticosurrénalomes avec extension cave samiesd des tumeurs non

sécrétantes révélées par des symptomes tumoraux (27

Dans le cas de notre observation, cette tumeurceimignne a été suspectée
devant des signes fonctionnels tels que la dodledominale; et devant une tachycardie
réguliere et la présence d'une HTA rebelle a tawitegment anti-hypertenseur.
L’examen physique a permis la mise en évidencealmasse tumorale a la palpation

abdominale.

[lI- BIOLOGIE

Les dosages biologiques sont utiles pour affirmerconfirmer le syndrome
endocrinien mais elles sont de pratique moins caeargour le diagnostic de ces
tumeurs (46).

Les tumeurs des surrénales mises en évidence tepdofation de la loge
surrénale peuvent entrainer une hypersécrétiotedsides ou de catécholamines.

La mise en évidence d’'une anomalie hormonale ast doe étape importante de
I'exploration initiale pour le diagnostic de natute la tumeur.

Il est recommandé de rechercher systématiguemeat hypersécrétion de

catécholamine et de cortisol, de rechercher unekatpmie et une hyperglycémie (18).

- Le diagnostic d’hypercorticisme est confirmé [eataux élevé du cortisol libre
urinaire et un cortisol plasmatique €élevé avec umete du rythme nyctéméral
(disparition de la baisse nocturne). Le tableawnigilie associe souvent une
hypokaliémie. La recherche d’une hypersécrétioratéisol doit permettre de dépister
les tumeurs de la corticosurrénale responsables symdrome de Cushing (18) (19)
(20).

Les conséquences de cette sécrétion cortisoligoieissuffisamment précisées

mais il peut étre admis que leur dépistage nepdatétre négligé.

- En cas d’hyperandrogénie, il y a une élévationtalux plasmatique de la

testostérone ainsi que du taux urinaire des 17/&t&Emides et du DHEA (18).



40

- Pour affirmer I'hyperaldostéronisme, il faut dosea rénine plasmatique en
position couchée et qui sera basse alors qu undaldostérone plasmatique est élevé.
On aura également une perturbation ionique aveokafigmie et alcalose métabolique
(18) 19) (20).

En ce qui concerne notre patient, nous n’avions pasffectuer de dosage
hormonal corticosurrénalien et donc on n’avait pas affirmer avec certitude la
présence d’'un syndrome endocrinien. La seule anerialogique qui avait pu orienter

vers un syndrome endocrinien avait été une hypegghye.

IV- IMAGERIE

IV.1- Echographie

L’échographie est un examen morphologique indigné peemier lieu et
spécialement dans les pays en voie de développamemie Madagascar.

Cependant elle est échographiste dépendant ehaligue de fiabilité.

L’existence d’hémorragie intratumorale ou la présenle nécrose donne un
aspect échographique hétérogéne en faveur de l@nidl sans que ce ne soit
spécifique (3).

La tumeur se présente en échographie comme unee rdasgolume important
dépassant les 6cm dans 90% des cas, de cont@gsliers avec calcification dans 20 a
30% des cas au niveau de la loge surrénalienne (2).

Les criteres échographiques ne sont pas spécifiguds probleme se pose

lorsque la masse tumorale est de taille infériauBem (3).

Dans les pays en voie de développement commele, m&t examen est d’acces

facile, sinon le seul réellement disponible. Iiteedonc indiqué en premiere intention.
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IV.2- Tomodensitométrie abdominale

Dans notre observation, le diagnostic de la tundeua surrénale a été confirmé
par 'examen scannographique qui a permis de mettrévidence une masse tumorale

au niveau de la surrénale gauche.

En effet, le scanner abdominal permet de déteasrmndasses surrénaliennes
pouvant ne faire que 5 ou 10mm de diamétre (38).

