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Le syndrome de Cushing est la traduction dln ique et biologlque d'un 
nypen:ortlsoUsme endogene. 

C'apres PEX (48), sonlnddence annvelle est estlmee 11 un;\ dlx cas 
par million d'habitants en F.an<:e. Cest don<: une affection tees .are en 
fran<:e et en Afl1que Noire, sa frequence reelle reste mEkonnue. 

C"est une affection gra~e, de pronostlc s.e~!re, I'evolutlon spontanee 
se falsant ~ers Ie dEkes par complication psychiatrlque ~ type de 
depression majeure condu isant au suldde ou surtout ca rdlovasculaire a 
type d'acddent ~asculalre cerebral, dlnra.ctus du myocarde, d'cedeme 
a~u du poumon OU de tout autre acddent d'lnsuffisance ventriCulaire 
gauche. 

Le syndrome de Cushing revet des etiologies diverses qui 
conditlonnent la ttl!!rapeutlque. 

L'on opPOSe : 

I'etiok)gle haute: ,'est Ie syndrome de Cushing hypophysalre au 
Maladie de Cushing; 

IJ \'etlologle basse representee par Ie syndrome de Cush ing 
surrenallen par adeoome btlnln au par corticosum!nalome malin, 
et Ie syndrome de Cushing ectopique au paraneoplasique. 

L'adename surrena llen represente 50 % des causes surrenallennes 
du syndrome de CUshing. II S"3g.1 d"vne etlologie chlrurglcalement 
curable et ~ I ~ difference de la ma l ~die de Cushing, I"esperance de ~Ie 
des patients opI!res d'un adenome $U r~nallen el guerls de leur 
syndrome de Cushing n'est pas modiMe (48). 

Cans Ie service de Chlrurgle Generale et Endocrlnlenne du 
Prol'esseur N"GUESSAN Alexandre du centre Hospi talier Universitaire de 
Trelchvllle, nous avons recense un seul cas qui a rait I"objet de notre 
tra~all. A notre oonnalssance, cette observa~an est Ie premier ~as 

alJtl1entique et documente de syndrome d~ Cushing p~r adenome 
surrenallen opere IJ AbidJan. 



Le !lut de notre travail est de situer la pla(;e de I~ (;hlrurqie dans Ie 
traitement du syndrome de Cush ing par adenome $um!nal,en et de 
souligner tous les pro!llemes lies a la soNeillam~e post-operatoire 
Immediate et iI distance pour o!ltenlr une guerison definitive. 

Apres analyse de nos ,,!soltats, nOU5 les (;ompare rons 11 ceu~ de la 
litterature. 

En raison de la complexlte de ce syl'ldrome, nous rerons au 
prealable une mise au point sur la question en 1999. 

" 
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I. DEFINlTlQN DU SYNDROME DE 
CUSHING 

Le syru:l rome de Cushing se definit comme un hypercortldsme 
metabollqlffl avec hypen:;ortlsollsme end~l!ne predominant et non 
freinable. Ao:essoirement, peut y etre assoc~ une hypersecretion 
d'androgenes et de mlneralocortico"ides. 

II. HISTORIQUE D U SYNDROME 
DE CUSHING 

En 1912, Harvey Cushing, dans sa monographle « The pituitary 
body and its disorders », rapporte un cas d'obesite avec 
hypertrlchose, amenorrhee et developpement excessif des caracteres 
sexuels secondaires. A rene epoque, Cushing s1nterrOQeait sur les 
differentes etiologies possibles, hypophy;.alre, surrenaHenne, ovartenne 
ou epiphysalre. 

En 1913, l. A. Sicard et l. Reilly repondent partlellement ~ celte 
question : SOUp4;OIlnant dans un cas >emblable, une tumeur 
hypophysalre, ils prkonlsent de la tralter par radiothf;raple. 

En 1926, F. Parkes-Weber rapporte Ie cas d'une Jeune femme 
d~betlque, hypertendue, amenorrheique, qui presente une obeslte fado­
troocul~ i re et des vergetures. ]I dewuvr1ra a I'autopsle, un adenome 
basophile de l'hypophyse. 

" 
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En 1932, H. Cushing rassemble dans une prem i~re monographie 
12 observations, puis la meme annee, Quatre cas additionnels Qui 
etabl issent de faWn nette la symptomatologle de la maladoe et la 
predominance qu'~ l e manifeste dans Ie sexe temlnin {onze cas chez la 
femme, dnq chez l'homme}. Cushing lui attribue une origlne 
hypophysalre qu'll etabll\ II partir de fa its anatomlques certains: sur 10 
hypophyses vt!riflees, hUit presentent un adenorne basophi le; dans deux 
cas la nature en reste Indetermln~ . 

A p;lrti' de ~ travail fondamental et jusque vers 1950, toute une 
serle de recherches IIOnt d'une part approfondl' nos (OnnaiSS3rn::es 
anatomo-dlnlqves sur les hypercortll;lsmes en general et (I'autre p;lrt 
amener des obs<;;umes dans leur interpretation physrologlque. 

Tandis que Cushing avait envisage exdusivement des cas 
d'hyperplasle bilaterale des suminales, A.C. Crooke, en 1935, aeerira des 
trall5l'ormations hypophysalres au cours d'hypercortlclsmes d'anglne 
vanee (tumeurs $u",!naliennes, (IIncer thymOque etc_ .. ). Dans taus ces 
cas, Crooke trowe une alteration des cellules basophlles, Cette altera~on 
commune ~ tous Ies hypercortldsmes contribuera a etablir la confusion 
entre la mala die decrite par Cushing et les syndromes d'hypercortidsme 
d'autre origlne. Durant cette perlode, I'origine hypophyS3ire de la 
maladie de Cushing sera mise en doute : I'adenome basophile n'est pas 
retrowe dans tous les cas, et la therapeutique a visee hypophysaire 
connait des okhecs. De5 1015, on envisage une orlglne surninallenne 
possible et a la mort de CUshing en 1939, I'adenome basophile est 
considere par ce~11"IS tomme un element contingent. 

La chlrurgle surrenallenne qu~nt a elle donne ~ mentlonner 
quelques dates Importllntes : 

~ 1924 : Collet obtlent la premiere guerlson par surrenalectomie 
pour tumeur, 

DeIbel a 11nstlgatlon de Vaquez, effectue 
surrenalectomie unllate,ale pour 
surrena lienne. 

" 

13 premiere 
hype,plasle 



... 1934' Walll'f- W~dl'f- Kepler Pfa!JCluent POU' I" p<emftore fOl5 
Ia resection partlelle des deux S<.Irr~nales_ 

,. 1955: Alrd et Helman de Londrn pr~tlquent la surre­
n~lectorme Pilr VOle anteoeure transpentom!a1e, 

.. 1955: MC Koewn et Gangvll ~ux EtalS-Unls, Ch, Dubost en 
France, de ~e que Ferrand, s'en sonl fa Is des 
propI9l00>stes. 

III_ CLASSIFICATION DES SYNDROMES 
DE CUSHING (6) 

l 'hypercortlSOl lsme c~raaerlStfque du syndrome de CuShing reconnail 
trois origines distlnctes, toutes de nature tumorale (48) : 

• Dans 65% des cas, l'affect>O<l est due i une secretion ,napp<opnee 
d'ACTH (AOenooorticotroptn Honnon) d'ongll'!e hypophysa,re par une 
rumeur hypophysalre bl!nlQne ou mal.gne OIl ; un troubte de ~ 
commMde hypothalamo-hypoohysalre, ce qui about'! i une 
hyperplasle bi~te,,1e des surrenaie's; on Ia dinomrne mIIlldl! de 
Cushmg ou syndrome de Cushing hypo~ys.lfe. 

• Dans 20'11t des cas, Ie syndrome de Cushing est d'orIglne 
surrenaHenroe. La lUffieur qui ~rete Ie cortIsol en exces est un 
~nome dans ~ ~t14: ties cas, un cardnome OIl un 
cortIaISurren.a1ome malin dans I'autre rTIOItJe. On p~rIe dans ce cas de 
syndrome de Cushing sur~nahen. 

• Dans 10% des cas, I'hyperCOrtlClSlTlt est du ;i Uri! secrttoon eClOPlque 
d'ACTH , exceptJoonellement de CRF (COrtIcotropin Releasing Factor) 
IMr une tumeur e)dra-hypt)l)hyYore, ce qui aboutlt ~,'ement i une 
hyperpiasoe bilatmle des surrinales, on parte de syndrome de 
Cushing ectopque ou para~plaslQue, 

" 
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L'hypefpIasie mlci'Ol1OOul~ire des surrenales J et~ plus .ecemmen\ 
t~Mdualtsee. file s'o!Jscrve ~z des su]ets )tunes. n'est pas ACTH 
dependante, ce qulla o,rr4!rencle rormellemen\ de I, malad,!! de Cushing. 
sa frequence est trk raible, de I'ordre de 1% des ~as. 

Elle peut s1ntegrer ~ un conleKte de malformations O\J tumeurs 
multiples (Syndrome de Cimey), 

D'une autre ra~ 01'1 pourrllt dasser Ie syndrome de Cusl'long en: 

SyrodoQme de CUShill9 ACTH-deptndal'lt comprenant Ies 
syndromes de Cushing hypopllysalft' ~ ectOPII;;...e. 

Syndrome de Cusl'llrl\l ACTH-Independant represente par Ie 
syndrome de CUlhing $urrenahen 

Tableau I : 

Origine de I'attei"te Classification 

~t- ",.,. de Cushing. 

Syndrome de Cushing ectoPlQue ov 
pararNiopltslque, 

Pour la suite de notre travail, ROuS inslsterons en particuller 
sur I'etiologie sunenalie nne benlgne ca rilct;! .i$Olnt notre 
observation. 

• 
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IV. LES DONNEES F'ONDAMENTALES 
SUR LES SURRENALES 

A· EMBBYOLOGIOUES 

l'etude embryolooique est Importante pour comprendre deux 
aSpects : 

Ia duahte physlolO<;llque et pathologique de I~ glarlde ; 

la fn!quence des ettoples tlssulaires de rune 01,1 I"autre 
ebiloche. 

La glande surrenale se forme oj partir de deux ebauche; : 

d'ongme mesodermklue, appara,ssant 
des cel lule; mesob1ast,ques de 
raCine du mesentere et l'ebauChe 

eilimenl5 acldophlles qui vont 
cortex foeta l de la Qlande 

Vers Ia fin du 3- mo<s, une 2""" vague de cel lules p1us petites 
rorment Ie corte~ rI!tku le et de petites cellules basophile; formeront les 
futures zones glomerulee et fascicu lee du cortex definltlf. Apres la 
nalssance, Ie cortex foetal regresse rapldement II l·exceptlOn de sa 
wuche eldeme qui se differencle en zone reticuh!e du cortex post-natal . 

(+ , apparaissant au 45""" Jour de 
gestation pendant cortex foetal. Les sympathO<;lon les 
provenant du sympath;.que de la Chaine latero-vertebrale 
envahissant Ie foetal, s·organlsent en cordons et donnent 
nais5ilnce ~ la medullalre de la glande surrenale. Elles sont colorees en 
brun par les sels de dlr"Ome et on Ies appelle cellules chromaffin("). 



B - tlISTOlOGIOUfS 

A La COUpe, La glilrlde surrenale prkente ~ dknre 

• Un cortel! reptesentant 90% du IIS5U surrenaHen, II 
comprend : 

• une c:oucne assez mlllC! lue de C~lults en imilS ilrqu6 01,1 
drculalres : la glomerullt! ; 

• UOI! couche plus ipalSse aU Its cellules son! d,spose.es en 
cordons: La ,.,sdf:ulit!; 

• une couche profonde, mlnc!, aU Ies groupes de cellules 
s1mbrlquent en un rfbculum au UlIltact ae Iii mi!<lu: alre 
la retkulu. 

• de La glomffiJlh provlent I',klo<>tirone, mlndralocortlCO<de 
regulant Ie metabollsme du sodium et du potlSsium ; 

rasocu~ et ribc:u!ee fonnem une unite fonctlPMel1e 
etro.tement dl!?endante de I'ACTH pour leur troph'c'te, q-n 
secrete Its gluCCXortkOides et certains an.dr09~es. 

• One mCdullaj r c , representant 10.,. erMron de Ia m~5se 
glan.duLaire, Elle est falte de cellules dlSpCseu en amas et 
c:aractensees par leur brunlss:ment sovs I'eftet du bldlromate 
de potassium, d'oU Ie terme de ceDules chromaffines, 

Alnsi nous dlstlnguerons les tumeurs nees du cortex des tumeurs 
nees de La medullal,e, 

L'ldenome sum!nalie<1 responsable dv syndrome tie CuslllDQ est 
UDe tumeur bl!nigne nee du cortex sum!nallen, developpec ~ux depens 
de la f.tSCku1a> printlpalemenl, tie la ret.culee iKCCS5Q,rement, 

" 



c- ANAIOMIOUEi 

C',st ~ ntceSSltf: oe pratlquer d.fferenles vOlM d'abord de, 
SUrr6N1les en /onctIon des cas ehnoQues qu. eonaUit • r.nter~ de 
pree.ser leur anatom", desenplNe, leur a.luat,on ;&n6rat., lei loges 
surrf:nal!ennes el \aurs d.lI.rents rappons 

Cl_ Anatomle descriptlye 

Elle rend (ompte d'emblee des d.fficU~es de levr abold. Les 
;landes SllrreMles au nombre de deu~ son! situees dans resPi'~e retro­
~al de La ",VItI! abdomm~le, cI.1ns un quadnlatere aetinl par 
Albaran et Cathelln et qui comporte comme c6tf 

en haut 

. ~ .. 
en de<lans 
en clehors 

: III onzleme cote; 

: Ie pedleule ~I ; 

: Ies Oms valsse.u~ aOrtlque et ~ave ; 

: Ie tIord interne du pOle superieur dU leln. 

Ce'S deU)( glandes sont Iogees dans I'angle ~ebro-pleural et sur Ie 
col de la 11110 c;Ote, en ~ard de Dl2 et Lt, appelees vertebres 
surrenales. De plus, Slwees au contact du dLaClhrllQJ1'e, elles 
apparalssent comme un organe thor<Ko-tomba,re. 

cependant leur situation est quelque peu dlfterente • dlolle et 1I 
oauche : 

La surrenale drone est supi!ro-Interne par rapPOrt au rein 
doni el le cootfe de !;Mals Ie pOle superieur. 

U so..wrenale oauche est place.e Ie lonO du t,ers supi!neur du 
bord mteme du rein. 

" 
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I) Forme; 

La ~ale dfQte a U/le tonne pnsm~tlQ~e vlangula<re 0\1 de 
OOnl'l<'t. 

La 5U~l\iIle gauche a III forme d'une virgule ou d'ul'l<' gautte II 
grosse ewemite Inferteure . 

Chaque suninale prt!-sente ; 

deux fllCtS postbo-interne et anuho-externe ; 

deux tl<lrd5 Interne et exterflf! ; 

une ~Ite Infboeure. 

c) pUIlrnsiaos !!ICl'te[!n§. '"h¢i. cony;raocc : 

La surrenale gauche est souvent un ptu pluS volumlneusc que la 
drOlte; mals Ies dllT\en5lOn5 moyennes aes (leU)( surrenall!'S sont • 

• LOngueur ; 5 em 
Largeur : 3 on 

• EpalS!ieur ; 1 em 

Le poIds est de stx Ii ell. grammes (Uer.> du pot(lS (lu reIn), II 
SlJrface est Irrigullert, chagnnh, 16 conSlstance est ferme mals 
entJe, ernent fTlal;)le. 

C2 - V;ucyladfation - I nnervation 

l interet de la COfIl\iIlSSance de Ii vaSCIIlarlsattOO de la sum!nale est 
1M! ,; $On !iJdde,-.ce Sla" la lfllaute des mo.gnons surrenaheflS Que I'on 
conserve. 

l1nnervaOOn quant ,; eHe est Interessante lant pour les 
pl"lySiolOlJjllstes Que pour les chlrurg,ens. El le eSt t'~S Importante pulsque 
Ii lone medunaln! est un prolongement du systeme nerveux. 

" 



La v<tSCu larfsation arterlellc est ass",ec a drOitc comme a \liluche 
par trois ~uIes : 

un pedocule wpet1eur rOrrT~ par de courtes branches 
desc:efld.antes de I'artere phrenlque Inferlwre et dont I'altere 
wrrbla~ ou capsula"e wphleufe est Ie rameau Ie ~s haut 
si~. 

Un pedlcu le moyen Inconstant, forme par rartere surrenale 
I!"oO'(e!IIle nh de !a liKe laU!rale de raone. 

Un pedocule Infble-ur wnstrtue par I·artere Wrrfn,le 
lnrerleure qui monte verticalement de I·artere r~na le. 

b) bK mIleS 
EHe'S sont satel lites des arteres. 

A droote, " 'lel/"le surrenale pnnopa1e fmet"ge de Ia face 
antero--exteme et se Jette dlfectement dans la vein!! cave 
Infbleure. 

A gilUc:he, la veille surrenale prondpale re(;Olt la 'lelne 
pIlren>que Inreneure pour fOffl"let un UOflC SUffer.o· 
phrenIque quj se )m.e dans la 'Ie'1lII! renaJe \lauehe. 

c) I.!!s Iymohatlayes· 

Les resea~ d'on;t"'e soot cort",,1, m~ullue, capsula"e bes 
canau. colleaeurs torment Deux \lfOIlpes . 

un groupe enterieur, sous P«IlCUlalf!!, saten,te de Ia 'lelfle 
~Ie prlnopale, ~ne lots nwuds ivmphat'ques lau!ro· 
60Itlques SOI.IS Jacents au ~k:ule rena l ; 

un groupe posreneur, sus ~lCUla're, satellite des arte.es 
surrenales $I,Ip@neu'\lS, gagllll! Ies nwudS Iymphabques pre et 
la~rO-aortlques susoJacents au pi!djcule renal. 

,< 
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d) Les nerfs 

L 1nneN&tiOn est sympathoque et pa'awmpathlqu~ car elle prOVlcnt 
du ple~us solaire et elle forme tro,s plexus: 

. ~rie\Jr, 5I.Jm!no-phreruqt.Oe; 

moyen, sum!no"'5Ollilfe, Ie piU$ important av1!C deux 
ped~les: posterley, (prOV1!nant des nerfs grands 
splanchnlques) et ml!dlil (provenant des glll'l9llOrlS semi· 
lunaores) ; 

Infl!neur, surreooffOlll, 

Cl • RilPPOrt' : 

La surr~n ale II une Slwa~on extremement stable. file 
n'lICCOfT\paQno! j amal5ie re,n ettOplque dans Ies m_graoons plus ou mo<ns 
Iokltalnes et eIIe ne v\eflt jama.s avec Ie reon au oours ties manceuvres 
de ~phrectomle. 

Elle est contenue dans une loge propre, dependance de II Ioge 
I'Ibreuse dIJ rein, compose entre Its deux faSCiaS pre et relrorenal qUI 
preronent ~ Ie nom Cle faSCIa pre et retro surrenal. Cts deux fasc,as se 
f1!joIQf1@Iltenhautetsenxen\au dlaphragme, 

Le septum Intersum!no-renal separe Its deux organes ; , s'ag.t 
d'une JoiSO'I conjonctlvoilraJSSeUSe ~ laqueie la surrena:e adh~te et 
dont Ie reon se dtve fi!dlement. 

LeS deux loges sum!nales sont feuneE'S de louIe part (8.edlCr) par 
/ldhb'erlCe des fascias aWl ~lemen!S PfOd'Ies. 

Dans sa loge, la 5umfnale est noyee au seln d'un tlssu Qra,sseux 
~landul"lre. Cette gral5Se est cIofsonnee par les lravee-s conjonctlVts, 
limes porte-valS5eaux attachant la glarlde II la capsule, ;, la penpheroe et 
IndMdual~ en ligaments Mpato-surrenal, SUrrl!no-a~ iI ClfOOte, 
sum!no·aortlqt.Oe & gauclle et surtout sum!no-d aphragmauque. 

" 
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bl les@DDOIt'1ay«!esoraanes 

En plus de leurs '<lPPQrts etro<t5 a~ec Ies aulres or~"nes ,elro ou 
iltra-~au., 

• ~ surrenaie drolte repolld essentlellement l! II velne cave 
inf~IieUf(!, ilCces50Irement .lo II liKe In/ErteUle du rOle ; 
II su....enale 911uche re;.ond : 

. au corps du Nncr~1S Keo lE dev~nl Ie rein, lIll Cjueue du 

~~/rS plus t'xteme et au Dl!d1CU1e spW!ruQue ; 

... !'estomllC dont'. lace POStEl'leure en est ~Nr« par 

t'amere taVIU! des tplploons; 

... r.orte abdornlrlale IU n~au de I'ong,!\(' du troll!; 

({'II!!Que. 

ces@pportSdelll surrenale Qaudle son! beauc;ovp plus 5lIT1plfi et 
mains dangerl!'Ux, avssl .,.\ elle- EU! au debut de cette chl,urtjlle, la 5elJ1e 
donI ,'al:lorl:l !!talt preconlse. 

