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1. Quelles sont les modalités et le rythme de 
surveillance au long cours de l’insuffisant 
surrénalien ?

Résumé

Les patients insuffisants surrénaliens doivent bénéficier d’un suivi spécialisé régulier, afin d’optimiser le traitement substitutif, en 
recherchant des signes de sous-dosage et de surdosage, et pour rechercher d’éventuelles maladies associées (maladies auto-immunes 
en cas d’insuffisance surrénale primaire auto-immune isolée ou s’intégrant dans une polyendocrinopathie auto-immune de type 
1, maladies associées dans certaines causes monogéniques). La période de transition de l’adolescence à l’âge adulte comporte 
un risque de rupture de suivi qui mérite une attention particulière du corps médical et une coordination des équipes médicales 
pédiatrique et adulte. 
Il paraît essentiel de favoriser l’autonomie des patients dans la gestion de leur maladie, notamment en leur proposant de participer 
à des programmes d’éducation thérapeutique, en particulier des programmes visant à éviter ou traiter précocement l’insuffisance 
surrénale aiguë. Les principaux objectifs éducatifs sont les suivants : 1) Avoir sur soi les outils de sécurité : 2) Savoir identifier les 
situations à risque et les symptômes d’insuffisance surrénale aiguë débutante : 3) Savoir adapter le traitement oral par glucocorti-
coïde : 4) Savoir administrer l’hydrocortisone par voie sous-cutanée : 5) Savoir par anticipation adapter le traitement aux situations 
particulières (chaleur, exercice physique, voyages…) : 6) Utiliser de façon pertinente les ressources du système de soins. D’autres 
programmes pourraient être développés pour répondre aux besoins et attentes des patients, notamment concernant l’ajustement 
de la dose d’hydrocortisone, afin d’éviter le surdosage dans un contexte de fatigue chronique non spécifique. 

R6-1 : Nous recommandons que les 
adultes atteints d’insuffisance surré-
nale soient suivis par un endocrino-
logue au moins une fois par an.

R6-2 : Nous recommandons que les en-
fants atteints d’insuffisance surrénale 
soient suivis par un endocrinologue pé-
diatre au sein d’un centre de référence 
ou de compétence deux à trois fois/an 
et de manière plus rapprochée chez le 
nourrisson. 
Avis d’experts

R6-3 : Chez l’adulte, nous suggé-
rons une surveillance basée sur la 
recherche de signes de surdosage ou 
de sous-dosage, tout particulièrement 
de signes osseux, métaboliques et 
cardiovasculaires de surdosage chro-
nique. 
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Un suivi régulier est nécessaire pour appré-
cier la substitution hormonale au quotidien, 
identifier une éventuelle crise d’insuffisance 
surrénale aigüe survenue dans l’intervalle et 
sa cause, rechercher des maladies associées, 
in fine pour aider le patient à mieux vivre 
avec sa maladie [1].

1.1. Critères du suivi
L’objectif du traitement substitutif est de res-
taurer un état de santé et une qualité de vie 
aussi proches que possible de la normale. La 
survenue d’épisodes aigus compatibles avec 
une insuffisance surrénale aiguë doit être 
recherchée à l’interrogatoire ainsi que leur 
cause identifiée si possible. La surveillance 
est essentiellement clinique pour détecter 
des signes de sous-dosage en glucocorti-
coïde (fatigue, nausées, myalgies) ou en mi-
néralocorticoïde (appétence exagérée pour 
le sel, hypotension artérielle, notamment 

orthostatique) ou des signes de surdosage en 
glucocorticoïde (prise de poids, vergetures, 
fragilité cutanée, amyotrophie, insomnie) ou 
en minéralocorticoïde (hypertension arté-
rielle, œdèmes). 
Les analyses de biologie courante doivent 
comporter les dosages de sodium et de 
potassium plasmatiques (une hypokalié-
mie peut refléter un surdosage en gluco-
corticoïde ou en minéralocorticoïde : une 
hyponatrémie et/ou une hyperkaliémie un 
sous-dosage glucocorticoïde ou minéra-
locorticoïde). Filipsson et al. ont montré dans 
une large étude rétrospective de cohorte 
portant sur 2424 patients adultes porteurs 
d’insuffisance surrénalienne secondaire 
qu’une dose d’équivalent hydrocortisone 
supérieure à 20 mg/jour était associée à un 
profil lipidique défavorable avec augmenta-
tion du LDL cholestérol et des triglycérides 
et à un tour de taille plus élevé [2]. Une plus 
forte prévalence de troubles du métabolisme 
glucidique et de dyslipidémie [3, 4], ainsi 
qu’un tour de taille plus élevé [3] ont été mis 
en évidence chez les patients adultes por-
teurs d’une insuffisance surrénale primaire 
traitée par hydrocortisone 25-30 mg par jour, 
par rapport à des sujets contrôles.
L’activité rénine du plasma ou le dosage 
direct de la rénine peut être utile pour sur-
veiller la substitution minéralocorticoïde, 
l’objectif étant de la maintenir dans la zone 
haute ou légèrement au-dessus de la nor-
male. Aucun dosage de l’axe corticotrope 
n’est recommandé en routine. 
Chez l’enfant avec insuffisance surrénale 
primaire hors hyperplasie congénitale des 
surrénales, le dosage d’ACTH est parfois 
utile pour évaluer la compliance au traite-
ment et permet d’adapter la dose d’hydro-
cortisone compte tenu du risque de retentis-
sement sur la croissance à l’âge pédiatrique 
en cas de surdosage. 

1.2. Dépistage des complications
La recherche d’éventuelles complications 
cardiovasculaires doit être guidée par la 
clinique. Il n’y a pas de données sur la mor-
bidité cardiovasculaire des patients insuffi-
sants surrénaliens. Les études sur la morta-
lité cardiovasculaire sont discordantes : dans 
l’insuffisance surrénale primaire, une étude 
norvégienne n’identifiait pas de surmortali-

té cardiovasculaire [5] tandis qu’une étude 
suédoise a objectivé une mortalité cardio-
vasculaire multipliée par 2 [6]. Concernant 
le risque cardiovasculaire associé aux dé-
ficits anté-hypophysaires, plusieurs revues 
et méta-analyses rapportent également des 
observations contradictoires et l’existence 
de biais d’appréciation de l’impact du déficit 
corticotrope liés aux déficits anté-hypophy-
saires associés [7-9]. 
Sur le plan osseux, une diminution de la 
densité minérale osseuse a été rapportée, 
pour certaines études quel que soit le sexe 
[10, 11], pour d’autres seulement chez les 
femmes [12] voire spécifiquement chez les 
femmes ménopausées [13, 14], pour d’autres 
uniquement chez les hommes [15, 16]. A l’in-
verse, certaines études n’ont pas objectivé de 
perte osseuse [17-19], ou bien uniquement 
chez les patients surdosés en hydrocorti-
sone [20]. La prévalence des fractures n’a 
été étudiée que dans deux études : l’étude 
norvégienne de Lovas et al. n’objectivait pas 
plus de tassements vertébraux que dans la 
population générale [11] : l’étude suédoise 
de Bjornsdottir et al. a montré un risque 
multiplié par 1,8 de fracture de hanche [21]. 
Une diminution de la dose d’hydrocortisone 
de 30 à 20 mg/jour est associée à une amé-
lioration de la densité osseuse : dans l’étude 
de Schulz, les Z-scores ont été améliorés de 
façon significative, passant de -0,93 ± 1,2 à 
-0,65 ± 1,5 au rachis et de -0,40 ± 1,0 à -0,28 
± 1,0 au fémur 2 ans après une diminution 
de 30,8 ± 8,5 à 21,4 ± 7,2 mg par jour d’équi-
valent hydrocortisone dans un groupe de 27 
patients, alors que les Z-scores sont restés 
inchangés dans le groupe de patients dont 
la dose d’hydrocortisone est restée stable, 
et qu’ils ont diminué dans le groupe de pa-
tients dont la dose d’hydrocortisone a été 
augmentée [22]; dans l’étude de Peacey et 
al., la densité osseuse rachidienne évaluée 
en Z-score a été améliorée chez 6 des 12 
patients et en valeur absolue chez 4 des 12 
patients ayant bénéficié d’une optimisation 
de la dose d’hydrocortisone [23]. 