Dans 90% des cas environ, la glande surrénaleednoitmale apparait comme
une structure linéaire s’étendant de la veine daférieure en arriere de l'espace
séparant le lobe du foie et le pilier du diaphragh@glande surrénale gauche normale
est le long du pilier gauche du diaphragme et $estomac. La majorité des glandes
surrénales gauches ont une forme en V ou en Ysaver

Au cours d'un corticosurrénalome, on a le plus sotiwne masse de grande
taille (>5cm), et par conséquent hétérogene, alapips de nécrose, de densité élevée,
en «couronne» dense.

Lorsque la tumeur est de plus petite taille eled plus homogenes (2) (38).

Il peut y avoir des métastases ganglionnaires letgnaires et un envahissement

locorégional a la veine rénale, a la veine cavériafire et au foie.

La tumeur se présente le plus souvent en TDM commeemasse volumineuse,
dépassant les 6cm dans pres de 90% des cas, leftgragec plagues de nécrose pour
les plus volumineuses, infiltrante et de densig¥é&. Les lésions de plus petite taille
sont plus homogenes (27) (47).

Lors du diagnostic, I'extension locorégionale avégne rénale, a la veine cave
inférieure et au foie est fréquente, de méme gseniétastases ganglionnaires et
pulmonaires (dans plus de 50% des cas) (27).

L’injection de produit de contraste accentue leactre inhomogene de la
tumeur, avec prise de contraste plus importantéeipipérie sous forme d’une couronne
(27).
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IV.3- Imagerie par Résonance Magnétique

En IRM, le corticosurrénalome est, comparé au s$igépatique, hypointense
en séquence T1 et hyperintense en séquence TRa(8gquence T1 avec injection
permet de mieux apprécier I'extension a la veine éaférieure et I'étude multiplans
aux organes de voisinage (2).

Cependant, il faut remarquer que pour des raisenprdtiques et de co(lt cet
examen est actuellement moins souvent préconiséemoanner.

De plus, certains auteurs affirment que I'IRM esssa performante que le
scanner dans le cas de tumeur surrénalienne (38).

L’'imagerie par résonance magnétique est indiquég peettre en évidence les
conséquences de la tumeur aux organes de voisategeecialement ses rapports avec
la veine cave inférieure et elle est particulieremperformante pour évaluer la
thrombose dans la VCI (27) (48).

Vue la non disponibilité de cet examen morphologiguMadagascar, nous

n'avions pas pu l'effectuer sur notre patient.

IV.4- Scintigraphie (25)

En cas de tumeur surrénalienne bénigne unilatéfeetope est capté par la
tumeur et pas par la surrénale controlatérale etbdient une image unilatérale du c6té
atteint.

Dans les tumeurs malignes, le diagnostic est nfatike, la tumeur captant plus
difficilement I'lodocholestérol; une image de fii@t controlatérale peut méme parfois
étre visualisée.

Dans les maladies de Cushing ou les syndromes g@pkasiques, tous deux
ACTH-dépendants, on obtient la fixation bilatérad¢ symétrigue sur les deux
surrénales.

Dans [I'hyperaldostéronisme primaire: la scintigiaphpeut aider a la
différenciation entre adénome de Conn et hypemkasirénalienne bilatérale.

Dans 'adénome de Conn, de dimension en génémsapétite, il y a alors intérét

a administrer de la dexaméthasone qui bloquerautdiion des cellules surrénaliennes
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ACTH dépendantes et permet une meilleure concéntree I'iodocholestérol capté par
'adénome.
En cas d’hyperaldostéronisme primaire de nombrésxltats erronés ont été

décrits (par exemple absence de fixation en catéd@me de petite taille).

D’autre part, le corticosurrénalome se présentevesdu avec des
calcifications, et ne fixant pas a la scintigrapduiel-NP59 (38), (49).

La scintigraphie au noriodocholestérol (I-NP59) st’epas facilement
accessible et semble moins performante que le scgour les lésions de petite
taille (3) (37).

Pour la plupart des équipes, cet examen n’'a plydasa et est supplanté par le
cathétérisme des veines surrénaliennes pour leggeakal'aldostérone afin d’identifier
le caractére unilatéral ou bilatéral de la sécnétimppropriée d’'aldostérone en cas de
scanner douteux.

