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Insuffisance Hypophysaire Hormonale Multiple - Livr et N11

Cette brochure a été concue a l'origine par Fernando Vera et le Professeur Gary Butler a
I'Institut des Sciences de la Santé, Université de Reading, Reading, Grande-Bretagne
(2006). Certaines parties du texte sont extraites ou adaptees a partir d’'une serie de livrets
sur la « Croissance et les maladies de la Croissance » (3°™° édition, 2000) écrite par le Dr
Richard Stanhope (Middlesex Hospital, London) et Madame Vreli Fry.

Toutes les illustrations sont créées et produites par Fernando Vera. Traduction assurée
par le Dr Anne Fjellestad-Paulsen MD, PhD (2009) et I'eéquipe du Centre de Référence des
Maladies Endocriniennes de la Croissance (Hépital Robert Debré, Paris).

Cette brochure fait partie de la série des brochures « Maladies Endocriniennes ».

Ces livrets sont disponibles sur les sites : www.crmerc.aphp.fr
www.sfedp.org/index.php
WWWw.eurospe.org
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Introduction

Ce livret présente plusieurs aspects des Insuffisances Hormonales Hypophysaires et
leurs traitements. Il y a d’autres livrets dans la collection des maladies endocriniennes qui
donnent plus d’informations sur chaque déficit hormonal.

Qu’'est-ce que les Hormones ?

Les hormones sont des « messagers » utilisés dans le corps, chacune ayant une action
spécifique. Elles sont responsables de la régulation de processus variés dans le corps
comme la croissance, la faim, la soif, la reproduction, la composition corporelle, le
métabolisme et le bien-étre. Les hormones sont produites dans deux parties du cerveau,
appelées hypothalamus et la glande hypophyse. Un taux bas d’hormones résulte
généralement d’un probléme dans I'une ou l'autre de ces glandes ou les deux.

Glande
hypophyse

Hypothalamus

Qu’est-ce que I'Insuffisance Hypophysaire Hormonale Multiple ?

L’Insuffisance Hypophysaire  survient quand le cerveau n’arrive pas a produire une
guantité suffisante d’hormone. Il peut s’agir de certaines des hormones suivantes ou
toutes :

* L’Hormone de Croissance (HC ou GH) : elle fait grandir I'enfant et permet une
composition corporelle et un métabolisme adéquat.

» Gonadotrophines (FSH et LH) : elles sont responsables de la puberté et contrdlent la
fertilité. Elles permettent la production des Hormones Sexuelles par les ovaires ou les
testicules.

* Les Hormones Thyroidiennes (TSH) : elles contrélent la vitesse a laquelle le corps
grandit et travaille (métabolisme) en permettant la production des Hormones
Thyroidiennes par la glande thyroide.

* L’Hormone adrénocorticotrope (ACTH) : elle permet a I'organisme de bien réagir en
cas de stress, elle contrdle la production du Cortisol par les glandes surrénales, elle
aide & maintenir un niveau correct de glycémie pour la dépense énergétique et permet
le maintien des composantes vitales.

* L’Hormone antidiurétique (HAD) : elle contrble la quantité d’'urine produite. Elle est
secrétée par la glande post-hypophyse.
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Quelles sont les causes de I'Insuffisance Hypophysa ire Hormonale Multiple ?

Dans beaucoup de cas, aucune cause n’est retrouvée. Dans d’autres cas, cette
insuffisance multiple provient d’'une anomalie congénitale, génétique et/ou malformative de
'hypothalamus et/ou de [I'ante-hypophyse et/ou de la post-hypophyse, ou cette
insuffisance peut étre secondaire a une radiothérapie du cerveau ou a une atteinte de la
glande hypophyse ou de I'hypothalamus due a un kyste, a une tumeur ou étre secondaire
a une intervention chirurgicale.

