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Insuffisance Hypophysaire Hormonale Multiple - Livret N°11

Cette brochur e a ®t ® con-ue | 6origine par Fernan
l 6l nstitut des Sciences de | a Sant ®Bretdgnei ver s
(2006) . Certaines parties du texte sont sextra
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 | 6 ®qui pe du Centre
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
WWW.eurospe.org
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Introduction

Ce livret présente plusieurs aspects des Insuffisances Hormonales Hypophysaires et
|l eurs traitements. 1 y a doéautres |ivrets da
donnent pl us sdr&hagqué deficinbotmoraln s

Qu 6 ecs 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 t a u X bas doéhor mol
g®n ®r al ement do6 undupnreo bolu cesefladiesmsdes dbax.

Glande
hypophyse

Hypothalamus

Qu 0 ecs que | Ilsuffisance Hypophysaire Hormonale Multiple ?

L bhsuffisance Hypophysaire sur vi ent guand | e cerveau nodar
qguantit® suffi sanltle pdeduhtor sn@a@i r de <ceresau nes
toutes :

e LOHor mone de (HCrowmiGHs:anell e f ai't grandir | 6e
composition corporelle et un métabolisme adéquat.

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

e 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.

e L 6 Ho r mdrénecorticotrope (ACTH): el | e per met " | 6organi s me
cas de stress, elle contrdle la production du Cortisol par les glandes surrénales, elle
aide a maintenir un niveau correct de glycémie pour la dépense énergétique et permet
le maintien des composantes vitales.

e LOHor mone anHAD:i ue®teqeentrl e | a .d&leaestt i t ®
secrétée par la glande post-hypophyse.
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Quelles sont les causes d asuffiahce Hypophysaire Hormonale Multiple ?

Dan s beaucoup de cas, aucune C a U s casn Oe#tes t re
insuffisance mul t i mleeongeénitale, géaétique et!au malfermadive dem

| 6 hy pot h aduadeulsdite-leypophyse 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 o u  dhypotHalémus due a un kyste, & une tumeur ou étre secondaire

a une intervention chirurgicale.

Généralement, la premiere hormone d ®f i ci t ai r e dewoissaricéd (e 6 r mMidn GF
Cette insuffisance est ensuite suivie par un déficit en hormones gonadotrophines, en TSH

et hormones thyroidiennes et éventuellement en ACTH (et cortisol). Ces insuffisances

hor monal es surviennent 7 iwn dmomentdawarrieab ICeh ed
| es insuffisances hor monal es sOinstaldllesnt r
ndbappargudaenbout de nombreuses ann®es.

Commentt r ai t er | 6Hypaphykdireé Hoamooate Multiple ?

Comme déja mentionné, Inisuffisance Hypophysaire Hormonale Multiple est le résultat du
d®f i cit de plus débune hormone. Le traitement
de substitution. La forme synthétique est similaire a la forme naturelle mais a une durée

d 6 toe plus longue.

o Déficit en hormone de croissance : la principale fonction de cette hormone est de
stimuler la croissance. Cependant, cette hormone a d dautres fonctions

chezl 6 enf antl 6eatdpudit®qu del | e per met | arameétees nt i e
métaboliques et de la composition corporelle. Le traitement se fait par injection sous-

cutanée. Chez |l 6enf ant |, | a r®ponseen masurant r ai t
reguli rementChédenhfdandbl escent et |l es jeune:

peuvent inclure la mesure de la masse musculaire, de la masse grasse, de la densité
osseuse et globalement la qualité de vie.

o Déficit en gonadotrophines (FSH, LH) : ces hormones sont nécessaires pour le
d®vel oppement de | a puberle ®iteménn conpeersd desd6 1 n s u
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 |l es filles, de | 61T stradi ol etede lac ompr
progestérone. Ch e z | 6dand Uek R esexes, 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 conséquences sur

|l a croissance et aussi r aohsemeritales et iméadaliquesu p

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 pourper mettr e ° | 0 o ragkastressspog 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
comprimes.

Chez | 6enfant, une Vvitesse de croissan
adéquate. Si la dose est trop forte, la vitesse de croissance va ralentir.

