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& UNIVERSITE MOHAMMED V DE RABAT
Z2:1 Al
. FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

AR

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAJ

1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 — 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI
2003 — 2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI

ADMINISTRATION :

Doyen . Professeur Mohamed ADNAOUI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed AHALLAT

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Taoufig DAKKA

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Jamal TAOUFIK

Secrétaire Général : Mr. Mohamed KARRA

1-ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS

ET

PHARMACIENS
PROFESSEURS :
Décembre 1984
Pr. MAAOUNI Abdelaziz Médecine Interne — Clinique Royale
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Réanimation
Pr. SETTAF Abdellatif pathologie Chirurgicale
Novembre et Décembre 1985
Pr. BENSAID Younes Pathologie Chirurgicale
Janvier, Février et Décembre 1987
Pr. CHAHED OUAZZANI Houria Gastro-Entérologie
Pr. LACHKAR Hassan Médecine Interne
Pr. YAHY AOUI Mohamed Neurologie

Décembre 1988
Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib Chirurgie Pédiatrique
Pr. DAFIRI Rachida Radiologie




Décembre 1989

Pr
Pr

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

. ADNAOUI Mohamed
. CHAD Bouziane

Janvier et Novembre 1990

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

Février Avril Juillet et Décembre 1991

. CHKOFF Rachid

. HACHIM Mohammed*
. KHARBACH Aicha

. MANSOURI Fatima

. TAZI Saoud Anas

Pr.

Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AL HAMANY Zaitounia
. AZ7Z0OUZI Abderrahim
BAYAHIA Rabéa
BELKOUCHI Abdelkader

BENSOUDA Yahia
BERRAHO Amina
BEZZAD Rachid
CHABRAOUI Layachi
CHERRAH Yahia
CHOKAIRI Omar
KHATTAB Mohamed
SOULAYMANI Rachida
TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AHALLAT Mohamed
BENSOUDA Adil
BOUIJIDA Mohamed Najib
CHAHED OUAZZANI Laaziza
. CHRAIBI Chafiq
DEHAYNI Mohamed*

EL OUAHABI Abdessamad
FELLAT Rokaya

GHAFIR Driss*

JIDDANE Mohamed
TAGHY Ahmed

ZOUHDI Mimoun

ars 1994

M
Pr
Pr
Pr
Pr

Pr

. BENJAAFAR Noureddine

. BEN RAIS Nozha

. CAOUI Malika

. CHRAIBI Abdelmjid
FMPA

. EL AMRANI Sabah

BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif

Médecine Interne —Doyen de la FMPR
Pathologie Chirurgicale
Neurologie

Pathologie Chirurgicale
Médecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique

Anesthésie Réanimation —Doyen de la FMPO
Néphrologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Générale

Pharmacie galénique

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique

Biochimie et Chimie

Pharmacologie

Histologie Embryologie

Pédiatrie

Pharmacologie — Dir. du Centre National PV
Chimie thérapeutique V.D a la pharmacie+Dir du
CEDOC

Chirurgie Générale V.D Aff. Acad. et Estud
Anesthésie Réanimation

Radiologie

Gastro-Entérologie

Gynécologie Obstétrique

Gynécologie Obstétrique

Neurochirurgie

Cardiologie

Médecine Interne

Anatomie

Chirurgie Générale

Microbiologie

Radiothérapie
Biophysique
Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques Doyen de la

Gynécologie Obstétrique



Pr.
Pr.
. ERROUGANI Abdelkader
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

EL BARDOUNI Ahmed
EL HASSANI My Rachid

ESSAKALI Malika
ETTAYEBI Fouad
HADRI Larbi*
HASSAM Badredine
IFRINE Lahssan
JELTHI Ahmed
MAHFOUD Mustapha
RHRAB Brahim
SENOUCI Karima

Mars 1994

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABBAR Mohamed*
ABDELHAK M’barek
BELAIDI Halima
BENTAHILA Abdelali
BENYAHIA Mohammed Ali
BERRADA Mohamed Saleh
CHAMI Ilham
CHERKAOUI Lalla Ouafae
JALIL Abdelouahed
LAKHDAR Amina
MOUANE Nezha

Mars 1995

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABOUQUAL Redouane
AMRAOUI Mohamed
BAIDADA Abdelaziz
BARGACH Samir

CHAARI Jilali*

DIMOU M’barek*

DRISSI KAMILI Med Nordine*
EL MESNAOUI Abbes
ESSAKALI HOUSSYNI Leila
HDA Abdelhamid*

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
OUAZZANI CHAHDI Bahia
SEFIANI Abdelaziz
ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AMIL Touriya*

BELKACEM Rachid
BOULANOUAR Abdelkrim

EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
GAOUZI Ahmed

MAHFOUDI M’barek*

OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima

ZBIR EL Mehdi*

Traumato-Orthopédie
Radiologie

Chirurgie Générale- Directeur CHIS
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Médecine Interne
Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie
Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Cardiologie - Directeur HMI Med V
Urologie
Ophtalmologie
Génétique
Réanimation Médicale

Radiologie
Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Radiologie
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie




Novembre 1997

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ALAMI Mohamed Hassan
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
ERREIMI Naima
FELLAT Nadia
HAIMEUR Charki*
KADDOURI Noureddine
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOUI CHAFIQ
TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AFIFI RAJAA

. BENOMAR ALI
.BOUGTAB Abdesslam
. ER RIHANI Hassan

. BENKIRANE Majid*

. KHATOURI ALI*

Janvier 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABID Ahmed*

AIT OUMAR Hassan

BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd
BOURKADI Jamal-Eddine

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
ECHARRAB EI Mahjoub

EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*

ISMAILI Hassane*

MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae

TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AIDI Saadia

AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said

CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
ROUIMI Abdelhadi*

Gynécologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Pédiatrie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Neurologie — Doyen de la FMP Abulcassis
Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Hématologie
Cardiologie

Pneumophtisiologie
Pédiatrie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Traumatologie Orthopédie- Dir. Hop. Av. Marr.
Anesthésie-Réanimation Inspecteur du SSM
Anesthésie-Réanimation

Meédecine Interne

Neurologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie Directeur Hop. Chekikh Zaied
Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Neurologie




Décembre 2000

Pr.

ZOHAIR ABDELAH*

Décembre 2001

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BALKHI Hicham*
BENABDELIJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN El Hassane*
CHAT Latifa

DAALI Mustapha*
DRISSI Sidi Mourad*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf
NOUINI Yassine
SABBAH Farid

SEFIANI Yasser

TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

BAMOU Youssef *
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENZEKRI Laila
BENZZOUBEIR Nadia
BERNOUSSI Zakiya
BICHRA Mohamed Zakariya*

ORL

Anesthésie-Réanimation
Neurologie
Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Rhumatologie
Anatomie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Pédiatrie Directeur. Hop.d’Enfants
Neuro-Chirurgie

Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Meédecine Interne

Chirurgie Générale

Hématologie Clinique

Chirurgie Générale

Urologie Directeur Hopital Ibn Sina
Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique

Urologie

Cardiologie

Gastro-Entérologie

Biochimie-Chimie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Dermatologie

Gastro-Entérologie

Anatomie Pathologique

Psychiatrie



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

CHOHO Abdelkrim *
CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL HAOURI Mohamed *
FILALI ADIB Abdelhai

HAJJI Zakia

IKEN Ali

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina

MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
OUJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
RHOU Hakima

SIAH Samir *

THIMOU Amal

ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABDELLAH El Hassan
AMRANI Mariam
BENBOUZID Mohammed Anas
BENKIRANE Ahmed*
BOUGHALEM Mohamed*
BOULAADAS Malik
BOURAZZA Ahmed*
CHAGAR Belkacem*
CHERRADI Nadia

EL FENNI Jamal*

EL HANCHI ZAKI

EL KHORASSANI Mohamed
EL YOUNASSI Badreddine*
HACHI Hafid

JABOUIRIK Fatima
KHARMAZ Mohamed
MOUGHIL Said

OUBAAZ Abdelbarre*
TARIB Abdelilah*

TIJAMI Fouad

ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. ABBASSI Abdellah

. AL KANDRY Sif Eddine*
. ALLALI Fadoua

. AMAZOUZI Abdellah

. AZ1Z Noureddine*

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie Réanimation
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie
Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale
Rhumatologie
Ophtalmologie
Radiologie




Pr. ACHOUR Abdessamad*
Pr. AIT HOUSSA Mahdi*
Pr. AMHAJJI Larbi*

Pr. AOUFI Sarra

Pr. BAITE Abdelouahed*

Pr. BALOUCH Lhousaine*
Pr. BENZIANE Hamid*

Pr. BOUTIMZINE Nourdine
Pr. CHARKAQOUI Naoual*
Pr. EHIRCHIOU Abdelkader*
Pr. ELABSI Mohamed

Pr. EL MOUSSAQOUI Rachid
Pr. EL OMARI Fatima

Pr. GHARIB Noureddine

Pr. HADADI Khalid*

Pr. ICHOU Mohamed*

Pr. ISMAILI Nadia

Pr. KEBDANI Tayeb

Pr. LALAOUI SALIM Jaafar*
Pr. LOUZI Lhoussain*

Pr. MADANI Naoufel

Pr. MAHI Mohamed*

Pr. MARC Karima

Pr. MASRAR Azlarab

Pr. MRABET Mustapha*

Pr. MRANI Saad*

Pr. OUZZIF Ez zohra*

Pr. RABHI Monsef*

Pr. RADOUANE Bouchaib*
Pr. SEFFAR Myriame

Pr. SEKHSOKH Yessine*

Pr. SIFAT Hassan*

Pr. TABERKANET Mustafa*
Pr. TACHFOUTI Samira

Pr. TAJDINE Mohammed Tariq*
Pr. TANANE Mansour*

Pr. TLIGUI Houssain

Pr. TOUATI Zakia

Décembre 2007
Pr. DOUHAL ABDERRAHMAN
Décembre 2008

Pr ZOUBIR Mohamed*
Pr TAHIRI My El Hassan*
Mars 2009

Chirurgie générale
Chirurgie cardio vasculaire
Traumatologie orthopédie

Parasitologie
Anesthésie réanimation Directeur ERSM
Biochimie-chimie

Pharmacie clinique

Ophtalmologie

Pharmacie galénique

Chirurgie générale

Chirurgie générale

Anesthésie réanimation

Psychiatrie

Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale

Dermatologie

Radiothérapie

Anesthésie réanimation

Microbiologie

Réanimation médicale

Radiologie

Pneumo phtisiologie

Hématologique

Meédecine préventive santé publique et hygiéne
Virologie
Biochimie-chimie iyl
Médecine interne Wm%%‘“w /

Radiologie P M
Microbiologie ﬂi
Microbiologie el

Radiothérapie

Chirurgie vasculaire périphérique
Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Cardiologie

Ophtalmologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale



Pr. ABOUZAHIR Ali*

Pr. AGDR Aomar*

Pr. AIT ALI Abdelmounaim*
Pr. AIT BENHADDOU EI hachmia
Pr. AKHADDAR Ali*

Pr. ALLALI Nazik

Pr. AMINE Bouchra

Pr. ARKHA Yassir

Pr. BELYAMANI Lahcen*
Pr. BJIJOU Younes

Pr. BOUHSAIN Sanae*

Pr. BOUI Mohammed*

Pr. BOUNAIM Ahmed*

Pr. BOUSSOUGA Mostapha*
Pr. CHAKOUR Mohammed *
Pr. CHTATA Hassan Toufik*
Pr. DOGHMI Kamal*

Pr. EL MALKI Hadj Omar
Pr. EL OUENNASS Mostapha*
Pr. ENNIBI Khalid*

Pr. FATHI Khalid

Pr. HASSIKOU Hasna *

Pr. KABBAJ Nawal

Pr. KABIRI Meryem

Pr. KARBOUBI Lamya

Pr. L’KASSIMI Hachemi*

Pr. LAMSAOURI Jamal*

Pr. MARMADE Lahcen

Pr. MESKINI Toufik

Pr. MESSAOUDI Nezha *

Pr. MSSROURI Rahal

Pr. NASSAR Ittimade

Pr. OUKERRAJ Latifa

Pr. RHORFI Ismail Abderrahmani *

PROFESSEURS AGREGES :
Octobre 2010

Pr. ALILOU Mustapha

Pr. AMEZIANE Taoufig*

Pr. BELAGUID Abdelaziz

Pr. BOUAITY Brahim*

Pr. CHADLI Mariama*

Pr. CHEMSI Mohamed*

Pr. DAMI Abdellah*

Pr. DARBI Abdellatif*

Pr. DENDANE Mohammed Anouar
Pr. EL HAFIDI Naima

Pr. EL KHARRAS Abdennasser*

Pr. EL MAZOUZ Samir

Médecine interne
Pédiatre

Chirurgie Générale
Neurologie
Neuro-chirurgie
Radiologie
Rhumatologie
Neuro-chirurgie
Anesthésie Réanimation
Anatomie
Biochimie-chimie
Dermatologie
Chirurgie Générale
Traumatologie orthopédique
Hématologie biologique

Chirurgie vasculaire périphérique
Hématologie clinique

Chirurgie Générale

Microbiologie

Médecine interne

Gynécologie obstétrique
Rhumatologie

Gastro-entérologie

Pédiatrie

Pédiatrie

Microbiologie Directeur Hopital My Ismail
Chimie Thérapeutique
Chirurgie Cardio-vasculaire
Pédiatrie

Hématologie biologique
Chirurgie Générale
Radiologie

Cardiologie
Pneumo-phtisiologie

Anesthésie réanimation
Médecine interne
Physiologie

ORL

Microbiologie
Médecine aéronautique
Biochimie chimie
Radiologie

Chirurgie pédiatrique
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie plastique et réparatrice



Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. EL SAYEGH Hachem

. ERRABIH Ikram

. LAMALMI Najat

. MOSADIK Ahlam

. MOUJAHID Mountassir*
. NAZIH Mouna*

. ZOUAIDIA Fouad

Mai 2012

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AMRANI Abdelouahed
ABOUELALAA Khalil*
BELAIZI Mohamed*
BENCHEBBA Driss*
DRISSI Mohamed*

EL ALAOUI MHAMDI Mouna
EL KHATTABI Abdessadek*
EL OUAZZANI Hanane*
ER-RAIJI Mounir

JAHID Ahmed

MEHSSANI Jamal*
RAISSOUNI Maha*

Février 2013

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

0

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AHID Samir

AIT EL CADI Mina

AMRANI HANCHI Laila
AMOUR Mourad

AWAB Almahdi

BELAY ACHI Jihane
BELKHADIR Zakaria Houssain
BENCHEKROUN Laila
BENKIRANE Souad
BENNANA Ahmed*

BENSGHIR Mustapha*
BENYAHIA Mohammed*
BOUATIA Mustapha
BOUABID Ahmed Salim*
BOUTARBOUCH Mahjouba
CHAIB Ali*

DENDANE Tarek

DINI Nouzha*

Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Mohamed Ali

Pr
Pr
Pr
Pr

Pr

. ECH-CHERIF EL KETTANI Najwa
. ELFATEMI Nizare

. EL GUERROUIJ Hasnae

. EL HARTI Jaouad

. EL JOUDI Rachid*

Urologie

Gastro entérologie
Anatomie pathologique
Anesthésie Réanimation
Chirurgie générale
Hématologie

Anatomie pathologique

Chirurgie Pédiatrique
Anesthésie Réanimation
Psychiatrie
Traumatologie Orthopédique
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Médecine Interne
Pneumophtisiologie
Chirurgie Pédiatrique
Anatomie pathologique
Psychiatrie

Cardiologie

Pharmacologie — Chimie
Toxicologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Réanimation Médicale
Anesthésie Réanimation
Biochimie-Chimie
Hématologie

Informatique Pharmaceutique

Anesthésie Réanimation
Néphrologie

Chimie Analytique
Traumatologie Orthopédie
Anatomie

Cardiologie

Réanimation Médicale
Pédiatrie

o
. , . . &
Anesthésie Réanimation Q@@*W 4
Radiologie g

m on®
Neuro-Chirurgie li <

Meédecine Nucléaire Ny
Chimie Thérapeutique

Toxicologie



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

EL KABABRI Maria
EL KHANNOUSSI Basma
EL KHLOUFI Samir
EL KORAICHI Alae
EN-NOUALI Hassane*
ERRGUIG Laila
FIKRI Meryim
GHFIR Imade

IMANE Zineb

IRAQI Hind

KABBAJ Hakima
KADIRI Mohamed*
LATIB Rachida
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La pathologie thyroidienne est la deuxieme affection endocrinienne
rencontrée apres le diabéte sucré.  Elle touche 5% de la population
.L’organisation mondiale de la santé¢ (OMS) estime le nombre de goitreux a 800

millions avec une prévalence de 22,9%.

Le goitre est défini par une hypertrophie ou hyperplasie généralisée ou
localisée du tissus glandulaire Il est en rapport avec une augmentation du capital
folliculaire, du nombre ou de la taille des vésicules, et selon les cas, il sera
possible de distinguer des formes de goitre diffus ou de goitre nodulaire, ou
encore de goitre diffus multi nodulaire. Les goitres adoptent un caractére

familial dans 15,5% des cas.

C’est une cause fréquente de consultation spécialisée d’endocrinologie
pédiatrique a coté du retard statural. Cependant il reste moins fréquent chez

I’enfant par rapport a I’adulte avec un risque de malignité plus élevé.

Dans cette étude rétrospective, nous rapportons les résultats d’une analyse
d’une série de 5 cas, 2 sceurs atteintes de goitre familial bénin, 2 patients frere
et sceur présentant une néoplasie endocrinienne type 2A, et un cas qui présente

un carcinome médullaire de la thyroide probablement familial.

Le but de notre étude est d’analyser le profil épidémio-clinique étiologique
et d’aboutir 2 une meilleure conclusion sur I'intérét de la chirurgie dans le
traitement des goitres familiaux chez I’enfant, et étayer les particularités de cette

affection chez I’enfant tout en comparant nos résultats a ceux de la littérature.
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I. ANATOMIE CHIRURGICALE :

Une connaissance détaillée de I’anatomie de la thyroide est un prérequis
indispensable a la chirurgie thyroidienne. Une attention particulicre doit étre
portée pour I’identification et la préservation du nerf laryngé inférieur
(récurrent) la branche externe du nerf laryngé supérieur et les glandes

parathyroide.
1. Structure :

La glande thyroide est une glande endocrine impaire, médiane et

symétrique, située dans la région sous hyoidienne, en avant de la trachée.

Elle est composée de deux lobes latéraux réunis en avant par une partie
centrale l'isthme de ta thyroide qui recouvre typiquement le deuxie¢me et le

troisiéme anneau trachéaux.

Le lobe pyramidal est une extension supérieur de I’isthme thyroidien

proche de la ligne médiane et est présent dans pres de 70 % des cas.

La thyroide est enveloppée par une fine capsule de fascia pré trachéal qui
est une expansion du feuillet moyen du fascia cervical profond. Ces feuillets de
fascia s’unissent pour former le ligament de Berry (ligament de Gruber) qui

attache la thyroide a la trachée au niveau postéro latéral .(1)

La coloration de la thyroide est rose, de consistance molle, avec une
surface légerement mamelonnée. Son volume est variable en fonction de 1'age.

Son poids normal est de 25 a 30 g.



2. Rapports anatomiques :

Rapports superficiels de la thyroide :

La face antérieure de la glande thyroide est en rapport avec les plans
superficiels de la région infra hyoidienne, formée de la profondeur a la

superficie par :
* Le fascia thyroidien
» [’aponévrose cervicale moyenne : constituée par deux feuillets :

- Un feuillet profond engaine en bas le sternothyroidien, en haut le
thyro-hyoidien
- Un feuillet superficiel qui engaine en dedans le muscle sterno-cleido-

hyoidien en dehors 1I’omo-thyroidien

» L’aponévrose cervicale superficielle sur la ligne médiane se dédouble
latéralement pour engainer le sterno-cléido-mastoidien , contient la veine

jugulaire antérieure ,la peau et le tissu sous cutané .(2)

Rapports profonds de la thyroide :

On distingue : L’isthme thyroidien et les lobes latéraux.
e[’isthme thyroidien :

La face postérieure est en rapport avec la face antérieure de la trachée (
2¢éme anneau) son bord supérieur donne naissance a la pyramide de lalouette
déviée a gauche de la ligne médiane , Il est longé par 1’anastomose des branches
de la thyroidienne supérieure , son bord inférieur est distant de 2 a 3 cm de la

fourchette sternale (2)



eles lobes latéraux :

La face postéro-latérale répond au paquet vasculo-nerveux du cou contenu
dans la gaine vasculaire du cou, constitué par: La carotide primitive, la jugulaire
interne, le nerf vague, et les nceuds lymphatiques de la chaine jugulo-

carotidienne.