Au t Otll! ; 

II e$l POSSIble, au U'rme de ce rap~ o'anitomle ctHrurOtCil,e, de 
souligl'\er Ies p.artlcularltH et la mulUpllOtE des voleS d'abord po •• ,bles, 

l.e5 uns et Ies autre5 on! ~ aVintotSle5 et des m.convements qu~l 
convlent de CQflnaitre : 

D en a..nere, II tr.ver..ee park!Y!e est faole; Ia olandt surren4le 
e$t trouvee raplliement, maiS son exerese est dlfflOle clr Its 
Elements vasculalres Importants son! dans iii profondcur et 
relatlvement m.1 ex~ : 

o en avant, I'abord 1'51 ~us king, plus d,ffidle et plus mutJlant, 
maos 11'5 vafsseau~ sum!nal>e!'ls, Ies valS5eaux pre-vertecraux 
sont rrueux contr&es parte q..e reperes.u prialatl~, 

" 



Aussl, M convIent de rooter que t'abord de ~ s ... r4n~1e oro·\e est 
plus d4llQlt du f~1t que la ve,!'\e surreMle pronopale • drOite I!mer~e de 
III fll(:e ~nt4ro·externe et se Joette dlrectement dans la veine ~ave 
Inr,!,r\eure. Aln!ii tOUle pI~le dl III velne sum!nale pnnclpale dro,le est 
une pI<IIe de la velne Qlve Inrt!rieure, pattlc;ul,erernent ~r ave. 



r 

~ ...... A C" - - -

I 

t " ... , 

I-(".izo.vr", .. ~ I' .. ,s.r ... .v"r 
....... --.e~ ..... e ~ 4ft~.~u faJ<.i.a.J , .. 



5 . ! 

figure N']: CAPSULES SURRENALES 
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Que'liom d'.""totnie pour Ia pn'paration au Con""' .... "" l'lnl<:mal des ll~taUl( 
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o · PONNEES PHYSI Ol OGIO UES 

Un rappel d~ m~tabolisme et d<'5 elfets physlologlq~es d<'5 
glucocortlcoi'des est IndisperlSilble pour mleux comprendre les prlncipales 
manifestations du syndrome de C~sh ing. 

Les gluax:ortIcoides sont repro!sentees par Ie ccrtiSOl e! la cortiSOne 
au premier chef, la corticosterone et la 11 desoxycorticosterone 
aa::essolrement. 

0 1 . Blosynt llts 

Elle se fait au nfveau de la corticosumina!e par les couches 
fa5dculee et retlcu lee, en presence de 13 17-,,-hydroxylase selon deux 
VCIes (prindpaie et accessolre), utillsant Ie cholesterol d'origlne 
hepatiq~e q~1 subit dans ~n premier temps une double hydroxylation 
pour donner la progesterone qui il son toor s~blt trois hydroxylatlons 
successives pour abootlr a la formation du cortiSOl sous 11nfiuence de 
tr~5 enzymes : 

17"'<l-hydroxyiase ; 

21 hydroxylase ; 

tt -p- hydroxylase. 

02· Metabollsme Intermediaire 

Le cortiso l est secrete dans Ie sang II un taux de 15 II 20 mg/24 
halres chez I'adulte selon un rytllme drcadlen maximal Ie matjn vers 6 
heures et minimal Ie solr vers minui\. 

Le trilrlSport plasmatlque pe:ut se fa ire : 

sous forme Ilee, Inactive ave<: une grande affln ite a la 
transcortlne don! Ie taux est augment!! par les CEStrOgenes, d'o~ 
l'hypercortlsolemie de Iii gr055eSse ; 

sous fomle libre, actlve( 10%) au niveau des organes cibles. 



LiI cleml-vie du cortisol marque Injette est breve: 75 - 90 minutes. 
Le dosage du cortisol 51' fa it au nlveau des urlnes par la methode de 
PORTER et SILSCR. 

L'elevation des substances st:eroi"des dans Ies urlnes est Ie si9ne 
blolOQlQue majeur de la maladie de Cush ing. En partlculier, Ie taux des 
n-QH-corticostemides urlnalres est au molns Ie double du eh iffre 
normal(Smglj). L'elevatlon du !aux des l1-ceto-cortlcosteroldes est 
moln; constante mals cependant frequente au nlveau du sang par les 
methodes de radio-Immunologie et la radiO competition avec la 
transcortine. 

D3 - B!!gulatjon 

ElII' est sous la commande de I"axe hypothalamo-hypophysaire. 
Schematlquement, II semble qu11 exlste troIS niveaux de reQulation. Un 
cyde drcardlen permanent dont Ie nlveau peut we regl~ par retm 
contrOlI' en fonttlon des besotns ~ long terme du metabol isme general. 
Sur ces deux niveaux se surlmpr1me la se<:retlon d·urgenee en rapport 
avec une dktJarge d'ACTI-I sous I'effet d'un stress, venant elarglr II'S 

possIbilite eli! regulation de la corticosurrena le. 

D4 - Catabolism!! : 

L1nactivatlon du cortisol est hepatlque et 51' fa it grace a une 
double reaction de : 

reduction en 4,5,3et 20 ; 

- conjugalson Qui solubillse II'S composes dans Ie plasma et 
perme! leur fil tration gklmerulalre. 

L'ellmlnatkm du cortisol est essentlellement urlnalre sous forme de 
derives hydrogenes. 

" 



os • Effets physioloalgues du corti sol 

a) Mok~n;sme d'action blocb lmfaue 

L'acticn du co rtisol est i ntrac~tt ulalre : Ie cortisoi libre penetre oans 
la cellule dble oU il se lie a un nkepteur speclfiql.le proteique 
cytoplasmique. Le complexe hormone·recepteur millre dans Ie noyau ou 
il se fixe a la chromatine et induit la synthese de I'ARN (ACide Ribo· 
Nudt!lque), responsable de la synthese de prote lnes speclfiques au 
n~eau des ribosomes. 

b) ACtions sur!es metabollsmes : 

• Sur Ie merabclisme gluddo·prolJdique .. 

• Mise en i!vIdence : 

La sum!nalectomle bllaterale chez I"anlmal avec 
reequ llibfa tion hydro-~'ectrolyt1que et apport calor lque 
suffisant provoque ; 

sur Ie metabolisme protidique : 

une balsse du catabotisme avec diminution de 
I'amlno-acloemle et de I'azote urlnaire; 

un hyperanaboli>me avec Incorpo ration des addes 
amlm)s marques dans les pro~des ; 

une hyperplasie du tJssu Iymphoide. 

sur Ie metabollsme gluddlque : 

une tendance hypogtyc.emlque avec diminution du 
glvcogene hepatique et mu>culalre et hypersensilll1lte 
a 11nsullne. 

" 



l'admlnlstratlon de (Ortlsol en quantlte suffisante corrige ces 
troubles, 

lnversement, la surchar'ile en cortisol provoque : 

sur Ie metabollsme protldique : 

un hypercatabollsme avec augmenUltlon de i'amine­
addemle et augmenta~on de I'excnhlon urlnal,e de 
I'azote et de I'uree sanguine; 

un hypo-anabol lsme se tradulsant par: 

- une Involutlon du tlssu Iymphoide et de Ie (,arne 

prot~ique osseuse ; 

- une atrophie cutanee et une amyotrophle. 

sur Ie metabollsme gludcllque : 

une hyper'illycemie permanente, pouvant pelOlster lors du 
jeilne et provoquer une glycosurie ; 

une augmenUltlon du gly<ogene hepatlque. 

l'on rapprod1e en cllnique humalne : 

les hypercortlsa ll smes VIa ls et les hype,cortisolismes 
latrogenes (oortlootherap ie au long cours) au syndrome de 
CWilng ; 

les hypocortl5ollsmes a la maladle d'Addison. 

A1nsl, I'actlon essentlelte semble se situer au niveau de la 
neoglocogenese, /I partl, d'acides amines glucoformateu,s. 

n 



• Au n lve~u perlpher'lque, Ie cortisol entralne : 

un hypoilna~i5me et un hypercatabo li sme protidique se. 
points d1mpa~1 ~tant : 

Ie muscle d'ou amyotrophle ; 

Ie tlssu 'rmpholde d'oU Involution thymlque ; 

Ie tissu conjonctif sous cutane d'oU atrophie cutanee ; 

la trame proteIque osseuse d'ou Involution d~ la trame protei que 
05Seuse ; 

une diminution de I'utilisatlon peripherlque du glucose au profit 
du systeme nerveux central qui consomme les trois quarts du 
91oc05e produit . 

• Au nlveau hepatlque, ~ cortisol emralne : 

stlmulatlon de la neoglucogenese II p<!rtlr d'acldes amlm!s 
glucoformateurs, surtout I'a lanlne ; 

stimulation de la glycor;;enosynthese par actIVation de la 
glycogene-syntheta se. 

stimulation de la syntili!se de novo de. enzyme, ctes de la 
neoglucor;;enese: pyrwate carbolC'ylase. F-!-6-Pnosphatase, 
P.E.P. carbo>:ykinase, G-6-Phosphatase. 

Ces effets sur Ie meta~ lsme gluddo-protldique p.lrtkullerement 
nets en dehors des apports d iges~fs, lars du Jeune au de I'exerc ice 
musculalre Intenslf, soullgnent Ie role essentlel de la surrenale comme 
f<!cteu r normo - glycemlant ~ terme rapide. 

• Sur Ie metiJbofisme frP/dk;ue : 

Le cortl501 Indult Ia liberation des addes gras du tlssu adlpeux par 
llpo'rse, ce qui est II I'origine de la mobi lisa~on des <;Irai5SeS dans Ie 
syndrome de Cushing responsable de la repartition facio-\ronculaire des 
graisses ou Buffa lo-Neck. 



• Sur Ie metiJooIlsme hydtritllearolyt1tlue: 

Au niveau de la dlurese, Ie cortisol corTiQe I'opslurie de I1nsuffisant 
surreMlien et diminue la secretion d'A.D.H. (Antid iuretic Harmon) 

COncernant les electrolytes, Ie cortisol a un effet mlnera locortlcoide au 
au niveau du rein. 

A forte dose, II provoque hypernatremie et hypokallemle d'ou la 
necesslte au c;ours d'une cortk:o-therapie prolongee d'un apport 
potas5lque et d'un reg ime sans sel . 

A dose physiotQ9ique, II Inhlbe la croissar.::e osseuse en agissant Sur 
Ie rretabolisme phosphOCil lcique. Cette action sur Ie metabol lsme 
phosphocaldque se tradult par 11nhlbltlon de I'absorptlon Intestlnale 
du calcium et la diminution du tau~ de phosphatases alcal ines 
OSsaiseS. 

c) AUtres actlQl!5 : 

• antl·lnnammatolre, en deprimant la reaction Innammatoire Ii tous 
les stades ; 

• antia liergi<lue en diminuanl tes reactions dues !l la libo!ration de 
serotonl~ ; 

• antl·lmmunltalre en deprimanl Ie sysleme Iymphoide et I'immunite 
~ mediation cellu lalre : 

• effel hypertenstf ; 

• effet orexlgene ; 

• action sur l'hematopolese re5pOnsable de la poly<;;lobul le dans Ie 
syndrome de Cushing 

Au lem1e de ce rappel sur la physlologle des glucocortlco"ides, nous 
powons mleux apprehender les aspects physiopathologiques. 



I V. ASPECTS PHYSIOPATHQLOGIQUES I 
Les cortico5urrellil!es syntheti5ent et se;:retent trois groupes 

d'hormones stero'idieones ; 

les glu=rtltoldes: . cortisol 01,1 hydroa)rtlsol dans I'espec", 
humaine ; 

res mlneralocortico(des : aldosterone; 

res androgenes, prl ndpalement la D.H.A, (Dehydra-epl­
androsterone). 

II est rare que Ie pMnomene pathologlQue n'entraine qu'une 
hypersecretion isoIee de (ortlsol, Ie plus 50IJVent II ",. lste parallelement 
une hypersecretion, au moms moderee d'androgenes : on parlera alors 
d'hypercortlclsme surrenal. 

La genese du syndrome de Cush ing est fadle ;l dellu ire il partir de 
l'hypercortisollsme. Les raisons qui president au declenchement de 
l'hypercortldsme restent myste~u5eS. 

L'obe:;!t¢ et !es 'Nmotoml!'5 d'acrnmoaanement cutanes, 
ffil/SCu lalres. QWYx resultent de I" destruction catabollque des protldes 
qui sont transformes en sucres par Ie mecanisme de neog~cog~nes.e>, E't 
ensulte stockes sous forme de g,aisses au terme du prOce5SUS, 
L'atrophle musculalre, I'asttu!nie, I'atrophie cutanee, les ve'getures, 
I'ostroporose sont locontestablement Ill's II cette ~ ctlon catalJollque, 
qu'on ~ Involont~lrement ,ep,ooulte chez 11"5 sujets soumis a de Ion~ues 
cures par la ,ortlsone, l'hydrocortisone ou I'AC.T.H,. 

Le syndrome androoepiQye en ,apport avec l'hype,seCrl!\ion des 
and'oaenes et des se~o-cortiC6ldes d'activite I'Irllisante va se tIadul re par 
l 'hlrsutlsme, I'atrophle ovarlenne, I'amenorrhee, I'a<:ne. 



Le syndrome osychiaWgue quant a lu i a une pathogenie non 
encore bien el ocld~ et differentes hypotheses ont ete proposees , 

Cett! lns ont propose une hypothese psychologique : la depression 
seralt sc<:ondalre aux modifications corporel les el aux changements de 
I1mage du corps chel le patient 

O'autres ont evoque des causes somatlques , la depression serait 
la consequence des effets perlpherlques du cortisol (perte d'energie, 
diminution de I'appetil, ralentlssement psychomoteur). 

Toutefois, force est de re<:onnaitre que les stresS physlques et 
psycho-affectlfs prolonges Jouent certalnement un role dans Ie 
declenchement du syndrome de Cushing et de la depression, 

Llwoertenslon arteriel le : presque tou}ou~ assod~ au syndrome 
de Cushing, son ori9ine reste des plus complexes et des pjus diffidles il 
expllquer, Elle n'a aucun rapport avec la medullo-surrenale comme Ie 
montrent les resu ltats negatifs a I'eprewe de 13 re.gitlrle ou du 
benzodloxarle, 

Elle est tout a fait Independante de la retention du sel et des 
mOlNements de I'eau dans I'organlsme, II s'ag it bien d'une wl rltable 
maladle vascula lre hyperten$lve tout ~ fa it superposable ~ l'hypertenslon 
commune avec tout son corte~e de sclerose arterlelle diffuse, de lesions 
du fond d'ceIl, d1nsufflsaroce cardia que et dlnsuff'rsance renale. 

II sera it sl!du!sant de la ratta<her ~ l'hypersecretion de 
I'a ldosterone au eiectrocortlne, qui serait eUe-meme llee I! I'hYP')rplasle 
et l'hyperactiVite de la couche glomen.Me, mere des hormor\eS 
mlm;;rales. Mals cette (ouche est rarement hypertrophlee d~ns les formes 
les plus hypertensives de la maladle et el le est parfois au contraire 
atrophiee, au cours des maladies de Cushing, 

" 



Le dlabS:te: l'hypersecretion lsolee des 11'Oxystero(des parmi 
lesquels l'hydrocortisone joue un role maje~r expl ique l:lien Ie diabete lie 
a I'actlon neogfycogem!tlque et les troul:lles tlss~ l a lres d~s a I'al;tlon de 
catal:lollsme protldiq~e de ces hormones. 

La oo\y<Jlobulle et la ieucocvtose resulten! de I'actlon medullo· 
stimulante du cortisol. 

Au total ; 

L'hypersecretion des hormones cortJcosurrenales exp!ique la 
plupart des manifestations d~ syndrome de Cushing a I'exception de 
l'hypertenskm donI 1'000~lne n'es! p.1S encore cla Ire, et de 13 
pigmentation, vralsemblablement llee aux exces de l'hormo<1e 
melanolrope d'or1glne hypophY:>3lre. 

Fort de la pathogenie du syndrome de C~S~lI"9, iI Importe de 
prklser les aspects anatomo·pathologlques, 

" 



[ VI. AS PECTS ANATOMO-PATHOLOGIQUES 1 

A- TUMEURS UNJ! ATERAlES DE LA CQRTICOSURRENALE 

Al- Ad~nome 

L'ad~nome de la corticosurn!nale peut atteindre ave<: ega le 
trequef!ce, la su rr~nale Clreite et la surn!nale gauct\e. Les adenomes 
bi laterau~ 01.1 les cas fam iliaux SOIlt exceptioonels. Des adenomes 
ectoplques ont ete decrlts au nlveau du scrotum, de I'ovalre, de la 
region pt!!1neale, du corps du pancreas, du foil'. 

L'adenome est en general de couleur jaune, parfels pigmente, Son 
dlametre n'e~cede pas quatre centimetres, son po ids dix il quinze 
grammes. Le ~U5 souvent, il e5t em:apSule. 

II est forme d'assoclatlon de cellules compactes reticu lees et de 
cel lules d alres fasdculees. Les zooes de necrose et 11'5 anomalies 
nudeaires SOIlt exception nelles, par cooteI' on peut trower des foyers de 
myelollpomatose. La glande penadenoma!eUSe est atrophiee . 

A2- Cortjeosyrrenalorne ; 

Le cortk;osurrenalome, lui aussl, atteln! de fa<;on Indifferente la 
sum! Dale droite 01.1 gauche. le5 tumeurs bi late rales 01.1 e<:toplques (reiD, 
foil', region para-aortlque, gooade) sont rares. Une tumeur de plus de 
dnquante grammes est suspecte de mallgnlte mals Ie plus souveDt, II'S 
corticosurreDalomes pesent au molns cent grammes. 

II 5'agll de tumeur blanche, grlsatre, Jauniltre, lobulee, avec des 
zones de necrose et d·heroorra~le. L'aspect hl5tolQ9lque est variable 
d'une tumeur ~ I'autre, vo irI' meme au seiD d'une meme tumeur, 



Le plus SOwenl, aes cell~les dalres soot .neh!es aux cellules 
compactes. L'on trowe Inconstamment aes anom~lies nucleaires, des 
mitoses et des Invasions vascul~lres q~i soot aes arguments pour 
affirmer la mallgntte, alns! que la presence de plage de necrose et de 
bandes fibreuses traversant la tumeur. Parfois II n'existe aur:un element 
pouvant falre suspecter la mallgnite. 

B · ATTEINTE BILATERALE P ES CORTJCOSURREMlES 

B1 • pysplasle mJcronodulaiN bjlaterale des surrenales 
(syndrome de Meador) 

Les surrenales sonl de lail le el de polds normaux. Elles presentent 
de mulljples petits nodules dont les plus grands ne depassent pas cinq 
mi llimetres de dlametre, de couleur brune 00 noire dormant un aspect 
ca r~stJque aux surrenales. Les nodules sont composes de grandI's 
cellule, ii cytop lasme eosinophi le Ie plus soweDI contenant un plment 
brun; la lipofusclne. Le cortex Intemodulalre est Ie plus souvenl 
atrophlque. 

B2· Hyperplasie maqgoQdulaire bilaterale des surn!nales 

Des syndromes de Cushing avec hyperplasle macronodulaire des 
surrenales et ACTH basse, voirI' Indelectable, onl ete Merits dans la 
litterature. 

Les nodules sont vislb les /I rceil Ou et leur Ulille varle de quelques 
mllllml!i:res a plusleu~ centimetres. 115 sont bllateraux mals une 
asymetr1e notal)le peut eldster powant en Imposer pour un aMnome 
$utre,allen a ~tonome. 

Dans l'hyperptasie, Ie tissu entre les nodules est touJoors 
hyperpla5ie avec des collections altemees de cellules compactes et de 
cellules dalres, II est toujours atropnie dans les adenomes . 

• 



83 - Syndrome de Cyne-Albright ; 

II regroUpe une dysplas1e fi breuse osseuse, des taches cutanees 
sur peau dalre et une attelnte endocrine va ri able, Ie plus sowent une 
pubeitE! preooce. L'orig ine de eet hyperCOrtisoll5me est une hyperplasle 
bllau~rale des surrenales. 

VII - ASPECTS CLINIQUES ET 
PARACLIN IQUES 

A - ASPECTS CliNIOUES 

Remarquable est Ie poIymorphlsme d inique du syndrome de 
Cushing. 

Ai - Clrconstances !I'apparltlon 

Dans la grande majorite des cas (4/5 environ), la maladle 
Interesse Ie sexe femlnln. La jeune malade s1nquiete d'une fatigabilite 
anormale, son polds augmente, son visage s'arrondlt et s'empourjl,e. 
Paifols, c'est la decouverte de quelques vergetures rosees sur p('au 
dalre qui I'amene iI consulter. Ali leurs, I 'amenorrh~ est revelatriCe de la 
maladle ou alars des $Ignes en rapport avec l"hypertenslon arterlel le ou 
Ie dlabl!te. Oans des cas rares, II s'agot de tassements vertebraux 
revelateurs du Cushing. 



