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La neurofibromatose type est une maladie autosomique dominante 

responsable de multiples atteintes dermatologiques, neurologiques et 

vasculaires. L’hémothorax spontanée est une complication rare et grave 

décrite au cours de la neurofibromatose type 1. Nous rapportons le cas 

d’une jeune patiente âgée de 36 ans suivie pour la neurofibromatose 

type 1 ayant subi une reprise d’une cicatrice supra claviculaire un jour 

avant son admission au service de déchoquage, admise dans un état de 

choc hémorragique. 
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Introduction:- 
La neurofibromatose de type 1 est une maladie autosomique dominante caractérisée par de multiples troubles 

dermatologiques, neurologiques et vasculaires. La prévalence des lésions vasculaires chez les patients atteints de la 

NF-1 varie de 0,4 à 6,4 % selon les grandes séries cliniques rapportées précédemment (1). L'hémothorax spontané 

est une complication rare mais potentiellement mortelle de la neurofibromatose de type 1 (2_3_4) qui nécessite une 

prise en charge dans les plus brefs délais. 

 

Observation:- 
Il s’agit d’une patiente âgée de 36 ans, ayant comme antécédant une neurofibromatose de Recklinghausen et j1 post 

opératoire d’une reprise chirurgicale d’une cicatrice supra claviculaire, admise au service de déchocage en état de 

choc. 

 

La patiente a présenté à domicile un malaise et des vomissements  

 

A son admission :  

Elle était consciente avec un score de Glasgow à 15, elle présentait une pâleurcutanéo muqueuse, une polypnée à 45 

cycles par minute avec respiration paradoxale, des marbrures et une froideur des extrémités et des taches café au lait  

 

Après monitorage :  

la pression artérielle était à 80/40 mm hg avec une PAM à 52mmhg  

 

La fréquence cardiaque à 140 battements par minute, la SpO2 à 92%. 

 

L’examen a révélé un syndrome d’épanchement pleural droit avec une abolition des murmures vésiculaires.  

 

L’hémoglobine  était à 9,3 avec un taux de prothrombine à 55%. 
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L’évolution était marquée par l’installation rapide d’une instabilité hémodynamique, ce qui a motivé l’intubation et 

l’introduction de la noradrénaline. 

 

Une fast échographie pleurale était réalisée au lit de la patiente vue la détérioration de l’étathémodynamique, qui a 

objectivé un épanchement pleural droit de grande abondance avec réalisation d’une ponction pleurale qui a ramené 

un liquide hématique.Une transfusion de 5 CG et de 5 PFC a été faite associée à l’acide tranexamique. 

 

Le drainage pleural a ramené 1000 ml  

 

La patiente était acheminée en urgence au bloc opératoire pour thoracotomie. 

 

La patiente est décédée sur table opératoire avant la thoracotomie. 

 

Discussion:- 
La neurofibromatose type 1 également connue sous le nom de maladie de Von Recklinghausen, est la plus fréquente 

des phacomatoses. Elle se transmet selon un mode autosomique dominant et présente une pénétrance quasi-complète 

à l'âge de 8 ans. Le gène responsable de la maladie, un gène tumoral suppressif, est situé sur le bras long du 

chromosome 17  [5_6]. 

 

Le gène NF-1, la neurofibromine, partage une homologie séquentielle et fonctionnelle avec l'oncogène ras, un gène 

suppresseur de tumeur. Par conséquent, la perte de neurofibromine entraîne une augmentation de la signalisation 

mitogénique et conduit à une augmentation de la prolifération ou de la différenciation cellulaire. C'est pourquoi la 

mutation du gène NF-I est associée à de multiples néoplasmes, le plus souvent des tumeurs malignes de la gaine des 

nerfs, des tumeurs myélogènes et des tumeurs de la peau, leucémies,phéochromocytomeet neurofibromes 

(7_8_9_10). 

 

L'hémothorax spontané est une complication rare et potentiellement fatale de la NF1 ,qui peut révéler des 

manifestations vasculaires de la maladie au niveau des vaisseaux de différentes tailles. Reubi (11)a classé 

l'histologie vasculaire en formes intimales, anévrismales ou fusocellulaires. D'autres auteurs pensent que les lésions 

vasculaires se développent soit par la prolifération des nerfs à l'intérieur des parois des vaisseaux, soit par la 

compression ou l'invasion par des neurones,Soit par la compression ou l'invasion par des tumeurs neurales. (8) 

 

Le choc hémorragique  est responsable en grande partie de la mortalité́ de la maladie .   

 

L'embolisation endovasculaire des anévrismes artériels est généralement considérée comme le traitement de choix 

dans une situation hémodynamique stable, car elle est moins invasive et plus efficace que l'interventionchirurgicale 

[12,13,14,15]. La thoracoscopie vidéo-assistée peut être une alternative pour évacuer un hématome, en particulier 

après avoir contrôlé le saignement, par exemple par des mesures endovasculaires. Lors de la prise en charge initiale 

d'une hémorragie aiguë ou même non contrôlée, la videothoracoscopie ne semble convenir que dans des cas 

exceptionnels. [13] 

 

Un autre patient a présenté un hémothorax spontané dû à une source de saignement inconnue, comme observé dans 

le cas Pulivarthi, et al était pris en charge par le facteur VII activé recombinant (Novoseven 90 μg/kg) après une 

tentative chirurgicale pour arrêter le saignement. (16) 

 

Dans le cas Zacarias Föhrding et al (17). Le patient est entré directement en choc hémorragique et qu'une 

stabilisation insatisfaisante de la situation hémodynamique n'a pas permis de réaliser une angiographie, une 

thoracotomie immédiate a été envisagé. 

 

Chez  notre patiente, nous n’avons pas pu réaliser des examens radiologiques ainsi que la thoracotomie exploratrice 

pour déterminer l’étiologie de l’hémothorax vue l’instabilité hémodynamique.

 

Conclusion:- 
L’hémothorax spontanée est une complication décrite de la neurofibromatose dans la littérature ,qui engage le 

pronostic vital. La prise en charge doit être précoce et rapide, l’étathémodynamique du patient permet de guider 

cette prise en charge. 
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