Une cause rare de polyglobulie chez une octogénaire
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INTRODUCTION Tableau

Valeurs Unités Normes
La survenue d’une polyglobulie comme manifestation d’un carcinome surrénalien Testostérone totale 28,3 nmol/L 0,50-1,67
DHEAS > 27,00 umol/L 0,33-4,18

n’est pas habituelle. Androstenedione 18,0 ng/mL 0,1-3,0
170HP 1.72 ng/mL <2
Cortisol matinal 357 nmol/L 166-507

ACTH matinal 10 pg/mL 6-60
OBSERVATION Cortisolurie de 24h 1433 nmol/24h 100-379

Test de suppression dexa 1mg :

Nous présentons ['histoire d’une octogenaire aux principaux antecédents de Cortisol 263 nmol/L 166-507
ACTH <3 ng/L 7.2-63.3
carcinome mammaire et d’hypertension artérielle qui avait subi une Ratio aldostérone/rénine 2,5
Catécholamines urinaires de 24h Normales

surrénalectomie droite par coelioscopie pour une masse de grande taille (7x5cm),

C, s , ) ., ] Graphique 2 : Rythme hormonal de 24h
de densité a blanc élevée (>30UH), non-sécrétante (Fig.1).
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Fig. 1 CT abdominal
'examen anatomapathologique avait conclu a un adénome cortico-surrénalien

sans signes de malignité (score de Weiss de 2 et Ki67<2%). DISCUSSION

Deux ans plus tard, elle a développé une polyglobulie [Hb:17,9g/dl (N:11,8-15,5); Les principales causes de polyglobulie sont reprises dans la figure 6. Elles peuvent étre

hématocrite:53,5% (N:35,3-46,1), Graphique 1] sans atteinte des autres lignées , L . L\ n , .
classées en primaires ou secondaires, ces dernieres pouvant étre congénitales ou

hématopoiétiques. Le taux d’EPO était normal et aucune mutation JAK2 n’a été : . . (. ). . S . .
acquises. Des taux d'androgenes élevés (qu’ils soient d’origine endogene ou exogene)

mise en évidence. . . : - .
s6 185 peuvent causer une polyglobulie. Il s’agit dailleurs d’'une complication bien connue du
54 /‘\3/’ - . . . Vé Vé . ’
//-— —" " traitement de substitution en testostérone. Le meécanisme par lequel la testostérone
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conduit a la polyglobulie n’est pas encore completement compris, bien que des études

récentes suggerent que les androgenes augmentent la synthese d'EPO au niveau rénal,
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stimulent |'activité de la moelle osseuse et diminuent le taux d'hepcidine amenant a une
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/// o augmentation de la disponibilité du fer pour |'érythropoiese ( Fig. 5).
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. Autonomous increase of EPO — Appropriate increases in EPO -
Graphlque 1 o Increased Erythropoiesis inappropriate high serum EPO aplﬂéﬂggcig\jg]lycgi 'Ia%esr#lmtEPO
. rer 7 . . . availability and
Quelques mois plus tard, elle est réeféree en consultation d’endocrinologie car elle hemoglol:;Inization / { £PO-producing neaplasms (most Hypoxemia secondary to
s Increased Renalcgern?a?'gl)noma
. . . ‘A . . . -4 )  Hepcidin i ronic pulmonary disease
se plaignait d’'une pilosité inhabituelle au niveau des bras et du visage associée a ki EFD etion epatocelllar carcinoma Chronic pulmonary d
A
Cerebellar hemangioblastoma Sleep apnea

une prise de poids. Lexamen cliniqgue objectivait aussi des signes (3

Pheochromocytoma Massive obesity (Pickwickian

syndrome)
Uterine fibroids

d’hypercorticisme : comblement graisseux des creux sus-claviculaires, légere bosse

High altitude

Increased expression of
GATA-1, FOG-1 and

de bison, fragilité cutanéo-vasculaire et amyotrophie proximale (Fig. 2). e e

factors

EPO-producing renal lesions
Chronic CO poisoning (including

heavy smoking)

Renal artery stenosis, Hydronephrosis,

Cysts

Increased
erythropoietin

Miscellaneous causes

Mutational causes

Use of androgens or anabolic

Polycythemia vera (JAK2 mutation) steroids

Congenital methemoglobinemia, High Diuretics (reduced plasma volume

1
l cH, OH
“’ P450
Oo : aromatase
H
HO O

Estradiol Testosterone

oxygen affinity hemoglobins, 2,3 BPG rather than erythrocytosis)

mutase deficiency Self-injection of EPO

Fig.5 - Réf. 1 Fig. 6 - Ref. 2

CONCLUSION

Ce cas illustre bien la nécessité d’une prise en charge pluridisciplinaire des tumeurs rares
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Le bilan hormonal a confirmé |la présence d’une hyperandrogénie sévere et d’'une

autonomie de sécrétion du cortisol (Tableau). L'imagerie abdomino-pelvienne a

montré une récidive tumorale dans la loge de surrénalectomie droite avec

carcinomatose péritonéale confirmant le diagnostic de carcinome surrénalien co-

sécrétant cortisol et androgenes avec polyglobulie secondaire (Fig. 3 et 4).
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