Généralement, la premiere hormone déficitaire est 'hormone de croissance (et I'lGF-I).
Cette insuffisance est ensuite suivie par un déficit en hormones gonadotrophines, en TSH
et hormones thyroidiennes et éventuellement en ACTH (et cortisol). Ces insuffisances
hormonales surviennent a un moment variable d’un individu a l'autre. Chez certains sujets,
les insuffisances hormonales s’installent rapidement alors que chez d'autres elles
n'apparaissent qu’au bout de nombreuses années.

Comment traiter I'Insuffisance Hypophysaire Hormona le Multiple ?

Comme déja mentionné, I' Insuffisance Hypophysaire Hormonale Multiple est le résultat du
déficit de plus d’'une hormone. Le traitement consiste a donner des hormones synthétiques
de substitution. La forme synthétique est similaire a la forme naturelle mais a une durée
d’action plus longue.

- Déficit en hormone de croissance : la principale fonction de cette hormone est de
stimuler la croissance. Cependant, cette hormone a d’autres fonctions importantes
chez I'enfant et chez l'adulte puisqu’elle permet le maintien de certains parametres
métaboliques et de la composition corporelle. Le traitement se fait par injection sous-
cutanée. Chez l'enfant, la réponse au traitement est évaluée en mesurant
régulierement I'enfant. Chez I'adolescent et les jeunes adultes, d’autres méthodes
peuvent inclure la mesure de la masse musculaire, de la masse grasse, de la densité
osseuse et globalement la qualité de vie.

» Déficit en gonadotrophines (FSH, LH) : ces hormones sont nécessaires pour le
développement de la puberté. En cas d’insuffisance, le traitement comprend des
hormones sexuelles de substitution.

Chez les garcons, il faut donner de la testostérone en injection et plus tard des
applications par voie cutanée sont possibles.

Chez les filles, de [l'cestradiol (en comprimés ou par voie cutanée) et de la
progestérone. Chez l'adulte dans les 2 sexes, un traitement supplémentaire est
nécessaire pour permettre la fertilité. Ce traitement est plus complexe et est assuré par
des injections de GnRH ou des gonadotrophines selon un schéma déterminé.
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Déficit en hormones thyroidiennes (TSH) . une insuffisance de ces hormones
conduit & une sous-activité de la glande thyroide. Ceci va avoir des conséguences sur
la croissance et aussi ralentir beaucoup d’autres fonctions mentales et métaboliques.
Le traitement de remplacement se présente sous forme de comprimé.

Déficit en hormone adrénocorticotrope (ACTH) . cette hormone aide a produire le
cortisol. Ceci est important pour permettre a I'organisme de réagir aux stress, pour le
bien-étre et pour maintenir une bonne tension artérielle et un taux stable de glucose
dans le sang. Le traitement substitutif est généralement donné sous forme de
comprimeés.

Chez l'enfant, une vitesse de croissance correcte prouve que la dose donnée est
adéquate. Si la dose est trop forte, la vitesse de croissance va ralentir.

Déficit en hormone antidiurétique (ADH) : cette hormone, appelée également
vasopressine, est responsable du maintien de la balance hydrique du corps. Sans
vasopressine le corps ne peut retenir 'eau méme si nous buvons de grandes
guantités. Un déficit de cette hormone conduit & un état appelé « diabéte insipide »
ou « diabete a I'eau ». Le traitement du diabete insipide se fait par de la DDAVP
(MINIRIN) en comprimé, par spray nasal ou encore par un patch a faire fondre sous la
langue.

Quand I'anomalie siége seulement sur la post hypophyse, le diabéte insipide peut-étre
isolé.

Comment prédire cette Déficience Hormonale Multiple chez les enfants ayant
un déficit en hormone de croissance?

Il est difficile de prédire quels enfants, parmi ceux ayant un déficit en hormone de
croissance, vont développer d’autres insuffisances hormonales.

Parfois, nous pouvons étre aidés par des examens radiologiques spécifiques, un scanner
cérébral ou une IRM (Imagerie par Résonance Magnétique). Ces examens vont montrer la
taille et 'apparence de la glande hypophyse. Ainsi, ces examens peuvent aider a un
diagnostic. Les enfant qui ont une anomalie du développement cérébral (par exemple une
dysplasie septo-optique) vont généralement avoir une déficience hormonale multiple.