A2 - Mod jfi ca tions morobologjgues 

C'est la elasslque obesite fackl-tronculalre qui resulte de 
l 'aCCumulation des gra'sses sur la partie superieure du corps et d'une 
amyotrophle. Le visage a un aspect arrondl, lunaire avec adiposlte du 
coo et double menton; hypertrophle de la nuque real isant une boS5e 
de biSOll (buffa lo·ned<). Les bras et les cuisses paraissent relatlvement 
gri!les du fait de I'amyotrophle qui prt!domlne aux radnes des membres 
et aux fesses. l'abdomen est distendu, en besace. Ce n'est pas la prise 
de polds (qui d'alileurs peUI etre mooeree) qui fail evoquer Ie diagnostic, 
mais les modifICations de la morphologie, surtout 51 cel les-a SODt 
n!centes. 

A3 - Mi!njfestatjoos ClItao!les 

Elles soot egalement tres evocatrices : 

erythrose du visage el du trone, acne et seoomee aSSQClees 
chez la femme II une hypertrlchose en general moMree (dwel 
sur Ie visage, sur les membres) mats powant prendre les 
ca racteriStiqUe5 d'un hlrSUlfsme (avec mous~che, Qolf 
temporaux, barbe, pik)site thoracique, abdominale et sur les 
memhres de type masculin) qui depend de 11mportance de 
l'hyperandrogenle : 

vergetures au niveau de I'abdomen, des flanes, de la racine des 
membres; caracter1st1ques par leur co loration pourpre, leur 
grande largeur et leur orientation Iong!tudlnale. 

f ragllite cutanee se tradulsant par des ecchymoses, aes 
bematomes et des dimeulres de Ocatrlsatlon. 

A4 · HypertensIon arte rjelle systolo-djastgligye 

Permanente, elle est Ie plu~ souvent d",mport~nce moderee au 
debut de la malad!e mals devieDt ensu lte majeure et rebelle aux 
tra ltements ha~tuels dans revolution. 



AS- Modjficatjon du comportgmeot psyc hjgyg 

II peut exlster un neN05isme, Urle exdt~tion a l tem~nt avec des 
~pl sodes depressifs; plus exceptiOOrleliement des bouffees (h~ll r3ntes ou 
un syndrome conrusJonnei pouvant raire evoquer une r(!.e lie pathologle 
psydllatriqYe. 

A6- Dayleyrs asseyses djffuses . syrtpyt dorsp-Ipmba jres 

Plus rarement s"observent des fr~ctures pathQlog lques a I'oc;caslon 
d'un tr~um atisme minime. Ces Dlilnifest<ltio-r\s OS5euses sont liees a 
I 'ost~porose. 

A7 - Manifestions g<:nerales 

Elles sont quasi constantes chez 13 femme en periode d'activlte 
genlta le aU I'hyperc;ortklsme et l'hyperandrogenle entrainen t une 
ameOOill LEe sans boyffees de cha leur, avec examen gynkologique 
normal. 

O1ez l'homme, les slgoes sont plus discrets mais II existe 
rn!quemroent uoe impuissance 5exuelle liee il une balsse de 13 libido. l es 
organes go!-nltaux externes sont rJOm1~ux. 

AS- Asth,njg physique aygc day leurs myscylaires it 
I'etfgrt 

Elles sont Ie refiet de I'amyotrophle. L'existence <le craropes 
Dll.ISCUlalres l raduit les pertubations hydro-electrotytiques et en 
partJculier une hypoka liemie. 



A9 - f g rm es selgD Ie terra jn 

a) Chez Ibomme : 

le syndmme de ClJShing de l'homme represente dans la plupart 
des cas Ie tabteay complet de l'hypercortlcls.me >urrena!. 

TOIJtefols, Ie syndmme androgenique y fait detaut. II n'y a pas 
d'hlrsutlsme. La moustache et la barbe y 50nt Ie plus souvent rareMes 
00 absentes. l'on assiste souvent a une atrophie regressive des 
testlcu les, des organes genltaux eKternes et des caraderes 5eXuel5 
sewndalres, accompagnee d'une impuissance genitale totale. Dans 
certains cas assez exceptionnels dus II des tumeurs surrenales, on a vy 
se d<!velopper un syndrome de feminlsatlon accompagne de 
gynecom<lstie et parfots de galactomee. L'evolytlon du syndrome de 
Cushing chez l'ttomme n'est ni plyS ni mains grave que Chez la femme. 

b) Chez la femme enceinW 139) 

La grossesse est un evenement rare au cours du syndrome de 
Cush ing, dy fa it de I'hypofertil lte qui existe alors. 

Molns de 100 cas ont ete rapportes dans la litterature. Le 
diagnostic est dlffld le II evoquer au cours (!e la gmssesse car certains 
$Ignes cUnlques de l'I1ypercortisolisme peuvent ~tre attribues a la 
grossesse OIJ a une toxemle (prise de PO i ~S, retention hydrosodee, 
hypertenSion arterl ~lIe). II faut ~Iors rechercher des signes plus 
speofoques tel yn vlrillsme et ou des signes de catabollsme protld lQue. 

L'evolution de la grossesse est habltuellement compliquee 
(hypertension arterielle, Intolerance aux nydrates de carbone, toxemle, 
compl icatiOns card iovasculaires) et Ie pmnostic foeta l ml$ en jeu 
(augmentation de Ia frequence des fausses couches spontamies, du 
risque de mort In-utero ou post-natal, de prematurite). Le riSque de 
malformation ne semble pas augmente. Les tumeurs surrenallennes soot 
de loin I'etlologie la plus frequente. 



c) Chez I'enfant : 

Le syndrome de CUshing n'est pas excepl ionnel, II peut survenir ~ 
tout .J.ge et meme chez Ie nourrisson. II se compl,que souvent d'un 
trouble de la croissance qui se tradult dans les premiers mols par une 
3CC1!!eratiorl aboutlssant a un tableau de fausse puberte precoce. 

La maturatIOn des paints ep;phYS3i res peut etre en avance ou en 
retard su ivan! que predomlne Ie syndrome andrOQenlque ou Ie syndrome 
de catabol lsme protldlque, Mals cette pO\Issee de croissance n'est 
qu'eph~re et aboutit Ie plus souvent II un arret pre<:oce par soudure 
pn!maturee des cartilages de conJugaison. 

Le plus sowen!:, Ie tableau d inique du syndrome de Cushing chez 
I'enfant est tres analogue Ii celui qu'on observe chez I'adulte : facies 
I;<I raCIf!r1stlque, vergetures, obesite, amyotrophie, asthenie. 

Le seul fa il particulier du syndrome de CUshinQ chez I'enfant est 
son etloiogle presque toujours tumorale et tres soweDt maligne. 

d) Chez Ie dlabetigue : 

Le syndrome de Cushing se I;<Iracterise par une aggravatOO<1 des 
troubles du metabolisme glucidique (6). 

e) Chez l'oddiSQnoien 

II est tr5 rare. Un seul cas a eo elfet ell de<:rit dans la I'tterawre 
(36) 

Al0 - Formes evolutjyes 

L'evolutlon du syndrome de Cushino, meme en dehors des cas oU 
el le est llee a une tumeur maligne de la cDlt!cosurrenale, est presque 
toujours severe et se fait vers la mort en trois iI dl ~ aDS ( Soffer), sept en 
moyenne (Goidzieher); mals pellt parfois se prolonger beaucoup plus 
Iongtemps. 



La mort survlent Ie plus 50uvent du fa it d'un accident 
d'hyperteos;on ou de sclerose artelielle precoce, de th rombose 
corona rienne, d'cedeme aigu du paumon ou de tout autre accident 
d'insuffisance ventrieula lre gauche, mals tres ra rement du fait du 
diabete. 

Dans quelql.leS cas, la maladie semble s'arreter et para lt se fi xer ou 
meme regresser en partie. Dans I'oosentation n° 1 de Cushing, la maladle 
existalt depuiS vlngt ans avant de se terminer par la mort. 

Ennn, II n'est pas rare de vo ir au caurs de I'evolutlon du mal, tel 
ou l eis sympt6mes ceder Ie pas 11 d·autres ou prendre au contra lre une 
preseance, ce qui lui fa it dominer la scene dinique. 

All . Formes symptomatjques 

Les trois formes les plus fr!?quentes sont : 
Ie syndrome de Cushing avec osteoporose severe, 

- Ie syndrome de Cushing avec galactorrMe et 
- Ie syndrome de Cushing avec troub les psychlques . 

Dans Ie premier cas, I'ostooporose determine des lesions osseuses 
multiples parfois s; severes (douleurs rachid iennes Intenses, fradures -
tassements vertebraux entralnant une redudion de ta ille parfols 
su~rieure a diX centimetres, cyphose dorsale pouvant entralner une 
Insuffisance respiratoire), qu'e lle peut faire Ion<}temps errer Ie dIagnostiC 

Le syndrome de Cushing avec galactorrl"lee se rencontre surtout 
au cours des COrtlco-surrenalomes mallns. La ga lactorrhee seralt due 
d'une part II la stlmu la~on des cellules a prolactine par l'hypercortlcisme, 
et d'autre part a I'action trophique des cestrogenes sur 11lypophyse . 

La trols.l~me forme tire sa partlcu larite de I'exacerbatlon des 
manifestations P5Ychlques habltuelles du syndrome de Cushing qui 
peuvent non seulement egarer Ie diagnostic, mals surtout prendre une 
allure dramatique volre meme t rag ique. Alnsl, I'accentuation d'une crise 
depressive peut aboutlr ~ des tentatives d'autolyse. II peut ega lement 
s·ag lr de manifestations hySlerlQues ou de troubles ~raves de la 
personna lite Qu i denaturent la 5Ymptomatolog ie clinique. Un fa it 
Important II noter lei e51 la posslbillte de res;stance au traitement . 



Ta'oleay Il ,SIGNES CL!NIQUES DU SYNDROME DE CUSHING. 

4· MOdilication dy COO\!>OI"tement 

psyd\ique 

s· Oouleurs osseuses diffuses 

B- PARACLINIOUES 

lis pr~en!ent deux Vll iets : 

·Ie diagnostic biologique, puis 

·Ie diagnostic tOPOlOlraphique de la lesion causa Ie. 

H 



81 - Diag nostjc bjo logigue 

a) Les cxamens non sof<:jfiaues: 

certaines ano~lies de parametres biologiques courants sont Ie 
rellet direct des actions phYSiolo<;l iques de l'hypercortisolisme; ces sJgnes 
ne permettent pas de falre Ie diagnostic biologlque de l'hypercorticisme 
mals avec Ie CO!l!exte dinlque, lis oril'nteront fortement vers Ie 
dlitgnostlc; 

• L'lIemogramme 

II peu! mettre en evidence une polyglobulie moderee avec 
une hyperleucocytose ~ poIynuclea ires neutroplli les assodee 3 une 
Iymphopenle relative et une ra refaction des eoslnophiles. 

• Le dos.Jge de fa Glynfmie 

Des anomalies de la glycoregulatl(ln pewent se tradulre par 
un dlat>e!e patent (de type dlaoote gra5 de I'adu lte non In5ullno' 
dependant), n'!!voluant qu'e~ceptionne ll ement vers 13 cerose (sauf 
Chel les malades deja dlabetlques), O\J par une sJmp le diminution 
de 13 tolerance aux glUCides avec hyperinsuliniSme di!celable par 
I'epreuve d'hyperglycemle provoquee orale. 

• L 'iono{)r.lmme sanguln 

II peut montrer une alcalose hypokaliemlque qui est 
retrouvee dans Ies cas de maladieS de Cushin~ evoluees ou de 
cortlcossurenaklrnes mallns et surtout dans Ie cas de syndrome de 
Cushing param!oplaslque. 

.. 



• Autrt>5 examens 

Le bilan phosphocalciq~e seriq~e est Ie p l ~$ $O~vent norm~1 ; 
~ne hyper,alcl~rie moder~ a ete deerlte dans 50% de, cas. 

Les lipldes sangulns (cholesterol el trlg~cerkles) sont 
souvent au~mentes de fa~on mode~. par iMvatlon des 
concentrations des VLDL (Vel')l Low Density Upoprotein). 
trtg~ce rldes, LDL (Low Density Lipoprotein) et HDL (High 
Density Lipoprotein), 

Des ta~~ e le~s de facteur v, de facte~f VlI! et de 
prothromblne ont ete decrits . De meme, a ete observee une 
legere diminution du taux serique des IgG. 

b) Les examens soecir,oyes 

• EValuation hormonale de base 

Dos.1!}e au cortiSol plasmaffque toW: les valeurs normales 
du cortlsol plasma~que varient d'un laboratoire a I'autre en 
fonction du type de dosage utilise, et sont etrOltement Ilees 
au nyaMmere. Cependant, on admet generalement comme 
normales, des v~leurs de cortisolemie inferieure a 10 
mlcrogrammes,llOO mili llitres (27,5 nanomoles,llOO milll­
I ~es) Ie soir II 20 neure., et entre 5 et 2S 
microgrammes/100 mil lililres (13,75 II 68,7S nanamale. /100 
milli litres) Ie matin a 8 heures. 

Le syndrome de Cushing se caracterise par de, valeurs de 
cortisolemle aux taux normaux avec perte des rythmes 
nyetMmeral et dreadien de secretion d~ cortisol 
plasmatlque. 



II faut noter Ie caractere plus d,scriminant de la cort lsolemie 
de 20 heures qui permet de dI5t1fl9Uer les vra is syndromes de 
Cushing d'autres etalS au H exlste une SI.lrproduction de 
cortisol (obesite, depression severe, hypertension artefielle, 
cardiopathies, certa ins cancers; affections cerebra les, 
ttepatlques Q(J renales). Ces dernlers ont une cortlsolemle de 
20 heures exceptionnel lement superleure il 10 mlcrogrammes 
/100 milli li tres, 

Neanmolns, pour certains auteurs (39), de rmmbreuses 
causes d'erreurs existent meme avec la corti5O!emie de 20 
hanes; d'oU 11nteret de recouper les va leurs du cortisol total 
plasmatique avec d'autres exam ens, notamment Ie cortJsoI 
plasmatlque hbre, d'introductlon plus ,erente, 

OosiIge dlJ COITisoI I,bre IJri"alre : Ie taux du cortisol li!xe 
urlnalre est narmalement comp,ls entre 20 et 110 
microgrammes/24 heures (5,5 €I 302,5 nanomoleS/24 
heures), 

Sa mesure sur 24 heures est un excellent reOet integre de la 
fraction IIbre c'est-a-dlre acti*. du cortisol Circu lant si bien 
que Wllte augmentation du tau~ de cortisol plasmatlque au­
deli! du seul1 rena l de rl'\absorptlon comme c'est Ie cas dans Ie 
syndrome de Cushing, 5e tradult automatlquement par une 
augmentation du taux de cortlsollibre urinaire, Et des valeurs 
de cortisol IIbre urlnalre supeneures a 110 mlcrogrammeS/,4 
heures SOfIt fortement evocatrices d'un hypercort lclsme, 
l'elevatlon du cortisol IIbre urinalre des 24 heures est 
11ndl(:ateur Ie plus sensible d'un hypercortisolisme endogene. 
AlnSl, II a la meme valeur dlagnostlque que Ie test cle 
fre ination standard, test de referenc:e , 

Pour fadliter Ie re<:uell d'urines €I Ie suivi des patients au long 
cours, il a ete propose d'effectuer II'S dOS<!ges de cortisol sur 
des collections d'urinE"; ves~rales (,0-24 heures ) au de nuit 
qUi, compte tenu de la rupture du o:ycle nycthemeral, sont de 
bans marqueurs poor Ie diagnostic de syndrome de Cush in<;l . 



Dos4ge du cortisol !XIlivilire: Le cortisol Ilbre pl~sm~tique passe 
librement dans la sallve. Alnsl Ie tau~ de cortisol salivaire est Ie 
reflet direct du cortisol libre plasmatique. II suit les memes 
variations nycttJemeraies, et en cas de syndrome de Cushing, Ie 
cortl~ sallvalre du solr est 3\IQmente. LeS valeurs normales du 
cortisol salivaire sont de 1,41 + ou - 0,36 nmoll100mlle matin 
a a heures et de 0,63 + ou - 0,25 nmOV1OOmi Ie sol, ~ 24 
neures (35). 

Ce d05age du cortisol 5<llivaire permet de mleux dlstinguer les 
wais syl'\dromes de Cushll1{l Qui om tOUjOurs des valeurs {Ie 
cortisol sa livalre Qui s1n;oivent touJours dans les limite, de I ~ 

flOnl1ale. Le dosage du Cortisol salivaire apparalt done comme 
un test a la rols fiable et commode a realise r et pour ces 
raisons, II devrait supplanter Ie dosage du co rtisol pl~smatique 
tota l (35). 

DosiJge des 17-oH'Meroides un~ires: Les 17.()H-sterd"{les 
mesur5 dans les u!1nes des H heures par Ia methode de Porter 
et Si lber ont longtemps ete I'unlque marQueur disporuble de la 
prodllCllon de cortisol. lis SOIlt pratfquement toujours el\!V5 
dans Ie syndrome de Cushing mais de multiples facteurs 
Interferent avec leur secretion et leur dosage, rendant 
aujourd'hul leur Interet moIndre pour Ie diagnostic positif de 
l'hypercortisoi isme. 

• Tests dynamlques 

Test de treinatlcn J dose 'aib/e par '" dex"methasof/e au rest 
stiJffdiJrrJ: Le test de freinatlon a dose falble est, hlstoriquement 
Ie premier test mis au point par Uddle el son ~uipe au debut 
des annees 1%0. II consiste en l'admlniStration de 2 mg de 
dexamethasone par jour deu~ jours de suite en huit prises de 
0,5 mg reparttes toutes les f> heures. A ,ette dose, I'Inhlbltlon de 
I'excretion urinaire des 17·0H·Steroides est complete (moins de 
2,5 mgl24h/g de creaUnine urinaire) I@ deuxiem@ jour 
d'admlnlstratlon Chel Ie suJet normal. 

" 



Au contra ire, en cas d'hyperoortisolisme, quelle qu'en SO,I 
I'e~o!ogie, I'excre~oo des 170H steroldes urinalres demeure 
~evee (plus de 2,5 mQ /24h 19 de matlnlne url nal re). Alnsl, on 
obtient line bonne distinction entre Ie$ sujets sa ins, meme s',1$ 
sont ot*.;es, et les sulets attelnts d'un syndrome de Cushln9. [I 
5'''91t du test de ref~re nce poor Ie d i a~nostlc posltll du 
syndrome de Cush ing. 

Dans un deux!eme temps, les resuttats de ce test onl e!!! 
evalues sur Ie co rtiwl libre urinaire et sur Ie taux plasmatique de 
oorti5ol pn!leve deux heures apres Iii dernlere prise de 
dexamethasone avec toujours une au5SI bonne valeur 
dlagnostlque. 

Molns de 5% des sujets avec syndrome de Cush",,, ont une 
reponse normale !J la frelnatlon standard, et II est exceptionnel 
de IIOlr un sUJet normal ne pas freiner . 

Test de freinJrion fapk/e' Un mli ligramme de dexamethasone 
est admlnlstre en une prise orale unique entre 23 heures et 
mlnui!. et la cortIsotemie est determinee !J 8 heures Ie 
lendemaln matin. 

Chez Ie 5UJet normal, la cortisolemle s'abaisse en-<lessous de 
10 n!llml, elle est Inferleure II 5 ng/ml dans 90% des cas. Dans 
Ie syndrome de Cushing, la oortlso lemle du lendemain matin 
reste superleure a 20 nQ/ml. le test est real isable auss! av~ 
mesure du cortisol sa llvalre a la place du cortisol plasmallque 
qui s'abaisse a molns de 1 ng/ml chez Ies sujet normaux. 

Ce test a une tres bonne senslbllite pour Ie dla9nostic de 
syndrome de Cush ing. Malheureusement, des faux positlfs ont 
ete observes chez 13% des Ot>ese5, 23% des 5Ujets atteints 
d'une malad le Intercurrente severe, chez tes femmes prenant 
des cestrogenes et chez les deprlmes. 11 5'agit ne!anmolns d'un 
test d·une grande slmpllcite, fad lement rea lisable en 
ambulatolre. 



B2- Diagnostic tooograohig ue 

a) Explorations h0!JT!9na!es 

Dose par radlo1mmun.ologle, ses valeur'S normales ~ 1'(Itat basal 
sont comprises entre des t.lux Indecelables (inferieurs II 10 
pg/millilitre et 100 pg/mi lillitre). 

Le dosage de I'ACTH plasmatique perrnel d'emblee de dlstinguer 
Ies syndromes de Cushing ACTH dependants des non ACTH · 
dependants, 

Dans les syndromes de CushlnQ d'ori9ine surn!nalienne, 
I'ACTH plasmatiqoo est Indetea.able, p.'lr frelnatlon de la 
secretjon hypophysaire par l'hypercortlso llsme. 

D<lrlS la maladie de Cushing, I'ACTH plasmatlque Ie matin est 
Ie pil.lS souvent n.ormale, malS reste elevee Ie solr ave~ 
dispantlon du cycle nycthemeral de se<:retlon. 

Dans les se<:nitlons ea.opiques d'ACTH, en regie generale, Ie 
nlveau d'ACTH est plus eleve que dans les maladies de 
Cus.h i"ll mais une lone de chevauc:hement Importante e ~ iste 

entre les deux groupes de malades . 

• Testd!a rruitOQiroae ' 

La m~oplrone bloque 13 11 · hydroxylation, ('tape flM le de la 
syntnese du cortisol. II en resu lte une balsse du cortisol 
piasmatlque, done un lever du retrocontrOie nega~r qu'exerce Ie 
cortisol sur I"ACTH. VACTH aug mente et on asSiste a une 
stJmulat~n de la su!ro"tdogenese. 

