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Introduction

Les phéochromocytomes (PHEO) et les paragangliomes (PGL) sont des tumeurs neuroendocrines fonctionnelles lorsque la sécrétion de catecholamine est symptomatique. Ces tumeurs surviennent au

niveau des tissus chromaffines de la médullo-surrénale (PHEQO) dans 80 a 85 % des cas, ou au niveau du systeme nerveux sympathique et parasympathigue extra surrénalien (PGL) dans 15 a 20% des

cas. Les PHEO et PGL malins (PPM) constituent un sous groupe de tumeurs deéfinies par la présence de tissu chromaffine en dehors des surrénales ou des sites paraganglionnaires. L'incidence des PPM

est inférieur a 1 cas par million d’habitants par an, environ 10 a 20 % des PHEO et des PGL sont malins [1].

Histologie 2005
Exérese chirurgicale complete d’'une lésion de 6x5x3 cm, partiellement hemorragique,

sans necrose, en faveur d’'un PGL, avec histologiguement I'absence d’angio-invasion,
un index mitotigue de 2 mitoses pour 10 champs et un Ki élevé a 13.5% (score PASS
non realisé). Les limites péri tumorales étaient constituées d’ilots de graisse brune et

de structure vasculaire a paroi epaisse

Découverte chez un homme de 42 ans, d’'un PGL retropéritoneéal latéro-aortique gauche de
6 cm intensement fixant le FDG sans argument pour une localisation secondaire, dans un

contexte de sueur nocturne, palpitation, trouble du sommeil.

En post opératoire
Normalisation des normeétanephrines (NMN) sanguines. TEP-FDG sans fixation pathologique.
L'enquéte géneétique réalisée ne retrouva pas de mutation au niveau des genes SDHXx et
VHL.

Histologie 2013
Une deuxieme chirurgie est realisee avec exerese de 4 Iésions. Au niveau histologique,

Réapparition des symptomes initiaux avec augmentation des NMN associee a trois nodules

en regard du peédicule rénale gauche.

une premiere Iésion est mesurée 5x4x2 cm avec une deuxieme appendue de
1.7x3%1.9 cm présentant toutes les deux une angio-invasions lymphatiques, une
effraction capsulaire, une nécrose tumorale, et un envahissement du tissu adipeux péri
tumorale avec des cellules tumorales a 1 mm de la section chirurgicale. Le Ki 67 était

mesureé a 15% avec un score PASS a 8.

En post opératoire
Normalisation des normétanéphrines (NMN) sanguines. Dans ce contexte de PGL fonctionnel
agressif et récidivant, une nouvelle recherche de mutation des genes cibles sera effectuée et

sera négative notamment au niveau des genes MAX, FH, SDHAF1 et F2.

TEP FDG 2014
5 fixations pathologiques : au niveau du pedicule rénal gauche, en périphérie des clips chirurgicaux, une

formation tissulaire au-dessus de la précédente, sous la surrénale gauche, 3 formations au niveau sus

claviculaire gauche (SUV max 4.9), a hauteur du corps vertébral de L3, et mésentérique gauche a

Patient asymptomatiqgue, mais augmentation des NMN urinaires des 24 heures.

Octréoscan, MIBG et a la FDOPA ne mettaient en evidence aucune fixation pathologigue.

hauteur de L2-L3 (SUV max 10).

Avis aupres de la RCP COMETE : introduction d’un traitement pa

(Traitement médicamenteux privilégies devant les risques chirurgicaux (néphrectomie) et la localisation rétro péritonéale )

r peginterféron alfa (Pégasys) 180 ug par semaine

AVANT

NMN urinaire : 5916 nmol/24h (N : 600 a 2293)

b - ! fl S
Figure 1 : Scanner abdominal (A et B) et tomographie par émission de positons au 18F-déoxyglucose (TEP-
FDG) (C et D) avant traitement. A et B, lésion de 17 mm entre les clips chirurgicaux du hile rénal gauche associe

une formation tissulaire au-dessus de la précedente, sous la surrénale gauche. C et D, fixation pathologiques au
niveau du pédicule rénal gauche (SUV max : 22) et de la formation sous la surrénale gauche (fleches rouges).

3 MOIS APRES

NMN urinaire : 3200 nmol/24h (N : 400 et 2500)

Figure 2 : Scanner abdominal (A et B) et tomographie par émission de positons au 18F-déoxyglucose
(TEP-FDG) (C et D) apres traitement. A et B, nette diminution de la lésion de 7 mm entre les clips
chirurgicaux du hile rénal gauche. C et D, nette diminution de la SUV max (3,8) au niveau du pédicule réenal
gauche (fleches rouge). Régression morpho-métabolique complete de la Iésion sous surrénalienne gauche.

Discussion

Dans un contexte de PHEO/PGL primitif ou récidivant de facon isolé, une chirurgie complete est le seul traitement potentiellement curatif. Dans notre cas, le diagnostic retenu est celui de PGL fonctionnel

avec récidive locoregionale et non de PGL malin (malgré la lésion suspect au niveau sus claviculaire gauche). Devant la localisation rétro-péritonéale et la nécessité de realiser une néphrectomie en cas

d’exerese de la Iésion, un traitement médicale par interferon a été propose. En effet, I'interferon alpha a montré sur des lignees cellulaires de PHEO de rat (PC12) un effet inhibiteur sur la croissance

cellulaire, avec une augmentation de I'apoptose et un arrét du cycle cellulaire en phase GO/G1, par inhibition

de la transcription de facteur de croissance de I'endothéelium vasculaire comme le VEGF [2, 3].

Sous traitement, le patient reste en bon état général. Néanmoins, devant la survenu d’'une asthénie, d’'un pyrosis, et de deux episodes de neutropénie moderée, la decision a eté de poursuivre le traitement

en diminuant la posologie du peginterféron alfa a 135 ug /semaine, afin d’espérer une amélioration de la tolérance.

Conclusion

Il s’agit donc du premier cas de PGL récidivant a potentiel malin présentant une tres nette reponse apres 3 m

ois de traitement par interferon sur 'ensemble des parametres etudiés ; tumorale, sécrétoire et

metabolique. De nouvelles explorations seront programmeées a 6 et 12 mois apres lI'instauration du traitement, pour évaluer I'efficacite de ce traitement a plus long terme. Un traitement par interféron alpha,

pourrait donc étre une alternative dans un contexte de PHEO/PGL recidivant qu’il serait souhaitable, mais difficile devant la rareté du diagnostic, d’évaluer a plus grande échelle.
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