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Introduction :

Observation :

Le corticosurrénalome est une tumeur maligne rare développéee au dépens du cortex de la glande surrénale, représente 20% des tumeurs surrénaliennes dont 1/3 est de nature maligne. On estime que son
incidence annuelle est de 1 a 2 cas par million d’habitants (1, 2). Elle est évaluée aux Etats-Unis a 1,3 % des carcinomes de 1’enfant, soit 0,2 % des tumeurs malignes pédiatriques (3). Il survient le plus
souvent chez 1’adulte entre 40 et 50 ans, le plus souvent chez la femme, le sexe-ratio étant de 1,5. Neanmoins il existe un pic d’incidence chez I’enfant de moins de 15 ans. Le diagnostic est souvent pose sur un
faisceau d’arguments cliniques, biologiques, radiologiques et anatomopathologiques. Chez les patients adultes, le diagnostic histologique est relativement bien codifi€ et les criteres de malignité bien i1dentifi€s.
En pédiatrie, ces criteres restent discutés, et ¢’est bien souvent 1’évolution de la maladie qui donne des arguments sur le caractere bénin ou malin de ces tumeurs. Le traitement fait appel a la chirurgie d’exérese
tumorale, parfois complétée par une chimiothérapie. Le role de la radiothérapie est discute.

Une exerese chirurgicale a €té indiquee, 1’exploration per-opé€ratoire retrouve une masse

surrénalienne droite adhérente au bord interne de la veine cave inférieure et s’insinue derriere

Nous rapportons le cas d’une fille agée de 7 ans, 1'ainée d'une fratrie de 02 enfants, issue d'un mariage elle. Il n’y a pas de métastases décelables (foie, reins, ovaires).

consanguin, admise pour complément d'exploration et prise en charge de signes de virilisation qui sont
apparus 1l ya une année marques par une pilosité pubienne d'aspect adulte, une hypertrophie clitoridienne,

un hirsutisme, une voix rauque, et une acné importante p]us marquee au Visage et au dos. Une surrénalectomie droite a €té réalisée emportant la tumeur mesurant 48 mm avec de

: : : : - \ nn it sratoires.
La patiente présente une avance pondérale a + 2 DS et une légére avance staturale a + 1 DS. bonnes suites operatoires

Il n’y a pas de cancers familiaux notamment les sarcomes, les cancers du sein, les tumeurs cérebrales et
les corticosurrénalomes diagnostiqués avant 1’age de 45 ans, pas d’omphalocele, de macroglossie, de
macrosomie, de notion de tendance aux hypoglycémies néonatales, n1 de malformations des oreilles ou
d’anomalies de la ligne médiane abdominale pouvant faire suspecter un syndrome de L1 et Fraumen1 ou le
syndrome de Beckwith-Wiedemann.

L’ ¢tude anatomopathologique ainsi que le profil immuno-histochimique répondent a une
tumeur endocrine corticosurrénalienne présentant 7 criteres de malignité selon le score de
WEISSE, ce qui confirment le diagnostic de corticosurrénalome.

Le bilan biologique de contrdle retrouve une normalisation du bilan hormonal:

Cette hyperandrogénie clinique est confirmée par un bilan biologique : Testostéronémie a 0,025 ng/ml;

Sulfate de dehydrépiandrostérone (SDHA) < 15,0 ug/dl;
Delta 4 - Androstérone a 0,10 ng/ml;

Testostéroneémie ¢levée a 6,40 ng/ml;
Sulfate de dehydrépiandrostérone (SDHA) ¢élevée a 6,1 umol/l = 2247ng/ml;

Delta 4 - Androstérone ¢levé a 11,3 nmol/l = 3,2 ng/ml; 17 OH Progestérone 4 0,13 ng/ml;

Cortisol de base a 8HO0O0 bas a 0,57 pg/dl;
ACTH effondrée a 3,76 pg/ml ;
Natrémie: 140,3 mEq/l;

Kaliemie: 4,16 mEq/l;

ACE: 1,7 ng/ml.

Une TDM thoraco-abdomino-pelvienne

17 OH Progestérone de base ¢levé a 11,8 nmol/l = 3,8 ng/ml;

FSH; 0,1 mUl/ml;

LH: 0,1 mUI/ml;

(Estradiol: 22,69 pg/ml;

Ainsi qu’un hypercorticisme endogene non freinable par la Dexaméthasone:

Cortisol de base a 8HOO : 35 ug/dl
Test de freinage faible négatif :

a 3 puis 6 mois apres l’exéreése ainsi que la
scintigraphie osseuse ne retrouvent pas de récidive tumorale.