La face interne des lobes latéraux : répond a la face latérale de la trachée,
du cartilage cricoide et celle du cartilage thyroide. Plus en arri¢re, la face interne

est en rapport avec I’cesophage cervical et la partie inférieure du pharynx.

Le bord postéro-interne : €pais et vertical, il contracte les rapports les plus
importants avec : I’cesophage, le nerf récurrent, 1’artére thyroidienne inférieure

et les glandes parathyroides.

Le pole supérieur : mince et effilé répond aux : Vaisseaux thyroidiens

supérieurs, le nerf laryngé externe ; L’artere laryngée supérieure.

Le pole inférieur : répond aux veines thyroidiennes inférieures.
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Figure 1 : Vue antérieur de la glande thyroide (La, Fonctions, Ben, & Promotion, 2018)



3. Vascularisation et innervation :
On distingue : -la vascularisation artérielle
- -la vascularisation veineuse
- -drainage lymphatique

Vascularisation artérielle de la thyroide :

La vascularisation artérielle de la thyroide est assurée par : eL’artere
thyroidienne supérieure
el’artere thyroidienne inférieure
* L’artere thyroidienne moyenne
« L’artere thyroidienne supérieure :

Elle nait de la partie initiale de la carotide externe, elle se porte en dedans
et en avant vers la thyroide, pour donner I’artére laryngée supérieure et 1’artere
laryngée inferieure, et elle se termine au contact du pole supérieur de la

thyroide en donnant ses trois branches terminales:

-Une branche anterieure : longe le bord supérieur de I’isthme et forme

avec son homologue 1’arcade sus-isthmique.

-Une branche postérieure : chemine sur la face postérieure du lobe latéral,

et s’anastomose avec une branche ascendante de la thyroidienne inférieure.

-Une branche latérale : se ramifie a la face superficielle du corps thyroide
(2)

* L’artere thyroidienne moyenne



Elle nait de la crosse aortique, elle monte verticalement en avant de la
trachée, puis elle se divise en deux branches au niveau du bord inférieur de

I’isthme thyroidien.
* L’artere thyroidienne inférieure

Elle nait du tronc thyro-bicervico-scapulaire, elle monte verticalement dans
le creux sus-claviculaire, devient transversale en passant en arriere du paquet
jugulo-carotidien puis se dirige obliquement en haut en dedans et en avant vers

le corps thyroidien.
La thyroidienne inferieure donne trois branches terminales :

-La branche inférieure : longe le bord inferieur de l'isthme et forme avec

son homologue I’arcade sous isthmique.

-La branche médiale : glisse entre la face médiale du lobe et ’axe trachéo-

cesophagien, et s’anastomose avec I’artére laryngée supérieure.

-La branche postérieure: monte sur la face dorsale du lobe thyroidien et

s’anastomose avec la branche postérieure de 1’artere thyroidienne supérieure .(2)
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Figure 2 : Vascularisation de la glande thyroidienne(2)



Vascularisation veineuse de la thyroide :

Les veines thyroidiennes forment un plexus pré-glandulaire qui se draine

dans la veine jugulaire interne et le tronc veineux brachio-céphalique gauche.
Elles sont représentées par :

- -Les veines thyroidiennes supérieures : coiffent le pole supérieure
de la thyroide, se jettent dans le tronc veineux thyro-linguo-facial ;

affluant de la veine jugulaire interne.

- -Les veines thyroidiennes moyennes : naissent de la face dorsale de
la thyroide, courte et horizontale, se jettent dans la veine jugulaire

interne.

- -Les veines thyroidiennes inférieures : ¢émergent du pole inferieur
de la thyroide et se jettent dans la partie inferieur de la jugulaire

interne.

- -Les veines thyroidiennes antérieures: nées d’un plexus sous-
isthmique ,descendent verticalement en avant de la trachée pour se

jeter dans le tronc veineux brachio-céphalique gauche (2).
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1 : veine thyroidienne supérieure
2 : tronc thyro-linguo-facial
3- veine jugulaire interne
4- veine thyroidienne moyenne
5- veine thyroidienne inférieure
6- veine thyroidienne antérieure

7- tronc veineux brachio- céphalique gauche

Figure 3 : Vue antérieure de la vascularisation veineuse de la thyroide(“La thyroide,2015)
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Drainage lvmphatique de la thyroide

Les lymphatiques du corps thyroide naissent d’un fin réseau sous

capsulaire d’ou émergent les collecteurs médians et les collecteurs latéraux.

Innervation de la thyroide

L’innervation de la thyroide est assurée par le sympathique cervical et le

vague qui vont former deux pédicules:

o <Un pédicule supérieur : aborde le pole supérieur de la glande et
provient du : Ganglion cervical supérieur, du nerf laryngé supérieur,

et du nerf laryngé externe.

o Un pédicule inférieur: chemine en avant de I’artére thyroidienne
inférieure et provient du: Ganglion cervical moyen et du nerf

récurrent (2)
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I1. PHYSIOLOGIE DE LA THYROIDE :
1. Biosynthése des hormones thyroidiennes :

Toutes les étapes de I’hormonosynthese thyroidienne ont lieu dans la

molécule de Thyroglobuline du colloide.

La captation de I’iode par la cellule thyroidienne se fait activement et de
manicre saturable grace a la pompe a iodure située au niveau du pole basal qui

est en contact avec les capillaires sanguins

Une fois captée par les thyréocytes, l'iodure est oxydé en iode organique
grace a la thyropéroxydase en présence de l'eau oxygénée, pour pouvoir étre
utilisées puis sera fixé sur les radicaux tyrosyls de la thyroglobuline du colloide.
Ceci aboutit a la formation du mono-iodo-tyrosine(MIT), la fixation d'un autre

atome d'iode donne le di-iodo-tyrosine (DIT).

La TSH accélere la vitesse d'organification de I ‘iode. L'iodation peut étre
bloquée par les antithyroidiens de synthése comme le propylthiouracile et le

carbimazole.

Les molécules de thyroglobuline iodotirosylée contenues dans le colloide
entrent en contact avec la thyroperoxydase qui catalyse le couplage des résidus

1odotirosines :
- MIT + DIT = T3 : tri-iodothyronine.

- DIT + DIT = T4 : tétra-iodothyronine ou thyroxine.
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Le stockage des hormones thyroidiennes e fait dans la cavité colloide. Cette

derni¢re constitue une réserve thyroidienne en hormones pour environ 2 mois.

La thyroglobuline iodée constitue la forme de réserve des hormones dans
le colloide. Apres stimulation par la TSH, elle est phagocytée par l'apex des
cellules par endocytose. Les vésicules vont fusionner avec les lysosomes pour
donner les phagosomes. Ces derni¢res vont hydrolyser la thyroglobuline i0odée et

aboutir a la libération des MIT, DIT, T3 et T4 qui diffusent dans la circulation.

Les MIT et les DIT sont désiodés grace a I'iodotyrosine déshydrogénase

activement par une pompe et rejoint les iodures nouvellement absorbées.(4)

Les hormones thyroidiennes sont transportées de la glande au tissu en
association réversible avec des protéines plasmatiques: thyroxine binding
globulin (TBP), préalbumine ou transthyrétine (TTR) et albumine. Cette forme
constitue un réservoir circulant et tampon qui maintient le taux d'hormones
thyroidiennes stable dans le sang. Seule la forme libre de I ‘hormone pénétre

dans la cellule.(4)
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Figure 5 : Synthése et libération des hormones thyroidiennes (2)

2 .Régulation des hormones thyroidiennes :

Le taux d’hormones thyroidienne est trés constant dans le plasma régulé

par le systéme hypothalamo-hypophysaire.

La TSH hypophysaire (Thyrotropin Stimulating Hormone) stimule Ia
glande thyroide, elle exerce un contrdle positif sur le thyréocyte, en stimulant a
la fois la fonction, la prolifération et la différenciation cellulaire. .Elle est
stimulée si le taux d’hormones thyroidienne diminue et est freiné si ce taux
augmente (rétro inhibition ) .L hypothalamus produit la TRH (Thyrotropin
Releasing Hormone) qui stimule la TSH .(3)
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Figure 6: Axe hypothalamo-hypophyso-thyroidien (3)

3 .Action des hormones thyroidiennes :

-Action sur le développement du systeme nerveux Les hormones

thyroidiennes ont un role fondamental dans :
- la maturation du cerveau
- la my¢élinisation des fibres nerveuses
- la croissance des dendrites et des axones

- la synaptogenese
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-Action sur la croissance et le développement

-In utéro Il n'y a pas d’effet sur la croissance mais il y a quand méme une
action sur la maturation et la différenciation osseuse. Donc si on n'a pas
d'hormones thyroidiennes — retard d’apparition des centres d’ossification

¢piphysaires.

- Aprés la naissance Les hormones thyroidiennes deviennent
indispensables a la croissance. Elles accélerent la vitesse d’ossification des
épiphyses. Les hormones thyroidiennes ont une action synergique avec la GH.

Elles agissent ensemble pour favoriser une croissance normale.
— la GH permet la chondrogeneése et la croissance des cartilages

— T3 et T4 permettent la maturation et l'ossification Il y a une sorte de
potentialisation de I'effet de la GH par les hormones thyroidiennes. La T3 et la
T4 vont stimuler la sécrétion de la GH et potentialiser l'action des IGF1
(hormone périphérique sécrétée par le foie sous l'action de la GH et qui permet

de stimuler la croissance).

- Age adulte : Les hormones thyroidiennes ont un rdle moins important

qu'apres la naissance. Elles agissent sur 1'ostéosynthése et la résorption osseuse
-Actions métaboliques :

- M¢étabolisme de base (énergie que l'on produit pour subvenir a nos
besoins primaires) :Par leur action sur les récepteurs nucléaires, les hormones
thyroidiennes entrainent une production de chaleur et d'ATP via la molécule
UCP1 au niveau mitochondrial — augmentation du métabolisme de base et de la

calorigenese : * augmentation de la consommation en O2
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augmentation de la dépense énergétique de repos
augmentation de la thermogenése obligatoire

Métabolisme glucidique : Les hormones thyroidiennes ont un effet

hyperglycémiant. Elles entrainent :
une augmentation de 1'absorption intestinale des glucides
une augmentation de la production hépatique de glucose

Métabolisme lipidique :Les hormones thyroidiennes augmentent la

lipogenése (synthése et oxydation des acides gras).

Métabolisme protidique :Les hormones thyroidiennes stimulent la

synthése ou le catabolisme des protides selon leur concentration.

Meétabolisme hydro-minéral :Action assez complexe. Brie¢vement,les

hormones thyroidiennes :
augmentent la filtration glomérulaire

augmentent le débit sanguin rénal

- Actions cardiovasculaires :

Les hormones thyroidiennes ont un effet trés important. Elles
augmentent le débit cardiaque et la vitesse circulatoire. Elles ont une

action :

chronotrope positive (augmentation de la fréquence cardiaque)

-Action sur le systéme nerveux :

Les hormones thyroidiennes entrainent une :

augmentation de 1'état de vigilance
accélération des ROT

accélération du SNV o augmentation de la motricité intestinale o
accélération du transi — inotrope positive (augmentation de la

contractilité¢ ventriculaire)
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III. PHYSIOPATHOLOGIE : (5)

Des études récentes portant sur des cas familiaux et sur des jumeaux, ainsi
que I’identification des génes impliqués dans I’étiologie des goitres familiaux,
ont fourni des preuves solides pour la définition du goitre familial : comme une
maladie génétique présentant une expression hétérogene, peut Etre d’origine

génétique comme il peut se voir dans le cadre de goitre endémique.

La plupart des cas de goitre familial ont un mode de transmission
héréditaire autosomique dominant, indiquant des anomalies génétiques
prédominantes. Les interactions genes-genes augmentent la complexité de la
pathogenése du goitre familial ,et pourrait offrir une explication pour son
hétérogénéité génétique.

Une forte prédisposition génétique a été indiquée par des études familiales
et de jumeaux, qui ont révélé que le risque de développer un goitre était
significativement augmenté chez les enfants dont les parents présentaient un
goitre. Une prédominance féminine suggere également une prédisposition
génétique pour le goitre familial .Le regroupement familial des goitres et la
grande prévalence des goitres chez les femmes sont des indications importantes

de I'implication des facteurs génétiques.

L’association des goitres endémiques et le contexte familial ont été signalés
en Grece, qui a été supposé comme preuve d'une étiologie génétique, bien que
I'influence de Il'environnement familial doit aussi étre considérée.
L'accumulation familiale des goitres dans les familles grecques a été confirmée,
et plusieurs études familiales ultérieures ont également conclu qu'une

prédisposition est présente chez les personnes touchées.
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Dans les Régions grecques avec des goitres endémiques, une prévalence
plus élevée de goitres a été observée chez les enfants qui ont des parents atteints,

que chez les enfants avec des parents sains .

En  plus, Tajtakova et al. a décrit un sous-groupe d'enfants dans la
population Slovaquie dans laquelle 15-20% avaient des goitres a croissance

rapide malgré un apport suffisant en iode.

En outre, des paires de fréres et sceurs ont €té signalés avec des
différences volumes thyroidiens non liés a I'apport en iode, qui peut également
étre interprété comme une indication d'une susceptibilité génétique pour le goitre

familial.

Cependant, il est probable que la combinaison de facteurs déclenchant
environnementaux et la prédisposition génétique jouent un réle important dans

la genese multifactorielle du goitre familial.

Des défauts génétiques chez les patients en hypothyroidie comme

probable genes impliqué dans I’étiologie des goitres familiaux :

Les geénes qui codent les protéines impliquées dans la synthése hormonale
de la thyroide, comme le gene de la thyroglobuline (TG), le géne de la
peroxydase thyroidienne (TPO), l'iodure de sodium géne symport (SLCS5AS), le
gene qui cause Pendred syndrome (SLC26A4) et le géne du récepteur de la TSH
(TSHR), sont des genes candidats convaincants pour contribuer au goitre

familial

Plusieurs mutations dans ces génes ont été identifiées chez des patients

atteints d'hypothyroidie congénitale.
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En plus, dans les cas de mutations dans le gene de la TG, SLC26A4 et
SLC5AS genes, les patients atteints de goitre familiale euthyroidien ont

¢galement été identifiés.
» Le géne de la thyroglobuline (TG) :

La thyroglobuline (TG) est un précurseur impliqué dans la synthése des

hormones thyroidiennes triiodothyronine (T3) et thyroxine (T4).

Des études sur les goitres hypothyroidiens ont identifié plusieurs anomalies

génétiques dans le gene TG.

cependant, une seule mutation dans le géne TG a une association signalée
avec le goitre familial euthyroidien non endémique (6)(7) (tableau 1). Cette
mutation se traduit par le remplacement de l'histidine pour la glutamine dans

I'exon 10.

Gonzalez-Sarmiento et al. ont identifi¢ une grande délétion hétérozygote
dans le gene de la TG qui était associée au goitre familial euthyroidien chez une
seule personne sur 50 cas, ce qui est en fait un candidat majeur improbable .
Cependant, il est encore possible que de faibles variations génétiques au sein du

gene de la TG contribuent a la pathogenése.
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Tableau 1. Les Mutations du gene de la TG sélectionnées dans les familles avec

hypothyroidie ou euthyroidie :

Type of mutation Phenotype Functional characteristics refs
Missense, C/G transition acceptor splice Congenital hypothyroid goiter Aberrant splicing, loss of exon 4 (7)

site intron 3

Missense, G/T transition position 2610 Euthyroid goiter Less efficient production of thyroid hormones (6)

Nonsense, C/T transition position 1510
Missense, C/R transition position 1263
Missense, C/S transition position 1995
Nonsense, C/T transition position 886

Deletion, frameshift exon 1-11

Congenital hypothyroid goiter
Congenital hypothyroid goiter
Adenomatous goiter
Hypothyroid goiter

Euthyroid goiter

Decreased level of TG mRNA, severely truncated protein (8)

Defects in intracellular transport 9)

Abnormal 3-dimensional structure of TG (10)

Premature stop codon, truncated TG glycoprotein (11)

Decreased mRNA level (Gonzalez-Sarmiento, 2001)

» Le géne de la TPO :

La thyroperoxydase (TPO) est une enzyme catalysant la premiére réaction

chimique menant a la synthése des hormones thyroidienne.

Dans la plupart des cas, les mutations génétiques de la TPO provoquent la

dyshormogenese familial .

Les anomalies

de TPO sont causée par un spectre de mutations

hétérogenes du géne de la TPO ,entrainant principalement I’ hypothyroidie

congénitale . (Tableau 2).
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Tableau 2. Les mutations du géne de la TPO qui provoque I’hypothyroidie congénital

Type of mutation Phenotype Functional characteristics
Refs

Duplication, frameshift position 1227, 1277 Congenital hypothyroid goiter Early termination signal
13)(14)

Missense, C/T transition position 1708 Congenital hypothyroid goiter Early termination signal

s)

Missense, G/A transition position 1858 Congenital hypothyroid goiter Inactivating peroxidase activity
(16)

Missense, T/G transition position 1447 Congenital hypothyroid goiter Inactivating peroxidase activity
a7

Insertion, frameshift ins T, position 2268 Congenital hypothyroid goiter Total iodide organification defect
(18)

> Le géne de la SLC5AS :

C’ est le transporteur actif de liodure dans la thyroide , il limite la
biosyntheése des hormones thyroidiennes , il est médi¢ par un transporteur de
I’iode spécifique sodium-dépendant (NIS) situé sur la membrane basolatérale
des thyréocytes . Plusieurs anomalies du géne de la SLC5AS ont été détectées
chez des patients présentant différents phénotypes des goitres familiaux

euthyroidiens (Tableau 3).

Dans trois familles, une mutation T354P hétérozygote a été identifié¢e. Elle
a été suggérée que cette mutation était une cause majeure dans les goitres

familiaux euthyroidiens chez ces patients.
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Tableau 3. Mutations sélectionnées dans le géne SCL5AS provoquant des goitres

hypothyroidiens ou euthyroidiens familiaux :

Type of mutation Phenotype Functional characteristics Refs
Missense, C/A transition, position 1060 Congenital hypothyroid goiter Failure of iodide transport (19)(20)

Missense, C/A transition, homozygous Euthyroid goiter Defects in iodide transport (21)

position 1060

Nonsense, C/G transition position 1146 Hypothyroid goiter NIS without detectable bioactivity, low expression (22)
Missense, G/A transition position 1629 Congenital hypothyroid goiter Minimal iodide uptake (23)

Deletion of 6192 bp, frameshift exon 3—7 Congenital hypothyroid goiter Total failure of iodide transport (24)

» Le géne de la pendrine (SLC6A4) :

Ce gene code une protéine, la pendrine, dont le role physiologique reste

controversé. La

Pendrine serait un transporteur spécifique de I’iode et participerait a son

efflux

Le syndrome de Pendred (PDS) est une maladie génétique récessive
caractérisée par une surdité neurosensorielle bilatérale congénitale et un goitre

euthyroidien.

Dans le syndrome de Pendred, une mutation du géne SLC26A4, situé sur le

chromosome 7, est responsable de la la maladie.

En plus, presque tous les individus affectés par les mutations du géne
SLC26A4 sont cliniquement euthyroidiens. Par conséquent, 1’implication du

gene SLC26A4 dans 1'étiologie du goitre familial euthyroidien est possible.
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> Le géne TSHR :

En raison de son role majeur dans la fonction thyroidienne et de sa
croissance, le géne codant pour le récepteur de la TSH (TSHR, situé¢ sur le

chromosome 14q31) est un géne candidat évident pour les goitres familiaux .

Cependant, les mutations du géne TSHR ont rarement été retrouvées dans
les études des patients atteints de 1’hypothyroidie congénitale et du goitre

familial euthyroidien.

En plus selon un etude ancienne une région sur le chromosome 14q31
entre le geéne MNGI et gene TSHR a été identifié comme une région impliqué

dans I’étiologie des goitre heriditaire famliaux .
> le géne THOX2 :

Les Mutations du gene THOX2 (localisées sur Xql3.2 et connu comme un
composant de la génération du systeéme peroxyde d’hydrogéne) sont
généralement impliqué dans la pathogeneése de 1I’hypothyroidie congénitale

permanente ou transitoire.

Cependant, chez les enfants atteints de 1’hypothyroidie, plusieurs délétions
ont ét¢ identifiées causant des substitutions d'acides aminés et le changement

de cadre de lecture a un codon d’arrét.

Les mémes délétions ont été trouvées chez leurs parents (meére ou pere) qui

¢taient euthyroidiens avec une glande normale.

En conséquence, I'implication du géne THOX2 dans ['étiologie du goitre

familial euthyroidien est possible.
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Des analyses de liaison ont été réalisées pour identifier de nouveaux locus
qui ont une susceptibilité génétique au goitre familial, expliquent la co-hérédité
de différentes régions génomiques et améliore encore la compréhension des

mécanismes génétiques qui contribuent a 1’étiologie des goitres familiaux .

