Ganglioneurome surrenalien secretant chez une patiente de 5 ans suivie
pour deficit en GH (a propos d’un cas)
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INTRODUCTION

Les ganglioneuromes sont des tumeurs nerveuses beéenignes rares, de I’enfant agé et de I'adulte. Developpes le long des
ganglions sympathigues, de siege surtout médiastinal et retro péritoneal. Diagnostiqués souvent fortuitement ou réevelés par
un syndrome de masse. lls sont exceptionnellement sécrétants. Leur localisation surrénalienne est rare et peut alors poser
un probleme de diagnhostique difféerentiel avec les autres tumeurs surrénaliennes.

OBSERVATION

Patientes agé de 5ans. Aux antécédents de diarrnée chronique et de céphalées paroxystique depuis I'age de 2ans. Suivie pour déficit
en isolé en GH par hypoplasie hypophysaire. Hospitalisée pour cephalées persistantes malgre I'arrét du traitement par 'lhormone de
croissance. L'examen clinigue revele une masse abdominale palpable au flanc gauche avec une HTA malignhe. L'échographie
abdominale montre une masse surrénalienne gauche de 5x10cm. Au scanner abdominal, la masse mesurait 8,6x 6,1x 6,8 cm,
presentant un contact intime avec la rate et la queue du pancreas, engainant la veine et 'artere rénale gauche, 'aorte abdominale a
hauteur de sa portion renale, associee a des adénomegalies lombo-aortiques, avec zones de nécrose et calcification. La masse fixait a
la scintigraphie au MIBG. Les deéerivés methoxylés urinaires étaient positifs. La taille de la tumeur, linfiltration vasculaire et le profil
hormonal nous ont fait évoqué le neuroblastome. La patiente a été mise sous traitement medical ayant permis de stabiliser |la TA. Elle a
été operee apres chimiothérapie. Elle a béneéficie de I'exérese de la masse et le rein gauche. L'immunohistochimie a conclue a un
ganglioneurome.

DISCUSSION

Le ganglioneurome (GN) est une tumeur bénigne issue des cellules de la créte neurale, développee le long des ganglions
sympathiques. Elle se localise habituellement dans le médiastin supérieur et en retro péritoine. La localisation surrénalienne est rare
représente environ 20%, ce siege pose le probleme de diagnostic différentiel avec les autres tumeurs surrénaliennes.

le GN touche genéralement I'enfant age et I'adulte jeune jusqu'a 20ans, parfois jusqu'a 40 a 50 ans, avec une predominance feminine.
Il est rare avant 7 ans comme observe exceptionnellement chez notre patiente agée de 4 ans au moment du diagnostic.

Le GN habituellement tumeur non sécrétante est asymptomatique, diagnostiqué alors a l'occasion d'un incidentalome ou lors de la
palpation abdominale. |l peut étre exceptionnellement fonctionnel secrétant les catécholamines, le VIP, ou la testosterone, a l'origine
d'un tableau hormonal d’hypersecretion se revélant par une HTA, des diarrhee, un tableau de virilisme. Chez notre patiente, la tumeur
était palpable et fonctionnelle secréetant les metanephrines responsables de symptomatologie adrenergique et d'une HTA paroxystigue
grade lll occasionnant des otorragies lors des piques hypertensifs.

L'imagerie du GN n’est pas discriminative méme si elle peut eévoguer le diagnostic. Elle ne permet pas de différencier le GN des autres
tumeurs sympathiques de la surrénale comme le phéochromocytome ou les tumeurs malignes comme le corticosurrénalome. Ala TDM
le GN se présente habituellement comme une tumeur homogene, hypodense, bien limitée, prenant le contraste de facon faible ou
modérée, pouvant contenir des calcifiactions généralement fines, n‘envahissant pas les organes de voisinage. A I'|RM, la tumeur
presente un hypo sighal en T1. Cependant les GN volumineux de plus de 5 cm présentent des aspects gui peuvent se confondre avec
les autres tumeurs malignes de la surrenale, avec zones de nécroses et envahissement des organes de voisinage. En effet la taille de la
tumeur peut étre impressionnante. Dans une série décrivant 53 GN, la taille variait de 1,5 a 20 cm. Chez notre patiente, la masse
mesurait 8,6x 6,1x 6,8 cm au scanner, elle engainait la veine et l'artere rénale gauche, l'aorte abdominale, associé a des
adenomegalies lombo-aortigues. Cette masse fixait a la scintigraphie au MIBG. Cette seémiologie maligne a la TDM et surtout
'envahissement vasculaire, 'age de la patiente, la sécrétion des catécholamines, nous ont fait craindre le neuroblastome. .

L'equilibre tensionnel de notre patiente a été difficilement obtenu sous inhibiteur calcique, elle a bénéficié de 3 cures de chimiotherapie.
Devant I'absence de reponse, le diagnostic de neuroblastome a été remis en question. La chirurgie a ete indiguée par voie
laparotomique, un geste difficile ayant necessité en plus de I'ablation de la masse, une uretro-nephréctomie gauche.

A l'histologie, le GN est formé essentiellement de cellules nerveuses matures au sein d'un stroma Schwannien abondant. Des
calcifications et des remaniements hémorragies peuvent se voir dans les masses volumineuses, cette aspect a éteé retrouve chez notre
patiente.

Apres la chirurgie, le pronostic du GN est bon car la récidive est rare. Chez notre patiente, il y a eu disparition de I'HTA, le suivi sur une
période de 2 ans, n'‘a pas montrer de récidive locale, ni clinigue ni biologigue, avec méme une reprise d'une vitesse de croissance
reguliere dont témoigne un gain statural de 17 cm. La réévaluation de la fonction hypophysaire n'a pas objectivé d'autres déficits. Pour
les GN non opéres, I'evolution est lente mais 'augmentation de Ia taille est de regle. Les complications sont d’'ordres mécaniques liees a
la rupture ou la compression des organes de voisinages. Une surveillance reguliere clinigue, radiologique et biologigue est néecessaire
pour ces tumeurs dont I'abstention thérapeutique a ete indiquée Initialement..

Le GN est une tumeur sporadique, I'étude génétique est inutile. Mais cette tumeur peut se rencontrer dans la neurofibromatose de Van
Recklinghausen. notre patiente, I'association du GN a un déficit en GH est tres probablement fortuite, mais elle pose le probleme du
traitement par I'hormone de croissance vue le risque d’ expansion volumique. Avant le traitement substitutif par 'hormone de croissance,
Il est prudent de pratiquer un bilan Iésionnel s'll existe des signes d'appels pathologiques.

CONCLUSION

Le ganglioneurome surrénalien est une tumeur bénigne rare, qui peut survenir chez le petit enfant. Il peut-étre sécretant et
avoir une sémiologie clinique et radiologique simulant d’autres tumeurs surrénaliennes malignes, ce gqui rend son diagnostic
preoperatoire difficile. Seule 'immunohistochimie permet le diagnostic de certitude.
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