Forum Médical Suisse | 2024;24(13-14):187-189 | 10.4414/fms.2024.1207873630

Peer-Reviewed Article | Quel est votre diagnostic?

Diagnostic manqué

(47) 187

Un état de faiblesse avec des
CONSEQqUENCES

Pascal Nyffenegger®*, médecin diplomé; Paula Hauser**, médecin diplomée; Dr méd. Reinhard Imoberdorfe; Dr méd. Cornelia Keller?
Kantonsspital Winterthur, Winterthur: 2Klinik flir Gastroenterologie und Hepatologie; ® Klinik fiir Pneumologie; © Zentrum fiir Allgemeine Innere Medizin; ¢ Klinik fir Endokrinologie

und Diabetologie

* Co-premiers auteurs

Description du cas

Une patiente de 23 ans sest présentée a notre
service des urgences en raison d'une détériora-
tion aigué d’un état de faiblesse progressif de-
puis plusieurs mois, avec perte dappétit, fai-
blesse musculaire progressive et perte de poids
denviron 15 kg sans vomissements ni diarrhée.
Depuis peu, la patiente souffrait en plus de
douleurs abdominales basses. La détérioration
aigué de létat de faiblesse et les douleurs abdo-
minales basses sont apparues apres une vacci-
nation de rappel contre le COVID-19 effectuée
cinq jours avant ladmission a T'hopital. La
patiente souffrait d’un trouble de stress
post-traumatique complexe depuis un grave
harcelement moral dans son enfance. Elle sui-
vait un traitement psychologique depuis de
nombreuses années et vivait dans un foyer
pour jeunes adultes souffrant de troubles psy-
chiques. Au regard des symptomes susmen-
tionnés et suite a divers examens sans particu-
larité, une curatelle de portée générale avait été
prononcée par lautorité de protection de len-
fant et de l'adulte (APEA) dans les semaines
précédant la présentation aux urgences, dans le
cadre de la maladie psychiatrique de base. La
patiente a nié¢ prendre des médicaments ou
dautres substances. Sur le plan clinique, elle
était ralentie, avec des tremblements de tout le
corps et une hypotension (pression artérielle
minimale de 67/47 mm Hg) ainsi qu'une
tachycardie. A la palpation abdominale, il y
avait une douleur a la pression diffuse dans la
partie inférieure de labdomen, sans périto-
nisme. De plus, la patiente présentait une peau
pale avec des hyperpigmentations au niveau
dianciennes cicatrices sur les bras.
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Quel examen paraclinique vous semble le plus

approprié a ce stade?

a) Gazométrie artérielle et électrocardio-
gramme

b) Analyse de laboratoire des parameétres in-
flammatoires

¢) Dépistage de drogues dans I'urine

d) Tomodensitométrie de 'abdomen

e) Tous les examens mentionnés ci-dessus

Chez notre patiente de plus en plus instable sur
le plan circulatoire, présentant une hypoten-
sion et une tachycardie, la gazométrie artérielle
est rapidement disponible comme premiere
étape diagnostique. Une hypoglycémie, une

hyponatrémie sévere et une hyperkaliémie ont
été détectées. Lexamen a en outre révélé une
hypercalcémie et une légeére acidose hy-
perchlorémique. En raison de la tachycardie et
de la dysélectrolytémie, un électrocardio-
gramme (ECG) est certainement nécessaire en
complément.

Dans les analyses de laboratoire supplé-
mentaires, la parathormone (PTH) était adé-
quatement supprimée et la thyréostimuline
(TSH) nettement augmentée, avec toutefois
des valeurs thyroidiennes périphériques nor-
males. Une insuffisance rénale aigué et un état
inflammatoire étaient également présents. Les
transaminases et les parametres de cholestase
nétaient pas sensiblement élevés (tab. 1).