Déficit en hormone antidiurétigue (ADH) : cette hormone, appelée également
vasopressine, est responsable du maintien de la balance hydrique du corps. Sans
vasopressine | e corps ne peut r e tus rbuvons dedgeaades
guantités. Un déficit de cette hormone conduit a un état appelé « diabéte insipide »
ou«di ab t e »Le trdtemant du diabéte 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 | 6 a n o siegd seudement 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 d®vel opper dbéautres insuffisances

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
taill e et | 6apparence de |l a glande hypophyse
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 symptémes 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
dohormones sont insuffisantes. Cependant, doa
apres plusieurs années. A cause de cela il peut étre nécessaire de répéter ces tests
régulierement.

Les taux hormonaux au mo ment de | 6©ge de |l a pulert®
traitement supplémentaire peut °t r e n®cessaire. Ces contrtl]es
prise en charge et les traitements pendant toute la vie. Un autre contrfle sera fait quand la
croissance sera terminée.

Quell es sont | es autres sources doéinfor mat

A

Le but de cette brochure est de proposer une information de base sur | 6 1 nsuf fi sa
Hypophysaire Hormonale Multiple. Pour de plus amples informations, vous pouvez vous
renseigner aupres des organismes suivants :

e La Soci ® ® Fr an- ai « biabétddgie Bédiatniquen(SFEDRPY i e

www.sfedp.org/index.php

e LaSociet ® Eur op®enne do Edarque(ESPB)l ogi e P

WWWw.eurospe.org/
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e Centre de Référence Maladies Endocriniennes de la Croissance
(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

e Carte de Soins et doéoUrgence (®dit®e par

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

(Annexe | T Carte Insuffisance Surrénale)

e La Soci ® ® Fran-aiGEE)doEndocrinol ogi e

www.endocrino.net

e Orphanet

www.orpha.net

- Rubrique 7 Recherche simple : « Insuffisance Surrénale »
- Rubrigue i Maladies rares  : « liste alphabétique »

e Grandir

www.grandir.asso.fr

¢ Hormone Foundation

www.hormone.orqg

Vous pouvez également consulter votre médecin pres de votre domicile pour des
informations complémentaires.
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eCarte de soins et dobéburgence (

e Recommandati ons eni Ragl déudge

27/4/2009 8



sduded K 3 Eadudas

Ubo g+
REMIQUE FRANGASE

Ministére d a Santé
de la Jeunesse

o des Sports
Ovction Glokrlede b Somtt

Carte de soins et d'urgence
Emergency Healtheare Cord

Groupe de maladies génétiques ou acqu
nm:ablud'mim!ﬂbmdemm

des hormones surrénaliennes (cortisol et /ou aldostérone)

(*A comphter pir o midcin vt emple o ot
* Risque d'insuffisance surrénale aigué 4 prévenir et & traiter
devant toute ituation durgence ou & apparition de signes
d'alerte : asthénie inhabituells, woubles digestfs et douleurs
Sdomnales.

Cete cart et remphe et mise  our par ke medecn, en présence et avec accord dy
madequenestiepopiéare,

Ce document st confidentie et sounis au secret médica,
‘uummu?ummmmmmm_wm
rprsenantigl. st recommande d cnsevercete caesurvousavec o cae
de roupe sanquin el est s utle voire indispensable en cas d'urgence.
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REPUMLIUE PRANGUSE
Ministére de Ia Santé
de la Jounesse
o des Sports
Dlrection Glodrale de b Santt

Informations et conseils

Lsez atentvement ce document et consenvez-le soigneusement e I cate de
soins, | contient e nformationssur 3 malacis ses compliations et leu préention,
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Linsuffisance surrénale aigué est la
principale complication de la maladie, Elle
peut survenir lors d’une intervention
chirurgicale, d'un accouchement, d’une
infection, de soins dentaires, d'un stress,
d'une émotion, mais aussi spontanément.

1 - Ne jamais interrompre le traite-
ment substitutif quotidien et
veillez & faire observer un régime
normalement  salé en  toute
circonstance,

2 - Evoquer le diagnostic d'insuf-
fisance surrénale aigué deés les
premiers signes d'alerte, asthénie
inhabituelle, perte d'appétit, nausées,
vomissements, doubeurs abdominales,
sueurs, céphalées, premiers signes de
déshydratation, perte de poids,
hypotension.

« Doubler ou tripler les doses d"hydro-
cortisone et assurez-vous de |'amélio-
ration clinique rapide.

