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Les tumeurs germinales cerébrales sont rares, 1 a 3 % des tumeurs cerebrales de I'enfant, et surviennent le plus souvent au cours de la deuxieme décennie de la vie. Cette

INTRODUCTION

tumeur se developpe a partir des cellules germinales migrant dans le systeme nerveux central pendant la vie foetale. Elle est supra-sellaire dans 40 % des cas. C’est une

tumeur radiosensible qui est associée a un pronostic favorable avec un taux de survie a 5 ans dans 85% des cas. Le germinome se manifeste preférentiellement par un

diabete insipide central. Nous rapportons un cas de germinome revéle par un impubérisme

R
OBSERVATION

3
Mademoiselle F.Z agee de 19 ans, sans antécedents particuliers, qui consulte pour absence de developpement des caracteres sexuels secondaires. L’examen clinique

trouve un retard statural taille : 1m29 (-4DS) ; un syndrome dysmorphique : visage poupin, cheveux fins, ensellure nasale,

TA : 100/70 mmhg sans hypotension orthostatique ; impubéerisme Les examens biologiques et radiologiques trouvent : une IGF1 20.4ng /ml diminue avec un pan
hypopituitarisme :cortisol de 7.7 pg/dl, LT4 : 0.52 ng/ml n(0.58 — 1.07), TSHus :1.868 pUIl /ml (0.35 —4.94),FSH :1.52 mUIl/ml (2 10) LH :0.31 mUIl/ml (0.5 5),
cestradiol inferieur a 10pg/ml, prolactine :18.18 ng/ml (1.20 — 29.13) ; caryotype normal, age osseux a 11ans retarde de 8 ans, une lésion hypothalamigue mesurant 5mm
au niveau du processus infudibulaire, de forme nodulaire, iso intense en T1, hyper intense en T2, rehaussée de facon intense et homogene, évocatrice d’un germinome a
I’IRM hypothalamo hypophysaire. La recherche de marqueurs tumoraux (alphafeotoproteine et B HCG) est négative. Une biopsie par repérage stéreotaxique réalisée a
confirmé le germinome. Une RMN médullaire a permis d’exclure un envahissement de la moelle. Le geste chirurgical s’était limité a la biopsie. La patiente a eté mise

sous opothérapie substitutive par L Thyroxine 25 ug/j, hydrocortisone 15 mg/j. Le traitement de I’hypogonadisme apres évaluation clinigue biologique et radiologigique

dans 3 mols.

DISCUSSION

Les germinomes se manifestent preferentiellement par un diabete insipide centrale . Le diabéete insipide s’accompagne de déficit anté hypophysaire dans plus de la moitie
des cas .Seul le pan hypopituitarisme a eté retrouvé chez notre patiente. Les mécanismes moléculaires responsables du développement de ces tumeurs cerébrales sont
peu connus. Un gene suppresseur de tumeur, le gene INK4a/ARF semble jouer un role important dans la genese de ces tumeurs .I’absence de margueurs tumoraux dans le

serum ou le LCR permet d’éliminer les tumeurs germinales malignes secretantes.

L’IRM hypothalamo hypophysaire trouve une masse suprasselaire ou un simple épaississement de la tige pituitaire ; Son signal est homogene, iso intense en T1, IS0 ou
hyper intense en T2 ; I’hypophyse est le plus souvent de taille normale, c’était I’aspect retrouve chez notre patiente ; la certitude diagnostique ne repose que sur 1’analyse

g | histologique d’une biopsie.

Il semble actuellement admis que geste chirurgical initial doit se limiter a une biopsie ramenant suffisamment de matériel pour une analyse histologique correcte. Le
germinome est radiosensible. Le risque de rechute et de dissémination secondaire par voie leptomeningée est del5 %. Les germinomes intra craniens comme leurs

localisations gonadigues sont sensibles a la chimiothérapie. Chez notre patiente seule la biopsie a été pratigué sans autre traitement complementaire.

CONCLUSION
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Malgré les taux eleves de guerison , le traitement actuel des germinomes intracraniens reste controverse
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