1.3. Evaluation de la qualité de vie
Sur le plan de la qualité de vie, de très nom-
breuses études ont montré une altération 
de la qualité de vie, au moyen d’auto-ques-
tionnaires génériques comme le Short-Form 

Pour l’ajustement de la substitution 
glucocorticoïde, nous ne recomman-
dons pas l’utilisation en routine de 
marqueurs hormonaux. 
Chez l’enfant, nous recommandons une 
surveillance clinique (croissance, pu-
berté) et la recherche de signes cliniques 
de surdosage ou de sous-dosage. Nous 
ne recommandons pas l’utilisation en 
routine de marqueurs biologiques pour 
l’ajustement du traitement substitutif, 
sauf dans l’hyperplasie congénitale des 
surrénales où nous recommandons le 
dosage régulier des marqueurs biolo-
giques spécifiques. En dehors de l’hy-
perplasie congénitale des surrénales, le 
dosage d‘ACTH est parfois utile pour 
évaluer la compliance au traitement.
Chez l’adulte et l’enfant, pour l’ajuste-
ment de la substitution minéralocorti-
coïde, nous suggérons une surveillance 
clinique (pression artérielle, appétence 
pour le sel, œdèmes des membres infé-
rieurs) et la recherche de signes biolo-
giques de sous-dosage (hyponatrémie, 
hyperkaliémie, élévation de la rénine) 
ou de surdosage (hypokaliémie, rénine 
indétectable ou dans les valeurs basses 
de la normale). 
Avis d’experts
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36 (SF-36) ou bien spécifique (AddiQoL). 
Les déterminants d’une moindre qualité 
de vie chez ces patients, identifiés de façon 
concordante dans plusieurs études sont les 
suivants : le sexe féminin [24-26, 26 bis], 
mais cette différence n’est plus constatée 
en utilisant des Z-scores ajustés sur le sexe 
et l’âge [27]; l’association à d’autres mala-
dies auto-immunes ou à des co-morbidités 
[24, 25, 28-30]; un moindre niveau d’études 
[24, 28]; l’absence d’activité professionnelle 
rémunérée [28-30]. Les patients rapportent 
de nombreuses plaintes, avec au premier 
plan la fatigue [26 bis, 30]. Certaines 
études rapportent plus de morbidités psy-
chiatriques (dépression, anxiété…) [27, 31, 
32]. L’impact des doses d’hydrocortisone 
sur la qualité de vie et les signes physiques 
comme la fatigue et la douleur est sujet à 
controverse. Les études transversales ont 
suggéré une association entre moindre 
qualité de vie et fortes doses d’hydrocor-
tisone [27, 32-34], avec une corrélation 
négative entre la dose d’hydrocortisone 
et les limitations dues à l’état physique 
[34], sans pouvoir établir une relation de 
causalité (les patients ayant une moins 
bonne qualité de vie sont susceptibles de 
prendre une dose supérieure d’hydrocorti-
sone pour essayer d’atténuer leur fatigue). 
Il existerait une corrélation positive entre 
la dose d’hydrocortisone et l’anxiété d’une 
part [34] et certains traits de personnalités 
inadaptés (impulsivité, irritabilité, oppo-
sition, rejet, narcissisme ….) d’autre part 
[32]. Les études de qualité de vie croisées 
en double aveugle ont montré des résultats 
divergents d’une augmentation des doses 
d’hydrocortisone, avec un effet négatif 
[35], un effet neutre [36, 37] ou encore un 
effet positif [38, 39]. Il faut souligner que 
plusieurs facteurs confondants peuvent ex-
pliquer ces résultats hétérogènes : d’autres 
facteurs que la dose d’hydrocortisone ont 
été modifiés (nombre de prises, horaires des 
prises) [38, 39]; la « forte » dose d’hydrocor-
tisone ne dépassait pas 30 mg par jour [36-
38]; les doses habituelles d’hydrocortisone 
des patients étaient supérieures à la dose 
« faible » de l’étude de Werumeus Buning et 
al. (dose médiane 25 mg, écart interquartile 
20 à 30 mg versus 15 à 20 mg pour la dose 
faible et 30 à 40 mg pour la forte dose) [39]; 

la durée de ces études était relativement 
brève, entre 2 semaines et 3 mois, ce qui ne 
permet probablement pas d’apprécier l’effet 
de modifications physiques, ni même de la 
qualité de vie, l’outil d’évaluation souvent 
utilisé, l’auto-questionnaire SF-36, prenant 
en considération la qualité de vie perçue sur 
les 4 dernières semaines [35, 37, 39]. 

Les patients insuffisants surrénaliens 
consomment plus de médicaments que les 
sujets contrôles, notamment des antihy-
pertenseurs, des hypolipémiants, des mé-
dicaments pour le traitement de pathologies 
osseuses, ainsi que des hypnotiques et des 
sédatifs dans une étude de cohorte basée sur 
la population suédoise [40].

1.4. Dépistage des maladies auto-im-
munes associées
La prévalence d’autres maladies auto-im-
munes est augmentée chez les patients 
atteints d’une insuffisance surrénale pri-
maire auto-immune [41, 42]:
•	 une thyroïdite d’Hashimoto est re-

trouvée chez la moitié des femmes et 
un quart des hommes dans la cohorte 
norvégienne [26 bis] et chez plus de 
60 % des patients dans la cohorte ita-
lienne [43]. 

•	 une maladie de Basedow est retrouvée 
chez 14 % des patients [43].

•	 un diabète de type 1 est présent chez 
10-15 % des patients scandinaves, mais 
est moins fréquent dans d’autres popu-
lations [43-45].

•	 les thyroïdites et le diabète de type 1 
surviennent plus volontiers avant l’in-
suffisance surrénale (pour la thyroïdite 
de Hashimoto, dans 50 % des cas, pour 
la maladie de Basedow et le diabète de 
type 1 dans 70 % des cas), mais peuvent 
également être découverts simultané-
ment ou lui succéder. 

•	 une insuffisance ovarienne prématurée 
est retrouvée chez 7 à 8 % des patientes 
norvégiennes et polonaises [26 bis, 44]. 
La prévalence est plus élevée lorsqu’il 
existe d’autres maladies auto-immunes 
associées (16 % des patientes avec une 
pathologie thyroïdienne auto-immune 
et/ou un diabète de type 1 dans une co-
horte italienne) [46]. L’âge moyen de 
survenue de l’insuffisance ovarienne 
est de 32 ans (18-40 ans), contre 36 ans 
(17-62 ans) pour l’âge lors du diagnostic 
d’insuffisance surrénale [44, 46]. 

