Défi diagnostic

La maladie d’Addison :

une condition rare qu’il ne faut pas manquer

Francois Melancon, M.D.

Le cas de Nadia

Nadia, 28 ans, vous consulte pour des
vomissements inccercibles. De fagon
insidieuse, mais de plus en plus grave,
elle présente des éructations violentes
et des vomissements. Elle vomit le jour
et méme la nuit, et elle a perdu une
vingtaine de livres. Elle semble
également malade et affaissée.

Vous procédez a un bilan digestif : le
repas baryté, le transit du gréle et le
lavement baryté sont normaux. La
tomodensitométrie abdominale est
normale tout comme I'échographie
abdominale. Les tests de fonction
hépatique sont cependant perturbés,
avec une élévation modérée de toutes
les transaminases. Toutes les sérologies
virales reviennent normales.

Nadia continue de perdre du poids et
de vomir. Elle semble de plus en plus
malade. Une chose cloche cependant :
son teint bronzé, alors qu’elle jure ne
pas fréquenter les salons de bronzage
et ne pas étre allée dans le Sud. Dans le
doute, vous vérifiez la paume de ses
mains et notez que toutes les lignes des
deux mains sont bronzées.

De quoi souffre Nadia? Comment
la traiterez-vous?

a maladie d’Addison est une insuffisance adrénocorticale secondaire a la

destruction d’au moins 90 % du cortex surrénalien des deux glandes sur-
rénales. Les fonctions glucocorticoide et minéralocorticoide sont également
affectées. La condition est rare, touchant mondialement environ 50 patients par
million de population.

Les déces sont malheureusement relativement fréquents, secondaires a la diffi-
culté a poser le diagnostic ou a un délai a initier la thérapie de remplacement glu-
cocorticoide et minéralicorticoide. Ces déces sont le plus souvent secondaires a
I’apparition d’un événement stressant, infectieux, traumatique ou chirurgical, et a
I’incapacité du corps a se défendre. La condition ne montre aucune préférence
raciale, mais affecte davantage les femmes et les enfants. Le pic de présentation se
trouve toutefois chez les 30 a 50 ans.

Les symptomes de la maladie d’Adisson

Lhyperpigmentation de la peau

Souvent, I’hyperpigmentation de la peau, des plis cutanés et des muqueuses peut
apparaitre des mois ou des années avant les autres symptomes. La distribution est
inégale, les surfaces exposées au soleil et les plis cutanés étant les plus affectés. Elle
apparait en raison de I’hyperstimulation des mélanocytes par les niveaux tres ¢levés
d’ACTH. Quoique typique de la condition, I’hyperpigmentation n’apparait pas a
chaque fois et on ne peutpas éliminer une maladie d”’Addison en raison de 1’absence
de ce signe clinique. Et .a-Pinverse, une destruction auto-immunitaire des
mélanocytes peut étre associ¢e a du vitiligo.

La fatigue et les problemes gastrointestinaux

La fatigue est une constante chez presque tous les patients, a un moment ou I’autre
de leur maladie, et survient le plus souvent des les débuts. Cette fatigue est aussi
associ¢e a de la faiblesse, une perte d’appétit et une perte de poids. Plusieurs
patients présentent des symptomes gastrointestinaux importants : nausées, vomis-
sements et méme, parfois, de la diarrhée.

Les problémes de tension artérielle

Les patients sont souvent hypotendus, avec hypotension orthostatique et méme syn-
cope, ce qui est secondaire a un effet combiné d’une déplétion en volume, de la perte
de P’effet minéralocorticoide de 1’aldostérone et de la perte de la stimulation de
I’effet vasopresseur des catécholamines par manque de cortisol.
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Les conditions associées a la
maladie d’Adisson

Quoique la maladie d’Addison puisse se
présenter seule, on la voit souvent
associée a plusieurs conditions dont
beaucoup ont aussi une étiologie auto-
immunitaire :

hypoparathyroidie idiopathique;

candidase mucocutanée;

.

diabéte de type I;

thyroidite d’Hashimoto;

.

maladie de Graves;

défaillance ovarienne ou testiculaire
précoce;

myasthénie grave;

.

anémie de Biermer;

cirrhose biliaire primitive; et

.

tous les types d’alopécie et de vitiligo.

