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INTRODUCTION

L'incidentalome surrénalien bilatéral pose un probleme de diagnostic etiologiqgue.la hantise est l'insuffisance surrénalienne souvent due a un bloc en

21hydroxylase,la tuberculose a localisation surrénalienne ou le pheochromocytome bilatéral sont des causes frequemment rencontréees.Nous rapportons un autre

type de bloc enzymatique celui en 1168 hydroxylase revélé par des masses surrenaliennes bilatérales

Observation médicale

Mr M.L age de 59ans, consulte pour masse surrénalienne bilatérale découverte lors dune TDM etagee realisée pour suspicion d’'un syndrome paraneoplasique

devant une paraparesie inexpliguee. Hypertendu depuis 6ans sous valsartan 160mg+amlodipine 5mg. L'examen note essentiellement une TA=120/80mmHg,

IMC=22kg/m2.la TDM surrénalienne note 3 nodules de densité entre -7 et OUH de 12*11mm a droite et 9*8mm a gauche de nature adenomateuse sans lésions
suspectes des autres visceres abdominaux(figure 1). A la biologie apres synacthene cortisol T60=22.1ug/dl,les dérives methoxylés urinaires normaux,le cortisol de
OOh=1pg/dl,cortisol de 8h apres freinage minute=0,6ug/dl,une kaliemie a 4meq/l apres arrét du valsartan.la stimulation a dose correcte de synacthene

revele :170Hprogestérone=1.60ng/ml,le 11 desoxycorticosterone(DOC)=378pg/ml(40-170).'etude genetique a la recherche d'une mutation du gene CYP11B1 a eté

realisé.un traitement a base d’amlodipine 10mg a éte institué, avec un bon controle des chiffres tensionnels
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figure:1

Masses surrénaliennes bilatérales

DISCUSSION

Le bloc enzymatique est une maladie genetique de transmission autosomique recessive dont lI'incidence est de 1/200 000 dans la population générale, survient dans
1/5000 a 1/7000 naissances dans une étude réalisée au sein d’une population juive d’origine marocaine 1.
La 11BHD, impliquée dans la stéroidogénese surrenalienne, appartient a la famille des cytochromes P450, et existe sous 2 isoformes CYP11B1 et CYP11B2 codes
par deux genes distincts présents sur le bras du chromosome 8.Les deux isoformes ont une analogie structurale d’environ 95%expliquant leurs fonctionnements
similaires. Le gene CYP11B2 est exprimé uniquement dans la zone glomérulée ou il code pour I'aldostérone synthese qui catalyse |la derniere etape de la synthese de
'aldostérone a partir de la 18-hydroxycorticostérone 2, s’Taccompagnant ainsi d’'une accumulation des stéroides en amont du bloc notamment la DOC, la
corticosterone. Le déficit en 11 BHD entraine une accumulation de la DOC expliquant 'HTA et I'hypokaliemie avec une rénine- I'aldostérone basses, un déficit en
cortisol, et I'hyperséecretion des androgenes par augmentation de la production dACTH. Cette hyper androgénie dans les formes a revelation tardive chez 'homme,
passe souvent inapercue, et est associee le plus souvent a 'HTAet I'hypokaliémie.Cela explique toute la particularité et difficulté du diagnostic d’'un bloc enzymatique
en 11BHD dans notre contexte, d'autant plus que I'HTA était plutot essentiellecar bien controlee sous monothérapie par inhibiteur calcique, sans hypokaliemie. LHTA
dans le bloc en 11BHD, est une hypertension secondaire d'origine endocrine, suspectee de facon classique devant son caractere résistant malgré la tritherapie dont
un diurétique, avec le plus souvent des complications cardiovasculaires et risque de déces par accident vasculaire cérébral L3,
Le diagnostic de bloc en 11 BHD chez notre patient a eté pose devant une élévation de la DOC apres test au synacthene.l ‘étude genétique realisée permettra d'en
faire le diagnostic moléculaire.
Le traitement freinateur par glucocorticoides est genéralement proposé pour controler ’hnyperandrogénie chez le garcon en cas de pseudo puberté précoce avec
accelération de la croissance staturale, et chez la fille pour contréler la virilisation. Chez ’'hnomme adulte, il peut étre prescrit pour controler la pression artérielle, pour
substituer le déficit surrénalien en glucocorticoides si présent 4. Dans notre cas, la sécrétion du cortisol était intacte et 'HTA était contrélée par une monothérapie
justifiant I'abstinence d’un traitement par glucocorticoide qui n’est pas impératif tout en tenant compte des risques cardiométaboliqueslies a ce type de traitement.

Un traitement a base d’amlodipine a éeteé institué pour cette HTA autonomisee

CONCLUSION

Le bloc en 118 hydroxylase de transmission autosomique réecessive; I'augmentation du DOC apres test au synacthene conforte son diagnostic associé a une
hyperplasie des surrenales dans 5 a 8 % des cas.notre patient a la particularité de présenter un aspect nodulaire sans hyperplasie. L'étude genétique recherche une

mutation du gene CYP11B1.Le traitement par HC bloque l'effet trophique de FACTH sur les surrénales,cependant en cas d’'HTA autonomisee,un traitement habituel

de I'HTA peut etre efficace
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