La scintigraphie n’a pas été réalisée chez nottierdacar nous n’avions pas

vu l'intérét de celui-ci pour notre cas.

V- ANATOMIE PATHOLOGIE

V.1- Lésions macroscopiques

La taille de la tumeur est trés variable pouvairefdes dizaines de grammes
comme pouvant peser beaucoup plus.

Ainsi, nombreux auteurs comme Sean (50) ou RakadtsiRba et al. (3)
rapportent que les corticosurrénalomes sont pouypldpart du temps des tumeurs
volumineuses avec une taille moyenne de 10cm einpémbituellement plus de 100g
voire méme jusqu’a 10 fois plus a 'examen morpbimjoe (2).

Elle peut étre de consistance ferme ou molle, ebdéur jaune chamois ou gris
jaunatre.

Elle a un aspect tubulé a la coupe avec des zomesédrose et des zones

hémorragiques.
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Le critere de malignité est assez difficile a rewiire et de nombreuses
classifications et observations ont été effectuwss le but de pouvoir mieux classer
ces tumeurs.

Ainsi ont été pris en compte par de nombreux aatpaur classer ces tumeurs la
taille de ces tumeurs, I'envahissement locorégiastal’existence de métastases a
distance comme toutes les tumeurs malignes diagaéss (3) (28).

V.2- Lésions microscopiques

Le diagnostic histologique de malignité d'une tumeurrénalienne est
généralement considéeré comme difficile (38).

Les caractéeres histologiques de la tumeur ne smnspecifiques.

Ces criteres de malignité reposent sur l'utilisatie scores prenant en compte la
présence ou non de différents aspects histologiquesytologiques (entre autres taille
des noyaux, nombre de mitoses par champ, nécrtrsetumorale) et sur I'existence
d’envahissement capsulaire et d’'emboles veineux (3)

Le score le plus communément pris en compte esioiee de Weiss (26).

Aucun de ces scores n'a présenté sa crédibilité (3)

Au niveau surrénalien, la lIésion anatomique esadénome isolé unique bénin,
une hyperplasie micro- ou macronodulaire, et parimm carcinome dans le cas de
tumeur avec syndrome de Cushing. Les carcinomédsgoaptionnels.

Des cas d’extension intra-cave des corticosurrémagomalins ont été décrits en
1972 par Castelman (51).

La classification de Mac Farlane (28) et Sulliv&®2)( permet de classer les
corticosurrénalomes en fonction de leurs stadekitfgo

Le diagnostic de corticosurrénalome est incontéstphar la cytoponction et la
microbiopsie.

Pour le cas de notre patient, la tumeur est clasts@e 11 de la classification de
Mac Farlane (28).

L’examen immuno-histo-chimique est indiqué si lagtiostic est incertain (3).
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VI- BIOLOGIE MOLECULAIRE ET GENETIQUE

L’'importance de la recherche des marqueurs moligeslae la tumeur permet
d’établir sans ambiguité le caractére malin (2)s Peogres récents, ces dix dernieres
années, dans la compréhension des mécanismes elogament de cette maladie sont
dus essentiellement aux études génétiques. Celm#-@&té réalisées a la fois sur les
familles atteintes et les cas sporadiques. Elles ppouvé l'implication dans le
développement du corticosurrénalome de différerégons du chromosome 11 et des

génes notamment de I'lGF2 et des récepteurs deTlA) (38).

VII- TRAITEMENT
VIl.1-Traitement chirurgical

La résection chirurgicale compléte représente ld gaitement pouvant étre

curatif, spécialement dans le cas des tumeurstie talle (38).

La chirurgie conventionnelle est généralement iné@ lorsque la taille est
volumineuse. Cette surrénalectomie totale peut @amgie au rein ou a la rate et a la
queue du pancréas en cas d’extension tumorale fargen53).

