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INTRODUCTION

Les inclusions surrénaliennes intra testiculaires (ISIT) sont des tumeurs béenignes faites de tissus cortico-surrenalien ectopique.
Elles se volient surtout chez Padulte porteur d’'une hyperplasie congenitale des surrénales. Les ISIT sont habituellement
asymptomatiques, decouvertes cliniguement au cours du bilan d’infertilité, ou lors d’echographie systématique. Sous traitement
freinateur glucocorticoide elles peuvent régresser, se stabiliser ou dans certains cas évoluer, elles posent alors le probleme de
diagnostic différentiel avec les tumeurs malignes. C’est ce que nous illustrons a travers cette observation d’un jeune patient
porteur d’ISIT révélant une HCS par bloc enzymatique en 118 hydroxylase dans sa forme tardive.

OBSERVATION

Patient agé de 23 ans, issu d’un mariage non consanguin, 2¢ d’'une fratrie de 5 enfants. Hospitalisé pour exploration de tumefactions
testiculaires bilatérales. Dans ces antécedents personnels on notre une notion de puberté précoce a I’age de 8ans et une hypertension
artéerielle suivie depuis l'age de de 19 ans sous tritherapie (loxen [p50 2cp/jr, lopril 50 2cp/jr, atenorl100 1cp/jr). Il n y a pas de cas similaire
dans la famille. L’examen cliniqgue retrouve une mélanodermie, une TA : 15/8, un aspect trapu avec une taille de 142cm se projetant a moins
de 4 déviations standard par rapport a la taille moyenne et cible. Les testicules sont augmentés de volume a 6cm, a surface bosselée,
sieges de masses bilateres fermes. L’échographie scrotale n’était pas rassurante, retrouve des testicules remaniés hetérogenes, contenant
des nodules a contours irréguliers, hyperechogenes, confluents avec calcifications occupant la quasi-totalité de la loge testiculaire. Le
bilan hormonal a permis de poser le diagnostic d’hyperplasie congénital des surrénales par bloc en 118 hydroxylase concordant avec le
tableau clingue : un cortisol plasmatique bas, une élévation du taux d’ACTH, du composé S, précurseurs androgéniques (Testostérone,
170H progesterone, A4, SDHEA). Les marqueurs tumoraux a FP et B hCG étaient normaux. Le bilan de retentissent a objective a la TDM
abdominale des surrénales hyperplasieées nodularisées, une hypertrophie septale a I’échocardiographie, un hypogonadisme hypo
gonadotrope avec azoospermie. Le patient a été mis sous traitement substitutif et freinateur par hydrocortisone a raison de 20mg/m< SC.
L’évolution a été favorable, il y avait diminution progressive de la TA jusqu’a arrét du traitement antihypertenseur, réduction du volume
testiculaire a I’échographie scrotale, en parelle avec la diminution du taux d’ACTH.

DISCUSSION

L’hyperplasie congénitale des surrénale (HCS) est une maladie congénitale, de transmission autosomique recessive, due a un déficit
complet ou partiel d’une des enzymes de la stéroidogenese surréenalienne. |l existe plusieurs formes génétigues dont I’expression clinique
dépend du type et degreé du déficit, du sexe et I’age du patient au moment diagnostic. Dans 95%, il s’agit d’un déficit en 21 hydroxylase, suivi
du déficit en 11 Bhydroxylase dans 5-8%.

L’'incidence du déficit en 118 hydroxylase est estimee a 1/200000 naissance. Il entraine I"'accumulation du désoxycorticosterone DOC, d’une
diminution de la synthese du cortisol avec levée du feed back sur PACTH dont le taux augmente, d’'une accumulation du lldesoxycortisol
(composeé S) et des precurseurs androgéniques responsables de différents tableaux de virilisme chez la fille et de puberté précoce chez le
garcon. Ceci a eteé le cas de notre patient ou la puberté précoce fut le 1®" signe révelateur de ce bloc dans sa forme non classique, la soudure
prematurée du cartilage de conjugaison a été responsable de la petite taille.

