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ABSTRACT

La neurofibromatose de type 1 est une maladie génétique qui se manifeste par I’apparition de Iésions cutanées et de
tumeurs situés le long des nerfs appelés neurofibromes.sa prévalence est d’une personne atteinte sur 3000 a 4000.
Les lésions commencent a apparaitre deés 1’adolescence et se situent essentiellement au niveau cutane. Les
complications sont en rapport avec le nombre la taille et la localisation des Iésions. Le diagnostic est
principalement clinique. La grossesse semblent etre un facteur d’aggravation du pronostic 1ésionnel, toutefois, le
nombre réduit des récentes études ne permet pas de retenir avec certitude une corrélation entre 1’état gravide et la
survenue des neurofibromes .Nous rapportant le cas d’une marocaine de 23ans a 34 semaines d’aménorrhée , suivie
depuis son jeune age pour neurofibromatose de type 1 , et qui décrit une notion d’aggravation de I’atteinte cutanée
depuis la début de sa grossesse. Nous discutons dans notre étude les principaux facteurs responsables de
I’apparition et de 1’aggravation des lésions lors de la grossesse, ainsi que les différentes complications pouvant

engager les pronostique maternel et feetal.
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INTRODUCTION

La neurofibromatose de typel (nfl) ou maladie de Von
Recklinghausen est une maladie génétique, prédisposant
au développement de tumeurs du systéme nerveux. La
prévalence de la nfl est 1 naissance sur 3000 & 4000.™

Il s’agit d’une maladie autosomique dominante lié a une
mutation du gene nfl situé au niveau au chromosome 17
codant pour la neurofibromine qui régule la prolifération
des cellules souches neuronales.!?

Les manifestations cutanées sont les plus constantes et
les plus précoces, dont les principales sont les macules
ou taches café au lait, les taches lenticulaires ou de
rousseur, et les neurofibromes cutanés et pléxiformes;
d’autres localisations sont rencontrées lors de la NF1 il
s’agit d’atteintes oculaires, neurologiques, 0SSeuses,
viscérales, endocriniennes et vasculaires.

Il a été suggéré que les lésions cutanés et notamment les

neurofibromes augmentent de nombre et de volume au
cours de la grossesse.”! Des complications maternelles et
feetales ont également été observées chez des femmes
enceintes suivies pour Nf1.1!

Le but de notre étude est d’objectiver I’impact de la

CASE REPORT

Parturiente de 23 ans, primigeste primipare, suivie en
consultation pour neurofibromatose sur grossesse de 34
semaines d aménorrhée.

La patiente décrit des lesions cutanées apparues a partir
de I’age de 13 ans, suivant une cinétique de croissance
progressive sans notion d’éxacérbation, et qui ont
commencés a augmenter de nombre et de volume au
cours des 2 premiers trimestre de fagon marquée, tant dis
qu’au 3 trimestre leurs aspect demeura stable.

Mise a part la géne esthétique, et de rare épisode
prurigineux, aucun épisode douloureux ou autres signes
en rapport avec une localisation secondaire n’ont été
décrit.

Sur le plan clinigue ; les lésions apparaissent sous formes
de multiples taches lentigines ou de rousseurs reparties
sur I’ensemble de labdomen (figurel), du thorax et du
dos (figure2), mais également au niveau du pli de I’aine,
du creux axillaire, sous le bras et le cou; des macules
café au lait au diametre plus large ayant la méme
disposition; les neurofibromes cutanés se présentaient en
nombre plus réduit occupant surtout le bas du dos et la
poitrine (figure3 4) sous forme de surélevation de la peau

gravidité sur la croissance et développement des prenant parfois un aspect pédonculé; aucun
neurofibromes en précisant les différents facteurs mis en neurofibromes pléxiformes n’a été constaté;

cause, ainsi les principaux retentissements maternels et

foetaux;
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L’examen oculaire ne montrait pas d’atteinte palpébrale
ou orbitaire avec absence de nodules de lisch au fond
d’ceil.