En pratique, la mctopironeo est administree il ia dose de sept 
cent clflquante mil ifgrammes per os toutes les quatre heures, Six 
lois. Les 17-hydroxy-stbo"ldes urinalres sont au moins mult,plies 
par dellX Ie Jour de la prise de metopirone ' OIJ Ie jour sulvant. 
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Olez les pa~ents attelnts d'une malad,e de Cushing, Ie taux 
des 17 hydrO"Y-steroides urinaires va ~tre multiplle par deux a 
quatre par rapport au tallX de base, et la rE!ponse peut meme etre 
!!Xplosl'le chez de nombreux malades. 

1iI sensibllite du test atteint 98%. AlnSl, une absence de 
reponse II Ia metopirone' exclut pratiquement Ie diagoostic de 
malade de Cush ing. En cas d·etiologie surrenal ienne au syndrome 
de CUshing, Ie> l7-hydro"Y-steroldes unnalres vont Ie plus sowent 
dlmlnuer sous metoplrone" . En ce qui concerne les sokretions 
e<topiques d·ACTH, Ie test ~ la metopirone' est un peu moins 
discrlmlnatif Ie plus souvent. 

• Test de {relnation J dose {one oarlll 
riexamrithawae : 

Le but de ce test est de rechercher la dependance hypophy­
sa ire de l'hypercortiso lisme. 

Le test cor1Siste en I'administratlon de 8 mg de 
dexamethasone par jour pendant deux jOurs par prises orales de 2 
mg toutes les six heures. Les stero"ides urlnalres sont doses Ie 
deux~me )<lur de Ia prise de dexamethasone et compares aux 
valeurs basales avant administration de celle·d. 

Dans la premiere sene pub liee, les patlents presentant une 
maladle de Cushing avalent une diminution d'au moins 50% des 
taux de 17-hydro"Y-steroi'des uriMlres. En fa it, une diminution 
reproductible, quel qu'en soil I~ degre, signe Ie diagnostic de 
maladle de Cushing. 

Les patients avec syndrome de Cush ing d'orlglne surre­
nal~nne ne repondent pas au test de frelna~on a dose forte . ]I en 
est de meme pour la grande maJorite des suJets avec secretion 
ectoplque d·ACTH . 



b) ExplQratlons moroholoolQue5 

Lorsque Ie diagnostic cUnlque et bkllog lque d'hypercortlsolisme a 
eto:! autl\entifil!, diverses techniques d'imagerle apporteront les preciSions 
Indispensables il la confirmation du diagnostic et orienteront la 
therapeutique. 

• La Tomodensiromffl!e (00 5<.wrw ou TOM) 

La tomodensltometrle est I'examen clef dans I'exploration 
5urrenalienne. Moyennant une technique rigoureuse, el le fournlra 
des renselgnements morphologlques Irremplay.b les. 

TeI;lmlque dexplorllr}on lomodenslro-rnelriQue.- Le 
patient dolt etre ~ jeun et l'opaclficatlQfl digestive 
n'est pas utile. Le recou~ ~ 1'lnj00:1on Intravelneuse 
de prodult de contraste lode ne sera necessalre 
qu'en cas de pathologie tumorale ou de doute 
dlagnostlque {Images pleges}. 

Des coupes de dnq mlilimetres, jolnttves, debord ant 
largement les aires surrenaliennes, sont completes 
par des coupes de dix ml li lmetres sur la totalite du 
parenchyme hepatlque puis s'etendent jusqu'au pcile 
Inferleur des reins. L'agrandissement des coupes 
sum!nallenne. se justlfie par la finesse des dolta ils 
;emlolog lques rectle rcMs. 

Le facteur technique principa l cond 'tlonnant la 
qua lite de I'examen est Ie respect par Ie patient 
d'une apnee reproductlble; c'est ~ cette 5eule 
condition qu11 sera possible d'avolr la cert,tude d'vne 
exploration comph!!e des deux sum!nales 
(modification de la po>ltion des su .... ena les avec Ie. 
variations resplrato1res). La duree {o!ale de I'examen 
est d'env"on vingt minutes. 

" 



Aspeds tomodensitometriques de l'4denome sum~' 
na/fen seoetafl(: I I s'agit d'~ne lesion ronde !)ien 
limitee, sou~ent homO<;lene, exceptionnellement 
cald f,,!e, d'une ta ille de deux II trois centimetres, 
done fac~e ii identifier. L'adenome est hypodense 
avant injection; apres Injection, Ie rf!ha~5sement est 
mooere et homoger>e. Dans environ 50% des ~s, II 
existe une atrophle de la surrenale controlate rale, 
~oire une atrophie homolaterale. 

• lZmaoerte rur &&onana: Maqntfdal/e fiRMl 

l'lRM est un examen de 5eaJnde Intention dans I'exploration 
surrenalienne. le port d'un pace'maker et I'existence de corpS 
etr"angers ~talliques Intraoculalres restent les prlncipales contre­
Indicat ions. La presence de dips chirurgl~ux de surrenalectomie 
n1nterdlt pas I'examen lRM; au contralre, les clips non 
ferromagnetlques 50nt moins gefHInl5 pour I'analyse de "image en 
IRM qu'en TOM. L'IRM sera preferee a ta TOM pour I"exploration 
des surrenales chez la femrrK' enceinte. 

Tedlnique d'explorariOfl fRM: Le jeune du patient 
n'est p(lS utile. La pose d'une vo ie d'abord V('lneuse 
ne sera pratiquee que 51 une Injection de contraste 
[gadolinium) est envi>agee. II est tres ra re qu'un 
examen IRM ne pu lsse eire pratique h ~use d'une 
daustrophob le 51 la preQil ' ation psychologlque du 
patient est satlsfalsante. II n'en reste pas mains que 
I'examen IRM est molns bien tohi'e que I'examen 
TOM : Ie patient est entlerement entre dans un 
tunnel d'une solxantalne de centimetres de dlametre, 
atxlomen sangle af,n de nmiter les mowements 
resplratolres; I'envlronnement sonore est penible et 
I'examen dure vente iI quarante c;lnq minutes. 

La real isation de coupes axla les est systematique. 
les coupes S<lgittales et ou ('ontilles :;eront utl les 
dans I'etude de I'extenslon des volumlneuses 
tumeurs. 



L'epalsseur de coupe est de 5 au 7 mm selon fe 
~olume de 1.1 I~Slon exploree. Des coupes en 
pondlk.1tlon T, (TR = 300 ms, TE = 20ms) et en 
pond,hatlon Tl (TR " 2000 ms, TE = 30 - 120 ms) 
sont Indispensables. 

~ IRM des adenomes secrerants." En IRM sur 
les sequences ponden!es en T,. , la lesion ~pparalt 
en ISO ou en hypOSignal par rapport au reie; en T" 
If! slgnal est Ie plus sowen! faiblement hyperintense 
a l'Inve~ des adenomes non se<:retants. 

(ette dllferern:e ne parait toutefols pas suffisante 
pour discrlminer ces deux lesions. 

• LtJ scintlqqRl1ie tJu r3d,Q-d)o/fflM 

La sclntlgraphfe cO<tlco·surrenalienne au radkH:holesterol a 
ete Intre>dulte en endocrlnol09ie d iniqLte p:ilr W.H. Beierwalts en 
1971. C"est une Imagerle parfols diffiole et son Interpretation 
necessite un InvestiQateur tres averti . 

Technlq~ dexplortJtion." Elle s'effeaue sans 
freinage par 1.1 dexamethasone en cas de syndrome 
de Cushing au «d1ncldentalome~. Le traceur 
Inltialement util ise etait Ie 1·19·1e>d0·choleslerol. II a 
ete progresslvemenl remplace par Ie 6·iodomethyl-
19 norcholesterol qui donne de meil leures Images. II 
est plus prudent de sMurer 13 thyroide par du lugo! 
ou du perchlorale de polasslum du fa ll de la 
d~odatlon partielle du traceur. 

Chez Ie sUJet normal, les deux surre!nales som bien 
vlsuallsees aux environs de J_. et les fixations non 
spi!clflq!res {en partkuller Ie fole et fe (olon) ant 
alors s~ffisamment dimlnue pOur n'etre pas 
genantes. 5i tel n'est pas Ie (as, ont fait de 
noweaux Cliches a J ••. 
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[I est clair que la duree totille de ['exp lorallon (4 a 6 
jours) est un handicap important. 

Resu/[a[: une fixation unllaterale au traceur 
caracterise I'adenome benln de ClIShin<l, du fait de la 
mise au repos de la surrenale controlaterale par 
I 'hyperco rtlsol ism e. 

Au tota l, en cas de syndrome de Cushing, la 
scint1<lraphle est Ie plus sou~ent d1nteret limite. 
Celle-d Gard e une place de delllCieme intention, dans 
les trois cas sulvants : 

· l'hyperplasle mioO-rloch.llalre' prim i ~ve ; , 
· l'hyperpl35ie macro·nodulalre·asymetrique ; 

· la detectlon de foyers sym!naliens resid~els, 

sowent ectopiques en cas de re<:hute du 

syndrome de Cushing apres sU"'!nalectomle 

bllaterale. 

• Autra cxameas 

Edu)9riJpllie: La vlsualisattOn des surrenales normales, 
hypoecllogelW:s au seln de la <l raisse retroperitoneale, 
depend trap de la morphologie du patient et de 
I'entrainement de ['operateur pour etre fiable et 
reproductlble. Dans la detection des masses 
syrrenaliennes, l'E!<:hographie a, dans 13 IInerature, une 
sensibihte variant entre 70 et 90% selon ies series et Ie 
elite examine (1). Elle pourfa depister les lesions d'une 
taille supeneure a un centimetre il drolte et deux 
centimetres a Qauche. 



Dans la litterature (I), I'echographie ne JOue qu'un r61e 
secondaire dans I'exploratkln surrenalienne. L'ecnographie 
en cas d'adenome secretant, montre une masse Isolee 
hypo ou iso-edlogime Pilr rapport au tOle , 

Abdomen SdflS preparatiOll: Elle e>t interessante 
pour Ie bilan prroperatoire: en erlet, en cas 
o'aoord dllrurglcal posterleur, ce cliche permettra 
de prkiser les rapports des loges surrenal lennes 
aVE!(: les rotes et de cOOlsl' I'espace Intercostal ou 
sa fera I'Inosion. 

les surrenales ne sont pas visibles id, 5i la graisse 
retro-peritoneale est aoondante, les Ior;;es 
5uminaliennes sont ~ sl lhouettees ~ au pOle 
superieur des reins sous lorme de falbles opacites 
trlan9ulalres, 

ExploratiOns vasculaires : l'artenOQraphie n'iI plus 
que d'exceptionnelles Indications, notamment dans 
la recherche de I'orig lne d'une tumeur atxlomlnale. 
Par contra, la ph lebographie surrenallenne, couplee 
aux prelevements velneux etages, conserve tout $On 
intew dans certains cas d'hypera ldosteroni;me 
prlmaire, 

Pneumoperirolne: Cet examen Invasil, reali se apres 
Injection precCX:CYQienne de 1200 a 1400 ml d'oxy­
gene, n'a plus aucune Indication at II est de meme 
de I'urographie Intra vel neuse (U,I.V), 

Tomographies: Elles delvent etra {om pi element 
abafldonnees en ralwn de j'imporunce de j' lrra· 
dlation et de leur ~\I d1nten!:t dlagnostlque, 



AU total : 

Le syndrome de Cushlrlg etam evoque clin iquemenl, Ie dlalOnostlc 
positlf repose sur la biologie, en partJcu lier I'elevation du cortisol libre 
urinalre des 24 heures et Ie diagnostic eUoIog lque fait la part belle II la 
tomodensltorM:trle, examen central du bilan surr~ na l ien grace II sa 
n!solubon spatiale. 

l' IRM, du fa it d'une resolution spatiale Inferieure, ne perrnet pas 
une bonne visualisation des hyperplasle5 et des petites lesions 
surrenaliennes et de ce fait reste a ee lour un examen de se<:onde 
Intention. Par contre, elle est plus pe!'formante que !a TDM dans la 
deso1pt;on de I'anatomie regiona le sur Ie. sequences ponderees en T, 

Quant II la sclntigraphie au radio-dlOlesterol, elle n'est P<l5 
Indispensable au diagnostic etiologiQue apres les examens precedents, 
mais garde un interet reel pour les inadentaiomes surrenallens car la 
ftxation du traceur par la tumeur est un argument majeur de bo:!nignito:!, 
mals aussl de diagnostic d'adenome de "pre· Cush ing". 

L'4<;hographle enfln ne joue qu'un role secondaire pulsqu'elle dolt 
tOOJOOrs etre oomph!tee par une TDM : un resultat normal ne permet pas 
d'o!lImlner une petite lesion surrenalleMe III la decouverte d'une 
volumlneuse lesion necessite un bllan complementa lre. 

Une fols Ie diagnostic confirme par la tomodensitometrie, Ie patient 
cIoIt etre adresse h un centre spedal lse poor une cure ch lrurgicale de la 
tlImeur. L'on evitera d'entamer I'etape de de\ectlon topographlque du 
syndrome de CushIng sans en ~vo<r I~ confIrmation hormonale : Ie rtsque 
est de multiplier des examens couteux (il ia collectMt(!,) et non rentables 
(pour Ie prescripteur), 

Les figures 4 et 5 prkement respectlvement revaluation 
paradinlque des patients suSpectS de syndrome de Cush in~ et la 
5Irategle dlagnostlque dans notre contexte de ces memes patients . 

• 
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[ VIII ~ D!AGNOSTIC DIFFERENTIEL I 
Le syndrome de Cushing d'orlg;ne surrenalienne doit eIre 

dlffe"lnde des autres causes tumorales mals aussl des 
hypercortlsollsmes exoolmes. 

,-

Al- Le syndrome de Cushina Dil r adenom, cQrticotrope 
bypophysaire QU malad;e de Cu shing 

Dans la gral'lde majQrite des cas (80 II <}()%), un aMnome 
hypophysai re est retrowe, reo;pons.able de l'hypersecretlon d'ACTH Sa 
local isation est laU!ra l~e a droite ou a gauche, mals dans un nombre 
non negligeable (lS%) de cas, II peU! eire central. Quelque lois II se 
sltue dans 13 pars tube ralis au-dessu5 dv diaphr3gme sellal .e, en dehors 
de Ia se lle turdque . De rafes cas de localisation ectopique (muqueuse 
dy sinus) ont ete dOOit!; . 

En sa faveur, on retlendra I'evolutlon lente de 13 symptomatologie 
sur plusleurs mois au annees, avec predominance des modifications 
morpholog lque:s et 13 presence de slgnes cutanes d'hyperandrogenle. 

Le plus souvent II s"aglt d'un mlcroad1!nome, de tai ll e Infeneure a 
dlx mlil imetres, voire dnq millimetres. II peul s'3g ir beaucoup plus 
rarement" d'un macroadenome avec possibilite d'un envah ls5ement loc~1 
.Encore plus rare, des ca rdnomes hypophysaires ant ele decrits avec des 
metastases ~ distance. 



Oasslquement, I'adenome cortfrotrope est non encapsule, 
basophile, compose de rordons compacts de cellules plus OU moins 
homogenes. 

La secreUon hypophysalre d'AC11l va entrainer Ie plus souvent une 
hyperplasle 5urren~lIenne diffuse. Les deux glandes sent ~ugmentee5 de 
volume de fa<;on symet.rique et ~nt entre !luwe et dou~e gramme; 
dlactJne. Elles sont de rouleur Jallne ou brunI'. 

A I'examen au microscope, on dlsllngue une zone Interne falte de 
cellule; compactes et une lone externe faite de cellules cia ires. La zone 
g~rtMe n'est pas modiMe, les cellu le; elles-memes apparalssent 
norm~les. Le plus sowent OIl rIOte la presence de micronodu les 
(d iametre Infeneur II 0,25 cm) traduisant Ia continulte entre l'hyperplasie 
surn!nallenne simple et l'hypcrplasle macronodulalre. 

A2- Le syndrome de Cushing ectop;gue gu 
garaneoplasigue 

II sera evoque devant une alteration de I'etat general avec 
asthenle, douleurs et crampes mUSC\J!aires. L'evo!ution est rapide ; aux 
slgnes de l'hypercortlsolisme s'associent II'S signes de viri lismI' chez la 
femm", 1!t un", melanodermle. 

Les tumeurs non hypophysalre5 secnjtant de I'ACTH ne se 
dlstlnguent de; autre; tumeurs de m~me Orig inI' Clue par la mise en 
!!vidence, en Immunocytochlmle, d'AC'T1-1 dans 11"5 cellules. Elles 
con~eone<lt aussl de; marqueurs de tumeur neuroendOCrine tels Que les 
chromogranlnes. 

La secretion ectopi<!ue d'ACTH va avoir des f1!percusSions sur tes 
surrenales. Celles-d sont nettement augmentees de volume de fa<;on 
dlf1\Jse. Elle; pesent douze II trente grammes chacune. Le cortex est 
fOl'Tl1e essentlellement de cellules compactes organlsees en cordons . 11 
exlste quelques cellules cl ~l res et Ie!; cellules compactes penetrent 
frequemment dans la zone Qlomerutee. Cel aspect traduit une 
stlmulatlon tres ImportantI' et algue. 



Quant au;,; tumeurs secretant du CRH, leur e~amen anatomo· 
patholog~ue ne mantre pas de particu larite par rapport aux tumeurs 
non ~ntes de meme type hlstoloalque, en dehors de la mise en 
~ence de CRH dans leur cootenu . Le plus 5Ouvent, il exiSle aussj 
une secretJoo tumo-rale d'ACTH . Les deux hOrmOne5 peuvent eve 
seoetees par la meme population cellulaire au par des populations 
differentes . Cette presence d'une double secretion CRH-ACTH pose Ie 
probleme du ~r1table rO le physloloafque du CRH . 

Au nl~au hypophysalre, des hypoplasles de cellules cortlcotropes 
onl ete dOO"lles alors que I'aspect tomoclensltomelrlque de l'hypaphyse 
est normal. Les 5urrenales sont hyperplasiques . 

8- LES HYPERCORTISOl ISMES EXOGENES (6) 

De nombreux etats pathologlques alnsl que certaines medications 
peuvent perturt;er Ie sys~me neuro-endocrlnlen e! simuler un syndrome 
de Cushlno vral. 11 en est ainsl de rethyhsme chronique, du dlabete 
desequilibre et de Ia prise occulte ou Igno-ree de corticOides qui posenl 
parfofs de ~ritables probtemes dlagnoslfque5 el requlerent de ce fait 
une enquete anamnestique, cllnique et biologique subtile. II importe 
donc de bien Ie. connaitre alin de mleux les dlstinguer de 
l'hypercortldsme du syndro~ de Cushln\!. 

81- le syndrome d'Eisenmenagr-Sonaiovaoi oy 
bypercortjcjsme de I'ethy!igye 

Le tableau dlnlque alnsl que Ie trepled dlagnostlque blologlque 
(augmentation du cortisol plasmatlque et du cartlsol libre urinalre a~c 
rupture ou abolition du rythme (Ircadlen, et Ie test de LIDOLE parfais 
neoattf), sont tres evocateurs d'un syndrome de CU5hing vra l. 
Cependant. 11nterrogatolre, II!"5 donnees dinlq~es et blologiq~e$ en 
faveur d'une Impr~natlon alcoolique chronlque, I'elimlnation normale au 
meme basse des 17·QH-steroides unnaires ains; que I'amelioratlon ~oIre 
13 dlsJ)<Ir1tlon 10 posterlor1 de ces anomalies apre-s allstlnence, permettenl 
d'e liminer Ie diagnostic de syndrome de Cushing (36 : 47). 

" 



82- Le diabete desllauil"bre 

Le dlabete dtsequilibri au Ie stress qu11 looult est source 
d'hypel'"..eo-etJon surrenal lenne (36). Le diaQnostic dlfferentiel est iei 
d'autant plus diffldle qu'un vral syndrome de Cushing peut $urvenlr 
chez un dla~tlque . En outre, n est peu Indlque de pratique, chez un tel 
suJet certains tests bloklg iques tels que Ie test de LIDDLE (36). Le 
mel lleur argument dlagnostique est la normalisation de la secretion 
surren.allenne une (cis Ie dlabete equilibre. 

83-la Arise occulte Pil ignpree de cprticpides 

El le realise un tableau (l'hypertOftlCisme pur. La cle du diagnostk: 
differentiel repose sur I 'nte"og~ toire d'une P<lrt, et sur II'S chiffres 
effondres du cortisol plasmotlque ct des eliminations su~roidlennes 
urinalres (sauf en cas de prise d"Mmisuccinate d'hydrocortosone ou de 
cor1J5One ou 11'5 chlffres 50nt au c:ontralre eleves) (36), sur 11'5 taux bas 
de la corticosterone apres stimulation par I'ACTH (20), enfin sur la 
.. cartograph ie blanrne " au cours des exam ens morphologiques (20 : 
36) d'autre part. 

c- LES AUTRES FORMES (6) 

D'autres etats p:athologlques Dewem egalement egarer Ie 
dlagnostJc. ettons : 

Cl - L'pbesjte simple 

Les cr1teres d'exdusioo SO/1t lei outre I"absence de Slgnes 
cataboliQues, Ie caractere normal des tau>: de cortisol plasm3tique et 
urinalre et des tests de LIDDLE (36) . 