Tableau 1: Valeurs de laboratoire a ’admission

Parametre de laboratoire

Valeur a ’'admission (valeurs de référence)

Glucose 3,2 mmol/I (3,9-5,8)
Sodium 117 mmol/l (136-145)
Potassium 5,3 mmol/I (3,5-5,1)

Calcium corrigé

3,29 mmol/l (2,10-2,55)

Créatinine 173 pmol/I (50-98)
CRP 78 mg/l (<5)

TSH 21,7 mU/I (0,35-4,94)
T4 9,8 pmol/l (9,0-19,1)
PTH <4 ng/l (15-68)

CRP: protéine C réactive; fT4: thyroxine libre; PTH: parathormone; TSH: thyréostimuline.
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En raison des fortes douleurs diffuses dans
la partie inférieure de l'abdomen avec douleur a
la pression, d'une élévation de la protéine C ré-
active (CRP) et d’'une instabilité circulatoire, une
tomodensitométrie (TDM) de I'abdomen a été
réalisée et ma révélé aucune pathologie causale.
La patiente a nié toute consommation de subs-
tances. Un dépistage de drogues dans I'urine na
pas été effectué, mais fait certainement partie des
examens du diagnostic différentiel.

Quel est le diagnostic le plus probable?

a) Insuffisance surrénalienne

b) Hypothyroidie

¢) Insulinome

d) Effet indésirable aigu de la vaccination de
rappel contre le COVID-19

e) Sepsis dans le cadre d’'une infection abdomi-
nale

Sur la base de l'anamnese (détérioration pro-
gressive de Iétat général sur plusieurs mois,
perte dappétit et de poids, douleurs abdomi-
nales diffuses), de [état clinique (somnolence,
hypotension, tachycardie, hyperpigmentation
au niveau de cicatrices) et des analyses de labo-
ratoire (hyperkaliémie, hyponatrémie et hyper-
calcémie indépendante de la PTH), le diagnos-
tic le plus probable est celui d'une insuffisance
surrénalienne (IS) avec crise addisonienne. En
cas d'insulinome, il y a uniquement une hypo-
glycémie, mais pas les autres troubles élec-
trolytiques. Une hypothyroidie subclinique
nexplique pas lampleur des symptémes, no-
tamment la tachycardie et la perte de poids. Un
effet indésirable direct de la vaccination de rap-
pel contre le COVID-19 avec une instabilité
hémodynamique et une dysélectrolytémie tres
sévere apres cing jours semble peu plausible.
Face 4 une TDM normale, une absence de foyer
infectieux et des troubles présents depuis un
certain temps, un sepsis est peu probable.

Quel est le marqueur de laboratoire que vous
déterminez ensuite?

a) Cortisol

b) Adrénocorticotrophine (ACTH)

c) Aldostérone/rénine

d) Anticorps anti-21-hydroxylase

e) Anticorps anti-thyroperoxydase (TPO)

La valeur suivante a déterminer est celle du
cortisol, qui, comme il fallait s’y attendre, nétait
pas détectable. Pour différencier I'IS primaire
de T'IS secondaire, il faut ensuite déterminer
I’ACTH et l'aldostérone/rénine. La concentra-
tion ACTH était massivement augmentée et
laldostérone nétait pas mesurable; il sagissait
donc d’une IS primaire (tab. 2).
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Dans 80-90% des cas, la maladie dAddi-
son est due a une surrénalite auto-immune.
Pour le vérifier, il convient de déterminer les
anticorps anti-21-hydroxylase. Ceux-ci étaient
aussi clairement élevés, ce qui a permis de
confirmer le diagnostic d'IS primaire auto-
immune. Les anticorps anti-TPO peuvent étre
utiles dans le diagnostic différentiel des
troubles de la fonction thyroidienne.

Traitement

Comment poursuivriez-vous le traitement

apres une stabilisation initiale par réplétion vo-

lémique?

a) Prednisolone 1000 mg en traitement de
choc intraveineux

b) Hydrocortisone 20 mg par voie orale

¢) Hydrocortisone 100-200 mg par voie intra-
veineuse

d) Hydrocortisone 20 mg par voie orale et
lévothyroxine par voie orale

e) Hydrocortisone 100 mg par voie intravei-
neuse et lévothyroxine par voie orale

En cas de crise addisonienne, la priorité est
dassurer une stabilisation initiale par réplétion
volémique et, si nécessaire, catécholamines,
avec ensuite une substitution rapide par corti-
sol & dose dattaque. Un traitement par predni-
solone intraveineuse a dose élevée est typique-
ment réservé aux inflammations séveéres aigués
relevant en premier lieu de la sphére neurolo-
gique (sclérose en plaques) ou rhumatologique.
En cas d’IS primaire, méme si une surrénalite
en est la cause, il ne sagit pas de traiter I'inflam-
mation, mais de substituer le cortisol vital.
Lhydrocortisone par voie orale est le trai-
tement a long terme par excellence en cas d’IS
évolution stable. Des doses journalieres de
10-30 mg sont habituellement nécessaires. En
cas de crise addisonienne potentiellement fa-
tale, ladministration intraveineuse dhydro-
cortisone a dose élevée est indiquée. Nous
avons traité notre patiente avec un bolus initial
de 100 mg par voie intraveineuse, suivi d'une
perfusion continue de 100 mg sur 24 heures.