L’hyperkaliémie

En raison de I’hyperkaliémie, plusieurs
patients sont atteints de myalgies et de
paralysie flascide généralisée. En plus
des myalgies, plusieurs souffrent de
douleurs articulaires.

Lhypoglycémie chez

les diabétiques

A cause d’une augmentation de la sen-
sibilit¢ a I’insuline, les valeurs gly-
cémiques des diabétiques diminuent,
au point de causer des épisodes d’hy-
poglycémie.

Autres symptomes selon

le sexe

Les hommes subissent souvent des
troubles érectiles et une perte impor-
tante de libido. Pour leur part, les
femmes sont souvent aménorrhéiques
(perte de poids, mauvaise santé en
général et défaillance ovarienne auto-
immunitaire). La pilosité¢ des femmes
est quasi absente (leur source princi-

pale d’androgénes venant des glandes
surrénales).

Les symptomes spécifiques a
la maladie d’Adisson aigué
Cette présentation est beaucoup plus
« bruyante » que la présentation
chronique. Les patients se présentent
avec nausée et vomissements inccer-
cibles. Parfois, ils ont méme un collap-
sus vasculaire avec choc et confusion,
allant jusqu’au coma et & la cyanose. A
I’occasion, les symptomes digestifs
sont si intenses qu’ils donnent le
change pour un abdomen chirurgical,
pour lequel on pourrait faire une
laparotomie qui tuerait alors le patient.

Quelquefois, les symptomes sont
soudains et aigus dans le contexte
d’une insuffisance surrénalienne aigué
décompensée par un événement infec-
tieux (bronchite, pneumonie, pyé¢lo-
néphrite), un trauma, une chirurgie, de
la diarrhée ou des vomissements.

Les patients peuvent &tre tres
fébriles (> 40° C). Lorsque la crise est
précipitée par une hémorragie surré-
nalienne, il y a collapsus vasculaire,
douleur au flanc (ou plus diffusément a
tout I’abdomen) et des nausée. Il peut
y avoir un état fébrile important, mais
pas toujours.

Les causes

Maladie d’Adisson chronique :
Linsuffisance surrénalienne et la
tuberculose

La cause la plus commune de la
maladie d’Addison chronique est
I’insuffisance surrénalienne idio-
pathique auto-immune, secondaire a
une destruction avec infiltrat lym-

phocytaire du cortex surrénalien
alors que la médulla est épargnée.

La deuxiéme cause en importance
est la tuberculose. Ces deux conditions
expliquent 90 % des cas de maladie
d’Addison chronique.

D’autres conditions spécifiques

Le 10 % qui reste est expliqué par
une kyrielle d’autres conditions :
maladies granulomateuses chroni-
ques lorsqu’il y a envahissement
surrénalien, néoplasies hématolo-
giques (leucémies et lymphomes,
autant hodgkinien que non hodg-
kinien), néoplasies métastatiques,
maladies métaboliques infiltratives,
VIH, etc.

Certaines médications

Lirradiation abdominale et certaines
médications, comme le kétocona-
zole ou la méthadone, pourront étre
en cause dans une minorité de cas de
maladie d’ Addison.

Maladie d’Adisson aigué :

Le stress

La maladie d’ Addison aigué pourra,
pour sa part, étre précipitée par un
stress aigu, quelle qu’en soit la
cause. Un oubli d’augmenter les
doses de stéroides dans les cas de
stress aigu chez un patient atteint
d’Addison chronique pourra précip-
iter une crise aigué.