• 



C2- L'j morjgnat jon oestrogi:njgye 

EJ le s'a"ompagne, II est ~ral, d'une augmentatlon du cortisol 
plasmatique : mais n'existe pas de perturbation du rythme circadlen. En 
outre, Ie taux de cortisollibre urinaire est normal et Ies test> de freloage 
soot posItifs. Par ailleurs, 11nterfOQatoire alnsl que rexamen dlflique sont 
en faveur de 11mprl!Qnation oestrOQenlque (contraceptlfs craux, 
tra itel1l('llt II base d'cestrogene-s, grossesse). 

C3- Certlljnes mMiclltions tell es gye la prise de 
diohCpyl-hydanto"ne 

Elles accl!lerent Ie metaoollsme pl!rlphl!rlque du cortisol et 
augmentent l'elimlnatiOn des stl! roides urlnaires. Elles peuvent done 
poser Ie probleme d'un hypercortidsme, en part!cu lier lorsqu'elles sont 
adminlstrees ;\ I'obese. Cependant, les taux normaux de cortisol 
plasmatlque et ulinalre permettent de lever rapldement toute equivoque 
(36). 

C4- Certaines affections psychiatrjgues 

certaines affectlons psych iatliques telles que I'aoorexle menta Ie, 
s'acoompagnent d'une perturbation de 13 regulation de 13 secretion 
cortlsol lque, et peu~ent rea liser un tableau elln ioo-blologique de type 
Cushln{lolde a~ec augmentation du cortisol plasmatique, rupture du 
rythme drcadlen et test de LIDDLE nb;Jatlfs. 

Cest lei que Ie test d'hypoglycemie insulinique prend toute sa 
~aleur; II demeure en erret normal dans les affections psychlatrlques. 
les autres crtteres d'exdusion sont I'e limination normale des stero'fdes 
ulinaires, 11ntem>gat~ re en fa~eur de la preexistence de troubles 
psychlatriques, la no~on d'amai .. lissement ainsl que la normali5ation du 
metabollsme du cortisol ~rallelement a I'amelioratlon de I'affectlon 
causa le (36). 

" 



cs- Le stress maj eur et prolooge 

De Ql.lelqu'etiologle QU'~ soil, II s'accompaone b;a lement d'un 
hypercorticisme qui est toulefoi; rapldement ranach~ a son contexte, et 
rapidemenl reg resslf avec lUi (36). 

[ IX - ASPECTS THERAPEUTIQUES I 
Le traltement de l'adename surrenallen est essent,ellement 

chirurll~l, ,'est au premlef chef un travai l d'equlpe dans lequel 
s'assodent plusleurs competences : 

L'endocrlno1ogue pour preparer Ie malade a I'interventlon ~t assurer 
Ie sulvl post-operatoire ; 

I'anesthesiste reanlmateur pour pailier Ie; variations tenslonnelle; de 
]a perklde operatoire ; 

• 

et Ie chltu rglen pour assurer I'exerese de la tumeu. dans les 
conditions les moIns traumatlQues possibles, 

La chlrurg le surrenallenne a beaucoup evolue en deux d!!cennies du 
fait des dnormes avancees realisees dans les domaines aus;; clifferents 
Que soot la pharm<ICopee et I',mager", medica Ie, 

Les progres de I.a synthi!se pharmaceutlQue derives des decouvertes 
physlopathologklues sur l'hypertenSion ou sur les antihormone; ont 
defln ltlvement relb;ue des interventions _hero1que'i ~ de bisurrena· 
lectemle QravlSSlme ~ la folS par la Situation qui Ie; a Imposees. les 
conditions de leur real isation technique et Ie devenir du patient. 

• 



l.es progres de 11magerle medica le permettent : 

de ooliser avec preciskln les lesions en cause, d'en app"~cier Ie 
volume, Ie5 sitU<ltions et les rapports ; 

de deplster de plus en plus prkoc:emenl des leslon~ di>eretes, 
volfe pas du tout symptcmatique. 

Ainsi, Ie renouveau du sujel vlent de la necesslte pour Ie chlru rglen 
de 'epondre a cette nouvelle situation: etre moins delabrant Iors de son 
abofd, molns agresslf dans son exerese et Pilrfols meme ,ompe~tlf avec 
des ti"lerapeutlques medica II's concurrentielles , 

Le schema the rapeutiQue actuel comporte trois .. ,andes phases: 

pre-operatolfe 

operatolre 

posl-ope'atoire 

A· PRE-QPERAJOIRE 

C'est ~ I'endoc:rinologue d'abotd puis a I'ane~theslste ensulte que 
revlent la charge de prePilrer Ie malade afin de condulre a la chlrurQ le un 
patient sinon en e<.ICrntlsoli$ll1e, au mo!ns dans un eta t proche, cellI' 
preparation medlcale est fondamentale ca r elle condltionne les resu ltats 
de I'interventlon chlrurgica le, 

Le bllan pn!-operatoire de I'adenome surrenalien responsable du 
syndrome de CushIng devra prendre en compte les aspects dlniques 
partiCul lers que sont la concentration elevee de glucocortlcotdes avec ses 
consequences, l"obesM, l'hypertension arterlelle avec toutes les 
complication assoclees, les troubles de la regulation gtycemique et son 
cort~e de complications, les troubles hydro-electrotytiques et surtout 
l'hypokaliemie. 



AlrtSl, II c;omprendra outre Ie groupage sangu ln et rtlO?SUS, Ie bllan 
de I'hr!mostase, la rad iographie pu lmonaire et l'hemOQramme 
systematiques dans un bilan pre-<lpe,a toire : 

un fond d 'rel 
un electrocardiogramme 
un echocardlogramme 
une glycemle II jeun 
un Ionogramme sangu in 
une exploration de la fonctlon gonadique 
une nbroscople gastr1que 

- une exploration de III fondlOn Ilp id ique avec d05age des 
tr1glycMdes et du cholesterol 
un bilan de I'equilibre adde-base avec evaluation du PH sangu ln 
une arterlograph le de la tumeur 

La realisa~on d'une sum!na lectomie unilaterale chez un patient 
porteur d'un hypeN;ortiwl isme endogene par tumeur surTt!na llenne, 
lalsse en place une g lande SlJ rrenale controlalera le phys iolog iquement 
inactive du fait du frelnage exerte par la secretion tumorale. Aussi, 
I"administration de cortlcoide avant 11ntervention s1mpose-t -elle de la 
meme fa~on qu'en cas d'une surTt!na lectomie bl la terale. 

La dl lrurgle surrenallenne ne peul etre enviS3gee qu'apres 
preparation du malade par les antlcortisoliques de syntMse ann de 
con1ger Ies effets perlpheriques du cortisol en exces (36) ; on parle 
d'eucortisoHsme. Elle eKlge en outre une reanimation pre, per et post­
operatoire alln de prI!parer Ie malade au stress de l'anestMsie et de 
I1nterventlon, cette reanimation consiste en I'apport de cortl<osteroides 
dont Ie protocole d'administratlon varie suivant les ecoles. 

A titre Indlcal if, Slgna lons celul de LUTON et Coil . (J6) : 

La vei lle de 11ntervenuon: administration de SO ~ 100 mg 
d'acetate (Ie cortisorle (cortisone) en Intramuscuialre ; 

Ie r'!latln de I1ntervemlon, 100 m<;I ae cortrsone en Intra­
musculalre pillS 5 il 10 mg de desoxycorticosterone (syncortil) 
en Intra-musculalre . 



Pendant I1merventlon : 
d'hydrocortlsome en perfusion dans 
glucose lsoton ique : 

mg d'tlE!mi5Uccinate 
550 millilitres de serum 

A la fin de 11ntervenUon et penaant les 48 premieres heures 
post~peratolres: 50 mg de cortisone lntramusculalte plus SO 
mg d'hemisuCClnate d'hydrocortiSOne Intraveineuse toutes les Six 
~ hult heures, plus 5 mg de syncortll Intramusculaire, plus 9 9 
de NaO 12~ heures. 

l e troisieme jour post~peratrn re: SO mg de rortisone toutes Ie5 
8 heures. 

Le Quatrleme jour poSt·oper~toife : la cortisone est ~dministfee 
per 05 ~ la dose de 100 m9/H heures plus SO a 100 ~o de 9 
~ I pha flurohydroco rt!sone/24 neures en ronction des modifi · 
cations de 11onogramme sa nguln et unnaire. 

A partir du sixieme jour, 40 il 60 mg d'hydrocortlsone per os par 
)our, plus 50 II 100 I-Ig de 9 alpha nurohydro-;ortlsone. 

Notons egalement la pres<:rlption ~tematique d'anticoagulants (sl 
possible des la 2~eme heure apres I"ln!erventlon) et d'antiblotiques. 
Jusqu'a res dem>eres annees, I~ surrenalectomie e\<lit Ie tra itement de 
d"lolx de la quasi· tota llte des formes de syndrome de CushinO, Y compr1s 
iii maladle de Cushlno. Elle demeure encore et .l j uste titre, Ie traitement 
Ioglque de I'adenome suminallen. Ene confere une remissJon 
endocrtnoloolque stable entre un et trente ans dans 100% des cas de la 
serle de SCOTT et Coil. (55). 

Le tlbleau 5uivant resume I'essentiel de I'arsenal pharmacoloc;l lque 
(Ie la phase pre·operatoire et precise : f~mille, mode d'actlon, pOsoloQie, 
~v~ntages et I"'onvenlents des differents prodults. 

" 



Tableau I!! : ARSENAL PHARMACOLOGIQUE DE LA PHASE 
PRE-oP'CRATOIRE DU CUSHING. 
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Tres recemment, Ie<; ana logues de la somatostatine, efficaces 
dans certa ines formes algu~ en Inhlbant la synthese ou la 
secretion d'ACTH ont ete proposes. 

8- OPERAJOIRE 

Ses etapes sont les suivanteS : 

81- La DNm~dicatiDn et Je mDnjtDrage (46) 

La prem~dlcation n'est pas systematique et deCO\Ile des 
resuttats du bilan pn!-operaloire. Dans tous !es cas, elle doit 
preparer Ie malade au stress de I'anesthesle par des 
benzodlazeplnes et lutter centre les refiexes vagaux par un 
vagolytlque. 

Le monitorage Quant ~ lUi sera pour beaucoup trlbutalre des 
disponlbil ites de chaQue service. Dans tous les cas, II p<lltera sur: 

I' electrocilrd log ram me 
I<! pression arterlel le 
I<! frequeoce cardiaque 
la pression sanguine 
la temperature 

82 - L'anestb!!sie r46} 

C'est une anestehsie generale. Notons Que I'anesthesie au 
masque est lei COOlre-lndiquee en raison de la duree de 
I1nterventlon qui peut etre longue et de I'eventuelle n~cessite de 
changement de position de I'opere. 

al Llnductlon 

Elle Cera appel a un barbiturique et sera entretenue par un 
anestheslque volaW. 

" 



b) La curarisatloo etl1otubatioo tracheale 

l1ntubation tracheale est rea lisee a !'aide d'une ~ sonde 
armee" apres Injection d'uo curMe non depolarisant, etant donne 
la necessaire relaxation au cours de l'intervention. 

c) La yentilallon artirocielle 

Ble s1mpose du fait du Si~e haut de I'inlerventkln (~ 
proxlmlte du diaphragmI') el de la position du malade 
(dassiquement en decubitus late", I). [I peul 5'agir d'une 
ventllatlon artificieHe wnventlonnelle ou avec PEEP selon les 
besoins. (PEEP. pression positive de fin d'explration) 

8] · La reanima tion poer· operaWiroe (461 

El iI' est essentieliement ba~e sur l'inJection d'un corticoidI' 
par vole Intra-velneuse. l'on donnera 100 mg d'llydrocortlsone 
par vole Intra·velneuse. 

Cette reanlmatkm per-opera loire est surtout symptomatiq~, 
vlsant a : 

comger II'S pertes sangulnes par Ie rempllssa~e vaS(:ulaire 
et 10 transfusion de san~ lso-groupe Iso-rhesus en cas de 
besoln . , 
malntenlr I'equll ibre glycemique par l'insullne d'actlon raplde 
contro lee par un lecteur de glycemie ; 
apporter du postassium /I la seringue electrique en cas 
d'llypo~allemle ; 
prendre en charge les varia~ons tenslOnnelies II I'alde 
d'anUhypertenseufS ; 
lutter COWl' I'addlti! gastrklue a I'alde d'antl'acides; 
assurer une bonne venti lation par une kinesitherapie 
re5piratoire. 



B4 - L'extr l:se ch j rllrgjcal c 

Le rlsqlle majeur all cours de la surn!nalectomie droite est la 
b~re de la velne cave Infffieure obllgeant II une reparatkm de ce 
valsseau. A gauche, il ny a pas de danger veineux. 

L'exerese chirurgicale est cornlltJonnee par la prrosoon de 13 
localisation de la tumeur surrEmal!enne. Elle requiert une bonne habitude 
de celte chlruro1e qui doit etre reQlee, mlnutleusc, en parfalte harmonle 
avec I'equlpe des anestheslstes. 

Elle necesslte line ~ole d'abord adapt~, line surveillance 
pedlru lalre et une hemostase rlgoureuse, L'on a Ie choix entre: 

- 13 vole thoraco·abdominale, en commen~ant par Ie temps 
abdominal d'exploratloo de la tumeur, all cas OU 13 tumeur est 
w lumlneuse et presum~ carCinomateu'il' ; 

- la VQle anthleure ou posterleure en fonctlon des habltu<les de 
I'operateur, sl ie malade semble etre porteu, d'lIne tumeur cenigne. 

ill La Y9ie posti!deyre dile de YOUNG MAYER 

Propcosee par Young des 1936, c'est SmithWick qui en donnait 13 de 
par resection de la douzl/:me, volre de la onz,/:me cote. II rea lise line 
lombolomfc posterieure. II permet I'abord bilatera l des sllrrenales dans Ie 
~m<! temps operatolre, sans mobi lisation du malade. C"est la vaie 
d'excellence en cas d'adi!nome SUm!MliM dont la tallte est 
habituellement Infedeure a Son. 

Le patient est place en decubitus I'!!ntral sur Ia table d'operation. 
celle-cl est cassee afin de supprlmer la lordose physlologlqlle. Pour 
!!vIter OOute compression c! ve trap Importante, un coussln echancre en 
son centre ou dellx boudins sont situes latera lement sous I'ab<iom<!n du 
patient. L'lflclsion part, a trois travers de dO~ts de la II~ne des 
epineuses aU nlveau de la douzl/:m<! cOte I'!!rs Ie haut, son extremll:i! 
Infe.;eure correspond II la crete ilia que, il quatre travers de doigts de la 
IIgne medlane. 
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Le r isque de blessure de la queue du pancreas, du (cM gauche, 
doit i!tre connu en parti culler chez les patien ts obeses. Le refou lement 
de 1a plevre entraine sowent une effraction de SOn cul-de-sac. Celle-d 
ne necessite qu'une simple fermeture sans drainage apres Insufflation 
pu lmoMire par l'ane5theSiste. 

Une varlante transthoraclque po5lerleure a ete proposee II cette 
vole d'abord. Apri!s resection de la 12eme cote, elle sectionne 
paraltelement II celle~, la plevre pu is Ie diaphragme Qui seront 
&Olgneusement refermes apres exerese de la glande. 

b) Les yOjes oosteru.jaterales retro·ped\om:ales 

Elles consistent en vne Iombotomie. 

Ell es ont fa it l'obJet 
couramment utilisee est celie 

La voie la plus 

Le SUjet est place dans la position classlque de la nephrectomle, 
couche en position laterale. C'est une Incision transversale qui Ionge Ie 
bard Infeneur de la douzleme cote et se dlrlge horlzontalement vers 
I'omblllc. 

Apres Indsion de l'apOnl!vrose 5uperfidelle et dls>ealon des 
muscles obliques et transverses, Ie peritome sera decolle &Oigneusement. 
I.'on acrede ~Insl ~ la sUffl!na te apres ouverture de la loge renale. 

Cette vole de lER1CHE presente I'avantage d'eviter I'ouverture du 
perltolne; cepeodant pour une 5urrena leaomle bilaterale, elle necesslte 
un changement de posltiOll de ropere 01,1 une ablation en deu~ temps. 

Les lomootomles sont done des voies electiVes qui menent 
directement ~ ta surrena le. L'on leur rep roche de lie pas permeme Ie 
contrOle prealable des vaisseau x. Elles ne permenent pas non plus 
l 'explOfa~on de 1a surrenale controlaterale, ni des autres Iocatisatlons 
habituelles. 

l.i! precisian actuelle de la l ocaliS<!~on de la tumeur par 
tomooensitometne autorlse seule rutl liS<!tlon d'une lombotomle. 
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c) LeS vl/les ~nterjeures tr~n.perltoneales (M~ lade en 
decu~lus dorsal) 

l 'indsion est soil mediane xypho sous-ombilical, soit transversale. 
soil sous,costaie droile et gauche se prolongeant sur Ie muscle grand 
droit a la demande, l 'acces il Ia su rreMle drOlte est assez aise, bien que 
Ia glarlde soil partiellement retro-cave et surtout n!tro-hepatlque; par 
wntre a gau<he, la sUlfenale masquee en avant par Ie pancreas dOll 
eire abordee par VOfe mesocollque, par ouverture de I'arri.!fe cavite OU 
par aba lssement de la grosse tut>eroslto! gastrique, 

L'lncision sous-wstale est toujours possible, queUe que soIt la taille 
de la tumeur. Elle peltt etre prolonQee plus ou moins du cote oppose 
selon les difflcultes d'exerese ou d ' ~xploratlOn de la sUlfeMle 
controlate,.ale, Cette vo<e permet de contraler en premier les valsseaux 
sum!nal lens, ce qui est essen!lel dans la chirurgle du 
phOOchromocytome, L'abord de la sum~nale droite peu eire difficile par 
cet!e voie chez les gens obeses ayant un tumeur haul sltuee, 

Les VOles sous-costales sont peu delabranles et peu douloureuses 
en penoo'e postoperatoire; elles offrent de plus, un Jour excellent. 

La vole anterleure transperltoneale est une vole de choix en effet; 
elle donne non seulement acees aux deux surrenales par une meme 
Incision mals permet l'exploraUon de I'ensemble de la cavite abdomlnale, 
Ie traltement d'eventueltes lesions associees et pour les Qrosses tumeurs 
un controle vasculalre ainsi que I'ablatlon d'organes voisms, 
Indispensable pour certaines Ies;ons, cette ~oie anterieure com porte 
pour une surn!nalectomie simple, les inconvenients d'un champ 
operatolre profond chez les obeses, Ie risque de blessure splenio.ue et 
pancreatlque, enfin les il'\COl1venlents d'une la rge lajX!rolomie et Ie risque 
de dehiscence parleule secondaire, 

d) Une autre VOle est la Thoraca-Phro!np-laparotom1e 

Elle peu! eve necessai re pour eJrtirper de volumineuses !umeurs 
avec un minimum de manipulations, 
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t) LA yo!c laparoscQD!Que 

l.lI coeiloctururgie des 5IJrreoaie<; constltue une aval'lCet !"kente 
dans 111$ nouveaux espaces de dossealoo laparQ5l;QPique$. 

L'abord est ewa-peritoneal et permet 'Vet Urle precision tout h 
r~it surpreoante, de dlsSlkluer la sum!nale, de ccnlr61er Ie\; valsseaux en 
ai;lord anU!r1eur et d'extra ire les tumeUr5 de clnq II dlx cent.m~treS sans 
dil'1lcul!es. cette technique n'est pas encore II la portk de !ouS les 
chlrurglen5 er.docrlnlens, mals 5eS avantages sont Incontestables. 



Conclusjon 

Situees "ux confins des trois regions (abdomlna le, thoracoque et 
retroper1ton~ale), les glandes surrenales qui colffent Ie pOII' superieur 
des reins offrent aux chlrurgiens un large choix quaDt Ii leur abord 
chirurgkal. 

Sill' problemI' de la vole d'abord reste tOlJjours sujet a discussion, 
la p~ference va actuelll'ml'nt aux Incisions 5O\lS cosules agrandles a la 
demandf', en bI- sous costa lI' et aux laPilrotomies medianI', la!"<;les, 

En cas de tumeurs vorumlneuses, II est touJours possible de realise, 
une thoraco-phrenotomie complementalre, 

Le cholx de l'iOOslon depend surtout de 13 precision de localisaUon 
de la tumeur 1'1 de plus en plus, des ecoles, 

Les Interventions qui s'offrent a nous sont : 

- la su~alectomle unilateralI' ; 
-les surre~lectomies bllaterales subtoLl le et totale 

BS • La fin de !'intervent ion et Ie reye l! 

