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RESUME :

La sclérose tubéreuse complexe est une phacomatose autosomique dominante, caractérisée par le
développement de tumeurs bénignes a type d'hamartome astrocytaire dans différents organes.

Nous rapportons le cas d'un homme de 30 ans, suivi depuis l'enfance pour une sclérose tubéreuse
complexe avec retard mental.

INTRODUCTION :

La sclérose tubéreuse complexe est une affection congénitale rare qui souligne la multiplicité des
organes touchés. Sa prévalence est estimée en moyenne a 1/10 000 naissances vivantes.

Il s'agit d'une phacomatose autosomique dominante caractérisée par le développement de
plusieurs hamartomes astrocytaires dans différents organes. Les manifestations cliniques sont
généralement observées avant 'dge de 20 ans. [1]

Notre travail concerne un homme de 30 ans, qui a bénéfici¢ d'un traitement chirurgical pour ses
1ésions faciales avec une excellente évolution post-opératoire en seulement 3 mois.
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OBSERVATION :

Le patient nous a été adressé pour une prise en charge chirurgicale de ses lésions faciales.
L'examen clinique a objectivé plusieurs 1ésions angio-fibromateuses et nodulaires au niveau du visage,
concentrées au niveau du menton et des régions para-latéro-nasales bilatéralement (Figure 1), des
taches achromiques au niveau des troncs ainsi que des tiches cutanées brun-jaunatre dans la région
lombaire.

N
Figure 1 : Lésions nodulaires angio-fibromateuses para-latéro-nasales et mentales

Le patient a bénéfici¢ d'une ablation chirurgicale des Iésions faciales au bistouri électrique
(Figure 2).

L’évolution a ¢t¢ marquée par un excellent résultat post-opératoire en seulement 3 mois
permettant une bonne insertion sociale du patient. (Figure 3)
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Figure 2 : Image peropératoire apres la résection Figure 3 : Evolution postopératoire aprés 3 mois
des 1ésions du c6té droit



DISCUSSION :

La sclérose tubéreuse complexe (STC) est une maladie congénitale a hérédité autosomique
dominante, a expressivité variable d'un sujet a l'autre. Son diagnostic reste clinique, basé¢ sur
l'association, d'au moins deux localisations hamartomateuses dans les différents organes cibles, dont la
rétine, la peau, le cerveau, les reins (60% des cas) et le ceeur. (3)

Les signes neuroradiologiques sont un élément clé du diagnostic et font partie des criteres
diagnostiques du SCC.

Les manifestations cutanées sont les plus fréquentes, apres les manifestations neurologiques, et
sont représentées principalement par des taches achromiques et par des angiofibromes sont
pathognomoniques du SCC et sont retrouvés dans 80 a 90% des cas (5), distribuées bilatéralement et
symétriquement au niveau médio-facial, principalement au niveau des sillons naso-géniens, et peuvent
s'étendre vers le front et le menton. (2) On peut également observer des fibromes péri-unguéaux
(Koenen) dans les pieds, qui sont pathognomoniques [6, 7].

L'atteinte cardiaque se manifeste par la présence de rhabdomyosarcomes qui sont souvent
asymptotiques, mais qui peuvent simuler des cardiomyopathies(8). Les patients atteints de SCC
présentent également un risque élevé d'anévrisme artériel en raison de la perte de fibres ¢lastiques dans
la paroi artérielle [9]. L'atteinte oculaire est décrite comme un hamartome ou un phacome rétinien [9].
Les lésions osseuses sont souvent des 1ésions kystiques et sont généralement asymptomatiques [10].

Le diagnostic neuroradiologique du SCC se fait avec le Scanner C- C+, il montre les anomalies
dans 95% des cas. L'IRM a une sensibilité supérieure pour leur détection. (11)

Le traitement est symptomatique, visant a améliorer la qualit¢ de vie pour permettre une
meilleure réinsertion sociale. Un traitement antiépileptique est souvent nécessaire. [12]. Un traitement
chirurgical esthétique peut étre proposé pour certaines l€sions cutanées comme ce fut le cas pour notre
patient. Les patients doivent bénéficier d'un suivi multidisciplinaire régulier
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