Parmi eux une région candidate identifiée dans 20% des enquétes familial
ont été¢ caractérisés par leur contribution au développement des goitres

héréditaires familiaux.

Une ¢étude analytique portant sur le génome entier d’une famille
canadienne ( dont 18 personnes qui sont atteints du goitre euthyroidien) a
identifi¢ un locus candidat MNGI1 ( multinodular géne 1 )localisé sur le
chromosome 14q31 .Ce locus a été confirmé dans une famille allemande avec

des goitres euthyroidiens récurrents .

Un mode de transmission autosomique dominant, avec une pénétrance

¢levée a été supposé dans les deux enquétes.

Par ailleurs les facteurs environnementaux, tels que la carence en iode, le
tabagisme, I'dge et le sexe féminin, sont susceptibles d'interagir et / ou de

déclencher les susceptibilités génétiques.

A Tlavenir, les locus identifiés par analyse de liaison pourraient fournir
connaissance des facteurs de risque génétiques importants pour la génétique

complexe du goitre familial .
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I. PATIENTS :

Nous rapportons dans ce travail une étude rétrospective s’é€talant sur une
période de 06 ans, allant de décembre 2012 a décembre 2017, portant sur 05
patients ayant bénéficié d’un traitement chirurgical pour goitre familial au sein
du Services de chirurgie pédiatrique (chirurgie A) a I’Hopital d’Enfants de
Rabat.

II. METHODES :
1. Recueil des données :

La collecte des données pour notre étude s’est faite a partir des dossiers
médicaux des malades traités au Services de chirurgie pédiatrique (chirurgie A)
et au service d’endocrinologie pédiatrique (P2), a 1’aide d’une fiche

d’exploitation (voir annexe) ainsi que la convocation des patients incluant :
e Les données démographiques : age, sexe, origine géographique

e Les données cliniques : les ATCDS personnels et familiaux, signes

fonctionnels, signes physiques

e Les données paracliniques : échographie cervicale, radiographie
cervico-thoracique, tomodensitométrie cervicale et la biologie

thyroidienne.

e Les données thérapeutiques : le traitement médical préopératoire et

post-opératoire, la nature de 1’intervention chirurgicale.
e Les données anatomopathologiques : le type histologique définitif.

e [Les données évolutives:
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Evolution a court terme : les suites et les complications post-opératoires
immédiates et a court terme, essentiellement I’hypoparathyroidie et la paralysie

récurrentielle.

Evolution a long terme : le suivi d’une éventuelle évolution vers une

paralysie récurentielle ou hypoparathyroidie définitives.
Ont été ainsi retenu 05 dossiers d’enfants suivis pour goitre familial.
2. Critéres d’inclusion :

- Les patients ayant bénéficié d’un traitement chirurgical pour goitre

familial
- Les patients agés de moins de 15 ans
3. Criteres d’exclusion:
- un age supérieur a 15 ans
- Les goitres familiaux ne relevant pas du traitement chirurgical
- Les patients perdus de vue
- Les dossiers non exploitables
4. Etude statistique :

L’analyse statistique a été réalisée au moyen du logiciel Excel.
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III. OBSERVATIONS MEDICALES :

Observation n°=1:

eldentité :

il s’agit de ’enfant B.S, agée de 15 ans, de sexe féminin, originaire et

habitant salé , Ramediste.
e Motif d’hospitalisation :
Tuméfaction cervicale
e Antécédents :
- pére et une sceur de 8 ans thyroidectomisé (totale)
- une petite sceur de 1 an ayant un goitre non opérée.
eHistoire de la maladie :

Elle remonte a ’age de 13 ans par la découverte fortuite d’une tuméfaction
cervicale antérieure par la tante, sans autre signe de dysthyroidie associé. Par
la suite, la patiente a été hospitalisée en P2 (service d’endocrinologie

pédiatrique) ou le diagnostic de goitre multinodulaire a été confirmé.
La patiente a été mise sous une dose de 125ug /j de 1évothyrox.

Par ailleurs la patiente a présenté une aggravation sur le plan clinique par
I’apparition d’une dyspnée, elle a ét¢ adressée par la suite, au Service de

Chirurgie pédiatrique A pour une éventuelle prise en charge chirurgicale.
el.’examen clinique a ’admission a trouvé

Patiente eupnéique, apyrétique, les conjonctives normocolorées, le pouls a

70 bat /min.
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L’examen cervical a trouvé : Une masse cervicale ascensionnant a la

déglutition, pas de thrill a la palpation, ni de souffle a I’auscultation.
Les aires ganglionnaires sont libres.
Le reste de I’examen clinique est sans particularités.
eExamen complémentaire :
Biologie :
T4 libre et TSH = normal
Calcémie esta 87mg/1
Phosphorémie est a 41 mg/l
NFS, ionogramme, TP, TCA : sans particularités
La radiographie cervico-thoracique de face :
elle a été effectué et qui est revenue normale
L’échographie cervicale :

Elle  montre un  goitre  héteromultinodulaire ~ volumineuse,

vraisemblablement plongeant.

L’indication d’une thyroidectomie totale a été prise. Le compte rendu est

le suivant :
CRO:
- La patiente est installée en décubitus dorsal, sous anesthésie générale
- Incision cervicale médiane sur le pli du cou

- Ligature section des pédicules thyroidiens
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- Repérage des nerfs récurrents

-thyroidectomie totale avec conservation des glandes parathyroides
- Vérification de I'hémostase.

- Drainage par les drains de Redon.

- Fermeture plan par plan et pansement

L’examen anatomopathologique de la piece de résection est en faveur
d’une hyperplasie thyroidienne diffuse, avec présence d’une glande
parathyroide de morphologie standard, un tissu thyroidien ectopique et adénite

réactionnelle.

Les suites en postopératoires immédiat ont été simples, pas de dysphonie
post-opératoire, calcémie et phosphoremie réalisés en post-opératoire revenue

normale.
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Observation n=2:

eldentité :

il s’agit de I’enfant B.H agée de 8 ans et 6 mois, de sexe féminin,

originaire et habitant sal¢ , Ramediste.
eMotif d’hospitalisation :
Tuméfaction basi-cervicale antérieure.
e Antécédents :

- personnels : amygdalectomisé a I’age de 5 ans et suivie pour goitre simple

depuis I’age de 4 ans .

-Familiaux : pére opéré pour goitre , une sceur de 15 ans thyroidectomisé

(totale) et une petite sceur de 1 an ayant un goitre non opérée.
eHistoire de la maladie :

Enfant suivie pour goitre simple depuis I’age de 4 ans, mise sous traitement
médical (lévothyrox 50 ug puis 75 ug) .Devenue compressif a 1’age de 8 ans
par I’installation d’une dyspnée et d’une dysphonie intermittente. Le tout
évoluant dans un contexte de conservation de 1’état général et’absence des

signes de thyrotoxicose.

L’enfant a été adressé au service de chirurgie pédiatrique (chirurgie A) le

28/08/2016 pour une prise en charge chirurgicale.
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L’examen clinique a trouvé :

Patiente en assez bonne état général, apyrétique, fréquence cardiaque =100

B/min, fréquence respiratoire =20cycle /min, conjonctives normocolorées

L’examen cervical : goitre simple ascension a la déglutition, pas de nodules

palpables,
Pas d’adénopathies adjacentes, ni de souffle a ’auscultation.
Les aires ganglionnaires sont libres.
Le reste de I’examen clinique est sans particularité.
eExamen complémentaire :
Biologie :

TSH us=2.419uUl/ml , T4 =0.89ng/dl.
NFS, ionogramme, TP, TCA sans particularité
La radiographie cervico-thoracique de face :
Elle a été effectué et qui est revenue normale
L’échographie cervicale :

Elle montre un goitre homogéne sans lésion focale suspecte, hyper

vascularisée pouvant étre en rapport avec un épisode de thyroidite .

L’indication d’une thyroidectomie totale a été prise pour le 07/10/2016. Le

compte rendu opératoire est le suivant :

CRO:
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- La patente est installée en décubitus dorsal, sous anesthésie générale
- Incision cervicale médiane sur le pli du cou

- Ligature section des pédicules thyroidiens

- Repérage des nerfs récurrents

-thyroidectomie totale avec conservation des glandes parathyroides

- Vérification de I'hémostase.

- Drainage par les drains de Redon.

- Fermeture plan par plan et pansement

L’examen anatomopathologique de la picce de résection est en faveur

d’’une hyperplasie thyroidienne diffuse, sans signe de malignité.

Les suites en postopératoires immédiat ont été¢ simples, pas de dysphonie
post-opératoire, calcémie et phosphorémie réalisés en post-opératoire revenue

normale

La patiente a été mise sous une dose substitutive de 1évothyrox 75 ug/ j,

avec une bonne évolution sur le plan clinique et biologique.
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Observation n®® 3:

eldentité : il s’agit de I’enfant I, 4g¢ de 11 ans de sexe masculin,

ramediste.

Il est hospitalisé dans le service de chirurgie pédiatrique A pour un Cancer

médullaire de la thyroide familial dans le cadre d’une NEM de type 2A
eAntécédents :

-M¢re atteinte de NEM2A, opérée en 2003 pour cancer médullaire de la
thyroide.

-Tante opérée aussi pour CMT familial.

-Une autre tante décédée d’un cancer de la thyroide.

-Un oncle et des cousins atteints de NEM2A (non encore opérés).
oL histoire de sa maladie :

Elle remonte au mois d’avril 2008, dans le cadre de dépistage familial du
CMT, I’enfant est adressé au service de chirurgie infantile aprés avoir confirmé
son atteinte par une NEM de type 2A tout en prenant en charge la composante

familiale thyroidienne de sa maladie.
el.’examen clinique :

A son admission le patient présentait un poids de 25kg, une taille de

1,27m,avec une euthyroidie clinique et la présence d’une adénopathie cervicale.

Le reste de I’examen clinique est sans particularités.
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Les examens complémentaires :
Biologie :

-T3 et T4 :

Normal

- Calcitonine :

24 ng/l (valeur normale < 10 ng/l).
-Parathormone :

36,6 pg/ml (normale).

- Bilan phosphocalcique

Normal

NFS, ionogramme, TP, TCA : sans particularités
L’échographie cervicale :

Elle montre une glande thyroide d’écho structure homogene, de contours

réguliers et présence d’adénopathies inter-jugulo-carotidiennes.
L’analyse génétique :

Elle met en évidence la présence d’une mutation au niveau du géne C634Y

du protooncogéne RET, au niveau de I’exon 11.

L’indication d’une thyroidectomie totale a visé prophylactique a été prise.

Le compte rendu est le suivant :
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CRO:
- Le patient est installé en décubitus dorsal, sous anesthésie générale
- Incision arciforme du bas du cou
- Ouverture de I’aponévrose superficielle du cou
- Ouverture de la ligne blanche du cou
- Repérage de la thyroide

- dissection progressive des deux lobes de la thyroide en préservant les

nerfs récurrents
- thyroidectomie totale en respectant les parathyroides
- Hémostase soigneuse
- Fermeture plan par plan et pansement

L’examen anatomopathologique de la picce de résection est en faveur
d’une hyperplasie des cellules C. L’immunomarquage a la calcitonine est

négatif.
Les suites en postopératoires immédiat ont été simples.

Le patient a ét¢ mis sous un traitement hormonal substitutif & base de

levothyrox , avec une bonne évolution sur le plan clinique et biologique
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Observation n°4 :

eldentité :
L’enfant F agée de 12 ans et demi, de sexe féminin, ramediste

Elle est hospitalisée dans le service de chirurgie pédiatrique A pour un

CMT familial dans le cadre d’une NEM de type 2A.

e Antécédents :

- Meére atteinte de NEM2A, opérée en 2003 pour cancer médullaire de
la thyroide.

- Tante opérée aussi pour CMT familial.

- Une autre tante décédée d’un cancer de la thyroide.

- Un oncle et des cousins atteints de NEM2A (non encore opérés).
oL histoire de la maladie :

Elle Remonte au mois d’avril 2008, dans le cadre du dépistage familial du
CMT familial, ’enfant est adressée au service de chirurgie pédiatrique apres
avoir confirmé son atteinte par une NEM de type 2A tout en prenant en charge

sa composante familiale.
el.’examen clinique:

La patiente présentait a son admission un poids de 30kg, une taille de

1.33m avec une euthyroidie clinique.

Le reste de I’examen clinique est normal.

40



eLes examens complémentaires :

Biologie :

- Calcitonine :

23 ng/l (valeur normale < 10 ng/l).

- Parathormone :

35,2 pg/ml (normale).

-Bilan phosphocalcique :

Normal.

NFS, ionogramme, TP, TCA : sans particularités
L’échographie cervicale :

Elle montre une glande thyroide d’écho structure homogene, de contours

réguliers avec présence d’adénopathies inter-jugulo-carotidiennes
L’analyse génétique :

Révele la présence d’une mutation de gene C634Y du protooncogene RET,

au niveau de ’exon 11.

La patiente a subi une thyroidectomie totale a visé prophylactique .Le

compte rendu est le suivant :
CRO:
- La patient est installée en décubitus dorsal, sous anesthésie générale
- Incision arciforme du bas du cou

- Dissection sous cutanée
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- Ouverture de la ligne blanche cervicale et écartement des muscles de

la loge antérieure du cou
- repérage de la glande thyroide

- dissection de la glande thyroide en préservant les nerfs récurrents et

les parathyroides
- thyroidectomie totale
- Hémostase soigneuse
- Fermeture plan par plan et pansement

L’examen anatomopathologique de la picce de résection est en faveur
d’une hyperplasie des cellules C. L’immunomarquage a la calcitonine est

négatif.
Les suites en postopératoires immédiat ont été simples.

La patiente a ét¢ mise sous Lévothyrox, avec une bonne évolution sur le

plan clinique et biologique.
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Observation n=5 : Identité :

Il s’agit de L’enfant M, de sexe masculin, agé del0ans.
eMotif d’Hospitalisation :

Tumefaction cervicale associée a une aphagie totale.

e Antécédents :

-Personnel :Notion d’angines a répétition traitées.

- Familiaux :Non faits.

eHistoire de la Maladie :

Elle remonte a 3 ans avant son hospitalisation par [’apparition d’une
tumefaction cervicale anterieure accompagné d’une dyspnée a I’effort avec toux
d’installation progressive, et d’une une dysphagie initialement aux solides, et
puis aux liquides le tout évolue dans un contexte d’amaigrissement non chiffré,

d’altération de I’état général et d’apyrexie.

L’évolution a ¢ét¢ marquée 2 jours avant son hospitalisation par
I’installation d’une aphagie totale pour laquelle il a ét¢ admis pour une

éventuelle prise en charge.
el.’examen clinique :

Le patient était en mauvais état général, asthénique avec conjonctives
légerement décolorées et un retard pondéral & moins de deux déviations

standards sans retard statural.

L’examen de la region cervical montre une masse cervicale latéralisée a
gauche trés douloureuse. L’exploration clinique qui consiste a établir les
mensurations, la consistance ainsi que la mobilit¢ de la masse par rapport au
plan profond et superficiel n’a pas été établi en raison de la douleur. L’examen

des aires ganglionnaires périphériques s’est révélé normal.
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eExamen complemenaire :

Biologie :

- Bilan thyroidien

N’a pas été réalisé

--la calcitonine :

70 fois supérieur a la normale

Echographie cervicale :

Goitre homogene lateralisé a gauche , de contours réguliers.
Transit oesogastroduodénal :

Il a révélé une sténose oesophagienne supérieure, probablement en rapport

avec une compression extrinseéque.
Une fibroscopie trachéale :

Elle a montré un rétrécissement de la lumiére trachéale a 80% en rapport

avec une compression extrinseque de la sous glotte.
La tomodensitométrie cervicothoracique :

Elle a montré un aspect en faveur d’un processus malin du lobe thyroidien

gauche.
La scintigraphie thyroidienne au Technétium :

Elle a mis en évidence un lobe gauche de contours réguliers, de fixation
homogene avec présence d’un nodule froid prenant la totalit¢ du lobe gauche de

la thyroide.
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La scintigraphie osseuse au MDP-TC :

Elle a révélé une fixation normale et symétrique du traceur sur I’ensemble
du squelette en confirmant I’absence d’arguments en faveur de localisations

secondaires.

Le patient a subi une thyroidectomie totale a visé curative , sans paralysie

récurrentielle .Le compte rendu opératoire est le suivant :
CRO:
- Le patient est installé en décubitus dorsal, sous anesthésie générale
- Incision arciforme du bas du cou
- Dissection sous cutanée

- Ouverture de la ligne blanche cervicale et écartement des muscles de

la loge antérieure du cou
- repérage de la glande thyroide

- dissection de la glande thyroide en préservant les nerfs récurrents et

les parathyroides
- thyroidectomie totale
- Hémostase soigneuse
- Fermeture plan par plan et pansement

L’examen anatomopathologique de la pi¢ce de résection confirme la

présence d’un carcinome médullaire de la thyroide.

45



Les suites opératoires ont été¢ simples.

- Le patient a été mis sous traitement hormonal substitutif avec une

amélioration de la dyspnée et de ’aphagie.

- Une enquéte familiale était prévue, mais non faite car le patient n’est

plus revenu au service.
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I. ETUDE EPIDEMIOLOGIQUE :

A la suite de cette étude rétrospective concernant les goitres familiaux chez

I’enfant on a pu colliger 05 cas.
1.L’age :

Dans notre étude I’age moyen de nos patients a été de 11 ans et 4 mois ,

avec des extrémes allants de 8ans et 6 mois a 15 ans.
2. Le sexe:

On note une prédominance féminine, Il s’agit de 3 filles et 2 garcons soit

un sexe ratio gargons /filles = 0.6 (0.6 garcons pour 1 fille)

m fille

M garcon
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Diagramme 1 : répartition du sexe de nos patients
3. Les antécédents :
3.1- Personnels :
- Une amygdalectomie a été notée chez une patiente
- la notion d’angines a répétition traitées a été retrouvée dans un cas
3.2- Familiaux :
- Chez la premicre fratrie (observation 1 et 2) :

La notion de pathologie thyroidienne dans la famille a été constatée (pere

opéré pour goitre et petite sceur de 1 an ayant un goitre non opéré).

Chez la deuxiéme fratrie (observation 3 et 4) ont ét¢ noté comme

antécédent :

- Meére atteinte de NEM2A, opérée en 2003 pour cancer médullaire de
la thyroide.

- Tante opérée aussi pour CMT familial

- Une autre tante décédée d’un cancer de la thyroide.

- Unoncle et des cousins atteints de NEM2A (non encore opérés).
3.3- Chirurgicaux :

Aucun antécédent de chirurgie thyroidienne n’a été rapporté dans notre

série.
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II. ANALYSE CLINIQUE:
1. La durée d’évolution :
Elle varie de 2 ans a 4ans et 6 mois avec une moyenne de 3 ans et 1 mois
2. circonstance de découverte :

On note une prédominance de la tuméfaction cervicale antérieure ,elle a
¢té noté chez 3 patients soit 60% , les 2 autres cas lors d’un dépistage

familial dans le cadre d’une NEM de type 2A soit 40%.
3. Les signes cliniques :

Tableau 4 : répartition des signes cliniques selon les cas

Signe clinique Nombre de cas Pourcentage
Tuméfaction cervicale 3 60%
Signe de compression

e Dyspnée 2 40%

e Dysphonie 1 20%

e Dysphagie 1 20%
Amaigrissement 1 20%
Retard pondéral 1 20%
Douleure cervicale 1 20%
Adenopathie cervicale 1 20%
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ITI. ETUDE PARACLINIQUE:
1. Le Bilan biologique :

- Un bilan hormonal associant le dosage de TSH, T4 a été réalisé chez 4
patients, il a mis en évidence : une euthyroidie biologique sauf dans

un cas ou le bilan thyroidien n’a pas été réalisé .
- la calcitonine a été réalisée chez 3 patients et elle était augmentée.

- Une NFS et un ionogramme sanguin a ¢été réalisée chez tous les

patients, il n’a révélé aucune anomalie biologique
2. Le bilan radiologique :

2.1 .Echographie cervicale :

L’échographie thyroidienne a été réalisée d’une manicre systématique chez

tous les patients, dont les résultats étaient comme suit :
e volume : augment¢ par rapport au volume normal chez 3 patients.
e Topographie :

- les goitres ¢taient a développement cervical , et elle s’étend en bas

arrivant au niveau du manubrium sternal dans 1 cas
- goitre cervicale latéralisée a gauche chez 1 patient

e Signes de compression : le goitre entraine un effet de masse sur les axes
vasculaires jugulo-carotidiens qui son refoulé en dehors et sur la trachée

dans 1 cas .