A ia fin de 11nterventlon, II est mkessalre de Qonfler Ie poumon 
avant la fermeture plan par plan afln de deceler wne eventuelle lesion 
pleuralI', surtout en cas de 5uminalectomle gauche, 

L'extubatkln 51' fera apres n!vell compiet du malade et recuperation 
des reflexes glottlques, eventuellement aprb decurari5(lti<m (Prostlgmine 
+ Atropine Injectees en Intra-vel neuse) ou reversion d'un analgeslque 
(Narean)" 

Le malad!' De regaQnera son lit d'hospILl llsation qu"apres un sejour 
en salle de revel l d'au molns une heure !rente minutes II deux heu,es 
pour s'aS5urer du reveil complet et d"un bon ~quilib re hemodynamlque, 
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c- PO$J-OPEBAIQIBE 

La o;hln.Jrgle su r~nallenne, mal ~re les Immenses avancees des 
ex~oratlons pre-operatolres et la qualite de I'anesthesle, connait des 
suites soweot diffkiles. 

II s'agit en effet d·une interve-ntlon mutilante qui entraine un etat 
d1nsuffisance su"'~n(llienne necessttant une opotherapie 5ub5tltutive 
transltolre (5lIrrenalectomle unllaterale) au definitive (SlJrrena lectomie 
bllat:erale). Le malade devenu Insuffisant surrenanen dolt faire preuve de 
vigilance afln de recoonaltre Ies situations neces5itant un aJuMement de 
son opothera~e substitutive (stress, fievre, Intoxication allment.:llre, 
sejour e-n zone troplcale, intervention ch in.Jrg lcale mlnlme, etc . .... .. ). 
(7 ; 53). 

En outre, la morbidite et la mortallte peri et post-<lperatoire, bien 
que mlnlmlsees par une meilleure maltrlse des techn~ues d'anesthesle 
reanimation et de chl,uro le, demeurent elevees. La survie spontanee a 
dnq (Ins du CU5hlng par adenome surrenallen varle entre 4 et 45% selon 
les auteurs (27; 53; 64). 

Les causes de morbldite per; et poSt·operatoires SOn! nombreuses, 
la plus frequente et la plus grave etant une affection cardlovasculalre 
(accident vasculaire cerebral, infarctu5 du myocarde, cardiopathie 
congestive ou embolle pulmonalre). Cltons aussl : 

Ies com~ica~ons th,omOOembol~ues frequentes chez ces patients 
et peu modiftees p.lf I'administration d'un traltement anticoagulant 
dass~ue ; 

1'390ravation de troub les pSychlques de ty~ depresslf condulsant 
au suicide; 

Ie reta rd de dc::atrisation (13; S3; 64) 

Ies complICations de decubitus; 



11nfectlon des plales operatoires, les Infections genera les vir ales ou 
bactenennes en p~rtkllher les P<'ncreatites SUNenant sur un 
terrain dont 11mmunlte est pre~lre, Justlfiant d'une ~O\Jverture 
antlblotlque ; 

les troubles de I'equilibre adde-base, d'oll I',nter~t d'lIne eva luation 
du pH sanguin ; 

Ie pneumotl1orax, d'oU 11nteroh d'une survelnance de la venUiatlon, 
d'un contr61e radio1oc;l~ue post-operatoi re ; 

l11yperQly~emle, d'ou 11nter~t d'une olycemle h Jeun ; 

les trO\Jbf.es de I'equllibre hydro-electrolytique et en partJculier 
l11ypokaliemie, d'oll ia neceSSjte d'un apport potassillue, 

Par ailleurs, Ie risque de SUNenue d'un syndrome de Nelson exlste 
dans 10 il 20% des cas apres sum:'nalectomle bl laterale pour syndrome 
de Cush ing hypoph~ ire. II S'3Qit de I'apparitlon d'une melanodermle 
assodee • un e1aro:ssement de la selle turclque sur les rad loQraphles 
standards. 

Ennn, signa Ions la posslbl iite de reddlve dans environ 10% des cas 
(27 ; 64), Ie point de depart pouvant eIre Ie moiQnon laiso;€, en place 
apres sutrenaleetomle subtotale, 13 surrenale controlatera le, ou encore 
une sul'Tl!flale surnumeralre O\J ectoD!que oassee Inaper~ue lars des 
Investigabons morphologiques (13). 
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Notre etude porte comme enonce, sur l'ob;eNation d'un cas 
d'adenorne surrenalien opere. 

Une enquete effectuee aupres des autres services de chlrurQle a 
permis de noter qu'aucun cas slmllalre 3uthentique et documente n'a ele 
o~re tan t au Centre Hosplta lier Unlversitalre de cocoay qu'au Centre 
Hospitaller Unlversitaire de Yopougon. Ainsi notre observation s'avere 
~ Ie premier cas opere de syndrome de Cushing par adenome 
surrenallen autl!enbque. 

Notre patlente se nommc K.K.S., eleve, 1ioee de Z3 ans, 
oollbatalre, dom lcll~ a ANGRE (Coc:ody), d'ethnie Agnl et de natlona li u~ 
Ivollienne. Elle a ere adressee par Ie Service d'EndOCrinologie du Centre 
Hospitaller Unlvcrsltalre de Trelchvil le au Service de Chlrurg le Generale 
et Endocrlnlenne du meme etabHssement pour syndrome de Cushing 
par adenome surrenalien droit , pour une sanction chi rurg kale. 

l es etapes qui jalonnent I'histoi re de la maladie 5Qnt les 
sulvantes : 

- En teyrjer 1994 II !'~qe de 18 ans, 13 maladie debute sur un mode 
prog resslf marque par Iii decouverte fortu lte de chlffres tension nels 
eleves (lSO/9(l mmHg) au COlJr5 d'une llislte medkO-SCOlairc. La patiente 
~It alors un traltement ~ base de Vfsken 5 mg iI rai5Qn de deux 
comprimes par Jour pendant un mois, aSSOCie II un regime sans sci 
pendant ~ux semalnes. I I ne s'cn suit aucune stabiUsatlon de 13 tension 
artE!r1elie , • 

- De mars II QctQbre 1994, elle poursu lt Ie meme traitement avec 
un resultat Identlque. 