•	 une gastrite auto-immune avec ou sans 
maladie de Biermer peut être associée 
chez environ 10 % des patients [26 bis, 
44]. La maladie cœliaque semble moins 
fréquente (3,5 % des patients dans la 
cohorte polonaise) [44]. La gastrite 
auto-immune et la maladie cœliaque 
surviennent volontiers après l’insuffi-
sance surrénale. 

•	 un vitiligo est retrouvé chez environ 
10 % des patients dans la cohorte 
italienne [43] et apparait classique-
ment avant l’insuffisance surrénale. 
L’alopécie est beaucoup plus rare (3 % 

R6-4 : Nous recommandons la re-
cherche systématique de maladies 
auto-immunes associées chez les pa-
tients atteints d’une insuffisance sur-
rénale primaire auto-immune, lors du 
diagnostic puis tous les ans, à antici-
per en cas de signes cliniques évoca-
teurs. Le bilan biologique initial (hors 
polyendocrinopathie auto-immune de 
type 1) comporte : TSH, anticorps an-
ti-thyropéroxydase, glycémie à jeun, 
anticorps anti-GAD (Glutamic Acid 
Decarboxylase), anticorps anti-IA2 
(islet antigen number 2), hémogramme, 
vitamine B12, anticorps anti-cellules 
pariétales gastriques, anticorps an-
ti-facteur intrinsèque, anti-transglu-
taminase. Le bilan biologique de sui-
vi comporte : TSH, glycémie à jeun, 
hémogramme, vitamine B12. Les 
femmes en âge de procréer doivent 
être averties du risque d’insuffisance 
ovarienne prématurée. Les parents au 
premier degré seront avertis des ma-
nifestations d’insuffisance surrénale 
primaire et de dysthyroïdies. Nous 
recommandons le dépistage régulier 
des pathologies associées potentielles 
en cas de polyendocrinopathie auto-im-
mune de type 1 (cf. Tableau 1) ou dans 
certaines causes génétiques d’insuffi-
sance surrénale. 
Avis d’experts
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Tableau 1. Manifestations cliniques et recommandations de surveillance chez les patients insuffisants surrénaliens atteints de polyendocrinopathie 
auto-immune de type 1 (PEA1 ou syndrome APECED) (hors surveillance spécifique de l’insuffisance surrénale, détaillée par ailleurs) d’après [55, 
63-65].

Type d’atteinte Fréquence de 
survenue

Age de survenue Bilan initial, répété tous les 2 à 3 ans, ou plus 
tôt en cas de point d’appel clinique

Suivi annuel

Manifestations cutanéo-muqueuses 

Candidoses cutanéo-mu-
queuses

83-100 % Enfance Examen stomatologique +/- autre consultation 
spécialisée dermatologique, ophtalmologique si 
nécessaire

Examen stomatologique +/- autre 
consultation spécialisée dermatolo-
gique, ophtalmologique si nécessaire

Hypoplasie de l’émail 
dentaire 

77 % Enfance

Alopécie 29-37 % Enfance

Kérato-conjonctivite 12-35 % Enfance

Vitiligo 12-13 % Enfance

Manifestations endocriniennes

Hypoparathyroïdie 79-93 % Enfance Interrogatoire, examen endocrinologique, bilan 
phospho-calcique

Interrogatoire, examen endocrinolo-
gique, bilan phospho-calcique

Ovarite 60 % 2e ou 3e décennie FSH, LH, E2 FSH, LH, E2

Atteinte testiculaire < 25 % 3e à 5e décennie FSH, LH, testostérone FSH, LH, testostérone

Thyroïdite 3-10 % 3e décennie TSH, AC anti-TPO TSH

Diabète de type 1 2-12 % 2e à 3e décennie Glycémie à jeun, AC anti-IA2, anti-insuline, 
anti-GAD

Glycémie à jeun

Hypophysite 5-7 % Enfance IGF1, FSH, LH, ACTH IGF1, FSH, LH, ACTH

Manifestations gastro-entérologiques

Malabsorption 15-18 % Enfance Interrogatoire, examen clinique, albuminémie, 
ferritinémie

Interrogatoire, examen clinique, albu-
minémie, ferritinémie

Hépatite 12-20 % Enfance AC anti GAD65, bilan hépatique Bilan hépatique

Gastrite 13-15 % 2e à 3e décennie NFS, vitamine B12, AC anti-facteur intrinsèque et 
anti-cellules pariétales gastriques

NFS, vitamine B12

Autres manifestations non endocriniennes

Néphrite interstitielle < 10 % 2e à 3e décennie Urée, créatinine, TA, ionogramme Urée, créatinine, TA, ionogramme

HTA avec hypokaliémie 15 % Enfance ou adulte 
jeune

Urée, créatinine, TA, ionogramme Urée, créatinine, TA, ionogramme

Bronchiolite oblitérante 10 à 20 % Examen clinique ± EFR et TDM si point d’appel Examen clinique ± EFR et TDM si point 
d’appel

Atrophie splénique NFS, recherche de corps de Howell Joly

Anémie hémolytique 
auto-immune, leucémie 
à larges lymphocytes 
granuleux

Hémogramme Hémogramme

Infections sévères Examen clinique Examen clinique

Myocardite

Hypertension artérielle 
pulmonaire

Atrophie musculaire 
progressive

Vascularites, connecti-
vites

Rashs cutanés fébriles

Anxiété, dépression
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des patients dans cette même cohorte) 
et précède également le plus souvent la 
survenue de l’insuffisance surrénale.

Peu d’études ont analysé la valeur prédic-
tive des anticorps spécifiques d’atteinte 
d’organe en cas d’insuffisance surrénale 
primaire auto-immune, en dehors d’une 
étude italienne récente, rétrospective, por-
tant sur 492 patients [43] :
•	 Pour les localisations thyroïdiennes, en 

cas d’anticorps anti-thyroïdiens posi-
tifs, le risque d’hypothyroïdie fruste ou 
clinique atteint 8 % par an (suivi moyen 
3 ans et demi). 

•	 Pour les atteintes pancréatiques endo-
crines, en cas d’anticorps anti-Gluta-
mic Acid Decarboxylase (anti-GAD65) 
ou anti-îlots (ICA) présents, le risque 
de survenue d’un diabète serait de 2 % 
par an (suivi moyen 6 ans). 

•	 Pour les atteintes digestives, en cas de 
présence d’anticorps anti-cellules pa-
riétales gastriques et/ou anti-facteur 
intrinsèque positifs, le risque de déve-
lopper une gastrite auto-immune avec 
ou sans anémie de Biermer est de 2 % 
par an (suivi moyen de 5 ans) et si les 
anticorps anti-transglutaminase sont 
positifs, le risque de développer une 
maladie cœliaque est de 30 % par an 
(suivi moyen de 3 ans) dans la polyen-
docrinopathie auto-immune de type 2. 

Compte tenu de la forte prévalence des 
dysthyroïdies, et notamment de l’hypo-
thyroïdie chez les patients atteints d’une 
insuffisance surrénale auto-immune, un 
bilan initial avec dosage de la TSH et re-
cherche d’anticorps anti-TPO est recom-
mandé. 
•	 Si la TSH est modérément augmentée 

et la recherche d’anticorps anti-TPO 
négative, il ne faut pas traiter par lé-
vothyroxine, mais contrôler la TSH 
1 mois après le début du traitement 
substitutif de l’insuffisance surrénale. 
En effet, la TSH peut être modérément 
augmentée, entre 4 et 10 mUI/L du 
fait de la levée de l’inhibition de l’axe 
thyréotrope en situation d’insuffisance 
surrénale [47, 48]. 

