La radiographie standard a objectivé des calcifications bien limitée des
parties molles en regard (Figure 2). La patiente a eu une exérése
totale de la tumeur sous anesthésie générale. Le nodule tumoral était
encapsulé, induré (Fig 3). L'étude anatomopathologique a noté des
nappes de cellules basaloides et de cellules momifiées dont les limites
cytoplasmiques sont nettement visibles et dont les noyaux se
présentaient sous forme d’'une empreinte claire (Fig 4). Des foyers de
kératinisation et de calcifications ont été observés. Les limites étaient
macroscopiquement saines. Le diagnostic d'un pilomatricome a été
retenu. Elle a reconsulté, 8mois aprés, pour réapparition du méme
nodule en regard de la cicatrice (fig 5). Une deuxieéme résection a été
alors effectuée. L'anatomopathologie a confirmé qu'il s'agissait de
pilomatricome. A cing ans de recul, aucune récidive n'a été notée.

Figure 2 : La radiographie standard objective des calcifications bien limitée
des parties molles en regard de la tumeur.

Figure 3 : Aspect macroscopique de la piéce d’exérése emportant la masse
une languette de peau
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Figure 4 : Examen anatomopathologique: nappes de cellules basaloides et de
cellules momifiées et dont les noyaux se présentaient sous forme d'une
empreinte

Figure 5 : Récidive de la Iésion au niveau de la cicatrice.
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Conclusion

Le pilomatricome est une tumeur bénigne du follicule pileux qui ne doit
pas étre méconnue. La localisation au niveau des membres reste
exceptionnelle [2].

Cette tumeur bénigne dois étre évoquée par le pédiatre, le chirurgien
pédiatre et [l'orthopédiste et confirmé par [I'évaluation
histopathologique. Une excision chirurgicale avec des limites saines
est le seul garant d'une guérison définitive sans récidive [3].
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Le syndrome de Nelson se définit par le développement tumoral d’'un
adénome hypophysaire a ACTH secondaire a la surrénalectomie
bilatérale réalisée pour le traitement de la maladie de Cushing (1). La
prévalence de cette entité tres rare serait de 8 a 29 % selon les séries
comportant plus de 40 patients, avec un délai au diagnostic de six
mois a 24 ans, et survient plus fréquemment si la surrénalectomie
bilatérale est faite a un age plus jeune (2). Ce syndrome survient
moins fréquemment aprés traitement par mitotane, sachant que la
surrénalectomie bilatérale est devenue exceptionnelle et n’est pas un
traitement de premiére intention (3,4).

La radiothérapie hypophysaire préventive permettrait de réduire de 40
a 50 % son incidence (5,6). Sa prise en charge thérapeutique n'est
pas consensuelle. Devant la difficulté de la chirurgie ainsi que
linefficacité relative des traitements médicaux, la radiothérapie
externe parait une alternative séduisante, elle peut étre
conventionnelle ou bien délivrée selon le mode stéréotaxique, utilisant
des doses allant de 45 a 54 Gy (6,7). Elle permet le contréle de la
maladie chez plus de 85 % des patients, souvent aprés une période
de latence importante (8). Nous rapportons une réponse compléte
d'un syndrome de Nelson traité par radiothérapie aprés échec de la
chirurgie.
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Observation :

Patiente de 26 ans, suivie depuis 10 ans pour maladie de Cushing,
dont le diagnostic a été retenu sur des critéres cliniques, biologiques
(cortisol libre urinaire augmenté, test de freinage minute négatif), et
morphologiques (microadénome de 6 mm latéralisé a droite a
I'imagerie par résonance magnétique « IRM » hypothalamo-
hypophysaire). Elle a bénéficié d’abord d’'une adénectomie par voie
transphénoidale qui s’est compliquée d’'une insuffisance thyréotrope et
gonadotrope, puis d’'une surrénalectomie bilatérale en raison de
I'échec de la premiére chirurgie. L'évolution a été marquée par
linstallation depuis 3 ans d’'une mélanodermie généralisée et d'un
syndrome optochiasmatique d’aggravation progressive. L'IRM de
contrle a objectivé un macroadénome avec extension latérale et
suprasellaire gauche mesurant 19mm/17mm/20mm, comprimant le
chiasma optique, le diagnostic de syndrome de Nelson a été retenu.
Une seconde adénectomie par voie transphenoidale a été réalisée,
mais s'est avérée inefficace devant la persistance du syndrome
optochiasmatique et la réduction du volume de I'adénome ne
dépassant pas les 5% (figure 1).

Figure 1 : IRM en coupe coronale montrant un processus tumoral de la région
sellaire et suprasellaire de localisation médiane et latérale gauche, homogéne
mesurant 19mm/17mm/20mm. Noter la déviation de la tige pituitaire a droite,
le soulévement du chiasma optique du coté gauche et l'infiltration de la paroi
interne du sinus caverneux gauche

La patiente a bénéficié d’une radiothérapie externe a la dose de 54 Gy,
en 27 séances de 2 Gy, au moyen des photons de haute énergie d’'un
accélérateur linéaire équipé d’un collimateur multilame. L'évolution a
été marquée par la diminution progressive de la mélanodermie jusqu’a
disparition compléte aprés 2 ans, 'amélioration du champs visuel, la
normalisation du taux d’ACTH passant de 440 pg/mL apreés la seconde
chirurgie a 12 pg/mL au dernier contréle apres radiothérapie, ainsi
qu’une réponse complete radiologique sur I'IRM de contréle réalisée 2
ans apres la fin de lirradiation (figure 2). Aucune toxicité aigue ou
tardive n'a été notée.