51



e Echo structure : I’étude de I’écho structure a montré les résultats

suivants :
- une echostructure Homogene chez 4 patients
- une echostructure Hétéro-multi-nodulaire dans 1 cas

e le caractére vasculaire du goitre au doppler couleur : était présent dans 2

cas

e Présence d’adénopathie inter-jugulo-carotidienne chez 2 patients.

Figure 7 : échographie thyroidienne du cas rapporté dans I’observation n°l montrant un

Volumineux goitre multi nodulaire.
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Figure 8: échographie thyroidienne du cas rapporté dans 1I’observation n°1 montrant une hyper

vascularisation de la glande thyroide au doppler
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Figure 9 : échographie thyroidienne du cas rapporté

dans I’observation n°2 montrant un goitre homogene
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2.2 Radiographie cervico-thoracique
Elle a été réalisée chez 2 patients .Elle n’a révélé aucune anomalie.
2.3 Autre exploration :

-La scintigraphie thyroidienne a été réalisée chez 1 patient et elle a mis en
¢vidence un lobe gauche de contours réguliers, de fixation homogene avec

présence d’un nodule froid prenant la totalité du lobe gauche de la thyroide.

-Le scanner cervico-thoracique a été réalisé chez 1 patient et elle a montré

un aspect en faveur d’un processus malin du lobe thyroidien gauche.
3. La cytoponction :

Elle n’a été réalisée chez aucun patient.

IV. LE BILAN PREOPERATOIRE:
Il a été pratiqué systématiquement chez tous les patients et Il comprend :
- Une numération formule sanguine.
- Un bilan biochimique.
- Un bilan d’hémostase.
- Un groupage sanguin.
- Une consultation pré anesthésique.

I1 était normal chez les 5 patients.
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V. TRAITEMENT :

Deux patients ont été mises sous un traitement médical au début .le

levothyrox a été utilisé en premiere intention.
La patiente B.S a ¢été mise sous une dose de 125ug /j de 1évothyrox.

La patiente B.H a été mise sous une dose de 50 ug puis elle est passée a 75
ug.
Le traitement chirurgical a consisté en une thyroidectomie totale pour les 5

patients .

Les sujets n°3 et n°4 ont subi une thyroidectomie totale prophylactique

dans le cadre d’une néoplasie endocrinienne multiple type 2A.

La thyroidectomie totale curative a concerné le patient 1 ,2 et le patient
n°5 devant des signes cliniques et paracliniques en faveur de malignité,

notamment le taux trés ¢levé de calcitonine sérique.
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Figure 11 : Piéce opératoire d’une thyroidectomie totale
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VI. LES SUITES POSTOPERATOIRES :
Les suites post-opératoires ont été simples chez tous les patients.
VII. RESULTATS ANATOMOPATHOLOGIQUES :

Les pieces opératoires ont été¢ adressées pour I’étude anatomopathologique,
et qui a objectivée une Hyperplasie thyroidienne diffuse sans signe de malignité

chez les deux patientesn 1 etn 2.

Chez les sujets n°3 et n°4, 1’étude a révélé une hyperplasie des cellules C
qui est considérée comme une Iésion précancéreuse du cancer médullaire de la
thyroide familial. Quant au sujet n°5, celui-ci présente un carcinome médullaire

de la thyroide, ce qui concorde avec I’¢lévation excessive du taux de calcitonine.

VIII. TRAITEMENT COMPLEMENTAIRE :
1. Hormonothérapie substitutive :

Les 5 patients ont ét¢ mises sous hormonothérapie substitutive a base de
Iévothyrox , et elles ont bénéficié d’un suivi par le dosage de la TSH us LT4,

calcémie et phosphoremie.
IX. EVOLUTION :

Tous les patients ayant subi une thyroidectomie totale, sont toujours sous
traitement hormonal substitutif, avec une bonne évolution sur les plans clinique

et biologique.
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dDiscussion




I. ETUDE GENERALE :
1. Epidémiologie :
1.1. Fréquence :

Une ancienne étude portant sur la pathologie thyroidienne chez I’enfant
(105 cas), au service de pédiatrie 2 a ’Hopital d’Enfants de Rabat, a révélé des

formes familiales dans 20% des cas .

Les antécédents familiaux d’hyperthyroidie sont rapportés dans 30% des
cas selon Raza et al ((25), Vadiya et al a trouvé des antécédents
d’hyperthyroidies dans 37% (26) alors qu’une étude indienne faite par Bhdada a

trouvé une valeur de 9% (27) .

Quant a | hypothroidie , selon une étude ancienne les antécédents
familiaux sont notés chez 40% des patients hypothyroidiens (13cas). Surtout
dominées par les antécédents d’hypothyroidie retrouvées chez 9 parents soit

69%.

Selon une étude portant sur les CMT, 64% était de forme sporadique et
36% de forme héréditaire. La forme familiale est fréquente chez les enfants,
notamment dans le cadre du syndrome de Gorlin (NEM2B), ou du syndrome de

Sipple (NEM 2A) .

Une enquéte approfondie dans une région riche en iode en Suede rapporte
une augmentation du regroupement familial des goitres dans 41% des goitres

chez des patients prépuberes.

En plus, dans une région africaine riche en iode une prévalence de 50% de

goitre familial a été rapportée (5).
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Tableau 5 : la fréquence de la maladie thyroidienne familiale selon les séries

Les séries HORRA El Arabi ZAKI.M
(28) (29) 30)
Pathologie thyroidienne familiale(%) 36% 26% 30%

1.2. L’Age :

Selon les données de la littérature, la moyenne d’age est estimée a 13ans

.Dans notre étude I’age moyen des patientes a été de 11 ans et 4 mois.

1.3. Le sexe :

Dans la littérature, le goitre est retrouvé dans la population jeune ; a

prédominance féminine de 87,7%, (31)

Lors de [D’exploration de cette pathologie dans notre ¢étude, une

prédominance féminine a été€ notée (60% des cas)
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II. ETUDE CLINIQUE :
1. Interrogatoire :

I1 faut préciser d’emblée certain point :

- Circonstances de découverte : fortuite le plus souvent, ou géne

cervicale parfois brutale.
- ATCD personnels : notion d’irradiation cervicale

- ATCD familiaux : Les ATCDS familiaux de goitre sont souvent
retrouvés a I’'interrogatoire. Ceci serait 1i¢ a la transmission d’une
susceptibilité particuliere favorisant la goitrigénése . Une transmission
verticale du goitre a en effet été notée dans certaines familles selon le

mode autosomique dominant. (32)
I1 faut préciser aussi :
- L’origine ethnique ou régionale du patient
- L’Ancienneté du nodule
- Le mode évolutif
2. Le motif de consultation :

Dans les pays occidentaux, le goitre est diagnostiqué le plus souvent par

I’inspection ou la palpation au cours d’un examen clinique systématique (33) .

Dans notre étude le motif de consultation le plus fréquent est la découverte

d’une tuméfaction basi-cervicale antérieure , elle a été retrouvé chez 3 patients

soit 60%.
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Le goitre peut aussi se révéler par autres signes cliniques :

- Signes de compression cervicale: entrainant une dyspnée par compression
trachéale, une dysphonie par compression récurrentielle ou une dysphagie par

compression cesophagienne.(34)

Dans notre série, 1 patient présentait une aphagie , et 2 autres présentaient

une dyspnie

-Signes de dysthyroidie : il peut s’agir soit d’une hyperthyroidie avec ses
signes classiques notamment : tachycardie, amaigrissement, asthénie,
tremblement,thermophobie, irritabilité, hypersudation, signes ophtalmologiques
avec une exophtalmie, ou une hypothyroidie avec wune infiltration
cutanéomuqueuse avec paleur cireuse, une asthénie, une frilosité, une prise de
poids, un ralentissement psychomoteur, une constipation, une bradycardie (35)

(36)
Dans notre série, Les patients sont en euthyroidie clinique et biologique
- Douleurs cervicales
Dans notre étude, elles étaient présentes chez 1 patient.
- Adénopathie cervicales :

Dans la littérature, elles sont révélatrices de cancer thyroidien chez I’enfant

dans 23% a 74%.

Dans notre étude, elles étaient présentes chez 1 patient.
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3. La durée d’évolution :

La date d’apparition de la symptomatologie est souvent difficile a préciser.
Dans notre série elle varie de 2 ans a 4 ans et 6 mois avec une moyenne de 3 ans

et 1 mois
4. L’examen clinique :

4.1. Examen local :

L’examen de la masse cervicale doit se faire dans les meilleures conditions

,I’examen de la région cervicale doit commencer par :

-L'inspection : Pour bien apprécier la région cervico-thoracique, le patient
doit étre en position assise, en demandant au sujet d’avaler sa salive, on note

alors le caractere saillant ou non du goitre .

-La palpation de la thyroide s'effectue habituellement en se plagant derriére
le patient assis, la téte en position anatomique. La mobilisation de la thyroide est

obtenue par la déglutition. (37)

La palpation de chaque lobe entre le pouce et I’index permettra d’apprécier
I’existence de nodule thyroidien, qui est per¢u sous forme d'une hypertrophie
arrondie et localisée dont on précise le siége, la consistance, les dimensions, la

sensibilité, les contours, et la mobilité du nodule par rapport au plan musculaire

.(37)

On cherche aussi des signes inflammatoires locaux une rougeur, une
ulcération. La recherche de la limite inférieure des lobes est systématique pour

apprécier le caractére plongeant du goitre.

63



le diagnostic clinique d’un goitre est établi par I’inspection et la
palpation. Celui-ci est affirmé si la surface d’un lobe est supérieure a la surface

de la derniére phalange du pouce du patient.
-L’auscultation permet de rechercher le caractere vasculaire d’un goitre .
Certains ¢léments doivent faire craindre la malignité :
einfiltration de tissus sous cutané et cutané.
eConsistance dure
eContours irréguliers
eSicge isthmique, polaire supérieur et postérieur
eCaractere douloureux
e Tuméfaction fixée aux plans profonds
ePrésence des signes compressifs

L’OMS, a proposé la classification clinique suivante, approximative mais

simple & mettre en ceuvre notamment dans le cadre d’études épidémiologiques :

Tableau 6 : Stades du goitre selon la classification de ’OMS

thyroide non palpable ou palpable, mais dont les lobes sont de volume inférieur a la
Stade 0 phalange distal du pouce du sujet examiné
thyroide palpable et dont les lobes ont un volume supérieur a la phalange du pouce
du sujet, non visible lorsque la téte est en extension
Stade 1a
thyroide nettement palpable et dont les lobes ont un volume supérieur a la phalange
du pouce du sujet, visible lorsque la téte est en extension, mais non visible en
Stade 1b i
position normale
Stade 2 thyroide nettement visible lorsque la téte est en position normale
thyroide volumineuse visible
Stade 3
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4.2. Examen locorégional :

L'exploration des aires ganglionnaires cervicales doit étre réaliser d’'une maniere systématique,

a savoir la chaine spinale et la chaine jugulo-carotidienne, Si elles sont dures, elles doivent faire

craindre la malignité de la Iésion . La chaine récurentielle n’est pas accessible a

la palpation

On vérifie la mobilité des cordes vocales par une laryngoscopie indirecte

ou une fibroscopie laryngée.

Dans notre série la laryngoscopie indirecte et la fibroscopie laryngée n’ont

¢été pratiqué chez aucun patients.
4.3. Examen général :

Il permet d’apprécier les signes physiques de dysthyroidie, , des douleurs
osseuse car il existe un risque de métastases osseuse dans le cas d’ un cancer

thyroidien.

I doit rechercher les tumeurs extrarénales notamment un
phéochromocytome qui peut étre associé a un carcinome médullaire de la

thyroide.
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III. ETUDE PARACLINIQUE

1. Imagerie thyroidienne:

Avant D’apparition de 1’échographie superficielle a 7,5 MHz au début des
années 80, les nodules thyroidiens étaient découverts a la palpation par le
médecin ou par le malade lui-méme, voire par I’entourage (nodule visible a
I’inspection). Actuellement, de nombreux nodules sont découverts fortuitement,
au cours d’un examen échographique cervical réalis€¢ pour un autre motif
(échographie des troncs supra-aortiques par exemple). Quelles que soient les
circonstances de découverte, tout nodule thyroidien doit faire pratiquer un
dosage sanguin de I’hormone thyréotrope (TSH) et une échographie
thyroidienne .(38)

1.1 .L'échographie thyroidienne :
= La technique d’échographie :

Le mode 2B est le mode d’échographie standard. Le type d’appareil et
surtout le type de sonde doivent étre mentionnés. Seule une sonde haute
fréquence, au minimum 7,5 Mhz, garantit une bonne analyse du parenchyme
thyroidien et des aires ganglionnaires. Dans certaines études, des sondes de 10

Mhz sont utilisées. Elles permettent 1’analyse des zones superficielles sans
= Interposition de matériel.

L’écho-doppler pulsé caractérise la vascularisation des nodules, et leurs
limites par rapport au tissu adjacent. L’utilisation de sondes de type barrette
permet des coupes longitudinales et transversales garantes d’une bonne analyse
du viscere. L’examen doit porter sur la thyroide, ses deux lobes et I’isthme, et
sur les aires ganglionnaires cervicales, c’est-a-dire la loge centrale et les chaines
jugulo-carotidiennes. Des schémas situant les coupes et les nodules autorisent

une meilleure lisibilité des clichés souvent fournis avec le compte-rendu (39)
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* Les limites de I’échographie
L’échographie reste un examen qui dépend :

De Dopérateur. Le coefficient de variation obtenu lors des mesures
répétées d’'un méme nodule par différents échographistes est de I'ordre de

5,5mm +/- 3,1

Des limites de détection : La thyroide ne peut étre explorée par des sondes
de moins de 7,5 Mhz, et les adénopathies suspectes par des sondes de moins

de10 Mhz .

Du morphotype du patient. Un goitre plongeant ou peu échogéne est

difficilement explorable sur un cou court.

De la présence de 1ésions non nodulaires intra parenchymateuses comme
les adénomes parathyroidiens intra thyroidiens ou les pseudos nodules des

thyroidites chroniques.(37)
= Les résultats

Doivent étre notées : les mesures longitudinales et transversales de chaque
lobe, I’épaisseur de 1’isthme, de méme que les caractéristiques de leurs contours
et de leurs échostructures. Les nodules doivent étre comptabilisés, mesurés (au
moins un diamétre, au mieux trois), localisés. Leur échostructure (mixte, solide
ou liquide), leur échogénicité (iso-, hyper-, hypo- ou anéchogene) et leur contour
doivent étre précisé€s. Enfin, I’aspect du parenchyme adjacent doit €tre décrit. La
recherche d’adénopathies satellites, d’une déviation trachéale, d’un caractere

plongeant, doit étre signalée, méme si celle-ci est infructueuse. (39)

Les critéres échographiques de malignité d’un nodule sont :
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Une taille supra-centimétrique

un caractere solide et/ou hypoéchogene,
microcalcifications intranodulaires

des contours irréguliers et flous

une vascularisation centrale

une rupture du halo clair périphérique ou la présence d’une

adénopathie.

Les criteéres échographiques de malignité des adénopathies sont :

adénopathie supra centimétrique

hypoéchogéne ou inhomogene avec alternances de zones hypo- et

hyperéchogenes

kystisées

avec calcifications internes

aspect globuleux avec majoration du diameétre antéropostérieur, et

rapport diametre longitudinal/diameétre transversal supérieur ou égal

a0,7

mauvaise visualisation du hile

La présence de tels critéres impose une confirmation histologique et peut

modifier la prise en charge chirurgicale des patients.

Dans notre étude ,I’échographie est revenue en faveur :

-D’un goitre homogene chez 2 patients
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-D’un goitre heteromultinodulaire dans 1 cas

L'échographie permet le guidage d'une cytoponction et la surveillance des
nodules non opérés ainsi qu’une classification pronostique (TIRADS) des

nodules détailler dans le paragraphe au-dessous.

Figure 12 : Echographie thyroidienne : aspect isoechogene homogéne normal

(coupe transverse)(40)
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Figure 13: Echographie thyroidienne : aspect isoechogene homogéne normal

(coupe longitudinale) (41)

Figure 14:Echographie thyroidienne :multiples nodules hypoechogenes hétérogenes

d’un goitre multinodulaire (coupe transverse ) (40)
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Figure 15 :Echographie thyroidienne :multiples nodules hypoechogenes hétérogenes

d’un goitre multinodulaire (coupe longitudinale)(41)

Description échographique d'un nodule thyroidien-Classification

TIRADS

TIRADS (Thyroid Imaging Reporting And Data System) est a la fois un
lexique d'imagerie ultrasonore et un systéme standardisé de compte-rendu
incluant des suggestions de conduite a tenir.

e score 1 : Examen normal (0% de risque de malignité)

e score 2 : Bénin (0% de risque de malignité) => Simple surveillance

e score 3 : Trés probablement bénin (0 a 2% de risque de malignité) =>

Surveillance ou ponction
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e score 4A : Faiblement suspect (2 a 10% de risque de malignité¢) =>

Ponction

e Score 4B : Suspicion intermédiaire ((10 a 50% de risque de malignité)

=> Ponction
e Score 4C : Tres suspect (50 a 90% de risque de malignité) => Ponction

e Score 5 : trés évocateur de malignité (> 90% de risque de malignité) =>

chirurgie

. -Anéchogeéne et avasculaire =
- Paroi fine et réguliere
- Aucun des signes forts de suspicion

—

— ——

_—":-;-u-l'r‘
LOBEDROIT TIERSMBYEN ANTERIEUR INTERNE
e <

(37)
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TI-RADS 2 : THYROIDITE SUB-AIGUE

- Plage hypoéchogéne a contours flous
- Souvent multiple et bilatéral
- Contexte clinique et biologique évocateur impératif

 NODULE 1

(37)

SCORE TI-RADS 3 : ISOECHOGENE

Volume A 3.0 c is! 197 mm Distz A

(37)
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LOBE'DROIT TIERS MOYENANTERIEWR EXTERNE

Wolume A 0.3 cm3 Dist1 A 10,2 mm Dist? A A 6.3 mm

(37)

CONTOURS IRREGULIERS

LOBULES : SCORE 4B
Ondulations de court rayon donnant un aspect
bosselé aux contours du nodule — Au moins trois

diffFid.0

16 fps;

(37)

Figure 16 : Vascularisation intra nodulaire prédominante en doppler énergie (42)
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1.2. La radiographie thoracique prenant le cou :

En cas de goitre volumineux ou plongeant : elle permet la recherche d’une
déviation et/ou une compression de la trachée, de I’cesophage ; limite inférieure
du goitre dans le médiastin, et donc faire poser 1’indication d’investigations

supplémentaires comme la TDM et ’IRM.
Elle permet également de montrer :

La présence de calcifications intra thyroidiennes : Volumineuse en faveur

d’un remaniement hémorragique ou nécrotique.
Microcalcifications de pronostic péjoratif puisque évocatrice de cancer (43)
La présence de métastases pulmonaires.

Dans notre série, la radiographie cervicale a été réalisée chez 2 patients , et

elle n’a révélé aucune anomalie.

1.3.Scintigraphie thyroidienne :

La place de la scintigraphie est devenue extrémement modeste dans
I’exploration des nodules ; cependant, elle reste le seul examen capable de
déterminer leur caractére fonctionnel. L’échographie est maintenant I’examen le

plus performant pour définir la morphologie thyroidienne.

L’objectif de la scintigraphie est de distinguer les nodules froids qui
peuvent étre des kystes, des adénomes ou des cancers. Des nodules isofixants et
des nodules chauds, extinctifs ou non sont exceptionnellement des cancers.
Cependant le caractére non fixant n’est pas suffisamment sensible pour donner
des arguments en faveur de la malignité. En plus le seuil de détection
scintigraphique des lésions infra centimétriques est limité, reléguant la
scintigraphie au rang d’exploration peu contributive dans le diagnostic du cancer

de la thyroide.
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» Technique :

La technique de la scintigraphie est simple et reproductible, peu
dépendante de I’opérateur. Elle se pratique chez un patient non a jeun. L.’image
est réalisée de préférence a la gamma-caméra, 20 a 30 minutes apres injection
pour le technétium et environ 4 heures aprés injection pour 1’iode-123 Le
technétium n’est pas incorporé dans la thyroglobuline alors que 1’iode-123,
organifi¢ dans la thyroide, doit étre utilis€é de préférence lorsqu’il existe une
dysthyroidie. De plus, il peut exister une discordance : certains nodules
fonctionnels au technétium peuvent étre non fonctionnels a 1’iode-123, cette
discordance étant considérée comme un ¢€lément plutdt péjoratif. Avant la
réalisation de ’examen, il convient d’exclure, de fagon temporaire et pour une
durée plus ou moins longue, les patients ayant une éventuelle surcharge iodée.
La scintigraphie est formellement contre-indiquée pendant la grossesse et
I’allaitement. Elle n’est pas non plus indiquée lorsqu’il s’agit de nodules

inférieurs a 10 mm qui sont masqués par le tissu sain. (44)

D’autres traceurs ont ¢été essayés pour améliorer la spécificit¢ de la
scintigraphie mais restent peu utilisés, soit en raison de leur cotit (thallium 201),
soit que leur intérét reste a confirmer (tétrofosmin-T99m, 18 fluoro-désoxy-

glucose FDG, méthoxy-isobutl-isonitrile MIBI)(37)
» Indication :
La scintigraphie permet :

— de différencier les nodules hypofixants ou non fixants, qui sont non
fonctionnels, appelés aussi “nodules froids” (70 a 80 %), des nodules

hyperfixants, qui sont fonctionnels et appelés “nodules chauds” (10 a 30 %),
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— de voir le caractére extinctif ou non des nodules toxiques. La proportion
des nodules chauds fixant I’iode sans entrainer d’extinction du parenchyme

thyroidien varie de 5 a 20 % selon les séries.

