Phéochromocytome sécrétant ACTH ? CRF ? : A propos d'un cas
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INTRODUCTION:

Le phéochromocytome s’associe rarement a une hypersécrétion corticosurrénalienne.,ll s’agit le plus souvent d’'une sécrétion ectopique d’ACTH par le phéochromocytome, responsable
d’un syndrome de cushing. Une co-sécrétion d’ACTH ou de CRF par un phéochromocytome est une cause extrémement rare de syndrome de cushing ACTH dépendant.

OBSERVATION :

Nous rapportons le cas d’une patiente agée de 52 sans antécédents familiaux particuliers, aux antécédents personnels de Bilan biologique
diabete sucré de découverte récente sous metformine, hospitalisée pour exploration d’'une hypertension artérielle non

controlée sous bithérapie. .
, T , o ) ) L, , ) Parametres Valeurs
A I'examen clinique, un syndrome de cushing a été fortement suspecté devant une mélanodermie d’installation récente, une normales

répartition facio-tronculaire des graisses sans obésité (BMI a 23,2 kg/m2), une amyotrophie musculaire avec signe du

tabouret positif ainsi gu’une atrophie cutanée avec fragilité capillaire (vergetures pourpres) Cortisol plasmatique 8h 360 ug/I 171-536
Apres confirmation biologique de |I’hypercortisisme non freinable et devant son caractere ACTH dépendant, une IRM adls L7zl A GRS
hypothalamo-hypophysaire a été realisé et est revenue sans anomalies.

Cortisol apres freinage 398 g/l <18 g/l
faible FF négatif
Cortisol apres freinage fort 454 pg/I 50% de la

FF négatif valeur de base

Métanephrines urinaires 0.33mg/24h <al

IRM hypothalamo-

_ Kaliémie 2.0 meq/ | 3.5 -5 meq/I
hypophysaire normale

Un cathétérisme des sinus pétreux fait, retrouve un gradient Centro-périphérique , complété par une IRM dynamique qui ne retrouve toujours pas de localisation hypophysaire.

A la recherche d’une sécrétion ectopique, un scanner thoraco-abdominal pratiqué a retrouvé un adénome surrénalien gauche de 22mm de grand, fixant a l'octréoscan.
Les dérivés méthoxylés étaient négatifs en regard d’'une image scintigraphique (MIBG ) tres évocatrice d’'un phéochromocytome gauche

octréoscan Scintigraphie MIBG Scanner abdominal

La patiente a bénéficié d’'une surrénalectomie gauche, I'étude anatomopathologique confirme le diagnostic de phéochromocytome avec a I'immuno-histochimie un marquage intra
cytoplasmique granulaire éparse pour 'ACTH (CRF non testé faute de disponibilité)

En post opératoire, disparition progressive des signes d’hypercorticisme, arrét du traitement antihypertenseur et antidiabétique oral et normalisation du bilan hormonal.

DISCUSSION :

Le premier cas de syndrome de cushing en rapport avec une sécrétion ectopique d’ACTH par un phéochromocytome a été décrite en 1955 par Wlen Roux (1). Dans une revue de la littérature
rapporté par Ballav et al, (6) portant sur six grandes séries de patients présentant un syndrome de cushing par sécrétion ectopique d’ACTH, 19/360 soit 5,2% javaient un phéochromocytome.

A ce jour, 30 cas de patients ont été rapportés dans la littérature de langue anglaise, et un cas a été signalé en espagne.(5 - 6)

Le phéochromocytome sécrétant ACTH sont généralement bénin, un seul cas a été rapporté d'un phéochromocytome malin produisant de 'ACTH avec métastases hépatique, pulmonaire et
ovarienne [7].

La sécrétion ectopique isolée de CRF est extrémement rare, dans une revue de 19 cas, Wajchenberg et al ont rapporté un sécrétion concomitante de CRF et d'ACTH chez 60% des patients (8).
Le cas de notre patiente semble correspondre a cette derniere situation ( gradient centro-périphérique du cathétérisme des SPI, 'absence d’insuffisance surrénalienne en post opératoire )mais
malheureusement impossible a confirmer en raison de la non disponibilité du dosage de CRF.

Les patients présentant un phéochromocytome sécrétant I'ACTH sont plus a risque de faire de I’hypertension artérielle et une hypokaliémie que les autres sites de sécrétion ectopique.(9)

CONCLUSION :

Notre cas est particulier, non seulement par cette association rare, mais également par la discordance entre la biologie, qui serait en faveur d’une sécrétion ectopique de CRF et I'étude
immuno-histochimique qui retrouve un marquage partiellement positif pour 'ACTH.
Nous concluons que ce phéochromocytome sécrete tres probablement du CRF et de I'ACTH .
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