•	 Si la TSH est élevée et les anticorps 
anti-TPO positifs, il est conseillé de 
débuter un traitement substitutif par 

lévothyroxine, mais il faut le faire 
après l’instauration du traitement 
substitutif de l’insuffisance surrénale. 
En effet, l’introduction de la lévothy-
roxine avant l’hydrocortisone risque de 
précipiter la décompensation surréna-
lienne aiguë du fait de l’accélération du 
métabolisme du cortisol résiduel par la 
lévothyroxine [49].

Au cours du suivi, le dépistage s’appuiera 
sur un dosage annuel de la TSH (+/- anti-
corps anti-TPO). Il est inutile de réitérer la 
recherche d’anticorps anti-TPO lorsqu’ils 
sont positifs. 
L’intérêt principal de dépister un diabète 
de type 1 est d’éviter l’évolution spon-
tanée vers la décompensation acido-cé-
tosique. Le stress psychologique induit 
par la connaissance de la positivité des 
anticorps, plusieurs années avant l’appa-
rition de la maladie, peut être opposé à 
cette stratégie. Les études qui ont évalué 
l’impact psychologique du dépistage chez 
les enfants (BABYDIAB, TEDDY, Fr1da) 
objectivent une atténuation de l’anxiété 
chez les parents au fil du temps et, glo-
balement, des symptômes d’anxiété et de 
dépression comparables à la population 
générale [50-52]. Le diabète de type 1 sera 
dépisté lors du premier bilan par un dosage 
de la glycémie à jeun, et la recherche d’an-
ticorps anti-GAD, anti-IA2 (islet antigen 
number 2) et anticorps anti-insuline. En 
présence d’anticorps, le bilan sera com-
plété par une hyperglycémie provoquée 
orale et un dosage de l’HbA1c et le patient 
et sa famille seront informés des manifes-
tations d’hyperglycémie et de décompen-
sation cétosique. En l’absence d’anticorps 
lors du bilan initial, le suivi reposera sur 
un dosage annuel de la glycémie à jeun 
(+/- anticorps anti-GAD et anti-IA2 selon 
le contexte). 
Le dépistage des maladies auto-immunes 
digestives est justifié par leur caractère 
insidieux et non-spécifique, responsable 
souvent d’un retard au diagnostic. Elles 
seront dépistées par l’hémogramme, le do-
sage de vitamine B12, la recherche d’anti-
corps anti-cellules pariétales gastriques, 
d’anticorps anti-facteur intrinsèque, et 
d’anticorps anti-transglutaminase et/ou 
anti-gliadine en cas de risque élevé. Le 

bilan biologique de suivi comportera : 
l’hémogramme, et le dosage de vitamine 
B12. Il est inutile de réitérer la recherche 
d’anticorps lorsqu’ils sont positifs.
Concernant le risque d’insuffisance ova-
rienne prématurée, il n’existe pas de do-
sage d’anticorps de bonne qualité pour 
dépister l’insuffisance ovarienne préma-
turée. L’évaluation de la réserve ovarienne 
s’appuie sur les outils classiques (cycles, 
dosages d’œstradiol, FSH, AMH, et écho-
graphie pelvienne en fin de cycle pour le 
compte des follicules antraux et mesurer 
l’épaisseur de l’endomètre). Une préser-
vation de la fertilité peut être discutée en 
fonction de ces paramètres. 
Des maladies auto-immunes sont pré-
sentes chez d’autres membres de la famille 
chez 10 % des patients de la cohorte nor-
végienne [2]. L’existence d’une maladie 
d’Addison auto-immune doit donc être 
signalée dans les antécédents des appa-
rentés de façon à orienter un bilan étio-
logique devant des manifestations com-
patibles avec une maladie auto-immune 
chez ce dernier.
Plus rarement, notamment chez l’enfant et 
l’adolescent, l’insuffisance surrénale au-
to-immune s’intègre dans le cadre d’une 
polyendocrinopathie auto-immune de 
type 1 (PEA1 ou syndrome APECED, 
Auto-immune Poly Endocrinopathy 
Candidiasis Ectodermal Dystrophy), 
dans environ 14 % des cas. La multiplici-
té des atteintes cliniques potentielles, tout 
comme leur possible gravité, justifient une 
surveillance particulière. En effet, cer-
taines atteintes viscérales (hépatite ful-
minante, bronchiolite oblitérante, néphrite 
interstitielle) ou néoplasiques (leucémie 
à larges lymphocytes granuleux, car-
cinomes de la sphère oro-œsophagienne 
ou gastrique) peuvent engager le pronostic 
vital [53, 54]. La fréquence et l’âge habi-
tuel de survenue ainsi que les modalités 
de surveillance sont récapitulés dans le 
Tableau 1. 
Dans cette polyendocrinopathie, l’hypo-
parathyroïdie et la candidose cutanéo-mu-
queuse précèdent souvent l’insuffisance 
surrénale (l’ensemble réalisant la clas-
sique triade de Whitaker), mais peuvent 
parfois lui succéder [55]. Leur particulière 
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fréquence dans la PEA1 (Tableau 1) justi-
fie la réalisation annuelle : 
•	 d’un bilan phosphocalcique (au mini-

mum d’une calcémie). Les anticorps 
anti-NALP5 semblaient initialement 
spécifiques de l’hypoparathyroïdie 
dans la PEA1 [56], mais les études ul-
térieures ne semblent pas confirmer ces 
données [57]. Les anticorps anti-récep-
teur sensible au calcium manquent de 
sensibilité dans cette pathologie [57]. 
Il n’est donc pas licite de recommander 
leur dosage systématique en dépistage.

•	 d’un examen cutané, des phanères et 
de la cavité buccale par un clinicien 
averti, voire par un dermatologue, un 
stomatologue et/ou un gastro-entéro-
logue en cas de point d’appel clinique. 
En effet, outre l’inconfort généré par 
ces candidoses récidivantes, le risque 
de dégénérescence carcinomateuse de 
candidoses cutanéo-muqueuses né-
gligées ne saurait être ignoré [53, 54]. 
L’examen cutané permettra en outre 
de dépister d’autres manifestations 
cutanéo-muqueuses telles le vitiligo, 
l’alopécie, la dystrophie unguéale, 
l’hypoplasie de l’émail dentaire... 

En cas de doute sur une kérato-conjonc-
tivite, un examen ophtalmologique devra 
être pratiqué.
Dans la PEA1, les autres atteintes auto-im-
munes sont moins fréquentes (cf. tableau 
1). Parmi les anticorps décrits comme spé-
cifiques de certaines manifestations, très 
peu sont dosés en France du fait de la rareté 
de cette pathologie [58]. Le dépistage de 
ces atteintes repose donc sur l’examen cli-
nique couplé à des dosages biologiques 
simples, ou des examens morphologiques. 
En revanche, certains anticorps sont iden-
tiques à ceux retrouvés dans des maladies 
auto-immunes hors PEA1, ils sont alors 
dosables en routine. Toutefois, les données 
bibliographiques concernant leur valeur 
prédictive s’avèrent ténues : 
•	 Atteintes endocriniennes : l’interroga-

toire et les dosages hormonaux sont au 
premier plan pour la recherche d’une 
insuffisance gonadique. L’atteinte 
thyroïdienne, peu fréquente, succède 
volontiers à l’insuffisance surrénale. Il 
s’agit en général d’une hypothyroïdie. 