Certains enfants vont avoir les symptomes suivants :

Un ralentissement de la vitesse de croissance.
Une hypoglycémie (taux bas de glucose dans le sang).

Une absence de puberté spontanée.
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Les premiers tests vont évaluer la fonction hypophysaire et déterminer combien
d’hormones sont insuffisantes. Cependant, d’autres déficits en hormones peuvent survenir
apres plusieurs années. A cause de cela il peut étre nécessaire de répéter ces tests
régulierement.

Les taux hormonaux au moment de I'dge de la puberté doivent étre vérifiés car un
traitement supplémentaire peut étre nécessaire. Ces contréles permettront d’adapter la

prise en charge et les traitements pendant toute la vie. Un autre contrble sera fait quand la
croissance sera terminée.

Quelles sont les autres sources d’informations util es?

Le but de cette brochure est de proposer une information de base sur I'Insuffisance
Hypophysaire Hormonale Multiple.  Pour de plus amples informations, vous pouvez vous
renseigner aupres des organismes suivants :

* La Société Francaise d’'Endocrinologie et Diabétolog  ie Pédiatrique (SFEDP)

www.sfedp.org/index.php

» La Société Européenne d’Endocrinologie Pédiatrique (ESPE)

www.eurospe.orqg/
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* Centre de Référence Maladies Endocriniennes de la C  roissance
(C.R.M.E.R.C))

Hépital Robert Debré

48 boulevard Sérurier

75019 PARIS

Téléphone secrétariat : 01 40 03 41 20

www.crmerc.aphp.fr

» Carte de Soins et d’'Urgence (éditée par le Minister e de la Santé)

www.sante-sports.gouv.fr/dossiers/sante/maladies-rares

(Annexe I — Carte Insuffisance Surrénale)

» La Société Frangaise d’'Endocrinologie ( SFE)

www.endocrino.net

e Orphanet

www.orpha.net

- Rubrigue — Recherche simple : « Insuffisance Surrénale »
- Rubrigue — Maladies rares  : « liste alphabétique »

e Grandir

www.grandir.asso.fr

« Hormone Foundation

www.hormone.org

Vous pouvez également consulter votre médecin pres de votre domicile pour des
informations complémentaires.

27/4/2009



« Carte de soins et d'urgence (Insuffisance surrénale )

 Recommandations en cas d’'urgence — Regles d’or
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Uinsuffisance surrénale aigué est la
principale complication dela maladse, Elle
peut survenir lors d’ume intervention
chirurgitale, d'un accouchement, d'une
infection, de soins dentaines, d'un stress,
d'une émotion, mais dossi spontanément.

1-Ne interrompre le traite-
ment substitutif guotidien et

wvoillez & faire ‘obzerver un régime:

normalement  salé
CHOORNSTENCE;
2- Evoquer le diagnastic d'insuf-

B Toute.

fisance surrénale aigué dés les

premiers signes d'alerte, asthiénie
inhabituefie, perte o' apptit, nausées;
Sups, céphalées, premiers signes de
déshydeatation, perte de poids,
hypotension,

= Doibles ou tripler-bes doses dhydro-
corisone &l assure-vous de ["amélo-
ration clinique raide.

» En cas de survendeds dgnes de gravine
ou en I'sbsence d'amalioration rapide,

hospitaliser immédiatement le matade

et prandre contact avec | médecin
assurant la prise en charge habiruetle,
= Hechenchar un [acteur favorisant (infec-

tion intercurrente, fraumatisme...) el

ey

» Atteridre Famélioration’ clinique et

I'afficacitd duy traitement du facteur

« hospitaiser le malade (sppel du 1500
du 112),

» debuter un tratement d'hémesuctinate
hydrocortisone {1 ampodle de 100mg
= 2 i, par vose parentérale, si possiole
avent b transfert & la dose de - chez
Fenfant : 7 mg/ko/6 4 Bhan 1M ou /4
dhhanly

chez Padulte: 100 mg en 1M puls
S0mg/Eh en M ou S0mgidh en V.