Dans le déficit en 11Bhydroxyalse, 'accumulation du DOC a effet minéralocorticoide est responsable d’HTA qui se voit dans 2/3 des cas.
D’installation récente apres la puberte, elle est genéeralement modéree. Mais des cas HTA severe compliguee de réetinopathie hypertensive,
d’hypertrophie ventriculaire gauche ont été rapportés dans certaines séries. Notre patient avait une HTA sévere ayant nécessité une
trithérapie anti hypertensive compliquée d’hypertrophie sépale. Ceci souligne I'importance de pousser I'exploration devant une HTA d’un
sujet jeune et d’évoquer les causes endocriniennes.

Au cours des HCS, Pinfertilitée est fréequente chez le patient peu equilibre. Chez ’lhomme elle est en rapport d’'une part avec une insuffisance
gonadotrope centrale fonctionnelle induite par I’exces des androgenes et des corticoides responsable de trouble de la spermatogenese.

D’autre part, le developpement de tumeurs bénignes pouvant détruire le testicule. Malheureusement notre patient cumules tous ces
élément : hypogonadisme centrale, une azoospermie et des inclusions surréenalienne intra testiculaire (ISIT).

Les ISIT sont des tumeurs bénignes faites de tissus cortico-surrenalien ectopigue. Elles se rencontrent dans toutes les situations
d’hypersécretion ACTH telle la maladie de Cushing, maladie d’Addison, syndrome de Neelson. Mais elles s’observent surtout chez les
patients porteurs d’HCS avec une prévalence entre 27 et 94% suivant les séries ou elles posent le probleme de diagnostic differentiel avec
une tumeur maligne comme fut le cas de notre patient.

Cliniguement, les ISIT sont habituellement asymptomatigue. Elles peuvent occasionner pesanteur scrotale et douleurs. Elles sont bilaterales
et dures a la palpation. Elles sont decouvertes lors d’un bilan d’infertilité ou au cours d’'une échographie systématique dans un carde HCS.
Chez notre patient, la découverte a été faite a autopalpation devant la constatation de Faugmentation du volume testiculaire.

Les ISIT sont typiqguement bilatérales, hypoéchogenes, bien limitées, confluentes par fois, localisées pres du hile. Quand elles sont
volumineuses, elles sont tres atténuées et peuvent se calcifier posant le probleme de diagnostic differentiel de malignité. On retiendra en
faveur des ISIT, leur caractere bilatéral, leur survenue dans un cadre HCS, leur normo-vascularisation au doppler. Chez notre patient 'aspect
suspect a I’échographie a été redressé par le bilan endocrinien. Ce qui nous fait éviter la pratiqgue IRM car n’est guere plus sensible ou de
biopsie testiculaire qui est exceptionnellement indiquée.

Sur le plan histologique, les ISIT sont formées de cellules surrénaliennes hypertrophiées en ilots au sein d’un parenchyme testiculaire
normal. Mais la encore, se pose le probleme de les differencier avec les tumeurs a cellules de Leydig. Deux élements bien que non absolus
aldent au diagnostic différentiel. : Cristalloides de Reinke jamais retrouvé dans les ISIT et les tubes séminaires au contraire toujours
présents dans les ISIT.

Sous traitement freinateur bien conduit par les corticoides, les ISIT peuvent régresser partiellement, se stabiliser, voire progresser ce qui
suggere leur autonomisation. Chez notre patient, il y eu une diminution du volume testiculaire, mais malheureusement I’azoospermie a
persisté

CONCLUSION

Le diagnostic d’'une HCS chez le garcon impose de faire une surveillance échographigue systéematique pour depister les ISIT, ceci
permet d’introduire le traitement freinateur precocement, pour ameliorer le pronostic statural, stabiliser le volume des ISIT et
préserver la spermatogenese a la puberteé.

Chez adulte, La decouverte ISIT pose le probleme de diagnostic differentiel avec les autres tumeurs testiculaires et impose de faire
le bilan endocrinien pour dépister une HCS. La clinique, certaines caractéristigues echographiques, la réponse au traitement
freinateur permettent de redresser le diagnostic.
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