En cas d’anticorps anti-thyroïdiens po-
sitifs, le risque d’hypothyroïdie serait 
de 3 % par an (suivi moyen 7 ans durant 
l’étude italienne) [43]. Le diabète de 
type 1 survient souvent tardivement : 
les anticorps anti-IA2 et anti-insuline 
seraient les meilleurs prédicteurs de 
diabète de type 1 dans cette pathologie 
[58]. Un bilan biologique hypophysaire 
permettra de dépister une hypophysite.

•	 Atteintes non endocriniennes : en cas 
d’anticorps anti-cellules pariétales 
gastriques et/ou anti-facteur intrin-
sèque positifs, le risque chez un patient 
insuffisant surrénalien de développer 
une gastrite auto-immune serait de 
2,6 % par an (suivi moyen de 6 ans) 
[43]. La malabsorption se révèle fré-
quente dans la PEA1, les anticorps 
anti-GAD65 sont ici corrélés à sa 
survenue et non à celle du diabète de 
type 1. La maladie cœliaque est excep-
tionnelle dans la PEA1, sa recherche 
systématique ne se justifie donc pas. 
La malabsorption serait plutôt liée à 
une atteinte auto-immune des cel-
lules entéro-chromaffines, ou à une 
atteinte pancréatique exocrine [58-
61]. L’hépatite auto-immune s’avère 
de gravité variable, mais des formes 
fulminantes ont été décrites. Les anti-
corps anti-LKM1 sont retrouvés dans 
50 à 75 % des cas d’hépatite dans la 
PEA1, mais leur valeur prédictive po-
sitive n’a pas été prouvée. La gravité 
de cette atteinte justifie au minimum 
la réalisation d’un bilan hépatique 
annuel. L’atrophie splénique doit être 
dépistée, car elle occasionne un sur-
risque infectieux, qui peut être prévenu 
par vaccination anti-pneumococcique 
notamment [54].

•	 Manifestations rares : certaines mé-
ritent d’être dépistées du fait de leur 
gravité : néphrite tubulo-interstitielle, 
HTA avec hypokaliémie par excès 
apparent en minéralo-corticoïdes, 
bronchiolite oblitérante [62]. D’autres 
atteintes, encore plus exceptionnelles, 
listées dans le Tableau 1, ne seront ex-
plorées qu’en cas de symptômes cli-
niques évocateurs. 

•	 Enfin, le retentissement psychologique 

(dépression, anxiété, alcoolisme…) et 
les conséquences sociales de cette pa-
thologie complexe devront être pris en 
compte [53]. 

•	 Outre le bilan annuel recommandé, 
il apparaît important d’avertir les pa-
tients du risque de survenue de ma-
nifestations cliniques sévères, et des 
symptômes nécessitant de consulter 
rapidement [54].

1.5. Dépistage des formes génétiques d’in-
suffisance surrénale
Certaines causes d’insuffisance surré-
nale sont monogéniques et héréditaires, 
représentant les principales causes d’in-
suffisance surrénale primaire à l’âge pé-
diatrique (cf. Article 3). Une consultation 
de conseil génétique doit être proposée 
aux patients porteurs de ces anomalies, 
pour identifier les apparentés porteurs de 
l’anomalie génétique et/ou atteints et pour 
informer sur les risques de transmission à 
la descendance de l’anomalie génétique et/
ou de la maladie. 

2. Education thérapeutique du patient (ETP)

R6-5 : Nous recommandons une 
consultation de conseil génétique chez 
les patients atteints d’insuffisance sur-
rénale lorsque l’on soupçonne une cause 
monogénique. 
Avis d’experts

R6-6 : Nous recommandons le dévelop-
pement de programmes d’ETP, notam-
ment de programmes visant à éviter ou 
traiter précocement l’insuffisance surré-
nale aiguë, pour les patients insuffisants 
surrénaliens et leur entourage. Nous 
recommandons la mise en œuvre des 
programmes selon la procédure HAS 
respectant les étapes du diagnostic édu-
catif, de l’application du programme et 
de l’évaluation. Nous recommandons 
les principaux objectifs éducatifs sui-
vants :
•	 Avoir sur soi les outils de sécurité 
•	 Savoir identifier les situations à 

risque, les symptômes d’insuffisance 
surrénale aiguë débutante
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L’ETP est un élément essentiel de la prise en 
charge non-pharmacologique des patients. 
Elle n’est pas une simple information. Elle 
vise à faire acquérir ou à maintenir les 
compétences qui protègent les patients 
des risques morbides voire vitaux liés à 
leur pathologie et les aident à être plus au-
tonome au quotidien et à mieux vivre avec 
leur maladie. 
L’ETP est recommandée par les 2 consen-
sus internationaux sur la prise en charge 
de l’insuffisance surrénale primaire [1, 54]. 
Les bénéfices de l’ETP dans l’insuffisance 
surrénale sont escomptés au vu des effets 
positifs observés dans d’autres maladies 
chroniques, en sachant que les résultats 
des études de niveau de preuve élevé ne 
sont pas à la hauteur des espérances pla-
cées dans cette approche thérapeutique 
dans d’autres pathologies chroniques [66, 
67]. Seuls 2 programmes d’ETP chez les 
insuffisants surrénaliens ont fait l’objet de 
publications (Tableau 2) [68, 69]. 

Contenu d’un référentiel ETP du patient in-
suffisant surrénalien
Il n’existe pas de référentiel commun de 
l’ETP du patient insuffisant surrénalien. 
L’objectif du présent consensus est de pro-
poser un cadre de référence afin de faciliter 
le développement de l’ETP au profit des 
patients insuffisants surrénaliens. Seront 
définis pour ces programmes :

1.	 Les thèmes traités
2.	 La population cible 

3.	 Les messages éducatifs 
4.	 Les étapes d’un programme d’ETP 
5.	 Les conditions de mise en œuvre d’un 

programme d’ETP 

2.1. Les thèmes traités

L’insuffisance surrénale aiguë 
Les 2 consensus existants recommandent 
l’ETP pour éviter ou traiter précocement 
l’insuffisance surrénalienne aiguë [1, 54]. 
L’insuffisance surrénale aiguë est une com-
plication qui engage le pronostic vital des 
patients. Elle est souvent méconnue des mé-
decins qui sont amenés à prendre en charge 
les patients puisque ses signes et symp-
tômes ne sont pas spécifiques, ni constants. 
L’insuffisance surrénale aiguë ressemble à 
une gastro-entérite, avec des douleurs ab-
dominales, des nausées, des vomissements 
et des diarrhées ou encore à une infection 
fébrile, plus ou moins sévère selon le re-
tentissement hémodynamique, pouvant 
parfois même mimer un choc septique. 
Certains patients décrivent des céphalées, 
des vertiges, des douleurs ostéoarticulaires 
ou des myalgies diffuses comme plaintes 
dominantes. L’hypoglycémie est rarement 
au premier plan chez l’adulte [70] contrai-
rement au jeune enfant. Les anomalies 
biologiques classiques (hyponatrémie, hy-
perkaliémie et insuffisance rénale fonction-
nelle) sont inconstantes. Ainsi, l’analyse 
rétrospective des dossiers médicaux de 67 
patients atteints d’un déficit en 21-hydroxy-
lase ayant fait 106 épisodes aigus étiquetés 
insuffisance surrénale aiguë n’a retrouvé 
une hyponatrémie que dans 30 % des cas, 
une hyperkaliémie dans moins de 25 % des 
cas et une insuffisance rénale fonctionnelle 
dans environ 10 % des cas [71]. Les gas-
troentérites et les infections étant un motif 
très fréquent d’appels et de consultations et 
l’insuffisance surrénale aiguë très rare, les 
médecins urgentistes peuvent être amenés 
à évoquer des pathologies communes, et 
méconnaître le diagnostic d’insuffisance 
surrénale aiguë. Par ailleurs, dans ces situa-
tions médicales, les consignes concernant 
les corticoïdes anti-inflammatoires peuvent 
être appliquées à tort aux patients insuffi-
sants surrénaliens (diminuer le traitement 
en cas d’infections, ne pas reprendre le trai-