« €0 <35 de déficit mindralocorticoldes
associé, administrer I'Acdate de
Deésoxycorticostérane, (smpoule de
10'mg =1 mi}, 1 dose par vole IM par
Mh(tmg<lan;:2mgde 145,
3mgde6a 10ans ;4 mg > 10 ans;
Eilmr-rrgdlﬂi.ﬂute}

w mainteniv Ihémodynaminue  stable,

ﬂqwgfcénﬂeﬂmnwwhs

peﬂes hjﬂ'wé{mruﬁquuespa:me
intraveineuse (surveance de la ghyoémee,
du ienogramme sanguin et de I'ECG en
raison du risque d'hyperkalidmie), traiter
I facteur déclenchant,
wmmwbmm
I3 prise en change habifuelle du malade.

—» Pour tout probleme deplisem mmhm suivant au :
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- Adaﬂﬂ le wai;mmt afin de
prévenir le risque de décom-
pensation lors de certaines
situations A risque.

w £n cas de figvre ou de fout incident,

doubler les doses F hydrocortisone.

» En cas de vomissements répétés ou de

dEarrfwios
> Appliquer le traitement substitutid prévy
au point 3,

= Surveilter Pétal d'hydratation 1 la
ghycémie &1 compenser lles partes.

ghucidigues &1 hydro-electrolytiques, 'l
¥ liew
« En cas d'anesthésie générale, dinter-
vention chirurgicale, de situation de
réanimation,  d'accouchement, ou
d'accident grave, sppliquer préven-
Tvement les mesiEes préconisées pou
le traitement des décompensations :
> Laveie d'une mtervention programmibe,
doubler fes doses dhydrocortisone, par
woie orale s il 5'agit d'un enfant.
> Le jour de l'intervention ou en situation
d'urgence; appliquer e protocole preévw
au point 3.
> Lies jours suneants, avant k3 repeise du
wﬁmmmaeuwﬁel lmentation,
continuer le traftement substinutif par
woie parentenale ;
chez

— Hémisuccnate d'Hydroconisone -
Venfant : 2 mofkg/d d 6h & /6.4 8h
i IM; chez l'adutte : 5 mgldh s Vou

a'ﬁhs:lu.

= si-difict minéralocorticoide, continer
I'Acérate de Désmpcarticostéeone 4 la
iméme dose que faveille (3 adapteren
fonction du ionogramme sangin et
2 |3 pression anénelie),

> Apebs la reprise i transit intestinal et/
ou de ['alimentation, reprendre le
Traitarment par vioie orale par.:

— Hydracortisone - dose double oy triple
dea pasclogie habituelle répartie en
23 3 piises puis diminution
[eogressive Ge i posologie sve retaur
au traitement habituel en 2 46 jours,

En cas dinsuffisance minérafocortioatde

— Flugdroconisonie & 3 dose habinuels.
~ Assurez un apport hydro-Slectiolytiqus
ot glucidigue adapte,

« En cacd’anesthésie ligire ou d'examen,
nécessitant d'Btre & jeun (3 organiser de
préférence le matin) : Hémisuccinate
d'hpdrocertisone; chez I’-!nimt
Imgikaid 26hen Wou b 2 BhenM;
chez Fadulte 100 mg/dh en IV ou /6h
enlhtémnﬁuﬁh}&msemurﬂt
puis regrendre les doses habiwelles
dmmiﬁjﬂﬂ

» En cas d'anesthisie Kgie ne nécessitant
pas d'tve & feln o0 d'anesthesie Incale,
doubler fes doses, a veille, le jour 2t fe
lendemain de - I'anesthésie, la voie
injectable ne devant étve uiifisée qu'en
a5 de troubles digestifs.