— de caractériser tous les nodules au sein d’un goitre multi-nodulaire et de
rendre compte du caractére hétéro-multinodulaire des goitres associant des

nodules froids et chauds.

A T’heure actuelle, lorsqu’on découvre un nodule isolé ou un goitre multi
nodulaire, les premiers examens a pratiquer, apres l’interrogatoire sur les
antécédents personnels et familiaux, et la palpation, doivent étre le dosage de la
TSH et I’échographie. Ce n’est que lorsque la TSH est diminuée par rapport aux
normes du laboratoire que la scintigraphie s’avere nécessaire. La scintigraphie
est indiquée a la recherche d’un nodule toxique, lorsqu’il existe des signes
d’hyperthyroidie sans caractéres évoquant une maladie de Basedow. Cependant,
seulement 25 % des nodules hyperfixants s’accompagnent d’une TSH abaissée.
La scintigraphie est donc également recommandée si la TSH est comprise entre
0,6 et 1,5 pU/L, en cas de cytologie douteuse lorsque la 1ésion est folliculaire et

surtout s’il existe une vascularisation nodulaire a I’échographie

Dans notre série la scintigraphie thyroidienne au Technétium a été réalisée
chez 1 patient, et elle a objectivé un lobe gauche de contours réguliers, de
fixation homogene avec présence d’un nodule froid prenant la totalité du lobe

gauche de la thyroide.
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Figure 17 : image scintigraphique d’un nodule froid lobaire droit

(médian et polaire supérieur). (37)

Figure 18 : Scintigraphie thyroidienne normale au technétium 99 m (45)
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Figure 19 : Scintigraphie thyroidienne au technétium 99 m

: nodule chaud droit(45)
1.4. La tomodensitométrie cervico-thoracique :

La TDM cervico-thoracique permet une étude morphologique plus
précise de la portion intra-thoracique du goitre qui est inaccessible a
I’échographie. Elle trouve son intérét dans les nodules plongeants et les goitres
multi nodulaires, la TDM est utile pour préciser I’extension tumorale
médiatisnale, I’existence d’une compression trachéale ou cesophagienne et, en
préopératoire, les rapports vasculaires ainsi que la recherche d’adénopathies
médiatisnales et/ou des nodules parenchymateux lorsqu’il existe une suspicion
de récidive (élévation des marqueurs) ou pour suivre 1’évolution en cas de

localisations secondaires connues.

La technique doit alors €tre rigoureuse : scanner cervico-thoracique, spiralé
ou hélicoidal, en coupe fine, avec ou sans injection. En fonction de la nécessité
d’apprécier la position des vaisseaux, une reconstitution tridimensionnelle peut

étre réalisée .
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La TDM peut étre couplée a I’imagerie fonctionnelle scintigraphique en

utilisant une caméra hybride SPECT-TDM

Dans notre série, elle a été pratiquée dans 1 cas, et elle a montré un aspect

en faveur d’un processus malin du lobe thyroidien gauche.

Figure 20 : TDM thoracique caractérisent le prolongement endothoracique du goitre qui
dévie et comprime la trachée, dévie 1’cesophage, dévie en avant le tronc brachiocéphalique

veineux et I’arteére subclaviere gauche .(42)
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1.5 .Imagerie par résonance magnétique :

L’IRM a l’avantage d’étre moins irradiante et de mieux visualiser les

rapports vasculaires mais elle est plus cofliteuse.
- Indication :
e Goitre plongeant
¢ Bilan d’extension (en particulier musculaire) des cancers

e Recherche de récidive d’un cancer thyroidien car elle distingue bien la
tumeur (hyper signal) de la fibrose (hypo signal). Ceci est également

vrai dans le cancer médullaire de la thyroide

e Contre-indication a la TDM.

Dans notre série, elle n’a été pratiquée chez aucun patient.
2. Bilan biologique :

Les dosages des parametres thyroidiens se sont considérablement
améliorés ces vingt dernicres années. Ce sont des outils fiables et précis, en
général automatisés. Tous les dosages ne sont pas cependant équivalents. La
connaissance de leurs limites et de leurs indications permet une utilisation

optimale.
2.1. Dosage de la TSH ultrasensible :

La TSH est une glycoprotéine qui est dosée a I’aide de méthodes immun
métriques (sandwich) dit de troisiéme génération de sensibilité fonctionnelle de
0,01 a 0,02mUI /1, trés spécifiques qui permettent de reconnaitre des taux élevés

et des taux bas.
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Le principe de cette méthode consiste a obtenir une liaison en sandwich de
la TSH entre deux Anticorps monoclonaux anti-TSH en exces, dirigés contre
deux epitopes différents de la TSH , I'un étant fixé sur un support physique ,
I’autre  étant marqué par divers traceurs : de I’iode 125 radioactifs (radio-
immunologique), une enzyme (immuno-enzymologie) , une substance

fluorescente (immunofluorescence ) ou luminescente (immuno-luminescence).

Les traceurs radioactifs restent les traceurs de référence, mais sont

d’utilisation plus complexe que les traceurs non radioactifs.

La valeur moyenne de la TSH dans le sérum se situerait aux alentours de
1.3 & 1.4mUl/l avec une limite inférieure entre 0.3 et 0.5 mUI/I et une limite

supérieure entre 3.9 a 5.5mUI/I.

Donc si la TSH est normale on peut présumer une euthyroidie, en cas de
TSH abaissée, on est en présence d’une hyperthyroidie, et d’une hypothyroidie

si la TSH est élevée.

Les taux de TSH étant certainement le meilleur index d’appréciation de
I’effet biologique des hormones thyroidiennes, le dosage des hormones libres

(T3-T4) n’a plus de valeur lorsque
la TSH ultrasensible est normale (46)
2.2. Dosage de la T3, T4

Actuellement seules les hormones libres sont dosées en pratique

quotidienne en raison de leur meilleure sensibilité et spécificité diagnostique.

La T4 et la T3 circulent dans le sang sous deux formes en équilibre : ’une

libre et I’autre liée a des protéines de transport.
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Chez un suyjet euthyroidien, seulement 0,02 % de la T4 est libre, le reste est
li¢ : 75-80 % a la thyroxine binding globulin (TBG), 15-20 % a la préalbumine
ou transthyrétine (TTR) et 5-10 % a ’albumine. De méme seulement 0,3 % de la
T3 est libre, le reste est 1ié : 75-80 % a la TBG, moins de 10 % a la TTR et

environ 10 % a I’albumine (47)

La thyroxine (T4) est produite en totalit¢ par la glande thyroide Sa

concentration excellent reflet de la production thyroidienne.

La triiodothyronine (T3) : Hormone biologiquement active. Ellle est

roduite a 80% par la transformation périphérique de la T4.
p p

Elle est préférable de doser les hormones thyroidiennes libres car toute
variation de concentration des protéines de transport modifie dans le méme sens

les concentrations de T3 et T4 totales

Les méthodes de dosages des hormones thyroidiennes sont : dialyse a
I’équilibre, chimiluminescence (qui utilise un anticorps marqué) et I’enzymo-
chimiluminescence qui emplois une hormone marquée, ces deux techniques

nécessitent une extraction puis un immunodosage par compétition.

Les résultats de ce dosage sont a interpréter en fonction des normes des

laboratoires, de 1’age du patient, et des traitements en cours.
Les valeurs normales sont de 1’ordre de :
- T4 libre : 10 a 20 pmol/L , soit 7,8 a 15,6 ng/L
- T3 libre : 3 a9 pmol/L, soit 2 a 6 ng/LL

Les résultats sont ¢élevés dans [D’hyperthyroidie, abaissés dans

I’hypothyroidie
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Dans notre étude, les dosages d’hormones thyroidiennes réalisés chez 4

patients ,ont révélé une euthyroidie biologique

Le dosage des autres ¢léments biologiques peut étre demandés en fonction

de I’orientation clinique, il s’agit surtout de :
2.3. Dosage de la Calcitonine :

La calcitonine est une hormone polypeptidique produite par les cellules C
de la thyroide. C’est le marqueur le plus sensible au diagnostic du Cancer
médullaire de la thyroide et donc des NEM2. 1l permet le diagnostic et

¢galement le dépistage de formes familiales des cancers médullaires
Il est proportionnel a la taille du CMT primitif et au stade TNM.

La valeur seuil est >30. Néanmoins la calcitonine peut étre augmentée dans
d’autre pathologie comme [I’insuffisance rénale, tabagisme, thyroidite de

Hashimoto .le dosage de la calcitonine doit étre répété deux fois.

Dans notre étude la calcitonine a été¢ réalisée chez 3 patients et elle était

augmentee.
2.4. Dosage de la thyroglobuline :

La thyroglobuline est une glycoprotéine iodée. Elle constitue en fait
I’essentiel de la colloide folliculaire thyroidienne .elle représente la réserve des

hormones T3 et T4 et de leurs précurseurs immédiats, MIT et DIT.

Le dosage de la thyroglobuline est utile pour le suivi des cancers
thyroidiens et pour le diagnostic de thyrotoxicose factice .Elle n’est utilisable
comme marqueur tumoral des cancers a thyreocytes qu’aprés thyroidectomie
totale, la détection de thyroglobuline indique la persistance de tissu thyroidien

et/ ou la présence de métastases.
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Le dosage n’a pas d’intérét devant un nodule thyroidien froid ou ile ne

peut différencier entre pathologie bénigne ou maligne.

Remarque : En présence d’anticorps anti-thyroglobuline, il peut y avoir

interférence dans ledosage de la thyroglobuline.

Dans notre série, le dosage de la thyroglobuline n’a été réalisée chez aucun

patient.
2.5. Bilan immunologique :
LES ANTICORPS ANTITHYROIDIENS :

Constituent le test biologique le plus sensible pour la détection de maladie

auto-immune thyroidienne :

-Les anticorps antithyroperoxydase (Ac antiTPO) : ce sont des IgG dont
les taux sont corrélés a ’abondance de I’infiltrat lymphocytaire thyroidien. Les
dosages sont actuellement trés sensibles et spécifiques. La concordance entre les
trousses est bonne (>90%) bien que des problémes de standardisation persistent.
La prévalence des Ac antiTPO, dans la population générale sans dysfonction

thyroidienne, est de 12%. (48)

-Les anticorps antithyroglobuline (Ac antiTg) : L’immunisation se fait
conjointement contre la TPO et la Tg. les Ac antiTPO apparaissent plus vite
et/ou sont mieux détectés que les Ac antiTg. Donc, dans 1’évaluation de 1’auto-
immunité thyroidienne, la recherche des Ac antiTg ne doit pas étre systématique
en premiere intention. Elle ne sera réalisée qu’en cas de forte suspicion clinique
et/ou échographique et devant une recherche d’Ac antiTPO négative. Seuls 3%
de la population présentent des Ac antiTg sans antiTPO détectables (étude
américaine NHANES III). (48)
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-Les anticorps anti-récepteur de la TSH (Ac antiRTSH) : Ils se lient aux
récepteurs de la TSH. La majorité de ces anticorps se comportent comme des Ac
stimulants et constituent un marqueur diagnostique et pronostique de la maladie
de Basedow. Dans de rares situations, ils ont une activité bloquante responsable

d’hypothyroidie avec hypotrophie de la glande.
les auto-Ac anti récepteurs peuvent appartenir aux classes suivantes : (49)

eles anticorps stimulants (Thyroide Stimulating Antibody, TSAb ;
Thyroide Stimulating Immunoglobuline, TSI), qui stimulent la sécrétion
d'hormones thyroidiennes; ils sont observés dans la maladie de Basedow mais

non dans la thyroidite de Hashimoto.

eles anticorps stimulants la croissance du tissu thyroidien (Thyroide
Growth Immunoglobulin, TGI) décrit en 1980 par Drexhage, ils sont observés
dans la thyroidite de Hashimoto, et dans la maladie de Basedow avec goitre et

aussi dans les goitres euthyroidiens (50)

eLes anticorps inhibant la liaison de la TSH a son récepteur (Thyrotropin
Binding Inhibitory antibody, TBlab ; Thyrotropin Binding Inhibitory
Immunoglobulines, TBII) mis en évidence par techniques de compétition avec la

TSH radioactive (51)

La mise en évidence des anticorps bloquants anti récepteurs de la TSH se
fait soit par I’inhibition de la liaison au tissu thyroidien (TBII), soit par mesure
de I'AMPc sur les cellules thyroidiennes humaines en culture ou sur la lignée
CHO (chines hauster ovarycells) transfectée exprimant le récepteur de la TSH.
Cette dernicre méthode présente une meilleure sensibilité et spécificité mais

n'est pas actuellement du domaine de routine .
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Aucun de nos patients n’a bénéfici¢ d’un bilan immunologique

Tableau 7: exploration et surveillance de la maladie thytoidienne

Exploration initiale | Enquéte étiologique Suivi

Goitre simple TSH
Nodule isolé TSH, (CT)
Hypothyroidies TSH, (T4L) Ac antiTPO, (iodurie) | TSH
Hyperthyroidies (T3 T4 libres) Ac antiTPO, Ac anti T4L, TSH, Ac anti
TSH RTSH, (Iodurie, Tg, RTSH

HCG)
Thyroidites TSH, VS, CRP Ac anti TPO, TSH, CRP

(sérodiagnostics

viraux)
Cancers différenciés | TSH TSH, Ac antiTg, Tg
de la thyroide
Cancer médullaire TSH, CT TSH, CT, ACE

Autres bilans thyroidiens :
e lodurie de 24 h :

L’iode est un élément minéral indispensable a I’organisme puisqu’il est
essentiel a la synthése des hormones thyroidiennes, I’iodure est en fonction de
I'apport d'iode et sa mesure permet d'estimer 'apport alimentaire en iode d'une

population, qui doit étre de 90ug/1 chez I'enfant.

Iodurie des 24 h: est un examen sans intérét a titre individuel sauf pour
rechercher une hyperthyroidie induite par I’iode, il est utile dans les enquétes

épidémiologiques
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Test ala TRH :

Actuellement, ce test n'a plus d'indication dans les pathologies

primitivement thyroidiennes depuis I'avénement du dosage de la TSH sensible.
3. La Cytoponction thyroidienne :

La cytologie thyroidienne est la méthode diagnostique la plus efficace pour

estimer la probabilité de bénignité ou de malignité d’un nodule thyroidien.

La cytoponction guidée par I’échographie, est un examen simple, rapide et
peu coliteux, qui permet de réduire le nombre des exéréses de nodules bénins.
C’est une méthode efficace pour bien évaluer la probabilité de bénignité ou de
malignité d’un nodule. Mais elle est opérateur dépendant et sa fiabilit¢ demande

une bonne coopération avec un anatomo-pathologiste formé au cytodiagnostic

(52)

Elle demeure peu utilisée dans la population pédiatrique souvent peu

enthousiaste a ce test invasif.

Elle est préconisée pour toute formation nodulaire dont la taille est

supérieure a un centimetre de diametre.

En France, elle est recommandée par I’ANAES pour tout nodule mesurant

10 mm ou plus
de grand axe (53)

Elle peut étre guidée par I’échographie si le nodule n’est pas accessible a la

palpation ou inférieur a 10 mm.

Selon I’enquéte de I’AFC, faite en 1998, la cytoponction présentait une

sensibilité de 95 a 99 % et une spécificité plus faible de 55 a 75 %, avec un taux
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de faux négatif de 2 a 5 %. Le tableau n résume les résultats d’une étude récente
de la littérature des parametres de la cytoponction faite par Bussenier. Les
variations des taux sont dues beaucoup plus au critére opérateur dépendant.(37)

Tableau 8 : Parameétres statistiques de la cytoponction selon Busseniers Springer-Verlag

Berlin Heidelberg.61-80

2007
T
Sensitivily 38-100%
Specificity 67-98.2%
Pasitive predictive value 34-99%
Negativepredictive value 66.3—-100%
Accuracy 72-94.4%

-Technique :

L’¢écho guidage est réalis€ avec une sonde stérile apres désinfection
soigneuse du cou Il est préférable d’utiliser de I’eau stérile comme agent de
contact car I’utilisation de gel échographique peut constituer une géne pour la
lecture des lames si des fragments de gel y sont déposés(41).

Dans la plupart des cas la ponction se fait main libre, I’opérateur controlant
lui-méme le cheminement correct de 1’aiguille dans le parenchyme thyroidien.

La plupart des équipes utilise la cytoponction a I’aiguille fine avec un
calibre d’aiguille variant de 21 et 26 G.

En cas de nodule homogene, deux a trois passes sont réalisées en des
endroits différents du nodule En cas de nodule mixte, il faut prélever sur les
zones solides et les parois. Les prélévements sont étalés immédiatement sur
lames , séchés a I’air libre , fixées par 1’alcool-éther ou congelées selon les
habitudes des équipes et le souhait d’effectuer un immunomarquage ou non , un
pansement compressif est appliqué sur le cou et doit étre gardé 6 heures.

89



Figure 22 : Etalement de la cytoponction (54)
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-Résultats :

La classification de Bethesda pour la cytologie thyroidienne répond a ces
attentes et est utilisée depuis 2008. En plus, les six catégories diagnostiques
utilisées dans cette classification sont associées a un risque de malignité
spécifique pour chacune d’entre elles et sont accompagnées par une

recommandation pour la prise en charge ultérieure.

Tableau 9 : Classification de Bethesda
Catégories cytologiques Risque de malignité (%) Conduite a tenir conseillée

Non satisfaisant 1-4 Nouvelle cytoponction
echoguidée, <3mois

Non diagnostique
Benin 0-3 Suivi échographique
Atypies de signification 5-15 Nouvelle cytoponction
echoguidée a 6 mois

Indéterminée ou lésion
vésiculaire de signification
indéterminé

Tumeur vésiculaire 15-30 Lobectomie

Tumeur oncocytaire

Suspect de malignité 60-75 Thyroidectomie totale ou
lobectomie
Malin 97-99 Thyroidectomie totale

D’aprés The Bethesda System for Reporting Thyroid Cytopathology. Definitions, Criteria and Explanatory
Notes. Ali and Cibas. Springer 2010 .

Raab et al ont révisé leur expérience de 66 cytoponctions chez 57 enfants et
le diagnostic préliminaire concordait avec le diagnostic histopathologique dans

tous les cas sauf un.

De leur étude, ils ont conclu que la cytoponction a I’aiguille fine est un test
diagnostic treés précis peu invasif et devrait étre utilis€é de fagon routiniére chez

les enfants. (55)
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Dans une étude Italienne rétrospective concernant 42 enfants opérés pour
nodules thyroidiens, la cytoponction a été recommandé comme premier test
diagnostique chez les enfants qui présentent des nodules thyroidiens dans un

contexte euthyroidien. (56)

Cependant il ne faut pas oublier que cette technique dépend largement de

I’expérience de I’opérateur et celle du pathologiste.

Dans notre étude la cytoponction n’a été pratiquée chez aucun patient.
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IV. REPARTITION ANATOMO-CLINIQUE :
1. Goitre familial diffus

Il s’agit d’une prolifération diffuse et homogene de tissus glandulaire,

secondaire a une hypertrophie des cellules folliculaires :

1.1. Goitre familial euthyroidien :

Il peut s'agir d’un goitre simple non toxique ou d’un goitre secondaire a une
thyroidite.

Le goitre simple est fréquemment observé a la pubert¢ (6 a 7 %)

notamment chez les filles.

Il s’agit alors d’une hypertrophie non cancéreuse de la thyroide sans
hyperthyroidie, hypothyroidie ou inflammation. La fonction thyroidienne est
normale et les patients sont asymptomatiques en dehors d'une forte

augmentation indolore de la thyroide.

Le diagnostic est clinique associ¢é a une mesure normale de la fonction
thyroidienne. Ceci est confirmé par I’échographie thyroidienne qui révele une

structure homogene du tissu glandulaire.

La prescription du traitement hormonal substitutif a base de thyroxine a
dose faible permet d’accélérer la diminution du volume de goitre, mais une

intervention chirurgicale peut étre nécessaire parfois en cas de goitre compressif.