tement après un vomissement lorsqu’il sur-
vient plus d’une heure après l’ingestion du 
comprimé, prendre leur traitement comme 
d’habitude sans augmenter la dose en cas 
d’anesthésie générale… : cf. http://www.
cortisone-info.fr). Une étude allemande 
révèle que près de 15 % des médecins d’un 
service de médecine interne dans un hôpital 
universitaire ont coché la case « réduction 
de 50 % de la substitution glucocorticoïde » 
en cas de maladie aiguë intercurrente chez 
un patient insuffisant surrénalien sur le 
questionnaire soumis [72]. Les patients 
peuvent parfois se voir refuser l’admi-
nistration d’hydrocortisone et opposer le 
risque de complications des corticoïdes 
anti-inflammatoires (cf. http://www.addi-
sons.org.uk/info/experiences). Une étude 
pédiatrique canadienne montre que, sur 
la période de 1998 à 2007, le protocole de 
prise en charge de l’insuffisance surrénale 
n’était pas appliqué chez ces patients dans 
26 % (17/66) des hospitalisations urgentes 
et dans 20 % (7/36) des hospitalisations pro-
grammées, malgré l’existence et la large 
diffusion d’une procédure écrite [73]. Dans 
cette même étude, sur la même période de 
1998-2007, seuls 47 % des patients avaient 
eu une augmentation des doses de gluco-
corticoïdes avant l’hospitalisation, souli-
gnant la nécessité d’optimiser l’éducation 
thérapeutique chez les parents. 
L’inefficacité des approches éducatives 
limitées à la transmission d’informations 
a bien été démontrée dans d’autres mala-
dies chroniques, comme l’asthme [74]. Une 
proportion importante de patients n’a pas 
de carte d’urgence ou de dispositif d’alerte, 
répond de façon erronée à des question-
naires de mise en situation, et n’adapte pas 
correctement le traitement en situation de 
stress [75-79]. Enfin, l’inefficacité de l’ap-
prentissage par l’expérience de décompen-
sations aiguës a également été démontré 
dans l’asthme [80] et se confirme dans l’in-
suffisance surrénale, puisque le risque de 
faire une insuffisance surrénale aiguë est 
près de 3 fois plus élevé chez les patients 
ayant préalablement fait un épisode dans 
une étude prospective allemande [81].

Autres thèmes 
Les effets respectifs des traitements 

•	 Savoir adapter le traitement oral par 
glucocorticoïde dans les situations 
aigues et par anticipation, notam-
ment dans les situations particu-
lières : chaleur, exercice physique, 
voyages, stress physique ou psy-
chique… 

•	 Savoir administrer l’hydrocortisone 
par voie sous-cutanée.

•	 Utiliser de façon pertinente les res-
sources du système de soins.

•	 Savoir exposer sa pathologie et ex-
pliquer son traitement à un membre 
de l’entourage.

Avis d’experts
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Tableau 2. Programmes d’ETP chez les insuffisants surrénaliens publiés [68, 69].

Schad Am J Hosp Pharm 1979 Etats-Unis [68] Repping-Wuts EJE 2013 Pays bas [69] 

Nombre patients 25 246 

Causes Surrénalectomies bilatérales IS primaires et corticotropes

Séance(s) 30 à 60 min /jour pendant les 3 jours précédant la 
sortie

1 séance unique de 3 h

Modalités Individuel +/- entourage Groupe +/- entourage

Contenu Connaître sa maladie 
Connaître son traitement 
Règles d’adaptation de l’hydrocortisone

Méthodes Enseignement frontal 
Réponses aux questions / Quizz 
Préparation et entraînement à l’injection de dexamé-
thasone

Enseignement frontal, vidéo de démonstration de l’injection 
intra-musculaire d’hydrocortisone, préparation et injection 
intramusculaire d’hydrocortisone 
Temps de partage d’expérience 
Récit d’un cas d’ISA fatal

Evaluation A 2 ans, chez 13 patientes : 
Bon niveau de connaissances 
Bonnes décisions (8 augmentations d’hydrocortisone 
et 3 injections effectuées) 
Economie potentielle de 1 500 $

A 6 mois, chez 183 patients : 
Amélioration de la possession des outils 
Amélioration des décisions en situation d’urgence (ques-
tionnaire)

glucocorticoïdes, minéralocorticoïdes et 
androgéniques pourront être expliqués et 
différenciés.
Certains patients ressentent le besoin 
d’augmenter la dose de glucocorticoïdes 

au quotidien pour faire face à l’altération 
de leur qualité de vie, à la fatigue chro-
nique [2, 27, 33, 34, 82]. De fait, près de 
10 % (23/334) des patients prenaient plus 
de 30 mg par jour d’équivalent hydrocor-
tisone dans une étude allemande récente 
[34]. Or un surdosage chronique en hy-
drocortisone a des conséquences cliniques 
néfastes à long terme, à expliciter lors dans 
un programme d’ETP. 

La période de transition de l’adolescence 
à l’âge adulte comporte un risque pour le 
patient insuffisant surrénalien d’échapper 
à un suivi médical avec comme consé-
quences un risque de défaut d’observance 
voire une interruption thérapeutique et in 
fine un risque accru de décompensation 
surrénalienne aiguë, thème à aborder éga-
lement lors d’ateliers d’ETP. 

Le retentissement psycho-social de la 
maladie, son impact sur l’efficience pro-
fessionnelle, sur la qualité de vie, sur la 
sexualité et la fertilité, son évolution à 
long terme seront des thèmes également 
abordés. 

2.2. La population cible 
Tout patient insuffisant surrénalien est 
susceptible de faire une insuffisance sur-

rénale aiguë, même si certains facteurs ont 
été identifiés comme augmentant le risque 
de décompensation aiguë (voir l’article 
précédent). Les patients prioritaires pour 
l’ETP sont les patients les plus à risque 
de développer une insuffisance surrénale 
aiguë: l’entourage des nourrissons et des 
jeunes enfants (incidence accrue des épi-
sodes infectieux et d’hypoglycémie), les 
patients ayant déjà fait une insuffisance 
surrénale aiguë ; ceux ayant une insuf-
fisance surrénale primaire, ceux ayant 
une pathologie associée (polyendocrino-
pathie de type 1, diabète insipide…), les 
femmes enceintes, les patients exposés à 
des rythmes de travail en horaires déca-
lés, à de fortes variations climatiques et/ou 
susceptibles de contracter des infections. 
La participation des parents (voire des 
grands parents, nourrice, fratrie) est 
essentielle à l’âge pédiatrique. Le pro-
gramme devra être adapté à l’âge de l’en-
fant et à son niveau de compréhension, 
et sera renouvelé régulièrement, notam-
ment lors de la transition pour optimiser 
l’autonomie du patient. La participation 
d’un aidant (parent, conjoint…) pourra 
également être proposée chez les adultes. 
Aucune étude n’a déterminé le moment 
opportun pour tirer le plus de bénéfices 
d’un programme d’ETP.

