Paragangliome rétropeéeritonéal fonctionnel sans HTA
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INTRODUCTION :

les paragangliomes sont des tumeurs neuroendocrines rares dérivées du systeme nerveux sympathique et

parasympathique [1].

Nous rapportons |I'observation d’une patiente qui présente un paragangliome sécrétant les catécholamines, sans

la présence d’'une hypertension artérielle.

OBSERVATION :

Il sagit d’'une patiente de 45 ans, qui présente depuis
deux mois des douleurs abdominales associées a une
triade de Ménard.

Une échographie abdominale a objectivé une masse
hépatique, volumineuse arrondie et bien limitée. Un
complément d’exploration par une TDM abdominale
(Image 1) a montré un processus tissulaire sous
hépatique, rétropéritonéale, héterogene, bien limité,
de 8x10x14 cm avec quelques plages de nécrose. La
surrénale et le rein droit étaient sans anomalie.

Dans le but d'explorer cette masse, on a demandé les
dérives méthoxylés plasmatiques et urinaires, qui se
sont révélés supérieurs a 50 fois la normale.

Vu le caractere sécretoire de la tumeur, on a demande
un holter tensionnel qui a permis d’éliminer la présence
d’'une hypertension artérielle.

Au titre des résultats des explorations réalisées, on a
retenu le diagnostic d’'un paragangliome fonctionnel
secretant les cathécholamines sans hypertension
artérielle associée. La patiente a été ainsi programmeée
pour exérese chirurgicale.
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Image 1 : TDM abdominale montrant une masse rétropéritonéale

DISCUSSION :

les paragangliomes sont des tumeurs neuroendocrines
rares dont le diagnostic est souvent tardif par rapport a
I"apparition des symptomes, source de morbidité, voire
de mortalité. La triade de Ménard est retrouvée dans
90% des cas, alors que I'hypertension artérielle n’est
présente que dans 0,5% des cas [1,2]. Actuellement,
une dizaine de genes de prédisposition ont été
identifiés, et des mutations constitutionnelles d’'un de
ces genes sont présentes chez plus de 35 % des malade
[3].

Le diaghostic positif préopératoire est surtout
biologique. Les tests les plus sensibles et les plus
spécifiques sont les dosage plasmatiques et urinaires
des métanéphrines et normétanéphrines. Le dosage de
la chromogranine A manque de spécificité et de
sensibilité, mais peut étre utile en cas de tumeur non
fonctionnelle et pour le suivi des patients.

Le scanner abdominal est un examen équivalent a I'l|RM
pour localiser la tumeur mais de moindre performance
pour le diagnostic différentiel avec d’autres tumeurs. La
scintigraphie au MIBG a une spécificité et une
sensibilité de 99 et 90% pour le paragnaliome
rétropéritonéal fonctionnel et permet la mise en
évidence de localisations multiples, ectopiques et
meétastatiques [4].

Le traitement des paragangliomes nécessite une prise
en charge multidisciplinaire, et repose sur la chirurgie
qui est le seul traitement curatif a la condition qu’elle
soit complete. Une fois I'exérese tumorale réalisée, le
pronostic des formes bénignes est excellent. Une
surveillance est toutefois requise(3].

CONCLUSION :

La prise en charge des paragangliomes s’est améliorée de facon importante grace aux progres recents dans le
diagnostic, I'imagerie, la chirurgie et 'anesthésie. Actuellement, une dizaine de genes de prédisposition ont été
identifiés. La prise en charge de ces tumeurs s’en trouve donc modifiée : dépistage et conseil génétique des
apparentés et organisation de la surveillance des porteurs d’'une mutation.
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