Les voies d’abord sont trés nombreuses mais palenipent extra-péritonéale et
transpéritonéale (53).

Les voies d’abord latérales sont les plus utiliseegarticulier la lombotomie
sur la 1£™ cote sur un malade en décubitus latéral, jambs-jment pliée et billot au
rebord costal controlatéral.

Le curage ganglionnaire est indiqué s'il y a desastéses et consiste a enlever
tous les éléments rétropéritonéaux a I'exceptiofiadete et ses branches, de la veine

cave inférieure et des ureteres si les reins sorgarves (38).
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La surrénalectomie laparoscopique peut égalemeetid@éressante. En effet,
elle permet une facilité d'abord qui est mini-infade plus, les douleurs post-
opératoires sont moindres.

Malgré cela, l'indication de la surrénalectomie paie laparoscopique reste
encore trés discutée et la majorité des auteuritelises indications a des tumeurs, a
priori bénignes, de taille inférieure a 6 a 8cm(®)

Lorsque la résection est incompléte ou la tumeuastg&ique, le traitement
consiste en une chimiothérapie par mitotane (Lysogrplus ou moins d’autres
agents (2).

Seule I'exérese précoce permet d’espérer une gueiiss tumeurs sécrétantes
étant considérées comme étant de plus mauvais §iro(88).

Certains auteurs contre-indiquent toute tentativexédese dans le cas de
corticosurrénalome envahissant la veine cave géei assimilant ces Iésions a des
métastases d’emblée (27) (49) (50).

Toutefois les longues survies rapportées apreesadte ces tumeurs incitent a
adopter une stratégie chirurgicale agressive quesgeut prétendre actuellement a une
guérison (27) (54).

Alaoui rapporte une observation qui illustre bieintérét du traitement
chirurgical de ces tumeurs méme avec envahissamedatveine cave inférieure (27).

Ainsi, la mise en évidence d’'un thrombus cave nems constituer une contre-
indication a la chirurgie car seule la résectiomptete permet d’espérer a un traitement
curatif (27).

En cas de volumineuse tumeur, une exérese chialegiarge de principe parait
pouvoir diminuer le risque de récidive locorégi@ah diminuant les conséquences des
effractions capsulaires. En cas de récidive lodorede, une exérese itérative doit étre
envisagée si I'exérése compléte semble possidetaiit plus que le délai de survenue
de la récidive est long (27) (49) (50).

Dans la série de Jensen (55), sur 33 patients ayantécidive locorégionale ou
métastatique, 18 patients ont été traités par sgékirurgicale itérative associée a une
chimiothérapie et 15 uniquement par chimiothérapia. survie postrécidive était
statistiqguement meilleure dans le groupe des fatigfopérés, avec une médiane de
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survie de 27 mois versus 11 mois. L'exérese compliet la récidive est un facteur
pronostic essentigiput comme I'exérese compléte initiale de la tungumitive.

Dans la série Schulick et Brennan (56) (57) ou dffepts ont été réopérés d’'une
récidive locorégionale ou métastatique, en caséié&se compléte, le taux de survie
actuarielle a cing ans (a partir de I'interventioitiale) était de 55% contre 0% en cas

d’exérese incomplete.

VII.2- Traitement médical

Une réduction de I'hypersécrétion hormonale quilaretle confort du malade
est observée, mais des phénomeénes d’échappenmodsesent (38).

VII.2.1- L’'Op’DDD

Ce traitement inhibe la conversion intramitochoaldri du cholestérol en
pregnenolone et la conversion du 11-désoxycoréisalortisol (46).

Ce traitement est utilisé dans différentes situatioliniques: tumeur sécrétante
(afin de contrdler la sécrétion hormonale), tragammdes formes non opérables,
traitement adjuvant apres résection complete ou non

Certains auteurs affirment que la chirurgie seslesaffisante pour les tumeurs
bien encapsulées et d’exérése facile (57) alorsdtpudres auteurs préferent prescrire a
titre systématique de I'Op’DDD apres une surrértalaie, alors qu’aucun signe de
métastase ou de récidive n'est présent, comme peurcas du volumineux
corticosurrénalome malin rapporté par Rakoto Rdiaiet al. (3), car il semblerait avoir
de meilleurs résultats que s’il N’y avait pas déé@ment adjuvant (35) (37).