Figure 1. Le « kit d’urgence » comprend se-
ringues, aiguilles et flacon d’hydrocortisone.

Figure 2. La carte d’urgence de l’insuffisant 
surrénalien.
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2.3. Les messages éducatifs 

Une homogénéité des messages éducatifs 
est nécessaire, notamment pour l’adapta-
tion du traitement. Il existe 2 stratégies : 
la première, la plus répandue, consiste à 
moduler la dose d’hydrocortisone selon la 
sévérité du facteur intercurrent (présence 
de fièvre ou non, degré de fièvre, maladie 
sévère ou plus modeste, lourdeur de la 
chirurgie,…), à partir des observations 
qui ont été faites dans certaines situations 
(anesthésie, chirurgies diverses, infections 
diverses) des concentrations sanguines de 
cortisol [1, 54, 83]; une deuxième stratégie 
pourrait être proposée, visant à réduire le 
nombre des consignes et à les simplifier. 
Les arguments en faveur de cette dernière 
stratégie sont les suivants : 

Figure 5. Atelier injection : préparation de 
l’hydrocortisone. 

Figure 4. Erreurs d’adaptation de l’hydrocor-
tisone dans les deux scenarii proposés (fièvre 
le matin sur la frise chronologique supérieure 
et fièvre en pleine nuit pour la frise chrono-
logique inférieure) pour les patients ayant 
comme traitement substitutif habituel 1 com-
primé d’hydrocortisone le matin et le midi. 

Figure 3. Jeu de cartes situations à risque. 

Figure 6. Atelier injection : entraînement 
à l’auto-injection dans la cuisse ou dans 
l’abdomen. Film de l’injection d’hydro-
cortisone avec le CRMR DEFHY (main-
tenant hypo): https://www.youtube.com/
watch?v=5v176DHrRUE. livret illustrant l’in-
jection : http://fr.ap-hm.fr/sites/default/files/
files/defhy-injection%20d’hydrocort%20
livret.pdf.

•	 Pour un patient adulte prenant 
d’ordinaire 1 comprimé le matin 
et 1 comprimé le midi d’hydro-
cortisone, face à une situation 
susceptible de déclencher une in-
suffisance surrénale aiguë, nous 
suggérons la consigne suivante : 
« Prenez immédiatement, quelle 
que soit l’heure, 2 comprimés 
d’hydrocortisone, puis 2 compri-
més le matin, 2 comprimés le midi 
et 2 comprimés le soir pendant 2 
à 3 jours après la disparition des 
symptomes ». 

•	 A l’âge pédiatrique, nous suggé-
rons de doubler ou tripler la dose 
d’hydrocortisone répartie en 3 
prises avec une prise vers midi et 
une prise le soir. Ce régime sera 
débuté immédiatement en cas 
de situation à risque et poursui-
vi jusqu’à 24 heures après la fin 
des symptômes. Nous suggérons 
d’éviter les situations de jeûne 
prolongé compte tenu du risque 
d’hypoglycémie. 

R6-7 : Nous suggérons que la dose 
d’hydrocortisone soit adaptée dans 
les situations susceptibles de déclen-
cher une insuffisance surrénale aiguë 
(Article précédent) et que la dose de 
fludrocortisone soit augmentée de 50 
µg par 24 h en cas de fortes chaleurs 
chez l’adulte. 

R6-8 : Nous suggérons de faire une 
injection d’hydrocortisone 1) après 
le deuxième vomissement ou la deu-
xième diarrhée en moins d’une de-
mi-journée ; 2) en cas de troubles de 
conscience ne permettant pas la prise 
du traitement par voie orale ; 3) lors 
d’un accouchement, d’une anesthésie 
générale, d’une réanimation. 

R6-9 : Nous suggérons les consignes 
suivantes pour les situations particu-
lières :
•	 Pour les activités sportives in-

tenses et prolongées chez l’adulte 
et l’adolescent : « Prendre 5 mg 
d’hydrocortisone supplémentaires 
toutes les 3 heures, en commen-
çant 1 heure avant le début de l’ac-
tivité physique ». 

•	 En cas de voyage en avion de 
plus de 6 heures chez l’adulte : 
« Prendre 10 mg d’hydrocorti-
sone supplémentaires toutes les 6 
heures jusqu’au petit déjeuner du 
pays d’arrivée ». 

•	 En cas de fortes chaleurs et/ou de 
sudation importante : « Boire plus 
d’eau et mangez plus salé : sinon, 
augmenter chez l’adulte la fludro-
cortisone de 50 µg ». 

Avis d’experts
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1) Les cortisolémies sont très variables 
entre les individus et en fonction des si-
tuations intercurrentes, ne permettant pas 
de définir un schéma adapté pour chaque 
individu et chaque situation. En situation 
aiguë, la priorité est donnée à la prévention 
de l’insuffisance surrénale aiguë, et non pas 
aux risques d’un surdosage. Il est donc pré-
férable de préconiser une supplémentation 
qui couvrira même les situations les plus 
sévères. 
2) En situation basale, après freination de 
l’axe corticotrope par la dexaméthasone, il 
existe une forte variabilité interindividuelle 
après administration d’hydrocortisone per 
os ou par voie parentérale [84, 85]. L’impact 
d’une supplémentation orale ou parentérale 
d’hydrocortisone sur les concentrations de 
cortisol dans les situations aiguës n’est pas 
connu, mais il pourrait être également sou-
mis à une forte variabilité interindividuelle. 
3) La multiplicité des schémas n’aide pro-
bablement pas leur application. A défaut 
d’études, les consignes s’appuient sur le 
retour d’expérience des patients et des ha-
bitudes de pratiques médicales. 
La consigne « doublez ou triplez la dose 
d’hydrocortisone » est ambiguë. La ma-
jorité des patients comprend qu’il faut 
augmenter l’hydrocortisone aux heures 
habituelles de prise du traitement, et de 
ce fait n’augmentent l’hydrocortisone que 
plusieurs heures après le début du problème 
intercurrent, et ne sont pas couverts en hy-
drocortisone en fin de journée et pendant la 
nuit. Une consigne plus précise et adaptée 
à la dose journalière habituelle du patient 
pourrait éviter ces écueils. 
Les troubles digestifs sont le principal fac-
teur précipitant une insuffisance surrénale 
aiguë [77, 78]. Ils perturbent l’absorption de 
l’hydrocortisone et requièrent l’administra-
tion d’hydrocortisone par voie parentérale. 
La précocité de l’injection d’hydrocorti-
sone pourrait permettre d’éviter l’instal-
lation d’une déshydratation et de troubles 
hémodynamiques. Il est donc recomman-
dé que le patient ou son entourage fasse 
rapidement l’injection d’hydrocortisone, 
plutôt que d’attendre qu’elle soit faite par 
un soignant appelé au domicile ou consulté 
aux urgences, compte tenu des délais habi-
tuels de prise en charge. De plus, certains 