la consu ll e a I1nstltut de 
I I . Le bllan etlolO<;l lque 

'~·","'h' d'un pheochromoc;ytome revlendra normal et 
d-evant tensionnels toujours eleves, la patiente bem!ftc:iera 

~~~~~~~~~:; b lttu~ra pie (Visken 5 mg II ra ison de deux Moducren il raison de quatre com primes par jour) 
puis d'une medicaments precedents est a>SOCie du Lopril 
25 mg a I comprlmes par jour). 
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II s'ensuit une normahsation de 13 tension ~rterielle au rours de 
vlsites mensuel les sur seize mols. 

- En octobre 1995, Ie tableau d inlque s'enrichit par I'apparition de 
modifications morphologlques ;\ type d'obeslte, surcharge ponder~le, 
surtout arret de la croissance, La patlente sionaie par ail leufs une 
oligomenorrhee et une asthen~ physique moderee, L'on note ennn une 
melanoderm~ qui sera justldable d'un traltement par dermocortlcoIdes, 
Toote cette symptomatologle sera fonement evocatrK:e d'un syrldrome 
de Cushing, 

- Lc 03 noyembre 1995, la p~~ente est adressee au service 
d'endocrinologle du Professeuf Adrleo LOKROU pour suspicion d'un 
syndrome de Cushlno, La confirmation dlagnostiQue sera apport!!€: 
devMt I'e levatlon du cortlsol total pjasma~que ; 345,03 nalml (normale ; 
60 - 265) et du cortisol IIbre urlnalre ; 736,04 )Jgj24 II (normale ; 20 . 
110). 

De meme, I'etlologle de ce syrldrome de Cush ing est reve lee par 
I'examen tomodensitometrique abdominal qui retrouve un processus 
expanslf tumoral developpe au. depens de la sum\nale drcite alors 
qu'aliCune lesion en faveur d'un mlcroadenome hypophysaire n'a ete 
dkel!!e SUr I'examen tomodensltometrlQue hypophysalre. La glande 
surrenale gauche est normale ainsl que Ie reste de I'abdomen, Par 
allleurs, I'exploratlon systematique de la fonctlon gonadlque va mettre en 
o:!vIdence une hyperprolactinl!mle moder& : 29,58 nalml (normale: 1,3 
- 25) Justiciable d'un traitement ~ base de Parlodel 5 mg II r~ ison de 
deux I;QITlpnmes ~ solr au coucher, 

Des Iors, un traltement medical sera Instltue ;\ ba~ de 
K~namle (NIZQRAL®) II ra ison de deux comprlmes deux fois par 
jour pour six mols. 

l 'ameliQration dinlque sera Spectacula ire au boot de quelques 
jours de traltement avec: notamment uoe chute pon<lerale d'envlron onze 
kllogrammes en une semalne et une sensatiOn de blen,etre. 

Les contrOles sangulns et urlnalres du cortlsol effectUi!s taus les si x 
mois sont satlsfaisants au bout du quatrieme contrOle et Ia 
tomodeosltometrie abdOl1llnale de controle note Ie cara<:tere Inchange du 
vo lume de la tumeur surn!nallenne droite . 
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Le conWle tomodensltometrique hypophysalre confirme 
I'existence d'un parenchyme glarldulaire hypophysaire normal. 

Ia est adressee il notre maitre Ie 
pour sanctlOl1 chlrurglcale d'une 

tumeur 

Les antecedents perwnnels n'ont revele aucune partlcu l~rlU! tam 
sur Ie plan medical, chlrurgica l que gyn,ko·obstetrlcal. Au plan familial , 01 
n'va pas de notion d'heredlte. Les habitudes et m<:eurs de notre patlente 
ne mentlonnent guere d1ntoxlcatlon alcoolo-tabagique et denotent ae 
cornlitions s.ociO-economiqllt'5 moat'Stes. 

l'exilmen clin ique a ete realise sur une pa tiente il I'eta t general 
moyen, consclente, d'humeur stable, au. conjonctiVE-S palpebrales peu 
colo,,~es, avec une langue prop.e, sans troubles de l'hydrata tion. II a 
permls de noter ; 

- une hypertension 3rterlelte a 160/100mmHg 
- une temperature normale II 37" 
- un pauls il 80 battements par minute, regulLer 
• un Indice de masse co rporelle egal 11 21 Kg/m1 

(Ia patlente mesure 148 em et pese 47 kg) 

de larges vergelures au nlveau c!es selns et des epaules, 
des traces d'acne 
une h\'Pt'f?lgmentation du decollete 
une ebauche de" bLJffalo-neck $ 

un visage arrondl, lunalre 
un reta rd de la croissance stalurale 
un abdomen distend~ en cesace 
une discrete obesM fado-troncu la lre 
une ~myotrophle des membres 
une friquence cardla(lUe 395 banements par minute. 
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Devam ce tableau d lnlQue fort ~arl~at\Jral, des examens 
paracllnlques ont ete demandes. 

Le bi lan biologiQue preoperatolre a mls en ellidence : 

UIlE' cortlsol!!mle 11 8 heures du matln II 105,36 nanogrammes 
par milli ittres (normale de 60 a 265 nanogrammes pa millil itre) 
une cortisolemie IIbre des 2~ heures II 51,03 microgrammes par 
2~ heures (normale de 20 a 110 ml<rogrammes par 24 heures) 

Ces ta w< normaux s'expliquent par Ie fait que la patlente a Sub; un 
traltement medk:a l pn!operatolre il base de ketoconazole (NIZORAL®), 

une glycemte a jeun flOrmale 11 0,81 gJl. 
une azotemle normale a 0,11 gJl 
une creatin inemie normale il6 mllli 
une hypokallemle a 3,3 mEQ/I 
une hypooatn!mle a no mEq/1 
une ch loremle normale a 90 mEq/1 
une glycosurie et une albumlnurle flOrma les 
une creatln lnurle a 0,83 gf24 heures (normale : 1.30 a 2,05) 
il ia numeration formure sanguine: 

· <)Iobules rouges 6 mll li onS/mm3 
· Qlobu les blancs 6300fmm3 
, hemoglobirJe 9111100 ml 
, hematocr1te 30% 
· P.N. neutrophiles 60% 
· P.N, eosinophi les 1% 
· P,N. basophiles 0% 
· IymphOC';tes 35% 
· monocytes 
, plaquettes 
· V.5 

• concernant Ie bllan Ilpldlque, 

,,. 
363000fmm3 
30 mm ilia I'" heure 
et 70 mm a la 2- heure, 

· chol~ol total : 1,4 Qfl (normale: I,S II 2,5) 
· trlglycerldes : 1.22 g/I (normale: 0,70 a 1,50) 
· H.D.L. : 0,45 gJI (normale : 0,35 il 0,60) 

un taux de prothrombine a 100 % (mmnale " 70 %J 
un taux de Cepha line active 1112 pour la malade et Ie temain . 
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La biochlmle urinalre a permis d'eliminer tormellement un 
ptleochromocytome devan! des va leurs normales de norme!amiphrlne : 
0,35 mlillmoies par 24 heure5 (normale: 0,40 a 2,50) et des 
metanephrlnes : 0,22 mli llmOles par 24 heures (normale: 0,20 a 1,50) e! 
de I'adde vanyl mimdeliq<.IC: 0,13 mk:rogrammes par mil liQramme 
(normale '" 8,3). , 

En ce Qui concerne les exploraUons a visee etiolog ique du 
syndrome de Cushing, Ie nisu ~al de la tomodensitometrie 
ilIbdominale (photo n° 3) a ele Ie suivant : 

«Mise en evidence d'une masse globalement ova lalre au sein de 13 
loge surrenalienne drolte estimee ~ 4S mm X 34 mm, dt! contours 
nets, de plage dlscretement heterogene. Cette masse presente Ulle 
denslte d'envlron 22 unites hounsfleld sans Injection de produl! de 
contraste et se rehausse apres InjectJon de produit de contraste, 
<!Vee une densite d·environ 54 unites nounsfoeld. 

Integrite de 13 loge surrenalienne gauche. 

Le toie apparait de talile normale et de plage parfaitement 
homog~ne. Pas de dilatation des ~oles bil ia lres Intra et extra­
hepatlques. La ~esicule bihaire est al ithiasique, 11 paroi fine. 

La rate est de t 3111e subnormale e! de plilge ega lement homogene. 

Morphologle satlsfa lsante du pancreas. 

les reins droit et gauche sont fonctlonnels et ne son! pas Ie siege 
de syndrome de masse nl de di latation des Qlvites pyelo-ca lldelles. 

Permeabllite et cal ibre satisfalsants de gros valsseaux atldominaux. 

Pas de reaction liquidlenne au seln des recessus perltoneaux. Pas 
d·adenopathle au sein de I'espace retro·phitoneal medIan. 

' ~"~~:~'~:~,:':;.,,;'.~DM confirmant 13 presence d·un 
:; Ii droit d'environ 45 mm sur 34 mm. 

surrenal ienne gauche. Le reste de I'atldomen 
est normal .• 

• 



Les resu ltats de la tomOdensitonu! trie hypophYS3ire (figure 9) 
ont ete Ies su lvants : 

.. COUPES HYPOPHYSAIRES 

Pas de ~ssus occupant notable en sitIJatton endo-sellalre el 
supra-sel laire. La glande hypophysaire se rehausse de fa,on 
homagene apres Inject ion de contraste. Son epalsseur est estlmee 
~ 7,9 mm. Pas d'anomalie TOM notable au sein des regions para­
sellalres drolte et ~uc:he. 

Les fenelres osseu;es revelent une morpho!ogie satisfaisante du 
planc:h er sellaire et des clinoides anterieure5 et posterieures, 
Aspect normal des sinus sphenoidau ~ . 

COUPES CEREBRALES 

InteQr1te du parenchyme cerebra l COrtiCO-sous-cortlca l. Pas de 
processus occupant en foyer d'a llure Infectieu5e ou tumorale, 

[)ensile homogene des noyaux IIris centraux et des capsules 
Internes, 

Morphologle satisfalsante des cavlles ve11tlicu laires el des espaces 
liquidlens perl-cen!braux. 

POUI memolre : caldfocation anterieure de la faux du cel\leau. Pas 
d'anomal ie TDM au seln de la fosse ce rebrale posterleure. 

Conclusio n : Scanner hypophysaire normal. ~ 
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En plus des explorations a visee etiolOl,llque du syndrome de Cushin~ 
(tomodensitometrie abdomlnale eI hypophysalre), d'autres examens ont 
el.e pratiques : 

- uoe radiographie pulmon~ire, 
- une ech~ raphle renale, 
- une radiographie du squelette, 
- un fond d'ooll, 

L'ensemble de ce bl l~n complementalIE' est revenu norm~1. 

Au terrne de res exarnens parac1lniques, trois cOncluSions s'lmposent : 

1. Le syrldrome de Cushing est connrme par la biologic devant une 
elevation de la cortiso lemie ~ 8 heures: 345,03 nanogrammes par 
millil itre (normale : 60 - 285) et de la cortlsolurle libre des 24 heures : 
738,04 mk:ro<;rammes par 24 heures (normale : 20 - 110). Le traltement 
medical a base de ketoconazole a permis ulterieurement de normaliser 
IE'S dllffres prkoMents. 

2. L'orig ine SlJrrenalienne droite de ce syndrome de Cush ing a ete 
mise en evidence par la tomodenSltometrle abdomlnale alors que la 
olande hypophysalre etait IIQrmale a la tomodenSitomebie de la selle 
turdque. 

3. Des Iors, 11ndlcatlon operatolre s1mpose pour reallser I'ablatlon 
de la tumeur surrenallenne qui n'a subl aucune modification 
volumetrlque sous Ie traltement medical an~corti;olique bien mene. 

Suite au bllan pre-Qperatolre, un traitement symptomatlque est 
Institul! et a consIste en : 

• I'admlnistration d'Adalat retard il ra l;on d·une ~elule par 
jour pOUr stabi liser les chiffres tension nels ; 

• I'admlnlstration de Totllema ® ampoules buvables II 
raison d'une ampou:e troiS fols par Jour pour corriger 
I'anemle; 

• un apport potasslque pour corrlger I'alcalose 
hypokaliemique ; 

• une prescription d'antl-addes pour prevenlr les uiceres 
gastrlques ; 
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En ee qui conceme I'anesthesle, la premedication a assode de 
l'Atroplne 0,50 m,. au Diazepam l! la dose de 10 mg. 

L'anestM5ie a ete generale p~r Inhalation. 

L1nduction a ete faile par un barbiturique en I'occurrence Ie 
Nesdonal ® a raison de 4-5 mg/Kf et elle a ete entretenue par un 
aneslheslque volaW, Ie f1uothane. 

L 1ntubatlon tracheale a eul reallsee avec une sonde a,mee ~pre5 
InjectiOn de Flaxedil a la dose de SO mil en une lois. 

La ventilation a ere artil iclelle conventiOnnelle . 

La reanimation per--nperatolre a consiste en 11njectloo de 100 mg 
d'hydrocortlsone par vole Intra-velneuse pour prevenlr une Insuffisance 
surrenallenne algU!. Par ali leurs, une antiblotMrapie preventlVe a Justifil! 
11nJection de 2 9 de Cefaloject et la rehydrataUon ~ com porte du serum 
sale Isotonlque et du serum gl~cose lsotonlque. 

L' interuention chiru.gicille a ete fa ite por notre Maitre Ie 
Professeur N·GUESSAN Afexarldre Ie 16 awll\998. Vo1cl le compte-rendu 
operatoire : 

PROTOCOL!: : 
InciSion med i~ ne sus·ombl llc~le prolongee en sous-ombillcale. 

Large exposition de la ro!9ion sus-me5OColique ~vec mise en 
place d'un retracteur d'OLlVIER. 

Exploration du roie, de la vo<e bi liaire extra-hepatique, de 
I'estomac, de la rate et de la loge renale gauche, sans 
particular'te. 

Decol lement de I'angle (ollque droit et aba lssement de eet angle 
avec Ie dilon transverse. 

Petit decollement duodeno-pancreatlque. 

Abare! de Ia loge renale et de la region sum!nale droite. 
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Mise en evidence d'~ne petite tumeur arrondie de cinq 
centimetres de dlametre enl'lron, re..uliere bien IImitee, 
eocapsulee et de COIlSistaoce fenne. 

Dissection de la s~rn!na le drOite avec controle premier de la 
veine sum!nale droite. La surren! lectomie drOile est rea lisee par 
I~ suite 5(!ns diffiC~ lt~S te<;hn iques, 

COntrOle de l'hE'mostase, 

Dra in dans la loge renale, 

Fermeture plan par plan. 

Piece ~ l'i1natomo-P<'thologlste. 

A Ia fin de l"interventlon, I'extubatlon a ete reall~ apres revei l 
comptet de la malade et re.:u~ratlon des reflexes glottlques, II n'V a pas 
eu de slgnes de cu rarl5(!llon residue ll e, d'ou pas de de.:urarisatlon. 

le5 Mgules nQ 10 et 11 montrent la pl~ce operatolle. 
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L'examen anatomo-patllologique etudle sur p~e operatQlre a 
donn~ les resultats sulvants : 

Ay plan maqoscQpigLJe: la p~e oper~toire a mesure 4,5 x " 
centimetres. Elle a eu! regullere, bien IImltee, encapsulee, de conslstanc;e 
ferme. A la coupe, elle a presente une temte majoritairement jaun~tre 
avec des zones no; r ~tres. 

Ay plan mlcroscoolQue : II s'ag issalt d'une proliferation rumorale 
faite de deux compo$<lntes intriquees : 

un contJngent de cellules claires 3ppelees spongiocytes, 
dispos!!es en !ravees ou cordons. Les cellules sont bien IlmMes 
et possedent un c:ytoplas.me clair; Ie noyau est rond, reguller . 

des plages compactes de cellules eoslnophlles parlols 
plur1nudees. Les noyaux son! regu liers. 

, ['aspect histologique est eelul d'un adenome c;ortleo-surrE!nal 
un syndrome de Cushing. Il ny a pas de 51gne de mallgnite 

"CO e' 12). 
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G X 100 H,E, AOENCJE CORT1ro-SU\REHAUEN. 
JJXT.t.POSmON DE ZONES SPQHGIOCYTMRES Ef DE 
ZONES "CEUIJtES COMP"-CTES . 
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Les suites opllratolres ant ~te slmples, permettant la sort~ de 
la patiente au quatneme jour post-operatoire. II n'y a pas eu de 
complication thrombo-embol ique, de retard de cica trlsation nl d'affettion 
cardkl·vasculaire en particulier acaden! vascu lalre cerebral , InfarctllS du 
myocarde, cardklp:ath ie congestive. Un traitement suppletlf par 
hydrocortisone a ~!~ prescrlt II raison de trente mlUlgrammes par jour 
(20 mg Ie maM, 5 mg /I midi, S mg Ie soIr). Le Ketoconalole a ete 
,..", 

Le Man blologlque post--<lperatolre a porte sur la cortisolemle 
11 8 heures, effettuee tous les six mots, la cortlsolurie libre des 24 
heures, l'IonOQramme sanguln, la glycemle II jeun, l 'alOtemle et la 
c..eatininemie. 

A la da te du 20 avril 1998 au quatrleme jour post-operatoire, 
les resultats etalent 1e5 suivants: 

• Cortlsolemle II 6heuIl'!s : 2 ngl ml (normale : 60 - 265) 
• Cortlsolemle libre des 24 heures : 114,23 I'g I 24 heures. 

(normale: 20 - 110). Celte cortlsolemle effondree contraste 
avec une elimination urinaire massive et elle s'expliQue par 
I'exerese tumora le avec pour corrolalre la suppression de 
11nnatlon d"hormone corticoide. 

• glycemle ~ jevn : 0,63g/1 
• azotemle : 0,22011 
• aeatinlnemie : 6 mg/l 
• kallemle normale!J 4, 1 mEq/I 
• l\alr~mle ; 137 mEq /1 
• Chlo..emle normale a 97 mEq/1 

l 'evolution a etl~ marquee par: 

• Au olan d lnloue : 

• Une stabi lisation des chiffres de la tenston arterielle 
• Une disparibon de I'obesite fado·tronCIJlaire, de la distension 

abdomina Ie, de I'amyolrophie de5 memDre5. 
• une per;isti!nce de I~rges vergetures au nlveau de5 SEln, et des 

epaules. 
• Une perturbation du cycle menstruel avec perte de 13 regulari te et 

allongement. 
• Une pOOble de la surcharge pond~rale g~ne,atrice d'angoisse 

contemporaine de la maladle. 

" 



"QiQ If" I : PfRSlSTNICE DES IIO!Gt1U«5 A,U fiIVEAU DES SElNS fT D6 
EP"Ji FS A SIX HOlS POST -()IIERATUtIIl • 

• 



* Au Dian pa@dlniaye : 

Ala date du 19 mal 1998, solt un mels apres 11ntervention, Ie bilao 
tlIol00;Jlque de contrOie a doone Ie'S r€sultats sui~ants : 

• cortlsoh~m le;\ 8 h : 2,00 nglml (nonnale: 60-285) 
• cortlsolurle libre des 24 h: 114,23 \l9l24h (nonnale: ~O-110) 
• azotemie : 0,22 911 
• 9tycemle : 0,83 9/1 
• natremie : 137 mEq /1 
• kl!lremle : 4,1 gil 
• dlloremie : 97 mEq/1 

A la date du 25 septembre 1998, soit dnq mols apres 
11nterventJon, Ie bilan bloloo;J ique de contr61e a donne Ie'S resultats 
suivants : 

• cortJsolemle a 8 h : 9,24 n9/ml (normale: 60-285) 
• CO!tjsolurie Ilbre des 24 h: 219,79119/24 h (normale: 20-110) 

La demlere cortJsalemle a 8 heures reaHsee Ie n avril 1999 solI a 
un an post-ophaloire, a donne un dliffre de 17,04 na nogram~s par 
mlll ilitre (l"IOrmale : 60-285) justifiant la poursuite du traitement II base 
de corticoldes afln de coniger l'hypoc:ortJsoUsme_ 

• 
substitutiVe il baS<:' d'hyd rocortisone dill 

mililgrammes ~ ralson de quatre com primes Ie malin ;\ 6 neures et 
deux comprlmes Ie solr a 16 neules. La prise est quotldlenne e\ Ie 
contrale est S<:'mestr!el. 
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EN RESUME : 

11 s'agit d'une patiente de 23 ans, de nationa lite iVOirienne, 
adressee par Ie servl<:e d'endocrinoloqie du Centre Hospita lier 
Universltalre de Trek:hville au servk:e de ch lrurgle gem!rale et 
endocrlnlenne du meme etabHssement, pour syndrome de Cushing par 
adenome surrenallen droit, pour ~nctjon chln.Jr<,lICil le apres un 
traltement mf<llcal bien mene. 

L'examen d iniQue et les explorations biologiques ont objective un 
syndrome de Cushing cark:atural dont I'etlologle 5urrena lienne drOlte a 
ete revelee par la tomodensltometrle su rrenallenne. 

La patlente avant eu un traitement medical II base de ketoconazole 
pendant deux <Ins au lieu de six mois en raison d'une non observan<:e 
regultere du traltement, a beneficH! Ie 16 avril 1998 (I'une 
surrenalectomie dr~te par voie transperitoneale anterieure. 

L'examen anatomopathologique a revete un adenome cortico­
surrenal. 

Les suites operatolres OIlt ete simples et la patlente poursuit un 
traitement suppletif quotldien a base d 11ydrocortisone dix mill igrammes a 
raison de quatre compnmes Ie matln a B heures et deux comprlmes Ie 
solr II 16 he!Jres avec contrOle semestrlel de 1<1 cortlsolemie a8 heures. 
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( I. DONNEES EPIDEMIQLOGIQ UES I 

Le syndrome de Cushing que neus rapportons dans rIOtre 
observation touche une patientI' de 2J ans, <:e qui correspond aux 
donnees de 13 1;ne'3ture selon lesquelles I'affection est plus frequente 
mez Ia femme Jeurle en ~rlode d'actlvlte gl!nitale (36). Aucune 
el<pllcation concernant cetle frequence de survenue du syndrome de 
Cushing chez 13 femme n'appara1! de fa~on nette dans la litterature. Mais 
on pourratt evoquer 13 plus grande vu lnerabllite de 13 femme vis-a-vis 
des d~rdres pSyCh<:l"affectlfs (52). Bien que eela puisse etre Ie fait du 
hasard, I'Kltre observation S'inS(rlt dans 13 predominance feminine qui 
caracter1se ce 5'f!ldrome. 

"",m"" ,"""""",, red uit de cas concernant II'S publications 
50u ligne 13 wete de I'affection. En effel, en 

publ lent un cas de Cushing chez un Jeune 
En 198&, un cas de Cushmg par adenome 

II un!! femme enceinte de 16 sem~lnes est 
par M.J, en Afrique du Sud {4}, En 1986, 
. et Coi l. (33) publient pour la premli! re lois deux observations 

portant sur des Cush ing par adenome surrenalien probable. En 1993, 
AZOH (6) pn!sente une these dlngee par Ie Professeur LOKRQU sur les 
trois premiers c.lS ivo<riens de Cushing , 

Le syndrome de CUshing est done tres ra re en Cote d1volre. 
Toutefois, force est de rec:onnaitre que dans nos reg ions sous­
medlca llsees, aucune estimation flable n'eS! possible. Aussl, Ie syndrome 
de Cushing n'est peut etre pas aussl rare qu'on Ie pense. 11 laut done 
evoquer cette affection devant son tableau dinique caricatura l et 
demander les explorations hormonales et scannographlques necessalres. 
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Le tableau diniq..,e present.:! ~r notre paliente recoupe point par 
point celul d~cr~ dans la ' ilterature (18). ce demie. associe en erret des 
modifications morphotogiques avec la dassique otlesite faciO­
tron<;ulalre, des manifestations cutanees eqalemen\ tres evocatrices 
avec notamment des vergetures au niveal! de I'abdomen, des nancs. de 
Ia radne des membres. L'on note aussi une hypertension arterielle 
systolo-diastollque, une modifICa tion du comportement physique, des 
douleurs osseuses diffuses, surtout dorso-Iombaires, des manifestations 
genera les ave-:: amenorrhee sans oouffees de cha l~ ur chez la femme et 
baisse de la libido chez l 'homme. Entin, II raut noter "asthenie physique 
<!Vee dculeurs mU5(ulal res il relfort. 

La symptomato1ogle cllnlque de notre cas a ete domin~ par 
l'hypertenslon arterielle, les vergetures au niveau des epautes, l'obeSite 
fackl-trollCUlal re, les troobles menstn;els et I'acne. De fa it, seton GOLD 
(27), l'obe5tte faclo-tronculaire est quaSi-con stante et l 'hypertenslon 
arte.1ette est retrouvee dans 60 a 80% des cas. celte hypertenSion 
arte.1et le s'expllque dlfflcllement. Toutefols, Ie mecanisme physlologlque 
quI la SO\Js-tend Impllque d'une part Ie cortisol en exces et d'autres 
steroides retenteurs de sel (desoKYcorticosterone, aldosterone) et 
d'autre part des facteurs de ns.que de cardlopath le Ischemlque le iS que 
Ie draMte, l'hyperllpklemle et l 'artel1osderose. 

La patiente a egalement presento! un nervoSlsme et une i"itabi li!e 
que nous Insaivons dans la frequence des troubles psychiques signales 
par II'S a<JI.eurs ; liS toudlent 83% des sujets de la serie de Haskett et 
Coil. Ot~ par AZOH (6) et 90% des suJets de la serle de Ph. Mazet et 
Co il. dIes par I\ZOH (6). 

cependant, ces troubles psychlQues sont essentiellement d'ordre 
t hyrnique et sont pro!ferentiellemenl assodes ~ une loca lisation haule de 
la maladie. 
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Deux faits meritent toutefols d'etre !;Oulignes iI propos de notre 
obsE!fVatlon. 

- II s'agit d'abord ~ I'arret de 131 croissance staturale, II s'explique 
par Ie fa it que Ie cortisol en exc~s entraine un hypercatabol isme 
protldlque avec pour point d'impact la trame prot~lque OSse<Jse, )I en 
'l!sulte un arret ~ 131 croissance el de 131 maturation osseuse, Ainsi, 
dev;mt un arr~t de croissance chez un j eune, II faut demander 
de fa<;on sys~matique (ear la dinlque n'est pas toujours 
evidente), un cyc le du cortisol et un cortisollibre urinaire et ne 
pas se limiter a une cortisolemie de 8 heures qui peut etre 
nOrma Ie. En effet, cela permettra de suspecter Ie syndrome de Cushing 
avant I'apparition des autres modifications mOrjlhologlques. 

- L'alltre fa it il soullgner est I'absence de trouble de la regulation 
glycemlque. Dans les observations precedentes du P,ofesseur LOKROU 
et collaborateurs, les trois patients presenta lent un dlabete sucre. Le 
probhlme est de savolr 511 s'aglt d'un dlabete en rapport avec Ie 
syndrome de Cush ing OU 5'11 s'aglt d'une simple co-existence. Notre 
observation se rapproche plus des donnees de 131 I,tteratu,e (36) pour 
iesquel les II exfsteralt au maximum dans Ie syndrome de Cushing une 
simple distorslon de 131 toterance au glucose, ;auf dans les cas de Ires 
longue evolution, 

[ III, DO NN EE S PARACLI NIQ UES (6) 1 

La strategie dlagnostlque habltuellement adopt~e en cas de 
suspicion dlnlq~ de syndrome de Cvsh lng comporte trois etapeS; 

- La mmli!re em:>e conslste il affirmer I'affectlon par Ie dosage de 
131 cortisolemle ~ mlnult, de la cortlsolul1e des 24 heures et par Ie test de 
freinage standard , II faut y aioi.lter Ie dosage du cortisol saiiva,re, 
methode nable qui est de plus en plus utllise.e (35), 
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Une to!t1so lemle du soIr superleure II 27,S nanomoles par cenl 
millilitres avec perte des rythmes ~y(hlemeral 1'1 Clrcadien de secretion 
du cortisol, une cortisolurie libre des 24 heures 3u-deli! de 30,25 
nanomoles par 24 heures et une absence de frelnation par la 
dexamethasone il dose falble, etabl issent Ie diagnostic positif de 
I'affection (ll ; 36). 

Poor de IIOmbreux auteurs (11; 36), ce trepied b<ologiQue est 
Indispensable pour affirmer Ie syndrome de Cushing car II permet de 
mlnlmlser les causes d'erreurs. Les autres exam ens il vise.e di.!gnostique 
tels que Ie test d'hYPQQlycemie insulinique, Ie tau~ de production du 