Des controles de TSH sont nécessaires chaque fois que l'examen oriente

vers une dysthyroidie.

Dans notre série 1 patient a été suivie pour goitre simple.
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1.2. Goitre avec hyperthyroidie familial :

Tres rare chez ’enfant , ¢’est une pathologie génétique familiale, retrouvée

dans 60 % de I’ensemble des cas publiés dans la littérature .(57)

C’est une hyperthyroidie héréditaire a transmission autosomique
dominante, ou toutes les cellules thyroidiennes ont une mutation activatrice du
récepteur de la TSH (mutation germinale, d’origine parentale), elle a été décrite

par le groupe de ]. Leclére (58).

Des mutations de ce type ont effectivement été trouvées dans deux familles

du nord de la France.

Cette hyperthyroidie familiale est caractérisée par la coexistence d'un goitre
hyperplasique et d'une hyperthyroidie avec TSH non détectable que
n'accompagne aucun des signes d'auto-immunité caractéristiques de la maladie

de Basedow. (59)

L’échographie thyroidienne confirme le caractere diffus et exclut un nodule
isolé.

La scintigraphie montre une fixation diffuse.

Les possibilités thérapeutiques sont les antithyroidiens de synthése, la
thyroidectomie subtotale et I’iode radioactif, elles ont pour but de réduire la

production et les effets périphériques des hormones thyroidiennes.

Dans notre série le goitre avec hyperthyroidie familiale n’a été retrouvé en

aucun cas.
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1. 3. Goitre avec hypothyroidie familial :
Il peut s’agir de I’hypothyroidie congénitale ou d’une thyroidite familiale.

L’hypothyroidie congénitale héréditaire par trouble de I'hormonosynthése
représentent 15 % des cas. Elles sont le plus souvent transmises selon un mode

autosomique récessif et sont familiales.

Il s’agit d’'une anomalie génétique de protéines nécessaires a la synthese
d’hormone de la thyroide.(Thyréoperoxydase (TPO) ,Thyréoglobuline (TG) ,
Pendrine (PDS, SCL26A4) (Syndrome de Pendred), Dual oxidase 2 (DUOX2) ,
Géne du symporteur sodium/iode (SCL5AS, NIS) (trouble du transfert de 1’10de)
,Déiodinase (IYD) (défaut de déhalogénase))(60)

Les anomalies des geénes de la thyréoperoxydase et de la thyréoglobuline
occasionnent fréquemment un goitre marqué, visible a I’échographie déja in

utero. L hypothyroidie est toujours présente.

Les mutations du géne de la pendrine sont a I’origine du Syndrome de
Pendred (combinaison de surdité neurosensorielle, malformation cochléaire et
hypothyroidie congénitale). L’hypothyroidie ne se manifeste néanmoins

qu’apres la période néonatale, elle échappe donc généralement au dépistage.(61)

Le diagnostic est confirmé par le dosage de TSH, T3, fT4, thyréoglobuline

et, en présence de signes anamnestiques.

- un retard de maturation osseuse, apprécié sur la radiographie du genou
qui montre des points d'ossification (points fémoral inférieur et tibial

supérieur) absents ou plus petits que la normale pour 1'age

- I'échographie et la scintigraphie de la glande thyroide a I'iode 123 vont

permettre de préciser la cause de I'hypothyroidie
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- Un diagnostic prénatal a pu étre réalisé dans la forme familiale
d'hypothyroidie par trouble de 1'hormonogenese grace a l'échographie
qui peut montrer l'existence d'un goitre dés 20-23 semaines de
grossesse. Cela conduit alors & pratiquer une ponction de sang foetal
pour dosage des hormones thyroidiennes et & proposer un traitement

prénatal par injection de L- thyroxine dans le liquide amniotique.
- Le traitement par la L-thyroxine doit étre commencé le plus tot possible

- Un conseil génétique spécialisé devrait étre proposé a toutes les
familles. Afin de pouvoir informer la famille sur le pronostic et le
risque de répétition. La recherche d’une anomalie génétique est

raisonnable dans les cas familiaux.
Dans notre série I’hypothyroidie familiale n’a été retrouvée en aucun cas.
2. Goitre multinodulaire familial :

Le goitre multinodulaire est une hypertrophie diffuse de la glande thyroide

siege de plusieurs formations nodulaires.

Il représente le plus souvent I’aboutissement du remaniement d’un goitre

simple

Sur le plan clinique : le goitre multinodualire est souvent asymptomatique
mais quelque fois responsable d’une géne cervicale, notamment une dysphagie

dysphonie, dyspnée
I1 est le plus souvent associé a un état d'euthyroidie.

-L’échographie cervicale mis en évidence : une augmentation inhomogene

de volume thyroidien avec plusieurs nodule
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-En microscope : on observe une hypertrophie des cellules folliculaires, les
vésicules se chargent en colloide tandis que I’épithélium s’amincit, le goitre
devient hétérogéne avec formation de nodules qui vont grossir, se nécroser,

saigner et fusionner donnant tous les aspects de goitres multi nodulaires vieillis

-L’indication d’une intervention chirurgicale peut venir des ¢éléments
suivants : la complication aigue a type dyspnée ou de dysphagie secondaire a un
saignement intra-kystique .la thyroidectomie est indiquée en cas d’atteinte

diffuse, la lobo-isthmectomie en cas d’atteinte unilatérale.

Dans notre série le goitre multinodulaire a été retrouvé chez 1 patient
3. Nodule thyroidien familial :

Rare chez l'enfant, sa fréquence est situé¢e entre 0,2-1,8% 5 a 10% plus
fréquent chez l'adulte. Cependant, le pourcentage de malignité est largement

supérieur a celui retrouvé chez l'adulte .

Le nodule thyroidien évoque un carcinome jusqu'a preuve du contraire, les
formes papillaire et folliculaire étant les plus communes. Le risque de cancer est

¢levé avec une prévalence de carcinome de 21 a 25%.

le patient est euthyroidien tant sur le plan clinique que biologique, le
nodule thyroidien est de découverte fortuite lors d’un examen de routine ou par

la famille

L’histoire familiale de NEM est souvent en faveur d’une lésion maligne
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Devant un nodule thyroidien : deux examens sont impératifs :

- L'échographie cervicale permet de dire s'il s'agit d'une Iésion solide ou
kystique et de rechercher les signe de malignité( voir au dessus) et Ia
cytoponction a 1’aiguille écho-guidé, qui permet une étude histologique du

nodule thyroidien .

la scintigraphie thyroidienne peut étre aussi réalisée, elle permet de
distinguer un nodule froid (non fixant) comportant un risque de malignitré

d’un nodule chaud .

une augmentation de la calcitonine est un argument solide qui permet de

suspecter un cancer médullaire.

Le traitement est basé sur 1’excision chirurgicale. Le degré d’extension
chirurgicale dépend du volume de ou des nodules thyroidiens et des arguments

cliniques et para cliniques en faveur de la malignité .

Dans notre série, un nodule thyroidien isolé a été retrouvé chez 1 patient,

I’examen anatomopathologique a révélé un CMT
4. Thyroidite familial :

Il s’agit de la thyroidite auto-immune de Hashimoto appelée aussi

thyroidite lymphocytaire chronique.

Elle se voit particuliecrement chez les patients ayant des ATCDS familiaux
de pathologie thyroidienne ou des ATCDS familiaux de pathologie auto-
immune type diabete de type I, polyarthrite rhumatoide.
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Les maladies thyroidiennes auto-immunes ont une origine polygénique et,
seuls, quelques geénes de sensibilit¢ ont été identifiés. Les études sur des
cohortes de jumeaux ont largement contribué a la connaissance du caractére
génétique des maladies thyroidiennes auto-immune. Une étude danoise a montré
que les facteurs de sensibilité¢ génétiques jouent un rdle majeur dans I’étiologie
de la maladie de basedow(62). Concernant la thyroidite d’Hashimoto certains
auteurs ont montré une concordance ¢élevée chez les jumeaux monozygotes,
mais la prédisposition génétique n’est pas aussi bien caractérisée que dans la

maladie de basedow.

Une étude a montré une prédominance féminine dans la transmission
héréditaire des anticorps antithyroidiens de I’ordre de 30 a 50% pour les enfants

de sexe féminin et de 10 & 30% pour les enfants de sexe masculin .(63)
5. Les cancers familiaux la thyroide :

Le carcinome thyroidien familial est une pathologie rare chez l'enfant et

I'adolescent.

Le ratio femmes-hommes varie selon le type histologique mais est en

défaveur de la femme.

Les cancers familiaux sont de 2 types : le plus souvent, il s'agit d'un
carcinome différenci¢ de la thyroide, beaucoup plus rarement, il s'agit de
carcinome médullaire. Le carcinome indifférencié¢ est exceptionnel chez

I’enfant.
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5.1. Carcinome médullaire familial de la thyroide :

Le cancer médullaire de la thyroide (CMT) est un cancer rare qui se
développe aux dépens des cellules C parafolliculaires thyroidiennes

responsables de la sécrétion de calcitonine (CT).
Il se présente sous deux formes :
-une forme sporadique , il couvre 75 a 80 % de tous les CMT
-une forme familiale , il couvre 20 a 25 % de tous les cas de CMT.

Plus d’un tiers des CMT sont des formes familiales s’intégrant alors dans la
néoplasie endocrinienne multiple de type 2, affection héréditaire de transmission

autosomique dominante a pénétrance complete .

Il existe trois sous-groupes de la NEM2 qui ont pour constante la présence

d’un cancer médullaire de la thyroide (CMT) dans 100 % des cas :

- la NEM2A (syndrome de Sipple), forme la plus fréquente de des
néoplasies endocriniennes multiples de type II (60 % des cas ) associe
au CMT un phéochromocytome et une hyperparathyroidie primitive

discréte.

- la NEM2B (syndrome de Gorlin), est une forme plus rare du
syndrome de NEM2 (5 % des cas ) associe au CMT un
phéochromocytome ,une ganglioneuromatose des muqueuses et une

morphologie marfanoide.L’hyperpatathyroidie est absente.(64)

- le CMT isolé familial (FMTC : syndrome de Farndon ) il représente :
35 % des cas de  NEM2 chez lequel les autres composantes de la

maladie sont absentes.
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Une mutation germinale de RET est retrouvée dans 99 % des NEM2B,
98 % des NEM2A et 95 % des FMTC.

Les Circonstances cliniques de diagnostic de CMT peuvent se révéler par
un nodule thyroidien avec euthyroidie ou un goitre multinodulaire, associé le
plus souvent a des adénopathies satellites : une CT ¢élevée > 100 pg/ml) en

préopératoire permet de confirmer le diagnostic.

Le diagnostic de certitude de la forme familiale du CMT consiste en
I’analyse moléculaire du gene RET avec la mise en évidence d’une mutation
germinale, elle doit étre proposer devant toute suspicion de la forme familiale de

CMT.

Le traitement du CMT est essentiellement chirurgical : il associe a la
thyroidectomie totale un curage ganglionnaire de principe au minimum cervical
bilatéral avec conservation des veines jugulaires et médiastinales supérieures,
plus étendu en fonction des données de 1' imagerie préopératoire et des des

résultats de l'examen ganglionnaire per-opératoire (65)

Le pronostic des CMT familiales dépend du volume tumoral et du type de
mutation de RET . leur pronostic reste sombre dans les tumeurs de détection
clinique , du fait de la précocité des métastases ganglionnaires, mais il est
tempéré par une évolution souvent lente qui peut dépasser vingt ans malgré la
présence de localisations métastatiques multiples. Dans une méme famille, le
pronostic peut étre différent d'un malade a l'autre et d'une fratrie a 'autre [26] .
En revanche, la précocité du diagnostic dans les formes familiales transforme

I'évolution de la maladie, comme en témoignent des études récentes (65) (66)
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Dans notre série :
- 2 patients présentaient NEM2A

- 1 patient présentait un CMT

Tableau 10:impact du diagnostic précoce du Cancer médullaire familial de la thyroide sur

I’extension ganglionnaire(65)

CANCER MEDULLAIRE FAMILIAL DE LA THYROIDE
Clinique Occulte
Métastases 41 50
Macroscopique 41% 2%
Microscopique 32% 6%
Totale 73% 8%

5.2. Carcinome différencié familial de la thyroide :

Les cancers thyroidiens différenciés (CDT) de I’enfant sont rares. Il est

exceptionnel avant ’age de 10 ans.

Ils adoptent un caractere familial dans 10,5%des cas. Leur définition
controversée est retenue si au moins 3 membres d’une famille en sont atteints ou

si au moins un apparenté de premier degré au cas index présente un CNMT.

Les carcinomes différenciés de la thyroide regroupent les carcinomes
papillaires et les carcinomes vésiculaires et représentent plus de 80% des
cancers thyroidiens. ce sont des tumeurs malignes ¢épithéliales de souche
folliculaire, dont ils conservent certaines caractéristiques morphologiques et

fonctionnelles.(67) . C’est le type histologique le plus fréquent.
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Sur le plan clinique, le cancer de la thyroide est habituellement révélé par
la présence d'un nodule thyroidien. Plus rarement il est révélé par un goitre

suspect, ou par des métastases ganglionnaires cervicales.

Le diagnostic peut alors étre confirmé par la mise en évidence de la

thyroglobuline par immunohistochimie sur la biopsie d’une métastase.
Les tumeurs s’accompagnent d’un état d’euthyroidie.

L’échographie montre les criteres de malignit¢ d’un nodule thyroidien et
précise s’il s’agit d’une 1ésion solide ou kystique et précise aussi son extension

régionale et I’existence ou non de métastase ganglionnaire.

La scintigraphie au Tc99m a visée diagnostique révele qu’il s’agit d’un

nodule froid.

La cytoponction a l’aiguille fine est pratiquée sur tout nodule solide
mesurant plus de 1-1,5 cm, ou présentant des ¢éléments de suspicion a
I’échographie, notamment lorsqu’il est hypoéchogene et contient des
microcalcifications. C’est I’examen le plus performant pour distinguer les
nodules bénins des nodules malins. Elle doit étre interprétée par un cytologiste

expérimenté. (68)

L’étude génétique joue un role important dans le diagnostic des pathologies
malignes, il permet aussi de mettre en évidence les altérations génétiques

responsables :

-Les anomalies génétiques mises en évidence dans les cancers papillaires
siégent au niveau de la voie des MAP kinases dont ils provoquent une
activation permanente : réarrangements RET-PTC, mutations ponctuelles des

genes RAS et BRAF.
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- Les anomalies génétiques mises en évidence dans les cancers folliculaires
sont : les réarrangements PPARY-PAXS8 et des mutations activatrices ponctuelles
des génes RAS. Les mutations du geéne de la p53 ne sont présentes que dans les

cancers peu ou indifférenciés.(68)

La détection génétique de ces anomalies permet la confirmation du
diagnostic de cancer différenciée de la thyroide, ainsi elle permet d’évaluer le

pronostic et d’orienter la prise en charge thérapeutique.

Le traitement chirurgical est la méthode de choix en premicre intention.
Elle comporte une thyroidectomie totale et un curage ganglionnaire du
compartiment central du cou.,puis une administration sur le long terme de
thyroxine (LT4), le tout ayant pour buts une substitution hormonale et une

suppression de la production de TSH.

Le pronostic est globalement favorable, La possibilité de récidive tardive

apres le traitement initial impose une surveillance a vie.
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V. TRAITEMENT :

Buts : - Eviter les complications.
- Eviter les rechutes et les récidives.
- Assurer un développement normal
Moyens :

1. Surveillance :

La surveillance se justifie du fait de I’habituelle latence des goitres
lorsqu’ils ne  comportent aucun  ¢élément  fonctionnellement  ou
morphologiquement péjoratif. elle est indiqué en cas de goitre multi-nodulaire,
non compliqué, non suspect de malignité et dont la taille des nodules est

inférieure a 3cm.

Elle s’exerce avant tout au plan clinique par I’interrogatoire, la palpation

occasionnelle de la loge thyroidienne, la mesure du périmétre cervical.

Au stade nodulaire, la vérification par exemple annuelle ou tous les six
mois du taux de la TSH est 1égitime. L’échographie n’a pas a étre excessivement

répétée pour les goitres latents, stables

Elle est plutdt a recommander en cas d’évolutivité, ou si les caractéristiques
initiales de certaines des formations nodulaires le justifient, sans négliger alors
le recours a la ponction pour étude cytologique, en suivant les recommandations

formulées pour la gestion des nodules thyroidiens.(69)

Cette option n’est pas souvent discutée dans la littérature peut-étre du fait
de I’histoire naturelle du goitre et du souhait de traiter avant I’apparition des

complications compressives.
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Cependant, chez certains patients, le volume du goitre peut rester stable au
fil des ans ; c’est pourquoi certains auteurs recommandent cette simple
surveillance si le patient est totalement asymptomatique et ne présente pas de

dysfonction thyroidienne.
2. Traitement médical :

2.1. Traitement hormonal :

L’intérét du traitement médical a base d’hormones thyroidiennes, permet
de réduire les taux de TSH et susceptible d’atténuer I’activité des facteurs de
croissance impliqués dans I’hyperplasie thyroidienne et la prolifération des

thyréocytes.

A P’inverse, I’hormonothérapie thyroidienne réduit I’activité du symporteur
de I’iode et contribue a accentuer les déficits iodés intra-thyroidiens. Il est
prescrit sous forme de lévothyroxine sodique qui grace a une demi-vie longue

garantit une bonne compliance thérapeutique.

La dose nécessaire a la suppression de la sécrétion de TSH dépend du poids
et de I’age : la dose moyenne chez I’enfant est de 3,5ug/Kg (3a4ug/Kg) avec une
prise journalicre unique. Elle est inversement proportionnelle a I’age, on a
besoin de doses plus élevées chez le tout petit afin d’obtenir un effet suppressif.
Dans ce cas I’efficacité de la LT4 est contrdlée par un dosage de TSH, 3mois
apres le début du traitement. Un dosage de LT3 est effectué simultanément. La
posologie adaptée est celle qui diminue le taux de TSH a une valeur basse

(<0,1uUI/ml) alors que le taux de LT3 reste normal.

Lorsque la posologie adéquate est obtenue, le controle biologique devient

annuel.
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Il faut en effet éviter tout surdosage thérapeutique, les risques cardiaques
et osseux que favorisent les situations d’imprégnation excessive par les
hormones thyroidiennes. Le bénéfice des hormonothérapies frénatrices apparait
surtout évident en cas d’hypertrophie homogeéne chez I’enfant. Il apparait en
revanche peu ou pas efficace au stade de goitre multi-nodulaire, méme si des
réductions significatives ont pu €tre observées chez 58 % de sujets traités contre

seulement 5 % des individus soumis au placebo.
3. Traitement chirurgical :

La chirurgie de la thyroide est un traitement de choix pour bon nombre de
pathologies thyroidiennes, elle permet un traitement radical, capable d’assurer
la guérison, et elle constitue méme une des interventions les plus pratiquées en

Europe.

Les indications les plus fréquentes de cette chirurgie sont :la nécessité de
connaitre la nature d’un nodule thyroidien, le traitement d’un goitre volumineux
compressif générateur de symptome, , goitre avec retentissement endocrinien,
certains goitres plongeants (lorsque pole inférieure dépasse 4 travers de doigt du

manubrium sternal), un cancer thyroidien(1).
L’indication de la chirurgie dans notre étude a été posée devant :
- chirurgie a visé curatif :- cas n 1 : goitre simple devenue compressif
- cas n2 : goitre multinodulaire générateur de symptome
- casn5:CMT

- Chicurgie a visé prophylactique :- cas n3 et 4 dans le cadre d’une

NEM2A
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3.1. En préopératoire :

La consultation pré-anesthésique est obligatoire avant toute intervention
programmeée, hors urgence, il doit avoir lieu plusieurs jours avant I’intervention

au moins 48 heures avant. .(“Scores en anesthesie ,” n.d.).
Elle devra s’attacher a préciser les points suivants. :
-Risques liés au terrain :

En précisant : -L’histoire de la maladie: la date de découverte, les
antécédents familiaux, la présence d’une euthyroidie ou non, retentissement

cardio vasculaire, les antécédents médicaux et chirurgicaux

-Les anomalies de la fonction thyroidienne : sueur, tremblements,

agitation, retentissement cardio-vasculaire.

-le retentissement sur la filiere aérienne : la présence d’une dysphagie,
une dysphonie, une dyspnée, La recherche de difficultés d'intubation repose sur
I'établissement d'un score associant 1'évaluation du score de Malampatti (voir
annexe) , de la mobilité du rachis cervical, de l'implantation des dents, de la
morphologie mandibulaire et de 1'ouverture de bouche, mobilité rachidienne ,

distance cartilage thyroide-menton,deviation trachéale ou compression

-Un bilan préopératoire complet comportant : le groupage sanguin et
rhésus, la NFS et plaquette, un ionogramme sanguin, un TCK, une radiographie
du cou, un examen ORL pré et postopératoire (suivi d’un controle au 30e jour
postopératoire en cas de paralysie ou de parésie d’une corde vocale), une

calcémie pré et postopératoire (en cas de goitre bilatéral).