patients rapportent une méconnaissance 
des équipes soignantes de la nécessité de 
réaliser l’injection d’hydrocortisone rapi-
dement, voire un refus d’application du pro-
tocole. Une étude rapportant les circons-
tances de prise en charge d’un épisode de 
décompensation surrénalienne a retrouvé 
un retard d’initiation du traitement d’ur-
gence chez 46 % des patients addisoniens 
[85 bis]. Une équipe allemande a montré 
que moins d’une demi-heure après une in-
jection sous-cutanée de 100 mg d’hydro-
cortisone, les patients avaient une cortisolé-
mie supérieure à 36 mg/dL (1 000 nmol/L), 
et que l’acceptabilité de ce type d’injection 
par les patients était bonne. Le délai n’est 
que légèrement supérieur à celui après une 
injection intramusculaire (en moyenne 22 
minutes en sous cutané versus 11 minutes 
en intra-musculaire). Si l’injection sous-cu-
tanée d’hydrocortisone est effectuée pré-
cocement, avant l’installation d’un état de 
choc, il est peu probable que l’absorption 
du produit soit différente de celle après 
une injection intramusculaire par un pro-
fessionnel [85]. 
En cas d’activité physique intense mais 
de courte durée (moins de 30 minutes), il 
n’est pas nécessaire d’augmenter l’hydro-
cortisone [86, 87]. Il n’existe pas d’étude 
concernant les activités physiques intenses 
et prolongées comme la course de fond, le 
biathlon et triathlon, le squash, le cyclisme 
de compétition ou de loisir en côte, le pa-
tinage de vitesse… (cf. classification des 
sports de Mitchell [88]). La prise de 2,5 à 
5 mg d’hydrocortisone toutes les 3 heures, 
à débuter 1 h avant le début de l’activité 
physique [89] ou encore la prise de 5 à 10 mg 
d’hydrocortisone supplémentaire [70, 89, 
90] ont été proposées, mais ces stratégies 
n’ont pas été évaluées. 

2.4. Quelles sont les étapes du programme 
d’ETP ? 

Le bilan éducatif partagé ou diagnostic 
éducatif 
Le bilan éducatif partagé (ou diagnostic 
éducatif) sera réalisé lors d’un entretien 
individuel initial par l’équipe pluridiscipli-
naire, s’appuyant sur un document validé 
par l’ARS. Il permet de situer le patient dans 

sa vie, avec sa maladie pour appréhender 
ses besoins et ses attentes, ses représen-
tations et croyances en matière de santé, 
ses difficultés et ses atouts. Comme dans 
toute démarche de bilan éducatif partagé, 
il est indispensable d’adopter une posture 
favorisant la rencontre éducative (attitude 
empathique, questions ouvertes, écoute 
active, reformulation, renforcement po-
sitif, …). Il faut savoir favoriser l’expres-
sion du vécu au quotidien : prise unique le 
matin plutôt que fractionnement en 2 ou 
3 prises de l’hydrocortisone ; retard de la 
première dose : prise tardive le soir chez 
l’adulte par mimétisme du traitement pris 
dans l’enfance aux 2 extrêmes de la jour-
née : renouvellement tardif du traitement 
obligeant à « économiser » les compri-
més en diminuant la dose quotidienne ou 
en prenant l’hydrocortisone un jour sur 
deux :; expériences d’interruption du trai-
tement plus ou moins bien supportées… 
Deux attitudes extrêmes dans la gestion 
du traitement peuvent être rencontrées : les 
« corticophobies » et la prise exagérée de 
glucocorticoïdes. Le patient corticophobe 
est réticent à augmenter l’hydrocortisone 
car il croit que cela va avoir les mêmes 
conséquences qu’un syndrome de Cushing 
ou qu’un corticoïde anti-inflammatoire, ou 
bien il confond l’hydrocortisone et la « cor-
tisone », ce d’autant que l’entourage (voire 
les personnels de santé) le conforte dans 
cette erreur. A l’inverse d’autres patients 
se sur-dosent volontiers du fait de contra-
riétés, de douleurs chroniques ou d’une 
fatigue. Ces 2 attitudes peuvent coexister 
chez un même patient, en surdosage chro-
nique mais qui n’adapte pas correctement 
son traitement face à une maladie aiguë. Le 
manque de confiance en soi, la croyance en 
la toute-puissance de la parole médicale, 
le déni de la maladie…, sont autant d’obs-
tacles à l’adaptation rapide du traitement 
par le patient lui-même. Certains éléments 
seront recherchés : exposition à des tempé-
ratures extrêmes, rythmes de vie, travail, 
sommeil, pratique intensive du sport, jeûne, 
voyages, … Certains patients peuvent avoir 
renoncé à faire du sport ou des voyages par 
crainte de survenue d’une insuffisance sur-
rénale aiguë. La perspective de retrouver le 
contrôle sur leur maladie sera un moteur 
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fort d’apprentissage. 
Le diagnostic éducatif permet d’établir 
avec le patient des objectifs personnalisés. 
Les principaux objectifs éducatifs sont les 
suivants :
•	 Avoir chez soi les outils de sécurité 

(carte d’urgence d’insuffisance surré-
nale, +/- système d’alerte, comprimés 
d’hydrocortisone et, si déficit en miné-
ralocorticoïdes, comprimés de fludro-
cortisone, hydrocortisone injectable, et 
matériel d’injection, recommandations 
d’urgence en français et éventuellement 
en langue étrangère) (Figures 1 et 2).

•	 Savoir identifier les situations à risque, 
les symptômes d’insuffisance surrénale 
aiguë débutante

•	 Savoir adapter le traitement oral par 
glucocorticoïde

•	 Connaître les signes et les conséquences 
du surdosage chronique en hydrocor-
tisone

•	 Savoir administrer l’hydrocortisone par 
voie sous-cutanée

•	 Savoir adapter le traitement aux situa-
tions particulières : chaleur, exercice 
physique intense, voyages...

•	 Posséder la carte d’insuffisant surréna-
lien et la carte d’urgence

•	 Utiliser de façon pertinente les ressources 
du système de soins et les ressources 
associatives (Association Surrénales, 
France. http://www.surrenales.com)

Les séances 
Les séances sont à définir par l’équipe 
éducative en fonctions des ressources et 
contraintes locales (séances individuelles 
et/ou collectives, en ambulatoire, en hospi-
talisation, locaux, personnel, …), de même 
que les moyens et méthodes éducatives. La 
synthèse au terme du programme du pa-
tient doit être transmise aux autres acteurs 
de santé prenant en charge le patient. L’ETP 
sera renforcée lors des consultations et/ou 
hospitalisations ultérieures. 

Des exemples de séances de programmes 
pour éviter ou traiter précocement l’insuf-
fisance surrénale aiguë sont donnés dans 
le tableau 3.

Evaluation des programmes
Au terme des séances d’ETP, on doit éva-
luer les connaissances et les compétences 
acquises par le patient pour la gestion en au-
tonomie de sa maladie et des conséquences 
à court, moyen et long terme. Des outils 
d’évaluation des savoirs et des savoir-faire 
seront utilisés à cet effet, avec comme 
objectif final d’établir un bilan éducatif 
et de déterminer les pistes à développer à 
l’avenir. 

2.5. Quelles sont les conditions de mise en 
œuvre des programmes ? 
L’ETP doit être réalisée dans le cadre d’une 
autorisation selon la législation en cours 

(Legifrance. Décret no 2010-904 du 2 août 
2010 relatif aux conditions d’autorisation 
des programmes d’éducation thérapeutique 
des patients : 
ht t p://www.legif rance.gouv.f r/af-
fichTexte.do;jsessionid=F90D5E8ACEF-
64507C4A83D3FA700CD8D.tpdjo04v3?-
cidTexte=JORFTEXT000022664533&-
categorieLien=id). 

Un programme national est en cours d’éla-
boration.

L. Guignat, E. Proust-Lemoine, Y. Reznik, D. 
Zenaty
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