« En cas de survenue de signes de gravité
ou en I'absence d'amélioration rapide,
hospitaliser immédiatement le malade
et prendre contact avec le médecin
assurant 12 prise en charge habituelle,

=« Rechercher un facteur favorisant (infec-
tion intercurrente, traumatisme...) et
traiter, $i besoin.

« Attendre I"amélioration dlinique et
I'efficacité du traitement du facteur

» hospitaliser le malade (appel du 15 0u
du 112),

» débuter un traitement d’hémisuccinate
d'hydrocortisone (1 ampoule de 100mg
= 2 mi), par voie parentérale, si possible
avant le transfert & la dose de : chez
I'enfant : 2 mg'kg/6 & 8h en IM ou /4
a6henlV,
chez I'adulte: 100 mg en IM puis
S0mg/6h en IM ou SO0mg/dh en V.

= en cas de déficit minéralocorticoides
associé, administrer I'Acétate de
Désoxycorticostérone, (ampoule de
10 mg = 1 ml), 1 dose par voie IM par
24h(1mg<tan;2mgde 1a5ans;
3mgde6ai0ans;4mg>10ans;
5 & 10 mq chez I'adulte),

« maintenir I'hémodynamique stable,

du jonogramene sanquin et de I'ECG, en
raison du risque d'hyperkalidmie), traiter
e facteur déclenchant.

= prendre contact avec ke médedin assurant
la prise en charge habituelle du malade.

=» Pour tout probléme de prise en charge, contacter le médecin suivant au :

...................................................
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4 - Adapter le traitement afin de

prévenir le risque de décom-

pensation lors de certaines
situations a risque.

« En cas de figvre ou de tout incident,
doubler les doses d"hydrocortisone.

» En cas de vomissements répétés ou de
diarrhées :

> Appliquer le traitement substitutif prévu
au point 3,

> Surveiller I'état d'hydratation et la

glycémie et compenser les pertes

ghucidiques et hydro-lectrolytiques, s'il
y a lieu.

o En cas d'anesthésie générale, d'inter
vention chirurgicale, de situation de
réanimation,  d'accouchement, ou
d'academ qgrave, apploquet préven-

voie orale s'il s'agit d'un enfant.
> Le jour de I'intervention ou en situstion
d'urgence, appliquer le protocole prévu
au point 3.
> Les jours suivants, avant fa reprise du
trangitintestinal etfou de I'alimentation,
continuer e traitement substitutif par
voie parentérale :
~ Hémisuconate d'Hydrocortisone ; chez
I'enfant :2 mgkg/d d6h <V /64 8h
siIM; chez I'adulte : 25mg/dh si IV ou

Bhsiim,

- si déficit minéraloconticoide, continuer
I'Acétate de Désoxycorticostérone a la
méme dose que la veille (3 adapter en
fonction du fonogramme sanquin et
de I3 pression artérielle).
> Apees 13 reprise du transit intestinal et/
ou de I'alimentation, reprendre le
traitement par voie orale par :

~ Hydrocortisone : dose double ou triple
delaposolognehabimelle.répxﬂeen
2 3 3 prices, puis diminution
progressive de fa posologie avec retour
au traitement habituel en 2 3 6 jours.

£n cas d'insuffisance minéralocorticoide :
~ Fludrocortisone & la dose habituelle.

~ Assurez un apport hydro-&ectrolytique
et glucidique adapté,

= En cas d’anesthésie légére ou d'examen,
nécessitant d'étre 3 jeun (3 organiser de
préférence le matin) : Hémisuccinate
d’hydrocortisone; chez I'enfant :
2mgkg/d a6henVou/6a8henIM;
chez I'adulte 100 mg/4h en IV ou /6h
en IM, 3 renouveler si le jedine se poursuit,
puis reprendre les doses habituelles
d'Hydrocortisone per os.

» En s d'anesthésie lgére ne nécessitant
pas d'étre & je(n ou d'anesthésie locale,
doubler les doses, 1a veille, le jour et e
lendemain de I'anesthésie, la voie
injectable ne devant étre utilisée qu'en
(a5 de troubles digestifs.

= For recommandations in case of emergency :
Go on the website Orphanet (free access website providing informations
about rare diseases and orphan drugs) : www.orphanet.net
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