Méme si la TSH était tres élevée, nous
lavons interprétée dans le cadre d'une désinhi-
bition de la TSH due au déficit en cortisol et
nous navons pas initié de traitement pour une
possible hypothyroidie.

Pronostic

Quelle affirmation concernant le pronostic

chez notre patiente nest pas correcte?

a) Il existe un risque accru de complications en
cas d’infections.

b) Il existe un risque accru d’autres maladies
auto-immunes.

c) Apres le traitement de la surrénalite, une
guérison compléte est obtenue.

d) Un traitement a vie est nécessaire.

e) La maladie psychiatrique est indépendante
de I'insuffisance surrénalienne.

Tant qu'une IS persiste, toute situation de stress
implique un risque de nouvelle crise addiso-
nienne en raison des besoins accrus en corti-
sol. Cela inclut notamment des infections ba-
nales. Les patientes et patients avec surrénalite
auto-immune ont un risque accru de dévelop-
per dautres maladies auto-immunes telles que
thyropathies auto-immunes, anémie perni-
cieuse ou diabéte de type 1 [1]. La surrénalite
auto-immune peut aussi faire partie d'un syn-
drome polyglandulaire auto-immun.

Lobjectif thérapeutique en cas d’IS pri-
maire est de prévenir les symptdémes de ca-
rence par une substitution en hydrocortisone.
La destruction de la glande surrénale par I'in-
flammation est irréversible, de sorte qu'un trai-
tement a vie est généralement indiqué.

La maladie psychiatrique de base de notre
patiente est apparue de nombreuses années
avant I'IS. Nous supposons donc qu’il sagit de
deux maladies indépendantes 'une de Tautre.
I est cependant connu quen particulier les
symptomes psychotiques peuvent sexacerber
sous corticothérapie a dose élevée, comme cela
a été observé chez notre patiente dont les idées
délirantes se sont nettement accentuées sous
hydrocortisone intraveineuse.

Tableau 2: Valeurs de laboratoire supplémentaires a ’admission

Parametre de laboratoire

Valeur a Padmission (valeurs de référence)

Cortisol

<22 nmol/l, non mesurable

Adrénocorticotrophine (ACTH)

1998 ng/l (<61 ng/l)

Aldostérone

<19 nmol/l, non mesurable

Anticorps anti-21-hydroxylase

34,2 U/ml (<0,4 U/ml)
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Une IS est souvent recherchée en présence de

d’une IS sont notamment une perte de poids et

dante dorigine auto-immune. En raison de la

ait entrainé une activation du systéme immu-
nitaire et donc une exacerbation de I'inflam-
mation surrénalienne auto-immune préexis-
tante. La crise addisonienne manifeste a
finalement permis de poser le diagnostic d’IS
primaire auto-immune.

En raison des antécédents psychiatriques
de longue date, il était logique de supposer que
laggravation de Iétat de la patiente au cours
des six mois précédant I'hospitalisation était
également dorigine psychiatrique. Lors de
lexamen psychiatrique spécialisé, cette these a
été étayée par le diagnostic supplémentaire
d’un trouble borderline et schizo-affectif, de
sorte quune IS na pas été recherchée ni trou-
vée malgré un examen somatique approfondi.
Dans ce contexte, la décision de PAPEA de pla-
cement sous curatelle de portée générale est
compréhensible.

Rétrospectivement, il apparait que la plu-
part des symptomes observés au cours des six
mois précédant I'hospitalisation sexpliquaient
par I'IS primaire et ont régressé aprés I'instau-
ration d’une substitution par glucocorticoides
et minéralocorticoides. Les valeurs thyroi-
diennes se sont normalisées apres le début de
la substitution stéroidienne. Lors du suivi am-
bulatoire, la fatigue et le manque dentrain ont
persisté, ce que nous considérons comme étant
dti a la maladie psychiatrique.

Réponses

Question 1: e. Question 2: a. Question 3: a.
Question 4: c. Question 5: c.
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