Les causes rares

Une hémorragie surrénalienne ai-
gué secondaire a une infection par
le méningoccoque ou par une bac-
térie du genre Pseudomonas, a la
suite d’une anticoagulothérapie,
d’une grossesse ou d’une embolie
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artérielle ou veineuse bilatérale est
un cas trés rare.

Que doit-on
rechercher, vérifier et
tester?

On doit rechercher :

* une hyponatrémie;

* une hyperkaliémie;

* une acidose métabolique;

* la présence d’auto-anticorps.

On doit vérifier :

¢ la créatinine et le BUN (élevés en
raison de I’hypovolémie et de 1’hy-
poperfusion rénale);

* la glycémie (les patients souffrant de
maladie d’ Addison sont souvent trés
sensibles a I’insuline);

* la formule sanguine compléte (ané-
mie normochrome normocytaire);

* la TSH (souvent élevée);

» la prolactine (a 1’occasion, elle sera
légerement élevée);

» il faut penser a des cultures d’expec-
torations et & un PPD.

Les tests a préconiser sont :
Le test de stimulation rapide a FACTH
Le diagnostic est posé lorsqu’on met
en évidence l’incapacité du cortex
surrénalien a synthétiser le cortisol.
On le pose au moyen du test de stimu-
lation rapide a ’ACTH : un cortex
normal augmentera sa production de
cortisol de deux a cinq fois dans les
15 a 30 minutes suivant 1’infusion
d’ACTH.

Lorsqu’on soupgonne une crise
aigué qui met en danger la vie du
patient, la mesure du cortisol sérique
devrait immédiatement étre prélevée,

puis on devrait débuter I’infusion
d’hydrocortisone. Par la suite, on peut
quand méme procéder au test de sti-
mulation rapide 24 a 36 heures apres
avoir passé le patient a la dexamétha-
sone, ce qui n’interfére pas avec le test.

Le rayon X du poumon

A T’occasion, un rayon X du poumon
peut révéler 1’évidence d’une tubercu-
lose ou d’une autre maladie granulo-
mateuse.

La tomodensitométrie abdominale

A la tomodensitométrie abdominale,
on voit quelquefois de grosses surré-
nales secondaires a un envahissement
ou a une hémorragie. Cependant, cette
trouvaille n’est absolument pas spéci-
fique et les glandes surrénales seront
souvent normales ou méme atro-
phiques. On voit parfois des calcifica-
tions surrénaliennes.

Le traitement et le
suivi

Maladie d’Adisson

chronique :

La maladie d’Addison chronique se
traite par des corticoides per os.
Lors de chirurgies chez des patients
souffrant d’Addison, les doses de
stéroides doivent étre augmentées.
Ces doses peuvent étre ramenées a
la posologie habituelle apres 24 a
36 heures.

Les patients doivent étre moni-
torisés cliniquement pour toute évi-
dence d’un remplacement inadéquat
(céphalées matinales, faiblesse, étour-
dissements) ou excessif (traits cushin-
goides). On doit controler régulie-

Retour sur le cas de
Nadia

Nadia a subi un test de stimulation a
’ACTH qui a prouvé une fonction
surrénalienne nulle.

Elle a immédiatement débuté un
traitement avec des stéroides oraux. Son
état s’est amélioré rapidement, et ce, de
facon spectaculaire, autant au point de
vue clinique que laboratoire.

Nadia se porte maintenant tres bien.

rement pour la présence d’ostéo-
porose.

Maladie d’Adisson aigué :

En crise aigué, on doit sécuriser un
acces veineux et commencer immé-
diatement un remplacement volé-
mique avec du salin. On doit parfois
également donner du glucose. On
commence ensuite le remplacement de
cortisol par de I’hydrocortisone (perfu-
sion continue ou bolus a répétition).
Lamélioration clinique devrait suivre
dans les quatre a six heures. Apres
deux a trois jours, les doses d’hydro-
cortisone doivent étre réduites. On ne
considére un remplacement minéralo-
corticoide que lorsque les doses d’hy-
drocortisone sont inférieures a 100 mg

par 24 heures.
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