Le traitement par mitotane (Lysodren*) est recomaéarseul ou associé a
d’autres agents (26), (37). En effet, bien queyisgprésent les anticortisoliques aient
été considérés comme ayant une action anti miwtigusemble que leur prescription
augmente la durée de survie (2) (3) (40).

Dans de nombreuses séries (27) (56), 'Op’DDD nlardit la survie qu’en cas
d’exérese palliative.
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Il est donné a dose progressive, pendant 1 a 2 engséparation préopératoire
pour les formes sécrétantes, puis pendant 6 nibamaapres le traitement chirurgical. |l
doit étre adapté au taux sérique pour atteindredase thérapeutique efficace (Taux
sérique>14pug/ml) (3) (38) (57).

Les résultats sont trés variables dans la littéeatrec certains plutét décevants
alors que d’autres sont prometteurs et méme dasscds tres évolués, jusqu’a des
régressions extraordinaires de métastases qui dpt abservées dans le
corticosurrénalome malin sécrétant et non sécrédiB7).

Pour un traitement palliatif en cas de résectimomnpléte ou lorsqu’il s'agit de
tumeur métastatique, on indique la chimiothérapse mitotane (Lysodren*) avec
d’autres agents (2).

Et d’'aprés certains auteurs (36) (57) (58), 'OpD@st indiqué en premiere
ligne en cas d’exérése incompléte ou récuséeo{Béncore en cas de récidive.

|1 semble que ce traitement améliore la surviepd¢ignts non opérés ou en cas
de chirurgie incompléte (2), (26). Par contre,riesultats du traitement adjuvant quand
I'excision était compléete sont contradictoires (25).

Une publication récente, portant sur une sérieosgtctive de 47 patients
porteurs de corticosurrénalome, opérés puis trpgésitotane en adjuvant, comparés a
deux groupes témoins de 55 et 75 patients opénéstsatement adjuvant a montré un
allongement significatif de la survie sans récidi\ams le groupe traité ; la médiane de
survie sans récidive était respectivement de 4% nid mois et 25 mois. La survie
globale médiane était respectivement de 110 mdsmbis et 57 mois. Les doses
quotidiennes de mitotane étaient de3g@our 27 patients et de $@ pour 20 patients.
Des effets secondaires gastro-entérologiques owlogigues sont survenus chez 35%
des patients et il semble le traitement adjuvamtrpi@otane permettent d'allonger la

survie sans récidive (38).
VII.2.2-.La chimiothérapie
La chimiothérapie seule n’aurait aucune influenoe Ia durée de survie, le

corticosurrénalome malin étant peu chimiosensitmeis elle est utilisée en deuxieme

ligne a visée antalgique (2) (27) (59).
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La polychimiothérapie dont les résultats sont les gncourageants semble étre
a I'heure actuelle I'association Cisplatine, EtagesDoxorubicine et Op’DDD avec un
taux de réponses objectives de 53% sur 18 patiapporté par Berruti (38) (57) (59).

Une étude prospective multicentrique portant sur p&ients porteurs de
corticosurrénalomes non opérables traités par Btdpp Doxorubicine, Cisplatine et
mitotane a montré un taux de réponse de 48% (@Bsqle réponse compléte et 30 cas
de réponse partielle). La durée moyenne jusqugression chez les répondeurs était de
18 mois (60).

Plusieurs protocoles de chimiothérapie, associémitntane et da chirurgie
sont en cours d'évaluation, utilisant I'EtoposideVincristine, la Doxorubicine ou le
Cisplatine (36) (61) (62).

Un cas de survie prolongée, supérieure a trois apsgs traitement par
chimiothérapie EDP et mitotane puis surrénalectaréeé rapporté (63).

