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INTRODUCTION

L'association hyperparathyroidie (HP) et acromegalie
evoque une NEM1 et plus rarement un syndrome de McCune
Albright. Dans la NEM1, I'HP precede souvent le diagnostic
de I'acromegalie.
Dans l'insuffisance rénale chronique, 'HP secondaire est une
complication frequente qui résulte de I'adaptation de la
secrétion parathyroidienne a une hypocalcemie.

Observation

Nous rapportons |'observation d'un patient age de 52 ans,
ayant comme antécédents une insuffisance renale chronique
(IRC) sur polykystose renale au stade d’hemodialyse depuis
2003 .

Il est suivi dans notre formation depuis 2013 pour une
acromégalie sur un macroadénome hypophsaire opere par
voie transsphenoidale béneficiant d'une exerese totale de
'adénome avec des suites operatoires simples.

Par alilleurs , il presente une hyperparathyroidie récidivante
opere:

1er¢ chirurgie en 2010: exérése des deux parathyroides
inférieures, avec a l|'examen anatomopathologique une
hyperplasie parathyroidienne.

une 2°™e chirurgie en 2012 :récidive de 'HP sur un adénome
parathyroidien ectopique meédiatisnal superieur objective a la
scintigraphie au MIBI , avec en post-opératoire une
normalisation de la calcemie et une diminution de la PTH.
L'evolution a ete marquée par la stabilisation du bilan
phospho-calcique, et le dépistage de I'hyper-parathyroidie est
realisé annuellement par les dosages de |la calcemie et de la
PTH.

Discussion
S'agit-il d'une HP primaire entrant dans le cadre d'une NEM1
ou une HP secondaire a I'|RC ou I'association des deux?

Dans la NEM1 I'HP primaire est présente dans plus de95%
des cas, dont elle est la premiere manifestation dans environ
2/3 des cas. Les autres atteintes de NEM1 sont
essentiellement les tumeurs endocrines pancreatiques (49%)
et 'adenome hypophysaire (38%).

Elle est liee a la mutation du gene NEM1 situe sur le
chromosome 11g13.[1]

Les mutations du gene NEM1 predisposent les patients
porteurs aux tumeurs de I'hypophyse. Les alterations
moléculaires induites par l'inactivation de ce gene induisent le
developpement de tumeurs hypophysaires selon des
meécanismes qui semblent difféerents des cas sporadiques

Les etudes clinigues de cohorte ont montré que tous les types
d’adenomes peuvent étre rencontrés au cours du NEM1 avec
une predominance des prolactinomes et des macroadenomes
compare a une population teémoin. Ces tumeurs hypophysaires
NEM1 semblent plus agressives, plus invasives et plus
resistantes aux traitements ce qui necessite pour ces patients
une prise en charge particulierement attentive tout au long de la
vie.[2]

L'identification des mutations dans le gene de predisposition a
la NEM1 permet le diagnostic prée-symptomatique mais la
complexite des lésions et leur expressivité variable au sein des
familles posent de nombreux problemes dans la prise en
charge de cette maladie, de revelation insidieuse.

Chez notre patient, la presence d’'un adénome mediatisnal
ectopique fait evoquer une HP primaire pouvant entrer dans le
cadre d'une NEM1 , par allleurs il a également une IRC qui peut
expliquer I'HP persistante.

L'HP secondaire est une complication frequente de I'IRC
declenche par la diminution du debit de filtration glomerulaire,
qui induit une elévation de la phosphatemie mais egalement
une diminution de la synthese renale du calcitriol (induisant
ainsi son retrocontrole negatif sur la secretion de la PTH) et une
hypocalcémie.[3,4]

Il en résulte une hyperplasie des glandes parathyroides
retrouvee sur 'examen anatomopathologique de notre patient.
On parle alors d'HP tertiaire se rapprochant du tableau clinique
de I'HP primaire avec notamment une hypercalcemie; il s'agit
de l'autonomisation de I'hyperparathyroidisme secondaire.[5]
Dans I'IRC, les formations nodulaires sont |'expression d'une
croissance clonale, tumorale benigne, sur fonds d’hyperplasie
polyclonale, des glandes parathyroides. Des mutations d'un
grand nombre de genes suppresseurs ou promoteurs des

tumeurs sont probablement impliquees
le cinacalcet, seul calcimimeétique disponible, permettait
d'abaisser |la PTH serique chez des patients hémodialyseés .
Une etude génetique est necessaire a la recherche d'une
mutation germinale du gene NEM1, et la recherche d'une
tumeur endocrine duodéno-pancréatique.
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