Tous nos patients ont bénéficié d’un bilan préansthésique comportant un

bilan biologique d’hémostase, un groupage, une radiographie thoracique.
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3.2. En peropératoire:

Installation du patient :

Dans ce type de chirurgie, il est difficile d’avoir un acceés a la téte du

patient. Donc pour cela, il faut :

Fixation solide de la sonde d’intubation.
Le malade est installé en décubitus dorsal

Téte en hyper extension en position strictement sagittale maintenue

par un rond de téte et un bandeau adhésif.

Les bras sont maintenus le long du corps alors que la table proclive
d’environ 25° pour favoriser le drainage veineux de la glande

thyroide.

protection oculaire doit étre assurée par une pommade ophtalmique ou

un collyre et par l'occlusion des paupicres.

-un prolongateur doit étre mis en place afin de réaliser les injections

en dehors des champs opératoires.

Une sonde gastrique est installée en cas de goitre plongeant

endothoracique pour repérer plus aisément I’cesophage.

Technique anesthésique :

-Anesthésie générale :

L'anesthésie générale avec ventilation controlée est la technique de

référence. Les techniques d'anesthésie locale ou d'anesthésie péridurale cervicale

suspendue ressortent plus de la recherche de prouesses techniques que d'une

réelle nécessité.
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L'induction est précédée de l'injection d'un bolus de morphinique qui a
l'avantage d'inhiber les réactions a l'intubation et, d’assurer une bonne
stabilisation hémodynamique dés I'incision des plans superficiels. La
curarisation, qui ne se justifie que pour faciliter l'intubation, et de diminuer les
Iésions laryngées fera appel de préférence a un curare non dépolarisant de durée
bréve mais peut étre remplacée par un agent d'induction procurant un
relachement glottique suffisant (propofol). L'entretien de l'anesthésie est

habituellement réalisé par les halogénés en circuit fermé.

Cette chirurgie est peu réflexogéne. La réinjection de bolus de
morphiniques, fondée sur 'apparition de signes cliniques (tachycardie, élévation
tensionnelle..) sera évitée en fin d'intervention pour permettre le retour en
ventilation spontanée, lors de la fermeture, ainsi qu'une extubation rapide
permettant un controle en laryngoscopie directe de la mobilit¢ des cordes

vocales avant le réveil total du patient.
Nos deux patientes ont €té opérées sous anesthésie générale (AG).
-Anesthésie locale :

L’anesthésie locale peut constituer une autre solution que I’anesthésie
générale chez les patients les plus a risque. Elle  est pratiquée a ’aide de
xylocaine adrénalinée a 2% par une infiltration sous-cutanée tout autour de la
zone d’incision dessinée au préalable. Il faut éviter d’infiltrer trop en profondeur
sous peine d’imprégner le nerf récurrent. Un bloc cervical superficiel peut étre
réalis¢é en injectant le point de réflexion des branches transverse et sus-

claviculaire au niveau du bord postérieur du muscle sterno-cléido-mastoidien.

(71)
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Un des avantages supplémentaire de 1’anesthésie locale est de pouvoir
controdler la fonction du nerf récurrent pendant I’intervention en faisant parler le

patient.

L’analgésie peut étre améliorée en associant un bloc du plexus
cervical profond a celui du plexus cervical superficiel. Cependant, le risque de
paralysie phrénique bilatérale avec le bloc du plexus cervical profond constitue
une limitation a I’utilisation de cette technique dans une chirurgie pour laquelle

la douleur postopératoire est modérée.(30).
Techniques opératoires :
Techniques chirurgicales utilisées :

La chirurgie thyroidienne est une chirurgie a haut risque et minutieuse. La
voie d’abord est cervicale. Le chirurgien réalise une incision horizontale basi-
cervical, arciforme a concavité supérieure, a deux travers de doigt environ au-
dessus du manubrium sternal, dans un plu du cou de préférence, joignant les

bords antérieurs des muscles sterno-cléido-mastoidien.

Cette incision laisse une cicatrice qui s’estompe avec le temps et qui se

fond dans les replis naturels du cou, ce qui la rend encore moins visible.

Durant I’intervention, le chirurgien doit veiller a préserver les glandes
parathyroides qui sont accolées aux lobes thyroidiens. La présence des nerfs
récurrents rend 1’opération délicate. Ces nerfs peuvent €tre irrités ce qui entraine
une modification temporaire de la voix. Dans de rares cas cette modification
peut étre définitive. Afin d’éviter autant que possible tout risque de lésion au
niveau du nerf, le chirurgien vérifie son intégrité grace a un monitoring du nerf

récurrent, qui permet un suivi durant toute I’intervention, son principe est basé
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sur la détection du mouvement des cordes vocales qui vient stimuler les
¢lectrodes placées sur la sonde d’intubation au-dessus du ballonnet. Cette
stimulation génére une activité motrice qui se traduit sur le moniteur par un

potentiel d’action.

Figure 23 :La sonde d’intubation équipé des électrodes — le stylet de

stimulation « stimulateur » et les différentes électrodes (72)
Selon les cas on procede a : Trois techniques de référence :

lobo-isthmectomie

- thyroidectomie totale
- thyroidectomie subtotale.

- La lobectomie ou la lobo-isthmectomie. Elle est extra-capsulaire.
Apreés D’exposition du lobe on pratique : La ligature-section des
vaisseaux thyroidiens inférieurs et supérieurs apres repérage du nerf
laryngé récurrent, La section des ligaments suspenseurs du lobe. Et
enfin la section compléte du lobe en cas de lobectomie, accompagnée

de celle de I’isthme en cas de lobo-isthmectomie.

- La thyroidectomie subtotale :
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Dans cette éventualité on réalise habituellement une lobectomie totale d'un
coté et sub-totale de l'autre ; habituellement on ne fait pas d'isthmectomie afin de
garder une continuité a la piéce opératoire et I'on commence par le coté de la
lobectomie totale, puis une fois celle-ci terminée on enléve en continuité les

parties inférieures et moyenne du lobe controlatéral.

Elle est maintenant moins pratiquée car elle s'est avérée souvent
hémorragique et dangereuse vis a vis des parathyroides et du nerf récurrent
qu'elle était censée préserver. Si 'on décide de faire cette technique, il faut
mieux repérer le nerf récurrent jusqu'a son point de pénétration laryngé et
éventuellement les parathyroides. Apreés hémostase des pédicules artériels
supérieurs et des branches de terminaison basses de l'artére thyroidienne
inférieure et des veines thyroidiennes, les pinces hémostatiques sont disposées
selon un plan horizontal, paralléle au plan trachéal de maniere a laisser en place
une lame de parenchyme postérieur. La glande est sectionnée, les hémostases
sont faites au fil serti sur chaque pince, puis le parenchyme restant est suturé
bord a bord.(72)

La thyroidectomie sub-totale est le traitement de référence pour les
patients porteurs de goitres nodulaires volumineux, ou endothoraciques,
comprimant ou non la trachée. Mais le choix de la technique chirurgicale est enfonction

des indications et de la préférence du chirurgien.

-Thyroidectomie totale : Elle ne différe de la lobo-isthmectomie que par sa
bilatéralité. Les lobes thyroidiens droits et gauches, 1’isthme thyroidien sont
réséqués; aucun tissu thyroidien macroscopique n’est laissé en place. C’est le
traitement de choix des carcinomes thyroidiens est le plus souvent réalisé pour
un goitre multi nodulaire ou compressif avec symptome ou en cas de

thyrotoxicose.
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Figure 24 : Piéce de thyroidectomie totale pour goitre (73)

Nouvelles technologies dans la thyroidectomie :

- Thyroidectomie vidéo-assistée :
Cette technique permet I’exérése de la totalité de la thyroide par une

incision cervicale unique de 2 cm.

Elle s’est largement développée en Italie, elle a montré son bénéfice en
termes de diminution des douleurs postopératoires, bénéfice cosmétique et

diminution de la durée d’hospitalisation.

La thyroidectomie vidéo-assistée est réalisée avec un écran haut définition
pour la visualisation optimale du champ opératoire et I’identification des

structures anatomiques.

Une incision unique dissimulée dans un pli du cou permet 1’abord rapide

sur 1’isthme thyroidien, la face externe du lobe thyroidien et le repérage de
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I’artére carotide primitive. On aborde le pédicule supérieur qui est coagulé et

sectionné a 1’aide de pince hémostatiques.

Un des avantages de cette technique est de permettre 1’identification de la
branche externe du nerf laryngé supérieur, grace a 1’agrandissement offert par

I’endoscope.

Le nerf récurrent ainsi que les glandes parathyroides sont visualisés,
individualisés et préservés avec leur vascularisation. Aprés avoir complété la
dissection et la section du ligament thyro-trachéal, 1’ablation de la thyroide se

réalise par I’incision cervicale initiale avec un excellent résultat cosmétique.
- Thyroidectomie Robot assisté :

De nombreux chirurgiens ont mis au point différentes techniques pour
¢viter une cicatrice disgracieuse du cou. Il s'agit notamment de la chirurgie
endoscopique de la thyroide mais qui implique malgré tout une cicatrice

cervicale de petite taille.

Un chirurgien coréen (Dr WY Chung, Séoul) a mis au point une technique
qui se pratique par voie axillaire. Il semble en effet que dans la culture coréenne,
la présence d'une cicatrice cervicale ne soit pas trés bien acceptée. C’est la
raison pour laquelle il a développé une technique « dissimulée » qui a fait
I’objet de nombreux articles depuis 2006. Plus de 8000 patients ont été opérés en
Corée du Sud. Les risques de complications (changement de voix et
hypocalcémie) existent avec ce type de chirurgie mais la vision en 3D et la
précision du geste permettent une dissection plus précise surtout autour du nerf

récurrent et des glandes parathyroides.
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4. Irathérapie :

Le traitement par l'iode 131 est une radiothérapie interne administrée, en
général, par voie orale, Utilisant l'isotope 131 de l'iode, qui se désintégre de
facon prédominante par radioactivité  pour irradier la région du parenchyme
thyroidien, ce traitement fait partie de la prise en charge des cancers thyroidiens
différenciés (vésiculaire et papillaire) .et de 1’hyperthyroidie , il permet de
détruire les cellules thyroidiennes fonctionnant en exces

L’irathérapie est efficace en cas de tumeurs de petit volume. La dose
dépend du stade d’extension locorégionale et a distance ainsi que I’estimation du

volume thyroidien résiduel. La dose ablative chez I’enfant est de I’ordre

d’37MBg/keg.

Les cancers différenciés thyroidiens sont plus sensibles a I’iode 131 chez

I’enfant par rapport a 1’adulte.
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VI. ACCIDENTS PENDANT L'INTERVENTION :

- Les plaies trachéales sont exceptionnelles

- Les plaies cesophagiennes devraient pouvoir étre évitées si on prenait
la précaution de mettre en place une grosse sonde dans 1’cesophage
des qu'il existe un doute sur son envahissement gastrique Elles sont
exceptionnelles et ne s'observent que lors de curages extensifs

descendant dans le médiastin ou lors de sternotomies. (74)

- +32-Un arrachement des veines inférieures est possible, lorsque la

thyroide plonge dans le médiastin

- Les plaies de la carotide sont exceptionnelles et ne s'observent que

lors de I’exérése de cancers tres invasifs

- Les plaies nerveuses concernent essenticllement les plaies

récurrentielles. Le meilleur moyen d’éviter le récurrent est de le voir

- -pneumothorax en cas de goitre plongeant intra-thoracique
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VII. Résultats anatomopathologique :
1. L’examen extemporané :

L’examen anatomo-pathologique extemporané (EE) est un examen a la fois
macroscopique et microscopique rapide apreés congélation d’un fragment
tissulaire prélevé durant I’intervention chirurgicale la réponse diagnostique est
immédiate. L’EE n’est justifié que s’il est susceptible de modifier le
déroulement de I’acte chirurgical (ANES, 1997). La réponse doit rendre compte
de la bénignité ou de la malignité de la lésion et si possible de son type

histologique.

Pour toute Iésion dont le diagnostic est incertain, la réponse est différée
jusqu'a I’examen histologique définitif. Le diagnostic final repose sur I’étude de
coupes apres fixation et inclusion ; elles sont effectué¢es de préférence a partir de

fragments tissulaires qui n’ont pas été congelés.

La sensibilit¢ de I’EE est de I’ordre 60 a 70 %.Le diagnostic des cancers
encapsulés d’architecture vésiculaire lui échappe trés souvent. Dans 5 a10 % des
cancers, le diagnostic de malignité suspecté ou affirmé a la cytologie ne peut pas
étre confirmé sur les coupes a congélation, ce qui impose une réintervention.Si
la sensibilit¢ de I’EE est inférieure a celle de la cytologie, sa spécificité est

supérieure, elle permet de corriger les 3 % de faux positif de la cytologie.
Les renseignements attendus par le chirurgien sont les suivants :
S’agit il d’une 1€sion bénigne ou maligne ?
Habituellement sont exclus de cet examen :

e [Les nodules chauds
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e Les goitres multi nodulaires banaux

e Les hyperplasies

e Les nodules de moins de 10mm de diametre
2.Examen anatomopathologique sur piéece fixée :

L’examen anatomopathologique doit étre systématique devant toute picce
d’exérese, le but est de préciser si la thyroide est déformée par la 1ésion, si celle

—cl1 est uni ou bilatérale, s’il existe des calcifications.

Le role essentiel de I’étude anatomopathologique est la mise en évidence

avec certitude la nature bénigne ou maligne de la 1ésion.

La piece acheminée au laboratoire peut représenter une picce de :
e [Lobectomie
e Lobo-isthmectomie
e Thyroidectomie totale ou sub-totale

-Examen macroscopique :

Elle permet la recherche de nodules, en précisant :
e Lenombre
o Le siege (préciser le lobe et la distance par rapport a la capsule)
e Lataille (le grand diametre),
e La consistance (ferme ou autre)
e La couleur (blanc, beige, grisatre, brunatre...)

e La limitation (encapsulation)
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Sans oublier d’apprécier 1’aspect du tissu thyroidien a distance , ainsi que la

recherche d’éventuels ganglions lymphatiques.

o

Figure 25 : Aspect macroscopique d’un goitre multinodulaire thyroidien (52)

- Examen histopathologique :

L’examen microscopique apres technique conventionnelle (Fixation,
dissection avec choix des prélevements pour les pieces volumineuses,
Imprégnation et inclusion en paraffine, obtention du bloc de paraftine, Coupe du
bloc et mise sur lame de la coupe, Déparaffinage et coloration de la coupe)
permet de confirmer les diagnostics obtenues par ’examen extemporané ainsi

que les résultats de la macroscopie .
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L’examen microscopique permet 1’exploration de plusieurs parameétres :

- La taille des vésicules thyroidiennes :microvésiculaire

macrovésiculaire.

- L’aspect de I’épithélium folliculaire : cuboide, cylindrique aplati ou

pseudopapillaire.
- L’état de la colloide : dense, abondante ou rare
- Le type des cellules folliculaires et leur taille

- L’¢état du noyau : basal, arrondi, ovoide, chevauchant ou en verre

dépoli
- lataille du noyau
- Les nucléoles : visibles ou non
- L’état du cytoplasme : abondant, €osinophile ou réduit
- Laprésence ou non d’atypies cytonucléaires

- La présence d’infiltrats inflammatoires et leur type : lymphocytaire,
plasmocytaire, histiocytaire ou sidérophagique.

- L’état du stroma intervésiculaire : fibreux, myxoide, hyalin,
amyloide ou lymphocytaire.

- La présence de signes de remaniements et leur type : hémorragique,

fibreux, kystique, calcique ou nécrotique.

Cependant selon 1’examen macroscopique et microscopique on pourra
classer les différents types de lésions thyroidiennes selon leurs caractéristiques

anatomo-pathologique :
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a- goitre diffus :

C’est une hyperplasie diffuse de la thyroide, dans laquelle la forme

extérieure de la glande et I’aspect lobulé de la tranche de section sont conservés.

A la coupe, on peut avoir des aspects différents : celui d’un tissu
glandulaire habituel, charnu, de consistance ferme, homogeéne et souple,

représentant le goitre parenchymateux,

parfois on peut observer des vésicules renfermant une sorte de gelée
jaunatre témoignant d’un goitre colloide . Par ailleurs c’est un tissu fibreux
blanchatre et sec correspondant au goitre fibreux. Sur le plan histologique
I’architecture est variable, tantot prédominent les €léments épithéliaux tantot la
colloide. Il s’agit d’une hyperplasie sans ambiguité histologique notable sans

signes de malignité.
Les différents types du goitre diffus sont :
a-1- Goitre simple :

Sur un fond d’hyperplasie diffuse, s’individualisent des nodules
d’architecture macro ou micro vésiculaires. La capsule de ces nodules est faite
de lamelles conjonctives d’épaisseur inégale qui peut étre incompléte car il ne
s’agit pas d’une vraie capsule mais de I’encerclement fibreux d’une zone
d’hyperplasie irréguliere. Il existe d’importants remaniements : hyalinisation,
fibrose, calcifications, hémorragies ... Possibilité¢ de transformation kystique de
certains de ces nodules en kystes séreux vrais provenant de la coalescence de
macrovésicules dont la paroi régresse et se rompt ; seul le revétement interne

persiste entourant une colloide plus ou moins liquéfiée. Les kystes séro-
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hématiques correspondent a 1’hématocele thyroidienne qui se traduit par une

augmentation brusque de volume d'un nodule. (75)
a-2 Goitre amyloide :

Infiltration amyloide interstitielle entrainant une atrophie parenchymateuse

; 1lots d’adipocytes englobés dans I’amylose
a-3 Maladie de basedow :

- Forme non traitée : On observe une triple hyperplasie : - conjonctive, avec
accentuation de la lobulation et hypervascularisation - ¢épithéliale, avec
augmentation du nombre des vésicules qui sont petites ou plus grandes mais
avec des contours plissés formant des végétations. Les cellules sont hautes et
claires, les noyaux tassés les uns contre les autres. La colloide est pale, trés riche
en vacuoles de résorption. - hyperplasie lymphoide sous forme d’infiltrats en

bandes, en croissants, ou véritables follicules lymphoides

-Forme traitée : c’est la forme la plus souvent rencontrée car la chirurgie ne
s’effectue que chez des patients en euthyroidie parfaite apres traitement par Anti
thyroidien de synthése et préparation par Lugol. Plusieurs aspects : - glande
encore hyperfonctionnelle, mais colloide plus abondante - aspect proche de celui
d’un goitre colloide avec vésicules au repos - aspect bigarré avec alternance de

zones hyperfonctionnelles et de zones en involution colloide(75)
a-4 Thhyroidite lymphocytaire chronique d’Hashimoto :

Cest la plus fréquente des thyroidites.Infiltrat inflammatoire
lymphoplasmocytaire avec formation de follicules lymphoides a centre clair qui
va remplacer progressivement les vésicules thyroidiennes qui se retrouvent

atrophiques ou dystrophiques avec métaplasie oxyphile.(76)
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b-.Goitre nodulaire :

En microscope : on observe une hypertrophie des cellules folliculaires, les
vésicules se chargent en colloide tandis que I’épithélium s’amincit, le goitre
devient hétérogéne avec formation de nodules qui vont grossir, se nécroser,

saigner et fusionner donnant tous les aspects de goitres multi nodulaires vieillis.
c- Les tumeurs begnine :les adenomes :

Ce sont des tumeurs bénignes acquises, sous forme de nodules
généralement isolés (contrairement aux goitres). C'est une tumeur bénigne
encapsulée qui montre une différenciation cellulaire de type vésiculaire non

sécrétant sauf adénome toxique.(76)

En microscope, toutes au méme stade fonctionnel. (Au contraire des

goitres multi nodulaire qui ont un aspect polymorphe)

Il y a de nombreuses formes histologiques différentes selon le type

architectural et la taille des cellules.
On va distinguer :
c.1. Padénome normo-folliculaire ou les vésicules sont de taille identique,

c.2. P’adénome macro-folliculaire ou adénome colloide avec des

vésicules tres grosses et remplies de colloide,
c.3. ’adénome micro-folliculaire, quand les vésicules sont petites (feetale)
c.4. ’adénome trabéculaire ou on retrouve des travées compactes,

c.5. P’adénome oncocytaire ou on retrouve de grandes cellules

¢osinophiles

c.6. I'adénome toxique qui sécrete des hormones thyroidiennes.
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Figure 26 : image microscopique regroupant I’aspect histologique de I’adénome
macrofollicualire , ’adénome microfolliculaire , ’adénome trabéculaire et I’adénome

normofolliculaire(76)

d- Les tumeurs malignes :

Dans 99% des cas il s'agit de carcinomes thyroidiens. Ces carcinomes

naissent pour la plupart des thyréocytes (>90%) et plus rarement des cellules C.
d-1 Le carcinome papillaire :

Le carcinome papillaire est une tumeur maligne épithéliale. IL se
caractérise par une architecture papillaire (en arborescence), mais pas toujours

présente car il existe des carcinomes papillaires d’architecture vésiculaire.