= For recommandations in mnfmmmw
Go on the wehsite Orphanet (free access website providing informations
aliout rare d;semamgfmaﬂdrpg;] www.orphanet.net
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1. Prévayez, en lien awvec wvotre

médecin  traitant, un  suivi
médical régulier avec e médacin
spiciafiste de Pinsuffisange surménade;
. Suivez  les  prescriptions
médicales et prenez wvotre
traitement réguliérement tous
les jours ; il 'agit d'un traitement
honmonal substitutif ouotidien, le phas
souvent @ vie. Ninterrompez
jamais be traitement, méme quand
tout va bien, Respectez et faites
respecter les contre-indications
médicamenteuses que vous 3w
cinnaléas violre médegin (exsmple les
diurétgues),
. Apprenez a repérer les signes
« débutants s dinsuffisance
surrénale aigué {apparition dune
faticrabifite, d'une perle d'appétit, de
naisées, des douledrs abdominales,
d'ances da paleur ou desueurs). Dans.
cette situation :

wdoubler ou’ tripler les  doses

hateweties d'hydrocortisone,
= sprveillaz woire poids,

= consultez en urgence  wolre
médecin an I'absence o amélio-
ration rapide au bout da quelkques
hewires;

wen Ay daggiavation avec
appantion de « signes de oraviteé »,
suivag fe point 4,

»Signalez A yoire meédecin un
facteur favorisant évenitwel (fiévre,
SHress. ).

4. Consultez en urgence & hépital

ou appeler (ou faites appeler) le
15 ou le 112 devant Mappantion d'un
ou plusiewns « signes de gravités,
en sagnalant volre malade ©

= une fatigabilitd intense génant le
mingse effort,

= des vomissements incessants,

s une impossibilitd 2 prendre le
traiterment par |3 bouche, du fait
des toubles digestifs,

s'yne perte de - poids  brlitale,
tradirisant une déshydratation,

s un malaice, une  perte de
CONMASSANnce.

. Afin de psdvenir une: insuffisance

surrénale  aigué,

préventivement,

traitement hormonal
cerfaines situations :

» doubder les doses d'hydrocortisone
en cas de fidvre af oo tout incident
{infection, strass...),

s g1 Cas de vomissemenis-ou ge
diarrhes répétés, le reitement doit
€10 administre  par - voip
intramusculaire ; demandez "avis
de votre migdecin afin de prévoir,
selon la prescription medicaie, 1

adaptez
vatre
dans
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réalisation  pratigue de  ces
traitements & domiche,

6. Informez de votre maladie les
professionnels de  santé
{anesthesistes, chinmgiens, medears,
dhentistes, infimsers. ...} qui pouraient
Bire amenés 3 vous faire des soins
LIQENTS 04 Drogrammes et montrez-
leur votre carte dé soins.

T . Faites connaitre aux personnes
de votre entourage les signes
d'alerte de votre maladie, afin
opuelhes puissant vous aider i besoin,
& consultes en urgence.

£. Soyez a jour de vos vacdnations.
Pour cela, consultez veire médecin.

9. Pratiguez une activité physique
oU sportive adaptes 2 wolre &fat dp
santé, le pios régulitiement possinie
Demande? consedl & votre medecin.
fyez une alimentation équilibrée
et mangez normalement salé.

10, A Uécole, o médecin scoiaire, an
condertation avec volre médedin, wous
adera & prganiser Faccuetl de Fenfan

11.

par fa rédaction d'un o projet
daccueil individualise » (PAl).

En cas de projet de grossesse
ou de grossesse débutante,
prévenez votre médecin. Une
prise en charge spécifique, en
[ien aved le mededn obstémricien, Bst
necessaine pour 13 grossesse et
I"accouchement. Si voire maladie
est d'origine  génétique,
demandez conseil 3 volre médedn
powr bénéficer d'un  conseil

génétique.

12. Portez toujours sur vous votre

carte de soins, présentez-la 3

chaque consultation urgente ou
non, [nsérez dans b pore-Canes vorre
dermitse prdonnance de taitement,
le bilan le plus récent et les
# consignes écrites en cas
durgence » ; (&5 GoCENENTS Wous
seront remic par be médecin qui
assure wolre prise en chasge
spéciafigie.

=3 Quelques recommandations spécifiques de votre maladie :
& cormydner par S imdaeen dui rempd b carre,
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