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Introduction : Le Phéochromocytome est une pathologie rare chez 1’enfant, pouvant étre isolé ou s’intégrer Masse modérément échogene interaorticocave sur

dans certains syndromes de prédisposition genetique au cancer tels les Neoplasies Endocriniennes Multiples de une coupe passant par le tronc coeliague (a). Masse
type |1 (NEM 11), les maladies de Recklinghausen ou de Von Lippel Lindau. Ne pas evoguer son existence dans olus hétérogéne et nécrotique latéroaortique (b).
certaines situations cliniques expose a des risques anesthesiques importants, décrits depuis plusieurs decennies et
pouvant engager le pronostic vital. Les progres anesthésiques ont rendu la chirurgie du phéochromocytome moins

dangereuse mais encore faut-il qu’il soit diagnostiqué avant celle-cl. %;56%;; 123
Nous rapportons le cas d'une enfant de 11 ans ou le pheochromocytome a ete découvert lors de la recherche | Hyperfixation trés
etiologique de 2 masses retro péritoneales et la revue de la litterature. e s R intense de

| 1’adénopathie latéeo-
& 4 ‘ aortique gche et
ESN———discrete hyperfixation
: P en regard de la

% » surrénale dte

Cas Clinique :

En mai 2008, nous admettons dans notre unité une patiente de 11 ans pour etablir le diagnostic de 2 masses

rétroperitonéales, decouvertes par une echographie abdominale complétée d'un scanner et d'un Tep-scanner, 2
mois auparavant, lors d'un épisode de douleurs abdominales intenses, constipation , asthénie, perte de poids |
de 5 kgs ayant necessite une hospitalisation en pediatrie ou elle devait subir une biopsie de moelle osseuse . s
sous anestheésie générale .

Scanner injecté Coupe
axlale. Formation
nodulaire surrénalienne
dr rehausseée par le
contraste .

e dosage des catecholamines avec nhotamment des métanéphrines urinaires , fait systematiguement
devant des masses retropéritonéales , a montré une elevation importante de celles-ci:

1) Dans les urines :

Noradrenaline : tres elevee 2 636 nmol/24 heures (nl de 10 a 325)

Adrenaline : 19 nmol/24 h (nl de 19a 52)

Dopamine : tres élevee 3 719 nmol/24 h (nl de 40 a 2 280).

Normetadrénaline : tres élevée a 10 517 nmol/24h (nl < 2100) soit 1669 nmol/mmol de créat. (nl < 280)
Metadrénaline : normale 294 nmol / 24 h (nl < 1500) soit 47 nmol/mmol de creat. (nl < 200)
3-Methoxytyramine : tres elevée a 2260 nmol/24h (nl < 1100) soit 359 nmol/mmol de créat. (nl < 150)
HVA et VMA normales

2) Plasmatiques :

Noradrenaline: 13,75 nmol/l (normale de 1,10 et 1,5)

Adrenaline : 0,16nmol/l (normale de 0,15 a 0,40)

Dopamine: 0,22 nmol/l (normale de 0,05 a 0,30)

Ce tableau biologigue évoqua le diagnostic de Pheochromogytome ou de Paragangliome secretant .

La relecture attentive des scanners précedents a permit de mettre en evidence 1 masse surrénalienne gauche
de 11 mm de diametre, passee inapercue lors de plusieurs lectures precédentes. La biopsie sous scanner d'une
des masses retropéritonéales a eté annulée, la Scintigraphie a la MIBG a montre une fixation intense des 2

Scanner injecte Coupes axiales. Présence de
masses bien limitées avec rehaussement

masses et de celle sur la surrenale. hétérogene et zones hypodenses nécrotiques
(fleches) de siege interaorticocave a) et
_a chirurgie d'exérese des 3 masses ( exérese totale + surrénalectomie ) a pu étre realisée en juillet 2009, latero aortique b).

avec toutes les precautions anesthésigues necessaires et sans complication tensionnelle peropératoire ou
post-opératoire. L'histologie a conclu a de 2 paragangliomes benins pour les masses retropéritonéales (avec
rupture corticale et emboles vasculaires pour I'un) et a un pheochromocytome pour la tumeur surrénalienne.

K | et I3t td | fré 'exist J ? tation d IRM corps entier.
analyse genetiqgue sur la tumeur et dans 1e sang a montre 1 existence d une nouvellie mutation dun Séquence STIR dans le

syndrome de Von Lippel Lindau, non presente dans le sang, et a permit d'eliminer une NEM 11 ou un
Recklingh K ate familial plan coronal. Nodule
ecklinghausen . L'enquéte familiale est en cours. hyperintense surrénalien

A un an de la chirurgie, I’enfant va bien, sans recidive de phe¢ochromocytome. Elle est suivi pour un droit (fleche). |
hemangioblastome rétinien. A 23 ARG 5

Discussion : Le phéochromocgytome chez 1’enfant comme chez 1’adulte peut étre diagnostiqué lors du bilan étiologique de complications liées a des poussées
d’HTA ( Hemiplegie, AVC).ll est également rapporté dans la litterature plusieurs déces liés a des anesthésies sans précaution adequate chez des patients ayant

un phéochromocytome méconnu.
Dans notre cas clinique, I'enfant a été proposée pour 2 anesthésies avant la connaissance du diagnostic ( 1 AG pour BM, 1 A.locale pour biopsie sous scanner),

qui n'ont finalement pas éte faites, au regard du resultat des metanéphrines urinaires.

Conclusion :
Devant toute masse péritonéale chez I'enfant, il faut savoir demander un dosage des cathecolamines sanguines et urinaires et de leurs déerivés méthoxylés dans

I'nypothese d'un phéochromocytome , neuroblastome ou paragangliome avant toute anesthesie. .
Devant un phéochromocytome chez I'enfant, I'analyse génetique est importante, permettant de depister des syndromes predisposant aux cancers nécessitant une

surveillance du sujet et de sa famille a vie.
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