Un protocole prospectif européen comparant Etogosi@oxorubicine,
Cisplatine plus mitotane avec Streptozotocine phutane sur 300 patients est en
cours (64).

VII.2.3- La radiothérapie

La radiothérapie conventionnelle n'a pas montré afficacité et est indiquée
dans les traitements symptomatiques palliatifs destastases osseuses a viseée
antalgique (38) (57).

Toutefois, une étude rétrospective a porté sur didemts opérés a un stade
localisé et sans tissu résiduel macroscopiqueagédsr par irradiation adjuvante du site
opératoire, comparés a 14 patients appariés nadiés. Elle a montré une réduction du
risque de récidive locale (21% vs 88%) a 5 anssrmeans effet sur la survie spécifique
ou globale a 5 ans (65).
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VIIl- EVOLUTION ET PRONOSTIC

L’évolution est rapide et le pronostic, souvent iégyisible, est grave. Avec ou
sans traitement le pronostic est en général sombre.

L’évolution sans traitement est inéluctable, laveimoyenne est estimée a 3
mois en I'absence de traitement.

Une étude longitudinale américaine, portant sur f@tients traités entre 1988 et
2002 a montré que ni la proportion de patients guost d'une tumeur localisée au
moment du diagnostic (40%) ni la survie globale ars (38%) n'avaient changé
jusqu’en début du 21eme siécle (66).

Malgré les progres de la prise en charge de cesiédes années, la survie
moyenne des patients a cing ans est autour de 3p% (

D’aprés Vassilopoulou-Sellin (67), on a pu notee amélioration du pronostic
au cours des 20 dernieres années ceci grace aagnogiic précoce et une meilleure
prise en charge chirurgicale.

Nombreux parametres ont été étudiés pour évaléeollition et le pronostic du

corticosurrénalome malin.

VIIl.1- Classification de MacFarlane

Un des principaux facteurs pronostiques du coricésalome est le stade
évolutif de la tumeur selon la classification de ddarlane (28). Mais il est
habituellement médiocre. Les intervalles rappopgasia littérature concernant la survie
estimée a 5 ans était respectivement de 30-45% Ipswstades |, 12,5-57% pour les
stades I, 5-18% pour les stades Il et 0% poustades IV.

Dans une étude francaise portant sur 253 cas, fgies@ 5 ans était
respectivement de 60%, 50%, 25% et 0% pour leestadl, 111, IV (68).

Le pronostic est fonction du stade évolutif deulaeur.

Dans I'étude de Causeret (57), il montre que lesetus localisées (stade | et II)
sont de meilleurs pronostiques. Les patients ctassgde | et Il ont un pronostic
équivalent, meilleur que celui des patients stdides: 1V.
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VIIl.2- Criteres de Weiss

Les autres facteurs pronostiques majeurs dansHreecaurrénalien sont les
criteres de Weiss et notamment I'index mitotique.

Dans une étude brésilienne sur 105 cas, le scoales apparaissait comme
associé a la survie en analyse monofactorielle¥d86s patients porteurs de tumeur de
score de Weiss égal ou inférieur a 3 étaient vivari ans contre 62% des patients dont
la tumeur avait un score supérieur a 3 (48).

Dans I'étude de Causeret (57), il montre, en aceort Weiss (26), que parmi
les critéeres de Weiss, un index mitotique < 20 satopour 50 HPF est a lui seul un

facteur de meilleur pronostique.

VII1.3- Traitement chirurgical

Un autre facteur pronostic non moins important degicosurrénalomes est
I'exérése chirurgicale complete de la tumeur clar@nstitue le seul traitement curatif.

Malgré ce traitement chirurgical qui constitue iaskeul le seul traitement curatif,
il entraine aussi en lui-méme un petit nombre a@sléAinsi, d’apres Icard, la mortalité
per-opératoire est comprise entre 2 et(56%).