- Cortisol avant Dexaméthasone: 867 nmol/l

- Cortisol apres Dexaméthasone: 386 nmol/I
ACTH effondrée a 3,7 pg/ml N (5 - 63,3)
Natremie: 136 mEq/I;

DISCUSSION :

La tres faible incidence des corticosurrénalomes chez 1’enfant explique en partie la
méconnaissance de ces tumeurs méme parfois par les oncopédiatres qui n’en verront que peu
ou pas dans leur carriecre. Comme pour toute tumeur rare, la plupart des séries pédiatriques
publi¢es ont de faibles effectifs. Les donnees les plus détaillées sont 1ssues d’un registre
international, 1’International Pediatric Adrenocortical Tumor Registry (IPACTR), qui
regroupe  essentiellement les cas brésiliens et américains survenus chez les patients ages de
moins de 21 ans.

Kaliémie: 4,1 mEq/l;

Examens complémentaires:

Echographie abdominale: loge surrénalienne droite siege d'une formation de 4,24 x 3,49 x 3,02 cm, la
loge surrénalienne gauche semble vide.

L’exérese chirurgicale de la tumeur est la pierre angulaire du traitement. Le geste
s’effectue classiquement par laparotomie. Chez les patients adultes, les methodes coelio-
scopiques donnent de bons resultats pour 1’exérese de tumeurs de faible volume et d’allure
bénigne. Elles ne sont pas recommandées chez I’enfant car se sont des tumeurs
particulierement friables.

TDM abdominale: mise en évidence d’une masse surrénalienne droite, arrondie, bien limitée, mesurant
26 X 46 X 40 mm, de densité tissulaire (48 UH) sans produit de contraste, rehaussee ( 70 UH) apres
produit de contraste, se lavant modérément au temps tardif (50 UH) hétérogene par la présence d’une zone

arrondie hypodense de densité liquidienne de 7 mm de diametre a son pdle antéro-inféro-externe (zone de
nécrose). Cette masse refoule en bas le pole supérieur rénal et en avant les segments VII et VI hépatiques
dont elle reste séparée par des interfaces graisseuses. La surrénale gauche est sans anomalies.

Un bilan d’extension (TDM thoracique et pelvienne ainsi qu’une scintigraphie osseuse) revient negatif.
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Les caractéristiques histopathologiques des corticosurrénalomes de 1’enfant ne permettent
pas seules d’en preciser le pronostic. Les facteurs pronostiques les plus pertinents sont
essentiellement cliniques et a un moindre degre biologiques, et ont ¢t¢ mis en ¢vidence suite
a I’analyse de plusieurs séries de patients.

Wieneke et al. ont montré dans leur série rétrospective de 88 enfants, qu’une taille
tumorale supérieure a 10,5cm, une masse superieure a 400g, un envahissement des tissus
mous adjacents ou de la veine cave, et la présence de criteres histologiques de malignite
(necrose, atypies, augmentation de 1’activité mitotique) €taient predictifs de malignité et asso-
c1€s a un mauvais pronostic (4).

Dans la série reprenant 254 patients enregistrés dans I’IPACTR, les facteurs de bon
pronostic ¢taient un age inférieur a trois ans au moment du diagnostic, une tumeur de moins
de 200g, la présence de signes de virilisation et la possibilit¢ d’une exérese chirurgicale
complete avec normalisation postopératoire des dosages hormonaux (5).

Le taux de survie globale a cinq ans des enfants ayant un corticosurrénalome varie de 54
a 74 % selon les séries. Les données de I’IPACTR concluent a une survie sans ¢venement a
cing ans superieure a 90 % pour les stades I, environ 40 % pour les stades II et environ 20 %
pour les stades I et IV.

L’essor des thérapies ciblées en cancérologie a amene¢ a proposer ces stratégies pour
certains malades adultes porteurs d’un corticosurrénalome.

La voie de signalisation médic¢e par le récepteur de I’IGF-1R peut €tre activeée suite a la
stimulation par ’IGF-II. Ces données precliniques ont conduit a la reéalisation d’une étude de
tolerance du figitumumab, anticorps monoclonal anti-IGF-1R, chez 14 patients atteints d’un
corticosurrénalome réfractaire, entrainant une stabilité des mensurations tumorales dans 57 %

des cas (6).

Le bévacizumab, anticorps monoclonal dirigé contre le vascular endothelial growth
factor a ¢ét¢ essaye en combinaison avec la capecitabine chez dix patients atteints de cortico-
surrenalome réfractaires metastatiques sans induire de réponse tumorale (7).

CONCLUSION :

Le corticosurrénalome est rare chez I’enfant et différe de celui de I’adulte dans la mesure
ou les criteres histologiques de malignité peuvent se voir chez 1’enfant dans des tumeurs de
bon pronostic. La présence peu fréquente de métastases lors du diagnostic permet la survie a
5 ans aux alentours de 50%. le pronostic n’est pas li¢ seulement a sa secrétion, mais
c¢galement a sa vitesse de prolifération sur le plan locorégional et a distance.
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