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Une neoplasie endocrinienne multiple (NEM1) revelee dans le cadre d'un bilan d'extension d'un lymphome du cavum

(A propos d’un cas)
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L la néoplasie endocrinienne multiple de type 1 est une maladie héréditaire rare. Caractérisé par la présence des tumeurs, surtout des glandes

parathyroides, du pancreas endocrine et de I'ante-hypophyse.

Nous rapportons le cas d’'une patiente ayant une NEM 1 decouverte dans un bilan d’extension d’'un lymphome du cavum.

La néoplasie endocrinienne multiple de type 1 (NEM 1) ou le syndrome de Wermer

Il s’agit d'une patiente agee de 63 ans, ayant comme antécédents un

diabéte de type 2 et une hypertension artérielle bien équilibrés sous| |€St une maladie genetigue a transmission autosomique dominante (gene de

... prédisposition localisé en 11g13) mais trompeuse. Sa prévalence dans la population

générale est estimée entre 1/20 000 et 1/50 000. La pénétrance est elevée si bien

d'un lymphome amygdalien traité par chimiothérapie et declaré guéri.

que 90 % des sujets porteurs d'une mutation genétigue NEM1 exprimeront
Suivie en médecine interne pour un lymphome du cavum ayant recu

biologiguement ou cliniqguement la maladie apres l'age de 50 ans [1]. Le diaghostic

plusieurs cures de chimiothérapie et d’une radiotherapie adjuvante. de la NEM 1 doit étre évoqué devant au moins deux atteintes cardinales de la

Elle a bénéficiée dans le cadre du bilan d’extension de son lymphome| |maladie (hyperaparathyroidisme, atteinte pancréatigue endocrinienne, atteinte

d'un scanner cérébral et cervico-thoraco-abdominal objectivant des| |NYPOpPhysaire) mais aussi devant un arbre geénealogique avec des lesions repetees

- . . au fil des générations. Les atteintes non cardinales doivent étre recherchees pour
lesions pluri-glandulaires :

orienter le diagnostic (surrénales, tumeur neuro-endocrine thymique et bronchique,
“ un incidentalome hypophysaire de 14*13*26 mm confirmé par une _ , _ \ , -
atteinte cutanée, lipome, tumeur du systeme nerveux central). Méconnaitre le

IRM hypophysaire, dont le bilan de sécréti t f . . - , . ,
- ... . . = .. . diagnostic de NEM 1 conduira a l'échec therapeutigue. Comme pour d'autres

d'un macro-prolactinome sans retentissement endocranien ou

syndromes genétiques de prédisposition aux tumeurs. la présentation sémiologique

endocrinien. de la NEM1 peut evoquer lI'image d'un iceberg : la partie visible est facilement

% Une masse surrénalienne unilatérale gauche de 20 mm dont le bilan évaluable mais cache la partie immergee représentéee par des lésions associées [2].

morpho-fonctionnel est revenu en faveur d'un adénome surrénalien L'hyperparathyroidie primaire (HPT) affecte pres de 100% des patients NEM1 et

constitue le principal mode d'entrée dans la maladie, révélée biologiquement par
non secretant. - _ . , - _
une hypercalcémie ou de moins en moins frequemment par une sémiologie

 La patiente présente également une hyperparathormonémie

lithiasique urinaire. L'atteinte est souvent pluri-glandulaire avec la possibilité de

hypercalcémiante a imagerie normale.
“ On note egalement la présence d’'un goitre multi-hétéro-nodulaire dont

le plus volumineux nodule est lobaire gauche de 21 mm classe

lésions ectopiques et notamment intra-thymiques. l'intervention de référence est une
parathyroidectomie subtotale ne laissant en place qu'un moignon de parathyroide

du volume d'une parathyroide normale. Les tumeurs du pancréeas endocrine se

- O . , . , .
TIRADS 4A en euthvioidie clinlote o biolotioe. retrouvent chez 50 a 70 % des patients et le mode d'expression predominant est le

gastrinome, a l'origine d'un Syndrome de Zollinger-Ellison. L'atteinte ante-

Le diagnostic d’'une néoplasie endocrinienne multiple de type 1 a ete _ - | -
hypophysaire touche 20 a 40 % des patients NEM1 et se caractérise le plus souvent

évoqué devant [I'association de deux atteintes cardinales

par un prolactinome ou une acromegalie tumorale par hypersecrétion de GH

("hyperparathyroidie primaire et le macroprolactinome) et dautres| |(Growth Hormone). D'individualisation plus récente, 'atteinte surrénalienne pourrait

atteintes secondaires notamment surrénalienne et cutanée. Le L'étude| [concerner pres de 40 a 70 % des patients, et plus frequemment ceux porteurs d'une

génétique a la recherche d’une mutation du géne de la ménine est en| |€SiON pancreatique [3] . A ce jour, il est donc préférable de tester le patient index,

premier consultant d'une famille, avant d'envisager le bilan géenétique de la famille.

COurs.

Dans l|'attente des résultats, le suivi de la famille doit étre maximaliste dans

I'nypothese d'une NEM1 potentiellement confirmée. Une notion importante est de

considerer chaque patient, chaque famille de maniere personnalisee. Seule une
prise en charge adaptée peut éviter une survie écourtée. La survie des patients
atteints de NEM1 est principalement dépendante de la prevention des métastases
hépatigues des gastrinomes et de la détection précoce des rares atteintes

thymiques [4].

Les patients suivis pour une NEM1 sont des sujets a de multiples tumeurs necessitant des explorations. Une enquéte genetigue est necessaire afin de dépister et prendre

en charge précocement les sujets atteints.
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