Chez les patients opérés, le taux de survie a Btartscompris entre 23 et 60%
selon les séries. L'exérése incomplete est indigueeas de tumeur déja métastatique

ou de tumeur avec envahissement loco-régional.

VI.4- Récidives locorégionales

Le mauvais pronostic des corticosurrénalomes mabss également di
également en partie a la fréquence élevée desivégitbcorégionales et du délai de
survenue de cette récidive. Le taux de récidivalo@prés résection varie dans la
littérature entre 35 et 85%, I'exérese completdadetcidive étant un facteur pronostic

essentieltout comme I'exérése compléte initiale de la tunmm@imitive (57).
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Dans la série d’'lcard ou 22 patients ont été ré&spét'une récidive loco-
régionale, en cas d’exérése complete, le taux déesa cinq ans (a partir de la
réintervention) était de 28% contre 8 % en caséfese incompléte (57).

Jensen (55) a montré que la survie était statistigunt meilleure en cas de délai
de latence d’apparition de récidive supérieur aann La survie postrécidive était

statistiguement meilleure chez les patients réapéré

VIII.5- Op'DDD

D’autre part, on rapporte aussi que 'Op’DDD jouttm role dans la survie des
patients au cours de ce cancer.

Une amélioration de la survie a été rapportéesaptiisation du mitotane pour
le traitement des tumeurs résiduelles ou récidesat en cas d’exérese compléte (57).

Seulement, les effets indésirables fréquents\atreg de 'Op’DDD posent un

réel probleme de la qualité de la survie.

VIII.6- Complications

Enfin, ce facteur pronostic dépend aussi de laeswre de complications de cette

tumeur maligne (41).

VIII.6.1- Envahissement loco-régional

L’envahissement de la veine cave inférieure aurcade I'évolution des
corticosurrénalomes n’est pas exceptionnel. L'inpie I'extension intra-cave de la
tumeur sur la survie n'est pas connu, toutefoisodgues survies (5 etl0 ans) ont été
rapportées (27) et spécialement apres résectionrgluale.

Ainsi la tumeur peut soit comprimer et envahip&oi de la VCI avec ou sans
thrombus, soit se développer a l'intérieur des egisurrénaliennes puis s’étendre dans
la veine rénale, surtout & gauche (27).

La résection complete initiale de la tumeur priveitet de son extrension a la

VCI peut améliorer la qualité de vie et prolongelaidurée de survie (48).
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VIIl.6.2- Métastases

L’extension locorégionaleet I'évolution métastatigue sont fréquentes et
précoces.

Dans la série de Bellantone (70) sur 52 patienttagu une récidive loco-
régionale ou métastases, le taux de survie aclieapiest récidive a 3 ans était de 23%
dans le groupe de 20 patients réopérés alors quiades 32 patients non réopérés
n'était vivant & 1 an. La survie moyenne est de 20%ans et de 10% a 10 ans apres
traitement, I'évolution se faisant vers un envadmnsent locorégional (veine cave
inférieure et rein) et a distance (adénopathie, fooumon et 0s).

Cependant, certains auteurs rapportent des supvidsngées supérieures a 7
ans, d'autres de 30 mois en l'absence de métastsde 4 a 8 mois lorsque les
localisations secondaires existent (3) et le tauswvie a 5 ans passe de 50% a 0% en
présence de métastes (33).

Les complications les plus fréguentes sont I'héagmer 'hématome et

l'insuffisance surénalienne.

VIII.7- Age

L’age constitue également un facteur pronostique.

Un age inférieur a 55 ans au moment du diagnostiorpit étre associé a un
meilleur pronostic (71).

VIII1.8- Sécrétions hormonales

L'influence pronostique de la sécrétion hormonalelg@ tumeur est discutée (71)
(72).
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IX- SUGGESTIONS

Le corticosurrénalome étant un cancer de tres nmuwanostic, il serait

souhaitable d’améliorer le diagnostic précoce:

- Pour ce faire, il faudra passer par plus deaur clinique;

- D’autre part, il faudrait aussi favoriser kassibilté des patients aux

examens biologiques et surtout aux examens d’inegedicale.

