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Introduction

Phenylalanine

» Les phéochromocytomes et les paragangliomes (PPGL) sont des tumeurs rares capables de secréter

, . N , i , ] ' Phenylalanine hydroxylase J
des catécholamines en exces et dont la préevalence est estimée entre 0,1 et 0,6% au sein d'une

population de patients hypertendus (1). IO
—| Tyrosine hydroxylase l

» On estime entre 10 a 15% la survenue de complications cardiovasculaires aigués et notamment la L _DOPA

cardiopathie adrénergique (Takotsubo) secondaire a une décharge massive de catecholamines. oA e

ecarboxyiase

» La Metyrosine est une molécule capable de bloquer la biosynthese des catécholamines via l'inhibition LRI

de la tyrosine hydroxylase, I'enzyme responsable de la conversion de la tyrosine en L-DOPA. Elle est Dupamine-B-hydroxylasel e

utilisée dans les paragangliomes et les phéochromocytomes et sa prescription releve d’une Norepinephrine |~ ] Epinephrine

Autorisation temporaire d'utilisation en France.
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» Néanmoins son utilisation reste limitée et peu d'études ont évalué son efficacité clinique, biologique, Metanephrine Normetanephrine

hormonales ainsi que ses effets secondaires.

Image 1 : Action de la Metyrosine sur la biosynthese des catécholamines (Gruber et al, 2021)

Objectif de I'étude Patients et Méthodes

> Analyser dans une série de patients traités par Metyrosine et atteints de | | » Etude monocentrique retrospective descriptive.

PPGL, les effets clinico-biologiques ainsi que la survenue d'effets secondaires > Recueil des données cliniques, hormonales, radiologiques et génétiques de 21
lies a l'utilisation de cette molecule. patients traités par Metyrosine au sein de 'lHEGP/Broussais entre 1980 et 2022.

Reésultats
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Fig. 1 : Diagramme de flux de I’étude. Fig. 2 © Principales complications aigués cardiovasculaires  Fig. 3 : Dosages des métanéphrines avant et aprés
Parmi les 21 patients éligibles, 5 n’ont jamais pu  avant introduction de Metyrosine. introduction de la Metyrosine.
recevoir la Metyrosine (décés précoce, rupture LHTA severe et la cardiopathie de stress etaient retrouvees
de stock..) respectivement dans 90% (9/10) et 50% (5/10) des patients
ayant une complication cardiovasculaire. 6 patients eétaient
Indemnes de complication aigué.
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Fig. 4 . Principaux effets secondaires. Fia. 5 - Amélioration de | " toloaie clini . . . . .
La somnolence et la tremblements &taient Ig. o . AMEloration ae la symptomatoliogie ciinique. Fig. 6 : Amélioration ressentie des patients et des
t ) ¢ f 50% et 1504 Une amelioration de l'ensemble des symptomes a éte médecins
retrouvés respectivement dans 0 € 0 . - np: - ' . . .
P retrouvee chez les patients traites par Metyrosine 62,5% des patients et 94% des médecins traitant les

des patients presentant des effets secondaires

3 patients: données mangquantes patients constataient une amélioration de leur état.
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