Les examens neurologique, articulaire cardiovasculaire
gtaient sont particularités.

La patiente s’est présentée aux urgences pour RPM a 36
sa sur présentation céphalique, une césarienne d’urgence
fut réalisée sur souffrance feoetale aigue décelée a
I’enregistrement du rythme cardiaque feetale

Figure 1:

Figure 2 :

Figure 4 :

DISCUSSION

La Nfl est une pathologie proliférative caractérisée par
le développement de tumeurs cutanées au dépend du
tissu nerveux; Les récentes études menés sur la
grossesse chez les femmes porteuses de NF1 n
aboutissent pas a des resutats similaire

Well et al® suggerent que la croissance des PNF et CNF
chez les femmes enceintes n’est pas significativement
différente du reste du groupe. Tant dis que Hussein et
al” décrivent une augmentation considérable du nombre
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des lésions cutanées, conformément au résultat observé
chez notre patiente.

La grossesse s’accompagne de nombreuses modifications
hormonales qui seraient responsable de la croissance des
neurofibromes.’®! En effet le taux sanguin des hormones
stéroides, 17b estradiol, testostérone (M),
progestérone(P4) augmentent de fagon significative pour
ensuite diminuer progressivement des les premiers jours
du postpartum.'M® ’E2 possede un pouvoir prolifératif
alors que la progestérone joue un role dans la
différentiation et la modulation de I’action de I’E2,
comme effet commun une induction de I’angiogénése.
Skayem et al.* ont pus constatés que les poussées des
neurofibromes étaient plus maquées chez les femmes
mettant la lumiére sur le caractére hormono-dépendant
de la nfl.

Par ailleurs Flshbein et al'*?l ont mis en évidence une
suréxpression des récepteurs androgéniques au cours de
nfl prédisposant ainsi a une réponse excessive aux
hormones stéroides. Le taux du 2Methylesadiol
métabolite de I’E2 augmente durant la grossesse, ce
derniers participant dans le mécanismes
antiangiogénique antitumorigéne et antiapoptotique
existe a des niveaux faible chez les patients NF1.% il
serait également impliqué dans le processus de
transformation maligne selon Posma et al.l*®!

Le taux élevé au cours de la grossesse de certains de
facteurs de croissances, seraient impliqué dans la
tumorogénése des neurofibromes.!”]

Les complications vasculaires de la nfl doivent étre
recherchées systématiquement au cours de la
grossesse .Il a été prouvé que le déficit en
neurofibromine altére les mécanismes régulateurs de
I’angiogénése exposant ainsi a des complications
vasculaires.'! Des anomalies de structures a type
d’anévrysme d’atteinte de la paroi vasculaire par le tissu
neurofibromateux voire des ruptures artérielles ont été
décrit™ La grossesse menée sur nfl aggrave le
pronostic maternel et feetal, des complications a type
d’HTAG de préeclampsie retard de croissance intra-
utérin, d’accouchement prématuré peuvent survenir,
comme le révéle ’étude de Terry et AL."® ou un grand
nombre de complications vasculaires ont été observé
chez les femmes enceintes porteuse de nfl. la souffrance
feetale observée chez notre patiente semble étre en
rapport avec une atteinte du lit vasculaire révélée au
doppler ombilical et a I’enregistrement du rythme
cardiaque pathologiques.

CONCLUSION

Les lésions cutanée principales manifestations de la
NF1, semblent avoir un caractére hormono dépendants, il
est donc évident que la grossesse prédisposerait a une
augmentation du nombre et du volume de neurofibromes.
Les complications notamment vasculaire pouvant
engager le pronostic maternel et obstétrical, il est

important de faire une surveillance rapprochée avec une
prise en charge précoce des femmes enceintes au cours
de la neurofibromatose type 1.
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