- Enfin, il faudrait également enrichir le platetechnique comme la

disponibilité de I'lRM non encore disponible jusgice jour.

Pour ce qui en est du traitement, une participal®tiEtat plus importante serait

souhaitable pour que le colt de la chimiothérapieptus abordable.

De fagon plus générale, le mieux serait méme duest un systeme de
cotisation annuelle abordable pour tous, en fonctlu pouvoir de tout un chacun et
pour tous les Malgaches en échange de soins e, grie en charge «gratuitement»,
partiellement voire complétement par I'Etat, commhae «Sécurité Sociale» ou la
«Couverture Maladie Universelle» en France ou ean@&-Bretagne ou encore en

Allemagne.
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CONCLUSION

Le corticosurrénalome malin est une tumeur raes. iBanifestations cliniques
sont tres polymorphes et dépendent de lactivitériomale ou pas de la tumeur. Le
développement de techniques nouvelles d'imageregtede poser le diagnostic assez

tot lorsqu'il s’agit de tumeur non fonctionnelle.

Le mauvais pronostic des corticosurrénalomes@st plusieurs facteurs comme
les récidives locorégionales, le stade, les cstede Weiss et notamment l'index

mitotique, la classification de MacFarlane, le tgaeprise en charge.

Le traitement curatif du corticosurrénalome madiste avant tout chirurgical par
la réalisation d’une surrénalectomie. Le traitenmmag@tlical est uniquement adjuvant. La

chimiothérapie et la radiothérapie quant a euxt des traitements palliatifs.

Notre étude a bien montré la difficulté de la @rés charge de cette pathologie
dans un pays en voie de développement comme le. i@drprobléme est effectivement
inhérent aux pathologies cancéreuses en général.

En effet, au dignostic tardif, pour diverses ragcs’ajoutent une insuffisance de
plateau technique et un codt excessif du traitement

Une priorité devrait étre donnée a une amélionatie leur prise en charge par

une politique de santé plus adaptée a notre cantext
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VELIRANO

Eto anatrehan’ireo Mpampianatra ahyaghin’ny toeram-pampianarana ambony
momba ny fahasalamana, sy ireo niaranianatra taratkaanoloan’ny sarin’i HIPPOCRATE
, dia manome toky sy mianina aho, amin’ny anaradifamanitra Andriananahary, fa hanaja
lalandava ny fitsipika hitandrovana ny voninahgyany fahamarinana eo am-panatontosana
ny raharaham-pitsaboana .

Ho tsaboiko maimaim-poana ireo ory, iagyhitaky saran’asa mihoatra noho ny rariny
aho, tsy hiray tetika maizina na oviana na oviagana amin’iza na amin’iza aho mba
hahazoana mizara aminy ny karama mety ho azo .

Raha tafiditra an-tranon’olona aho,tdiahahita izay zava miseho ao ny masoko, ka
tanako ho ahy samirery ireo tsiambaratelo aborakli@ ary ny asako tsy avelako ho
fitaovana hanantontosana zavatra mamoafady na loaaaanfamitan-keloka .

Tsy ekeko ho efitra hanelanelana nyikdidmin’ny olona tsaboiko ny anton-javatra
ara-pinoana, ara-pirenena, ara-pirazanana, aragoiee ary ara-tsaranga .

Hajaiko tanteraka ny ain’olombelona rawho notorotoroina aza. Tsy hahazo

mampiasa ny fahalalako ho enti-manohitra ny lalamaha olombelona na dia vozonana aza

Manaja sy mankasitraka ireo Mpampianalnaaho, ka hampita amin’ny taranany ny
fahaizana noraisiko tamin’izy ireo.

Ho toavin’ny mpiara-belona amiko ani® ahha manantanteraka ny velirano nataoko .

Ho rakotra henatra sy ho rabian’ireo tgiho namako kosa aho raha mivadika

amin’izany .
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