Le diagnostic de certitude repose sur la présence de modifications
nucléaires particulieres : les noyaux sont augmentés de volume, Ils ont des

contours sinueux et un aspect irrégulier. Ces noyaux apparaissent fendus en
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‘grains de café’, avec un aspect clarifié¢ en verre dépoli de la chromatine, , la
membrane nucléaire irrégulierement épaissie, les nucléoles plaqués contre la

membrane nucléaire.(75)

t .

Figure27 : aspect microscopique de carcinome papillaire de la thyroide(48)

d-2 Le carcinome vésiculaire :
Tumeur encapsulée ronde ou ovale solide. Couleur gris-brun a la section.

Diagnostic porté sur des critéres architecturaux : infiltration capsulaire

et/ou emboles vasculaires tumoraux. Vésicules avec noyaux atypies
d-3 carcinome médullaire :

Le cancer médullaire de la thyroide est développé aux dépens des cellules

C de la Thyroide.
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En microscope : le cancer médullaire de la thyroide est caractérisé par une
hyperplasie des cellules C, bilatérale dans les formes familiales, I'existence d'un

stroma amyloide et la présence de calcitonine dans les cellules tumorales(77).
d-4 carcinome anaplasique :

Le Carcinome anaplasique est extrémement agressif, il peut é&tre

partiellement ou totalement indifférencié.

Ces tumeurs sont invasives, mesurant plus de 5 cm de grand axe,

remplagant en grande partie le tissu thyroidien.

En microscope : les cellules sont tres peu différenciées voire
indifférenciées, fusiformes. Les atypies nucléaires sont majeures. La nature
carcinomateuse de la Iésion sera identifiée par la mise en évidence d’une
positivité en immunohistochimie du marquage par les cytokératines des cellules

tumorale.
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VIII. SUITES POST-OPERATOIRE:
1. Les suites postopératoires simples :

Dans la trés grande majorité des cas les suites immédiates de 1’intervention

sont tres simples

Immédiatement apres le geste opératoire, le patient reste quelques heures
surveillé en salle de réveil puis regagne sa chambre. Le patient est alors surveillé
avec une prise réguliere du pouls, de la tension artérielle et contrdle du

pansement et de l'aspect de la région cervicale.

Le drainage cervical est retiré le lendemain du geste ou le matin du second

jour post opératoire.

Le patient est encore surveillé quelques heures et peut ensuite sortir & son
domicile avec un traitement antalgique si nécessaire. Selon les recommandations
actuelles en matiere d’antibioprophylaxie, aucune antibiothérapie postopératoire

n’est recommandée.

Le patient est revu vers le 8¢me jour postopératoire, Le chirurgien informe
le patient des résultats anatomo-pathologiques définitifs et vérifie le suivi du
traitement substitutif thyroidien mis en place apres la thyroidectomie totale. . Un
dosage systématique des hormones thyroidiennes est prévu un mois apreés sa

mise en place .(71).
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2. Complications :
-Mortalité :

La mortalité de la chirurgie thyroidienne est extrémement faible. Les déces
sont en général dus a une hémorragie aigue ou a des difficultés d’anesthésie

réanimation.
Morbidité :
2.1 Hématome de la loge thyroidienne :

L’Hématome de la loge thyroidienne est le principal danger post-opératoire
immédiat. Il peut survenir en général au cours des 24 heures qui suivent la
thyroidectomie, le plus souvent pendant les 12 heures qui suivent I’intervention,

sa fréquence est évaluée de moins de 1% des cas.

Il est susceptible de devenir rapidement un hématome compressif

entrainant une détresse respiratoire brutale.

Le danger majeur est représenté par I’hématome sous-aponévrotique de la

loge thyroidienne. Bien qu’il soit une complication rare (78).

Cela nécessite souvent une réintervention, en urgence, du fait de la géne

respiratoire liée a la compression possible de la trachée par cet hématome .

La plupart des hémorragies postopératoires peuvent étre €vitées par une
hémostase peropératoire méticuleuse réalisée plan par plan avec des ligatures

vasculaires.
2.2 Paralysies des nerfs récurrents :

La prévention d’une atteinte récurrentielle est un objectif majeur dans

toutes les chirurgies de la thyroide. Le risque récurrentiel est peu important si on
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considére tous les gestes effectués, mais il est nettement majoré dans les

situations chirurgicales difficiles : goitres plongeants,
reprises chirurgicales, chirurgie de I’hyperthyroidie et des cancers (79).

La technique opératoire est alors 1’élément important a respecter pour

¢viter une atteinte qui peut

Considérablement géner le patient. La dissection systématique du nerf

récurent s’est imposée

comme la meilleure méthode permettant d’éviter les paralysies

récurrentielles (79).

Les paralysies récurrentielles transitoires sont rapportées dans 0,8 a 7 %
des cas mais le taux réel de paralysie récurrentielle transitoire est probablement

plus élevé si on pratique systématiquement un examen laryngé post opératoire.

L’atteinte récurrentielle est unilatérale dans la majorité des cas. Les
paralysies bilatérales sont heureusement trés rares mais exposent le patient a un
risque d’asphyxie immédiat apres I’extubation.

Le taux de paralysie récurrentielle définitive se situe autour de 1 % si on
considere toutes les chirurgies thyroidiennes y compris les cancers. Le risque est

plus important dans la chirurgie des goitres (1,25 %) que dans la chirurgie des

nodules uniques (0,64 %) (80).

Une fois la paralysie récurrentielle mise en évidence, il importe d’effectuer

un bilan phoniatrique et de démarrer une rééducation orthophonique précoce

(81).
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Dans la plupart des cas, méme en absence de récupération motrice, on
observe une amélioration de la fonction vocale et une limitation de la fuite
glottique en quelques mois. Ce n’est que si la rééducation s’avere insuffisante
pour les conditions vocales du patient, et aprés une durée suffisamment longue

qu’il faut envisager un geste chirurgical de correction.

.

Figure 28 :Paralysie récurrentielle droite aprés thyroidectomie.(71)

2.3. Hypocalcémie / hypoparathyroidie :

Les glandes parathyroides, au nombre de quatre, sont situées au contact du
corps de la thyroide, a sa face postérieure, et vascularisées par les artéres

thyroidiennes.
Ces glandes parathyroides secrétent la parathormone (PTH) qui agit sur la

régulation du calcium et phosphore dans le sang.

Apres thyroidectomies totales et subtotales, I’incidence des hypocalcémies
transitoires, définies par une calcémie inférieure & 2 mmol /1 ou de 80 mg/l a
deux reprises pour le calcium total ou inférieur a 1,10 mM/L pour le calcium

ionisé, varie de 1,6 a 50 % selon les équipes (82).
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Le risque est absent dans les lobectomies et les isthmectomies car la
persistance méme d’une seule parathyroide permet la récupération d’une

fonction satisfaisante.

Le diagnostic de I’hypoparathyroidie repose sur le bilan
phosphocalcique réalis€ au cours des 2 premiers jours postopératoires.
En présence d’une hypocalcémie, le bilan est complété par le dosage de la

parathormone, de la 25-OH vitamine D et du magnésium.

Généralement, tout rentre dans I’ordre en quelques jours ou semaines,

spontanément ou grace a un traitement substitutif par calcium.

Les manifestations de I’hypoparathyroidie aigué liées a ’hypocalcémie se
caractérisent par des crampes, fourmillements péribuccales et des extrémités

digitales voire dans les formes plus graves, de crise de tétanie.

Aucun traitement de suppléance n’est administré pour les hypocalcémies
asymptomatiques. L’apparition de paresthésies conduit a [’administration
quotidienne de calcium et de magnésium. La survenue de crampes impose la

mise en place d’un traitement calcique par voie intraveineuse.
2.4. Paralysie du nerf laryngé externe :

La Iésion du nerf laryngé externe est certainement trés sous-évaluée dans

les suites des thyroidectomies .(83)

Le nerf laryngé supérieur peut €tre lésé au cours de la ligature du pdle
supérieur de la thyroide, C’est la raison pour laquelle il est recommandé de
pratiquer des ligatures du pédicule supérieur bien au contact de la capsule car le
nerf laryngé externe peut parfois s’insinuer entre les branches de I’artere
thyroidienne supérieure.

Le patient présente alors une raucité avec une perte dans les aigus et une

fatigabilité de la voix par paralysie du muscle cricothyroidien.

2.5. Une infection locale (abces) :
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L’infection du site opératoire, survient dans moins de 1% des cas.
Son traitement peut nécessiter un drainage sous anesthésie locale ou générale et

un traitement par antibiotiques.
Autres complications :

Une dysphagie ou des troubles mineurs de la déglutition sont fréquemment
rapportés dans les suites d’une thyroidectomie. Ils sont souvent secondaires a

I’inflammation postopératoire des muscles péricesophagiens (84)

Les lymphorrhées, ou séromes, sont favorisé€s par ’exérése de volumineux
goitres, les curages extensifs, les plaies lymphatiques (canal thoracique, tronc
cervico-brachial droit). Une simple ponction suffit le plus souvent a les assécher.
En cas d’écoulement persistant, une réintervention pour ligature du canal

thoracique peut étre proposée.

Une Iésion de la chaine sympathique cervicale, provoquant un syndrome de
Claude Bernard Horner, est rare en cas de pathologie bénigne. Elle est favorisée
par un cou maigre, une hyperextension cervicale exposant la chaine
sympathique plus superficiellement que ne pourrait I’attendre 1’opérateur, ou un
goitre plongeant qui parfois nécessite des manceuvres d’extraction.(Christou &

Mathonn0000et, 2013).

Dans notre ¢étude, les suites post- opératoire n’ont révélé aucune

complication.
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IX. SUIVIES THERAPEUTIQUE:
1. La surveillance :

Goitre familial avec 1ésions bénignes :

La surveillance des patients opérés pour des goitres a deux objectifs:
I’adaptation de I’hormonothérapie substitutive, et le dépistage des récidives

nodulaires.

Pour évaluer les récidives, les patients doivent étre suivis 15 a 20 ans, la

surveillance est clinique, biologique, et /ou échographique.
La fréquence de récidives n’est sans doute pas négligeable

Toutes les récidives ne doivent pas €tre opérées, systématiquement mais

justifient une surveillance. .(64)

Goitre familial avec 1ésions malignes :

Carcinomes différenciés familiaux de la thyroide :

le suivie de CDT a deux objectifs : d’une part, adapter I’hormonothérapie,

et d’autre part, dépister précocement les récidives.

-Apres le traitement initial, le traitement hormonal a base de thyroxine est
institué. La posologie doit étre adaptée trois mois plus tard en fonction du taux
de la TSH. Le but est d’obtenir un taux de TSH bas en I’absence de

thyrotoxicose.

-la surveillance est annuelle, avec I’ examen clinique ,I’échographique
cervicale, et le dosage de thyroglobuline (Tg) pendant le traitement par L-
thyroxine, car 30% des CTD peuvent récidiver des années apres le diagnostic

initial dont 1/3 plus de 10 ans plus tard.
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Carcinomes médullaires familiaux de la thyroide :

En cas de carcinome médullaire de la thyroide ,, I’objectif du suivi est de
détecter le tissu tumoral résiduel, une récidive locale au niveau de la thyroide ou

les aires ganglionnaires, et de détecter les métastases a distance.

En postopératoire le dosage de calcitonine basal permet de dire si 1’acte
chirurgical a été complet ou non, une valeur inférieure a 10 pg/ml attestant de la
rémission. Le test Pentagastrine est indiqué pour la surveillance lorsque la
Calcitonie basale est normale pour détecter une persistance de la maladie ou une
récidive. Il permet d’affirmer la rémission en cas d’absence de réponse de la
Calcitonine, une réponse supérieure a 10 pg/ml étant en faveur de tissu tumoral

résiduel.

Sa répétition annuelle ne présente pas d’intérét : la surveillance doit étre
réalisée par la CT basale, et si celle-ci reste normale, le test Penatagastrine peut

étre réalisé a titre systématique tous les cing ans.(67).
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La pathologie thyroidienne a une forte prévalence, elle est considérée

comme I’endocrinopathie

La plus répandue dans le monde. Elle se présente généralement sous deux

formes, la forme sporadique et la forme familiale.

La forme familiale est fréquente dans notre contexte, il présente parfois de
nombreuses difficultés diagnostiques, ce qui est a 1’origine de problemes de

diagnostic différentiel, ainsi que de prise en charge thérapeutique.

Les maladies thyroidiennes familiales, autoimmunitaires, goitres, formes
familiales de cancer thyroidien différencié reconnaissent un lien de
prédisposition génétique, probablement polygénique, marqué par l'agrégation
familiale, mais sans que les recherches n'aient pu réussir encore a mettre en

évidence de locus ou de géne(s) trés fortement impliqué(s).

Cependant, il s'agit d'un domaine en rapide développement, et qui, grace
aux diverses méthodes d'approches, ¢tudes de jumeaux, de fratries, de liaison ou

recherches de génes-candidats, sera sans nul doute fructueux

A Tl'avenir, les locus identifiés par analyse de liaison et / ou des études
d'association pourraient fournir connaissance des facteurs de risque génétiques

importants pour la maladie génétique.
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ANNEXE | :le score de mallampati :(36)

1:toute laluette et les loges amygdaliennes sont visibles.
2 : La luette est partiellement visible

3 : Le palais membraneux est visible.

4 : Seul le palais osseux est visible.

L'examen doit étre réalisé en position assise. Les classes 1 et 2 présagent d'une intubation a priori
facile, les classes 3 et 4 d'une intubation difficile

ANNEXE Il : FICHE D’EXPLOITATION
-ldentité :

-Nom et prénom :

-Sexe : M F

-age :

-origine géographique :

-consanguinité : oui non

-si oui, le degré :

-ATCDS :

-Personnels :

-Retard psychomoteur : oui non

-Chirurgie thyroidienne : oui non

-Irradiation cervicale : oui \:’ non

-prise médicamenteuse : oui non

-carence iodée : oui non

—familiaux :

U
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-cas similaires : oui non
-dysthyroidie : oui D non D

Si oui laquelle :

-cancer thyroidien : oui non

Si oui lequel :

-Pathologie auto-immune : \:I oui |:| non

Si oui laquelle :

-Signes fonctionnels :

-Date de début :

-Tuméfaction cervicale oui |:| non I:l

-Signes de compression : |:| oui non
Dyspnée oui |:| non
Dysphagie oui non
Dysphonie oui non

-Douleur cervicale oui non

[]

-Signesd’hyperthyroidie oui I:l non

palpitation ,amaigrissement ,thermophobie ,diarrhée ,exophtalmie, tremblement
nervosité

Si autres PP
-Signes d’hypothyroidie oui I:l non I:l

Bradycardie, prise du poids, frilosité, constipation ,retard statural
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-signes physique :

Masse basicervicale oui I:l non

ADP cervicales oui I:l non

-Examens paracliniques :

-Imagerie :

-Echographie thyroidienne :

-Radiographie cervico-
Caractere plongeant : oui non
Calcification : oui D non

[]

-Scintigraphie :
-tomodensitométrie :
-Biologie :

TSHus : T4L : T3L :

thoracique :

[ ]
[]

|:| Trachée :

comprimée

Thyrocalcitonine : AC anti-récépteurs de la TSH :

ACantithyroglobuline: AC anti-thyropéroxydase:

—-cytoponction:

-Diagnostic retenu :

-Traitement :
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Médical pré-opératoire :

Hormonothérapie substitutive oui

Hormonothérapie frénatrice : oui non

Irathérapie
non

O OO

[ ]
non |:|
[]
[]

Antithyroidiens de synthese : oui non

Chirurgical :
Lobo-isthmectomie :

Thyroidectomie subtotale :

Thyroidectomie totale :

OOy

Examen extemporané :

Curage ganglionnaire central :

Curage ganglionnaire bilatéral :

HREIN

Curage ganglionnaire unilatéral :

Médical post-opératoire :

[] [ ]

Hormonothérapie substitutive : oui non

[]

Hormonothérapie frénatrice : oui D non D
Irathérapie : oui D non

Radiothérapie externe : oui non

[]
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Chimiothérapie : oui D non

-Anatomopathologie :

-Suivi et évolution :

Evolution a court terme :

Favorable : D
Défavorable :

Complication post-opératoire :

[]

Hématome de la loge thyroidienne D

Hypoparathyroidie D

Paralysie récurentielle D
D Complication infectieuse +suppuration de la paroi

Déces

Evolution a long terme :

Paralysie récurrentiellle
Hypoparathyroidie

Récidive

L OO0

Perdue de vue

Date

TSH us

Thyroglobuline

Calcémie

Calcitonine

Echographie
thyroidienne
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RESUME

Titre : Les goitres familiaux chez ’enfant
Auteur : TAOUFIK HANAN
Mots-clés : Enfant —Goitre familial -Traitement médical-Traitement chirurgical.

Introduction : Le but de notre étude est de faire le point sur la place de la chirurgie et
de ses indications dans le traitement des goitres familiaux chez I’enfant, a travers 1’évaluation
d’une série rétrospective de 5 cas d’enfant atteints de goitre familial traités au service de
chirurgie pédiatrique « A » de I’ HER , colligés entre décembre 2012 et décembre 2017

Matériel et méthodes -Durant cette étude, on a constaté¢ que 1’dge moyen de nos
patients est de 11 ans et 4 mois ,avec une prédominance féminine a 60%, La tuméfaction
cervicale antérieure est le motif de consultation le plus fréquent

Apres un examen clinique complet, les explorations paracliniques sont représentées par
I’échographie thyroidienne ainsi que la radiographie du thorax prenant le cou et un bilan
hormonal qui ont été pratiquées chez les 5 patients, le traitement chirurgical a été retenu dans
tous les cas

Le geste réalisé est la thyroidectomie totale
Les suites opératoires €taient simples pour tous les patients .

Résultats : A la lumicre de ces résultats, nous insistons sur le fait que le dépistage
précoce des goitres familiaux, permet une meilleur prise en charge thérapeutique

Il semble y’ avoir un large consensus pour toujours tenter en 1¢ére intention le traitement
médical.

L’indication chirurgicale face au goitre familial chez I’enfant reste limitée. Ainsi le
risque de séquelles n’a pas totalement disparu et certaines complications restent redoutables.
La principale précaution est de n’intervenir chirurgicalement qu’aprés avoir posé une
indication indiscutable.

Conclusion :Les goitres familiaux peuvent étre considérés comme une entité clinique
particuliére, une analyse génétique rigoureuse de ces formes familiales pourrait permettre
d’individualiser la prise en charge des goitres familiaux chez I’enfant .
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SUMMERY

Title : Child’s familial goiters
Author : TAOUFIK HANAN

Key words :Child- Familial goiter- Medical Treatment-Surgical Treatment

Introduction :The purpose of this study is to highlight the place of surgical support,
and its indications in the treatement of child’s familial goiters, through the retrospective
evaluation of a serie of 5 cases of childs with familial goiters, belonging to the same family
treated in « A » surgical pediatric service of Rabat child hospital, compiled between december
2012 and december 2017.

Material and methods :During this study, we osberved that the middle age of our
patients is 11 years and 4 months, with boudaries going from 8 years and 6 months to 15
years,with clear female predominance. up to 60% ,Anterior basi-cervical swelling is the most
frequent reason for consultation.

After a complete physical examination, paraclinical explorartions are represent by
thyroid ultrasound and chest X-ray on the neck, and a hormonal balance that were performed
for both patients, surgical treatement have been selected in all the cases.

The gesture performed in both patients is total thyroidectomy.

The postoperative course was simple for all patients .

Results:In the light of those results and of the review of the literature , we insist on the
fact that early detection of familial goiters allows a better therapeutic care.

There seems to be a broad consensus to always attempt first-line medical treatment.

Surgical indication for familial goiter in children remains limited.

Thus the risk of sequelae has not completely disappeared and some complications
remain daunting.

The main precaution is to intervene surgically only after having given an indisputable
indication

Conclusion :Familial goiters can be considered as a particular clinical entity, a rigorous
genetic analysis of these family forms could make it possible to individualize the management

of goiter in children.
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m'engage solennellement a consacrer ma vie au service de [humanité.

>

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont

dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes

malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir ['honneur et les nobles

traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
considération politique et sociale ne s'interposera entre mon devoir et mon

patient.
Je maintiendrai le respect de la vie humaine dés la conception.
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