cortJsoI et Ie dosage des 17-0H steraldes, ne sont pas de pratique 
couranle pareI' que molns f lables. 

- La secpnde !\tape qui ..tse il rechercher l'etiolo9ie de I'~ffection 
fait appei d'une part II des explorations hormonales dont Ies plus 
utll;sees en pratlqLJe sont Ie test de frelnage fort par la dexamethasone, 
Ie dosage de I'ACTH plasmatique el Ie test a la metoplrone' ; et d"autre 
part, a des explorations morpnoklgiques lncluant I'echographie, la 
tomodensltometrie, la scIntl9raphie et 11mage~e par resonna~ce 
magnetlque. 

- La trolsli!me et;,oo apprecle 13 sevent€l et I'ewlu~vite de 
"affection par des tests exploranl les secteurs hematologiqLJe, 
metaboilque et osseux (11 ; 36). 

La confLrmation du diagnostic de syndrome de Cushing chez notre 
mala~ n'a au Int~rer Ie test de frelnage falb le au standard par la 
deX(!methasone. Elle a tavtefois ete rendue pOssible par Ie5 dOS<!Qe5 de 
til oortlsoh!mle de S heures et de la cortlsoiurle des 24 heures qui ont 
montr~ de5 taux de cortisol plasmaUq~e et de cortisol "bre ~rlnaire 
franchement pathologlques rendant d'ailleurs de ce fai!, "exploration 
dynamlque caduque. 

Le choix de la cor'bsoiemie de S heures est certes critiquable 
pulsque I'on S<! lt que ia valeur la plus nable est celie de 20 heures, mals 
II nous a ete Impose pour des raiSOOS d'ordre tec/1nique, Ie doS<!~e se 
falsant en dehors du milieu hospitalier. En revanche, la tres grande 
va leur dlagnostlque du cortisol libre u~nalre 3 €lte confirmee par de 
nombreux auteurs (11 ; 36). 
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Certains d'entre eux en foot I'unlque ~ritere dlagnostlque d~ 
ratfe<:tlon et entreprennent les Investigations a visee etioloqique des IOrs 
qu'est retro""e un taux de cortisol Ill>re uronalre superieur II 343,75 
nanomoles par 24 heures dle~ une patiente supposee aueinte de 
syndrome de Cushing (11). Rappelons cependant que malgre sa grande 
flabi lite, II peut donner dans de rares cas, des resultats faussement 
positifs (11), 

La recherche etlologlque n'a pu com porter les explorations 
r.ormonales habituellement reallsees dans les pays developpes a savoir 
Ie test de UDD LE fort, Ie dosage de I'ACTH plasmatique et Ie test a la 
Metoplrooe* , Les tests de visual isation n'ont pu integrer ni I1magerle par 
resoonance m<!gnetlque, nlla sdntlQraphle a lIodo-cholesterol, examens 
encore Indisponlbles dans notre pratique hospitaliere. En revanche, notre 
patlente a t>eneflcre d'un examen tomodensltomett1que hypophysalre et 
sum!nalie!1. Cet examen a permls de visualiser une glande hypophysaire 
normale et un proce>sus tumoral surrenallen droU d'environ 45 
mlilimetres sur 34, Par allleurs, on notal! l'lntegrl\l:! de la loge 
suninallenne gauche. Le reste de I'abdomen etait nonnal. Aussl, avans­
I1O\JS candu a un syndrome de Cush ing d'orlgine surrenalienne, Resta lt 
alors 11 falre Ie dlstlngo entre un adeoome SUrrE!nalien benln et un 
eventuel cortic05Urrenaiome mil li n, ces deu~ affectioos ayant un 
pronosUc tota lement different. 

L'urograpllie Intra-veineuse et I'artenographie sum!nalienne nous 
ont semble denuhs de tout Interet devant la Dratlque de la 
tomodensltomeme. 
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! IV. ASPECTS ETIOLOGIQ UES 

Notre patlente a prlisente un syndrome de CUshlnQ p~r adellOme 
surrenalien droit. 

SlJr Ie plan clinlque et paracllnique, aucun caractere ne semble 
singullerement differencler Ie Cushinll par adenome SUrrEinalien de celul 
d'autres cal.lSeS. II existe done un tableau carfcatufa l du syndrome de 
CUshing et Ie noeud du problemI' est d'en bien preciser I"etlologie. 

L'adenome summallen rep~ente 50% des causes sUrrliMllennes 
seton PROVE (48), I'ensemble de te lles·c; etant estlme a seulement 
20% des causes du Cush ing. ('est dire la r3rete de cette etiologie et 
po!.Jrtant 51 I'on prend en compte notre observation, I"adenome 
surrenalleo a ete evoque etlov connrme dans trois "'5 sur quatre de 
syndrome de Cushing en Cote d1voire (33) . Ce po!.J rcentage de I"ordre 
de 75% est-II en contradiction avec les donnees de la linerature ? En 
tout etat de ",use, 13 faiblesse de notre echant il lonnage en Cote 
d1vdre ne nollS permet pas de tlrer des cooc luslons. 

Dans la Ittterature, la maladle de Cush iog constltue la forme la plus 
commune du syndrome de Cush ing, representant SO a 80% des causes 
(48). Dans la serle de 329 "'s de LUTON et COIl. (36), 1'111' consti tue 
70% des "'1.ISeS alors que I'adenome surrenalien n'intervient que dans 
25% des cas . 

Le syndrome de Cushing ectopique ou paraneoplasique quant a lui 
est repute rare et en rapport avec une tumeur de siege thoradque. 
Cependant, les donnees recentes de la Illterature estlment I! prevalence 
des secretions ectopiques d'ACTH dans Ie syndrome de Cushing au>< 
alentours de IS ;\ 25% dans les servfces sp&lallses au toutes les 
explorations sont n!alisables. SI Ie siege preMren~llement Il\oraCkjue 
des tumeurs ectoplques n'a pa. ele dementi, celles-~I Wilt en fait 
ocrultes au moment du dlallnostlc dans environ 50% des cas et 
peuvent ne devenlr rad iolog iquement decelables que plus ieurs mOiS 
voirI' ann~, apres I'emergence du syndrome de Cush ing (60). 
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Le thymus est un site cl~ssique de secretion ectopique d'ACTli, 
puisqu'l l peut etre en cause dans 10 ~ 20% des cas de syndrome de 
Cushing paraneopla,,;que (60). Une hypertrophie du thymus, decelable 
par TOM ou IRM et pouvant mlmer l'e~lster>Ce d'ur\e tumeur thymique, 
peut apparaltre apres correction medlcale et/ou chlrurglcale de 
l'hypercortidsme. QUoiQu'ayanl rarement ete rapportee, celte anomalle 
mente d'We con nul' car sa decouverte au cours de 13 surveillance d'un 
malade suspect d'a~olr une secretion ectopique d'ACTH 
radlologlQuement occulte, peut condu ire ;, realiser une thymectomie 
abuslve, 

De nombreuses autres causes de 5Yndrome de Cushing observees 
dans la litteratu re semblent anf'{doctlques du fait de leur raret.:! (36), 
Certa ines d'entre elies rrn!rltent toutefoiS Ur\e certainI' attention en 
raison des problemes dlagnostlques e~o l utifs ou encore 
physiopathologlQ~ qu'elles soule~ent; ainsl en est-II du syndrome de 
Cush ing par adenome bilateral des surrenales. 

V_ ASSOCIATION C USH ING ET 
GROSS ESSE 

Notre patientI' n'a pas preseMe d'amenormee gravidique mais son 
age nous suggere d'analyser I'assoclatlon Cushing et grossesse. 

De survenue rare durant la gross.esse, Ie syndrome de Cush ing est 
Ie plus so~nt la consequence d'une tumeur 5urrE!na lienne. tette rarete 
de I'affectlon en cours de grosses51' s'explique par deux raisons: 

O'une part, l'hypercortisolisme et I'hyperandrogenle sowent 
assoaees entrainent une bills51' de la fertilite (9), 



D'autre part, la gr055e5Se rend difficlle Ie diagnostic 
dhypercortlcisme du fait des modifocations hormonales et des risques de 
I'exposition du foetus aux radiatklns Ionlsantes. La frequence d'une telle 
association est done probablement sous'fstimee. II est cependant 
essentiel de falre Ie diagnostic de syndrome de Cushin~ chez une femme 
enceinte en raison de la gravite des complications matemelles et fOOales 
et de la fn!quence Inhabltuelle des carclnomes du cortex sum!nallen. 

Durant la grossesse, Ie diagnost;c blo loqique de l'hypercortidsme 
pose des probiemes Pi'rtlcu llers. Le diagnostic po5itlf repose sur la 
mesure des formes Ilbres du cortW dans la sallve et les urlnes. L"etude 
du cycle nycttJemeral du cortisol sa livaire est un point fonda mental du 
dlagnostlc posltif, conseNe dans I'hypercortisolisme pnysiolog ique de la 
femme enceinte, II disparait en cas de syndrome de Cushing. 

Le dlagnostlc etloloqlque des syndromes de Cushing chez la femme 
enceinte fera ap~ il I1RM essentiellement. Elle dOlt etre preferee II la 
tomodensitometrle pour eviler loute irradiation de I'embryon ou du 
foetus. L1njectloo de gadolinium dont nnnocui~ n'a pas ete demontree, 
doit etre i!vitee. Le diagnostic de tumeur surrenalienne est fad le pour Ie; 
~s de plus d'un centimetre, la detection d'une masse unilater.le 
amrmant pratlQuement toujours I'orlglne basse du syndrome de Cushing. 

Pendant ia grossesse, la maladie de Cush ing devient une cause 
mlnoritalre pulsque dans plus de 50% des cas, une tumeur surrenalienne 
benigne ou maligne est trouvee (9). Celie forte preponderance des 
causes sur~nallennes et en parti~uller des cardnomes pose Ie probleme 
de 11nnuence de III grossesse $lIr Ie Mveloppement de celie maladle. 

Le traitement e~ologi que des cardnomes du cortex surrena llen de 
pronostJc effroyable dolt etre Ie plus precoce possible. Les Inhiblteurs de 
la steroidogenese suminallenne, en partkuller I'OP'DDD utilise pour son 
e1'fet antitumoral (9) sont cOlltre' lndiques pendant la ~estatlon (9 ). Le 
seu l traltement reste donc chlrurglcal. 5es modalites doivent etre 
dlSC\Jt~ essentlellement en fonction du terme de la grossesse. Seul un 
dlagnostlc precoce et un traltement ada pte permellront d'ameliorer Ie 
prOnostic foeto-maternel d'une telle association qui reste severe. Le 
traltement, toujour.; difftcile, doit etre confie il un centre specialise et 
multld isclp I in al re. 
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VI. DONNEES T HERA PEUTI Q UES 
ET EVOLUTIVES 

Les Outs vises par Ie traltement du syndrome de Cushing par 
adellOl11e surrenallen sont de normal lser I! secretion de cortlsol poor 
falre reo resser la symptOmatologie, de guen, la cause de 
l'hypercortisolisme, d'eviter la priSe de medications II vie, d'eviter un ou 
plusieu~ defkits hormonal.lX permanents. 

Ce traitement est resolument ch irurgical pour I'adenome 
surrenallen. II s'ag it d·une suminalectomle totale un llauirale real lsee 
dassiquement par vole postelieure lombalre. Celle-r::1 dolt cependant etre 
precede!! d'un traiternen! medical de preparation II base 
d'ant~ rt~IQ ues, Ie plus souven! par OP"tlDD pendant plusieurs mOiS 
avant 1.1 chirurgle. Toutefoi5, Ie ketoconazole dMs ce cas aurait 
I·avantage de preserver 1.1 fonaion de la surrenale o:mtro-Iatera le. 

Ce tr.1itement medical, loin d'we un traiternent adJuv.mt, est un 
point fondamental de 1.1 therapeutlque ar.n de ccndu lre II la chlrurgie, un 
malade en eucortiso1 isme. ('est dire tout l"interet de 1.1 collaboration 
etroite qui dolt exister entre dllrurg,en et endocri1lOiogue. 

Notre patlente a beneflcie d'abord d'un traltement medical II base 
de kelOC(J(lazole pendant quatre semest.e; puis d'une surrenalectomie 
totale droit!! par vole transperi tonea le anterieure. Ce delal anormalement 
lon~ du traitement medical (durtie normale: six mols) est di"i aux 
Interruptions intempestives du traltement. Nous n'avons tenu compte 
Que du temps effectlf du traltement. 

I.e ketooonazole est un dertve ImidaZOle ~ large 5p«\re d·actMte 
antlfonglque. En ra ison de sa pu~sante action inhibitrice sum!nalienne, 
Ie ~etoconawle est un nouvel agent therapeutlque actuellement employe 
dans Ie tra ltement paillatif de l'hyperoortlclsme q~el le qu·en soit 
l'o!tIologle. 
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Les effets benetiQues endocriniens du ketoconalole ont ete 
observes aux doses de 200 11 1000 mmi9rammes par jour chez les 
patients avec:: un ad!!nome (16). Sa rapld ltE~ d'actlon et sa bonne 
tolerance eo font actuellement un produit de dloix dans I'attente d'un 
traitement ~nnltJf, dans la preparation des patients a la dllrurgie. 

La $urrenalectomie par voie anterieure transperitoneale a 
eu notre preference en raison des avantage'> multiple. offerts par cene 
vole; 

- Po5Slbl lite d"exploratlon OU d'exerese dans Ie meme temps 
operatolre des deux glandes; 

- Dans Ie cas de tumeurs presemam des adherences, elle ol'fre la 
possibi lite de prOteger la veine cave inl erieure par sa dissection 
prem~ ; ce Que Ies autres voles ne permenent aOSolument pas. 

Li nteret majeur de la vole posterieure retroperitoneale deoite 
par YOUNG en 1936 est d'autorJser, !iI besoln est. la realisation d'une 
surrenalectomle bl laterale en un seul temps, sans necessite de mOdifier 
la position du patient. 

Les Inconvfnlents de 13 vole anterieure transperitoneale sont lies Ii 
I'ouverture de 13 cavite abdomlnale responsable de su ites plus difflCiles 
que dans I'abard posterleur au cours dUQuel aucune sere use n'est 
ouverte. 

La pl1ndpale dlmwlte du cote drot! est llee aux rapports Intlmes 
que contracte la velrle capsula Ire moyenrle avec:: la w ine cave Inferieure. 
La proximlte de ceHe-d expllque les precautions qui doivent entourer la 
dlssectkm de la velrle capsu lalre moyenne ann de ne pas leser la velne 
cave Infeneure. Apri!s Individualisation du valsseau sur deux ou trois 
cenUmetres, YOUNG propose la mise d'un clamp vasculalre de part et 
d'autre duquel sont realisees des ligatures appLIYees avec un materiel 
non resoroable. 
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Etant donne que la tai lle de I'adenome surrenallen droit opere est 
Inferieu re ~ dnq cent imetres, 101 vo ie posterieure unilaterale aur~lt 
po; etre IndiqlJl!.e. MOIls il faut noter qu'elle n'offre qu'un jour etrolt et ne 
permel paS de falre face aisement a des complications. ses extenstons 
devlennen! vite tres Mlabrantes. 

L'autre avantage de 101 vole \ransperitoneale anterieure est qu'elle 
permet des extensions a l~s, capables de falre face a tcutes les 
situations. 

L'adenome surrenallen opere etant de fa lble volume, la t horaco· 
phrf;\no-Iaparol omle n'etait pas indiquee ici. 

La vole laparoscoplq ue qui est toute recente par abard extra' 
peritoneale auralt ete toot a fai t Indiquee $I naus avlons les moyens et 
I'experience de cette cltirurgle tecltno·dependante qui permet (I'eviter 
tous les Inconvenlents des delabrements musculo'aponevrotiques et des 
consequences de I'aoord transperltoneal, 

Cette etude critique des aoords nous amene a COrIClure que 51 
ttlooMquement, tcutes Ie; VOles decrites sont u~hsables dans I'abord de 
la surrenale, II devlent vite evident que Ie choix de I'une d'entre elles ne 
sauralt ~tre qu'une affaire de goots per5Oflnels, Ie volume de 101 tumeur 
et sa nature histologlCjue presume.e cond itionnent au mOlns les grandes 
options, Le tableau sulvant donne ~ titre IndlcaUf, des Indications 
concernant 101 vole d'abord en fonctlon du volume tumora l et de sa 
nature. 
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Tableau IV : CHOlX DE LA VOlE D'ABORD EN FONCTION DU TYPE 
TUMORAL 

> om . , , 

SI de I'avls de la p1upart des auteurs, Ie tra ltemem m&llcamenteu ~ 
ne peut constltuer une therapeutique radlca le du syndrome de Cushing 
(27), les uns et II'S autres s'accOfdent aussl sur 11r1d iC<!tion d'une 
sum!nalectomle unllw!rale du cote rumoral en cas de tumeur surrena le 
ben~ne ou maligne attes~ par des slgnes patents. En ce qui concerne 
I'adenome surrenallen responsable du syndrome de Cushing, la guerison 
est estlmee ~ 100% selon MOSNIER-PUDAR et eon. (39) et la mortalite 
operatoire est tres faible ou nulle. 

Les iisques post-o¢ratoires sont domlne> par les compllC<!tions 
thrombo-embollques, fn!quentes chez ces pa~ents et peu modifiees par 
I'admln~atlon d'yn traltement anticoagulant classlque. 5econdairemeM, 
se posera Ie problemI' du sewage du tra ltemen! cortlco'ide Impose par la 
surr4na lectomle unilateralI'. l'admlnistratkln de doses physiologiques de 
corticoi"des permet d'obtenir une recuperation progressive des fonctions 
de \iI surrenale restante et Ie sewage est pOSSlble dans plus de BO% des 
cas, dans un delal de six 11 doule mois >elon PROVE et Coli . (48). 
cependant, linsuffisance cortlcotrope induite par la chirurgie peut durer 
des annets, volre soo.went ne pas regresser. 



I 

En ce qui conceme Ie cas rapporte, aucune complication thrombo­
embollque n'a ete slgnalee a ce joor et I'opotherapie suiJsututlve se 
poursult avec des controles de la cortisoli!mle A 8 heures tous les six 
mots, Alnsl, I'evolutlon du cas rapporte a ete favorable apres I'acte 
cl\1n;rglcal, MalS la Querison definitive n'est pas encore obtenue, 
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L'anafyl;e de notre observatlon comparee aux donnees de la 
litterature medicale nous a perm~ d'aooutlr aux conclusions sulvantes : 

Au plan ep!demlologlque, Ie syndrome de Cushing par aMnome 
sum!na[len est une affectkm rare mals qui exlste en Cote d1volre en 
Pilrtlculler et en A/rique No[re en gerreral aU sa frequence ree[le est 
SOIJs-estlmee en raison de [a precarlte des moyens d1nvestlgaMns. 

Au plan d lnique, Ie tableau e-st fort alrlcatural, domlne par I'obeslto! 
fado-tronculaire, I'amenorrrn'e non gravidique, les troubles de la 
tolerance au glucose, l'hypertension artenelle, les troubles 
d'hyperandrogenle e! les vergetures, s'y aJoutent egalement l'a5tMnle 
physique, I'osteoporose et I'acne. 

Notre observation comportalt en outre un retard de la croissance 
stawrale et des troubles psychlques ~ type d'"ntab,li te. 

Au plan paracllnlque, Ie d la~nostlc posl~f a repo,e sur une 
cortlsolemle tota le plasmatlque du soI r elevee et une cortlsolurie libre 
des 24 he\Jres elevee, Le dlagrtOStlc etiologique quaM il lul a beneficie 
de la tomodensitometrie hypophysaire e! surrenalienne. 

En ce qui concerne la tMrapeutique, II naU'S para;! Important de 
soul igner que malgre des candi~ons d'environnement operatoires 
modestes pour un Centre Hospitaller Unlverslta[re, I'f!volutlon apres la 
chlrurgle a ete satisfalsante avec des su ites operatoires simples. Cette 
chlrurgie de I'adenome sum!na lien cOlllere au patient une guerison 
estlmee a 100% selan MOSNIER PUDARD et Coil. (39). Un tel pronostlc 
nous permet d'accorder une place de choix h la chlfUrgie surrenalienne 
en cas d'~de!oome, La sum!n~lectomie represen!e en effet Ie tra ltemen! 
radlall et loglque du syndrome de Cushing par adenome surrenallen, 

Cependant, ~ette o;h lrurgle est dependante pour beaucoup d'une 
preparatlOll medlc:!l le Io1sant ~ ramener la patiente $lnon en 
eLJCOrtlsollsme, au moins h un etat proche avant 11nterventloo. 
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ce traiternent medkal est indispensable quelle que soit I'etiolo\l ie 
du syndrome de Cushing et fait appel aux antlcortlsoliques parmi 
leS<,1uels Ie letoconazole occupe une place de choix. \I condiUonne 
largemem Ie sucres de la chlrurg le et sera I'affa ire de speclalistes. 

Alnsl, la tlu!rapeutJque du Cushing par ad!!nome surrenallen 
soullgne la necesslte d\Jne collaooration etro lte entre Ie chlrurglen et 
I 'endocrino~ue pour amel iorer Ia sante de ces patientes. 

Au plan evo lutif, la necessite ici plus qu'ailleurs d'une surveillance 
pOSt-operatoi re Immediate et.i. distaflCe est ~ f\Oter. 

Le premier pmbleme il r60udre en post-operatoi re sera en eflet 
de compenser Ie deficit I"!ormonal par une opotherapie substitutive qui 
peut eire transitolre ou definitive. Et de fait, la malade devenue 
Insuffisante su"':!nalieone, doit etre eduquee dans Ie sens de deplster 
les situations ndwssltant un ajustement de son hormonotheraple ann 
d'Mer I'ocd dent grave que represente ('insuffisance surrenalienne 
algui!. 

Serondairement, Ie probleme du S!'vragE.' du traltement cortlroide 
Impose par la sum!nalectomle unilaterale va se poser. Sa date sera 
variable dans un M:lal de sUo:. 11 douze mols dans plus de 80% des cas 
selon PROVE et Coi l. (48), mals dans bien des cas, I'lnsuffisance 
cortlcotrope peut ne pas regresser. 

Cette surveillance post-operatoire sera guidee par Ie dOSilge de la 
cortlsolemie de preference Ie matln II 8 heures. 
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EN PRESENCE DES ~1AITRES DE CETTE ECOLE ET DE MIlS 

CHERS CONDJSCIPLES, JE PROMETS ET 1E JURE, AU NOM llE 

L'ETRE SUPREME, D'ETRE FIDELE AUX LOIS DE L'HONNEUR ET 

DE LA PROBITE DANS L'EXERCICE DE LA MEDEClNE. JE 

DONNERA! MES SOfN~ GRATUITS A L'INDIGENT ET N'EXIGERAI 

JMWS DE SALAlRE AU-DESSUS DE MON TRAVAIL. 

ADMIS A L'lNTERIEUR DES MAISONS, MES YEUX NE VERRONT 

PAS CE QUI S'Y PASSE, MA LANGUE TAIRA LES SECRETS QUI 

ME SERONT CONFIES ET MON ETAT Nil SERVJRA PAS A 

CORROMI'RE LES MOEURS, NI A FA VORISER LES CRIMES. 

RESPECTUEUX lIT RECONNAISSANT ENVERS MIlS MAITRES, JE 

RENDRAJ A LEURS ENFANTS L'tNSTRUCTJON QUE J'AI RECUE 

DE LEUR PART. 

QUE LES HOMMES M'ACCORDENT LEUR ESTIME SI JE SUIS 

RESTE FIDELE A /VIES PII.OMESSES, QUE JE SOlS COUVERT 

D'OPPROBRE ET MEPRISE DE /VIES CONFRERES 51 J'Y MANQUE. 



/Q! . MoOUI"()TAMIlO 
!!!!If 1* LA 1Hf" .... 

RrS UME 

, 1Hl51: 

NOIre o!Iu<k . po<1~ . ... I"oboc""nion 01" .. " "'" il<" .yl1<l"."" lk' CwhinB p.v _n .. ..., 
•• "'""',Ii,." ,~"" "'''' i",inc"""" lk· 2.1 "". 

F.lk. "'~ ~ ... 22 j .. wier 1'l'I~ I""" ... , ... ""« d· ...... s..: ..... ,k'I'. du C"",,,, 
lluopi .... ia Uni""";faj", de Tmclivilic ... >Cn'kc <It o.lNt ... GtnbU: cl 
Er.dQaillictwlc do _ t..bI_ ........ pour ...."iM ""'''''pale Of"b IAilet"n<ooi 
,...t4= .. bien .......!. 

1.'<>.AmOn c""iquo .... a ~i<ono hooIopq .... "'" ot,«1,vo! ... O),odo .. ,,,, de 
Cushla& oan.... ..... doni rOliolo&ic surrcnalimnc ..... I it.! ... ..e!c.: I*" 10 
_iOdollSi~ ourrtnaIi<nno. 

Lo parical<: ..,..... ... "" 'roi,...,.." mCdi<aI Ii t-c de k<'IocO<lal.<lk pal<WII ........ ....... 

lieu de';~ "";, ... ""_ d'""" """ oboer.wocc of"" .... du 'ro,''''''''''' .• bC .. cr,cii Ie 
16 1";1 1991 d' .... wrri ... le<:\Qmi. <j,oile po< VOte ,~.I. "",i:rit\Irc pour 
pn><~.;Ior ' !'oblll"'" de 1.0 '1lm<."III" rwn''''''iON\C . 

..... , oil" <>Pt,-'"ira <>It! o!\t oim~I ...... 10 ""';""'t "",""" un 'roi''''''''''' '"PI'~,r i. 
bas<: d"hydroc<ltusonc en ~ d'Ul\C i ..... ff""",c .untnal< 1>"'1;""''". 

k ~ pri......tial de 1.0 cli,,,,,",", <Ian> Ie .t,odo .. h, de c"",~ po< ............. 
....m..Ii .... c:I>in.pc <look d'." .... _I< r~ pour I .... i .... <I d'""" 
...,x, .... de ..... .- mocIifi ... """';t¢I"nOtII .. .,oodo ... ", de C.w.ina par ...... , ... 
""'*-tope h)1>Ob~ "" ... ·lod ... de Cushint : 

\of .. otl :uu lib. 10 1IWV<,1!ant. ",.dlu'" _ ........ '" imonCd;"" <I i 01: ... u • 
• I·opodol,.";. luboli'Oli"<: <II" ~ pout oboon ........ phi .... ""r'ni"~ 

M!!li=CIU Culhl'g-_ dl ._ 1 ....... lio<H<eIoeon .. ~ .. $u ..... l lKtomi .. 
C/IlOIiI .... pillubstlllv .. S.. rage. 
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RESUME 

Notre .!rude a pone ~ur robservation d'un cas de synd,ome !Ie Cushing par 
~oome .um!naIien chez""" i"""ienno de 23 an •. 

Elk e tit adn:sste Ie 22 JiIIlvi .. 1998 par Ie Service d·EnOOcrill<>I"gJc du Centre 
Hospiialior Uni\''''1;Lto"c de Treichvill. au Servi<:<: de Chi,u,!;", G" .... rtJe 01 
End<K:rinienne du ~mc etabH'lSCrnenl pcur ')'1ldrome <Ie ClISh;"l> plOf ad<!TlQrne 
S\lm'naliefl et ce co Y1.IC d'u"" sandioo chirurgicale apees un l,,,,'c~1 mtdiCIII 
bien m...e. 

L'examcn cliniquc d 1<:$ exp/(Jr1lIioos biok:>giques onl objccti~ Un s)ndrome de 
Cushing caricaluraJ dom I'eliologic .WJ"IIlIO!lie1lOc droite • ole ~.;"el6e par 1. 
tooIOdensitomttrie ,um'nalierUle, 

La palienle ayant eu un tnlitcmern medical i base de ketocollw",k: pendanl dew. 
IIBS au lieu de six moi. en "';:100 d'un oon ob$(zvancc Itgu!.","" du trailement, 8 
bCoCficie Ie l6 Avril 1998 d'une sum!nhlecIOlnie droile par voie [fan,peritoneal. 
antentlm' pour proctdcr /I rabilltioo de la twneur swrenaliennc. 

le! ..,ita ·ope.acoires onl etC simpics et lo pllieme ~"'I un ttaitm>enl 
supplt\if i base d"h~ en raison dUne insuffi .. nce slll1"inale 
persiswlte. 

Ccru: o!tude IIICI en relief: 

• Ie rMe primordial de \a chirurgie d3ll$ Ie syndrome de Cushing par adtnome 
suntnalien, chirwgie d<llili: d"lm ]!TOI1OSIic favorable pour le patient et d'uno 
cspe~ de vie non modif16e. oonlnrirr:men! IW syndrome de Cushing pllr 
odtnome l;OIIioolmpe h)llOphysaire ou maladie de Cushing; 

• Ies proiJl.rne. h •• ! I. swveillaocc: mtdiCllk: post""!*Il.Io;n: lrnrroCdiau: et II 
distance. II l'opotMrapie tuhstilulive <t IW ~ pour abou\;, a """ gubison 
dtfmilive. 

MOIS·d •• : C...tIing _ Acknome • .....mali"" . Ko!<ooon&IDIo • Surre.wectomie 
0p00htnIp;e subsei!uti .. _ Se-<rage 


