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 Les phéochromocytomes (Phéo) sont des
tumeurs neuroendocriniennes rares de la
surrénale.

 La neurofibromatose de type 1 (NF1) est une
affection génétique fréquente (1/3 500),

 Cependant, la prévalence du Phéo dans la
NF1 est rare n'excédant pas les 5 % .

 Nous rapportons 4 observations de patients
hospitalisés au service d’endocrinologie du
CHU Ibn Rochd de Casablanca.
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 Homme, 52 ans
 Admis pour Phéochromocytome associé à la NF1.
 Diagnostic retenu devant :

- HTA paroxystique, Triade de Ménard,
- Dérivés méthoxylés urinaires élevés
-Présence d’une masse surrénalienne droite
de 11*8 cm

 Evolution: décès suite à un choc hémorragique
en post opératoire.
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OBSERVATION 4

 Femme, 62 ans
 Admise pour Phéo bilatéral associé à la NF1
 Diagnostic retenu devant:

- HTA , triade de Ménard,
- Dérivés méthoxylés urinaires élevés
-Deux masses surrénaliennes droite (10*9*8cm)

et gauche de 2cm.
 Traitement: Surrénalectomie bilatérale réalisée.
 Evolution: persistance d’une HTA modérée.

OBSERVATION 3  

 Homme, 26 ans
 Suivi depuis l'âge de 4 ans pour NF1
 Opéré à 4 reprises pour shwanome de la face
 Diagnostic retenu devant:

- HTA paroxystique sans triade de Ménard
- Dérivés méthoxylés urinaires élevés
- Masse surrénalienne gauche hétéro dense de 3

cm, arrondie bien limitée.
 Evolution: Décès par engagement cérébral du à la
transformation du schwanome facial avec
envahissement du lobe temporal.

 Femme, 22 ans
 Admise pour un phéochromocytome associé
à une neurofibromatose de type 1
 Diagnostic retenu devant :

-Triade de Ménard incomplète sans HTA
- Dérivés méthoxylés élevés
-Masse surrénalienne droite (68 X 80mm),

englobant la veine cave inférieure dans sa
portion rétro-hépatique sur toute sa
circonférence (figure 2)
 Patiente n’a pas bénéficié d’une chirurgie vu
le rapport étroit de la masse avec les vaisseaux

 Les phéo familiaux sont observés principalement
chez les patients atteints de néoplasie endocrinienne
multiple de type 2, neurofibromatose de type 1,
maladie de Von Hippel-Lindau et tumeurs corporelles
carotidiennes (1,2)

 La neurofibromatose est une maladie autosomique
dominante qui était décrite d'abord par Von
Recklinghausen en 1849 (3)

 Le diagnostic de neurofibromatose retenu sur au
moins deux des sept critères suivants:

- un gliome du nerf optique
- au moins deux nodules de Lisch
-une lésion osseuse caractéristique (

dysplasie du sphénoide, pseudarthrose,
amincissement du cortex des os longs)

- présence de lentigines axillaires ou inguinales
- au moins deux neurofibromes quel que soit leur

type ou neurofibrome pléxiforme
- au moins 6 tâches café au lait de diamètre

supérieur à 1.5cm après la puberté ou à 0.5cm avant
la puberté

- un apparenté de premier degré atteint
• Les malades porteurs de neurofibromatose de type
1 développent un phéochromocytome unilatéral
dans 95 % des cas ou bilatéral ( 14 %) (2)

 Plusieurs études suggèrent un dépistage
systématique chez les patients atteints de
neurofibromatose de type 1 (4)

Figure 1: taches café au lait de la NF1

Figure 2:   coupe transversale montrant une tumeur 
surrénalienne droite mesurant 68X80mm englobant la 
veine cave inférieure dans sa portion rétro-hépatique

.

Nos observations montrent la nécessité de
dépister un phéochromocytome chez tout
patient présentant une neurofibromatose de
type 1 malgré la rareté de cette association ,
vu ses particularités (bilatéralité,
malignité) mettant en jeu le pronostic vital
du patient.
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