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INTRODUCTION

L’acromégalie est une maladie lice a une
hypersécrétion non frein able et chronique d’hormone de
croissance (GH), par un adénome hypophysaire

somatotrope dans plus de 95% des cas.

Elle est responsable d’un syndrome dysmorphique acquis,
d’évolution progressive, prédominant a la face et aux
extremités, et de conséquences (rhumatologiques,
cardiovasculaires, respiratoires, métaboliques, etc.) qui
conditionnent le pronostic. La gravité de I’acromégalie peut
aussi, bien sdr, tenir a la tumeur hypophysaire qui en est la
cause et qui peut-étre a 1’origine d’un syndrome tumoral,
marqué par des cephalées et/ou des troubles visuels (par
compression chiasmatique).Lorsque 1’hypersécrétion débute
pendant I’enfance, le tableau est celui de I’acromegalo-

gigantisme




PARTIE THEORIQUE

. Geénéralités

L’acromégalic est une maladie rare, due a une Secretion
excessive d’hormone de croissance. Cette "growth hormone" ou
"hormone somatotrope™ est sécrétée par I’hypophyse et joue un

role essentiel dans la croissance.

En cas d’adénome hypophysaire (tumeur bénigne a I’hypophyse),
la production d’hormone de croissance s’emballe et impacte le
squelette, les tissus, les muscles et les organes. Si cela se produit
avant la puberté, I’acromégalie se manifeste par une personne de
tres grande taille. On évoque alors un gigantisme. Si I’acromégalie
intervient apres la puberté, elle engendre une déformation osseuse
du visage et des extréemités. Sa prévalence est de 1 cas sur 15 000
a 1 cas sur 25 000

1. Rappels

L'hypophyse (glande pituitaire) est la glande maitresse du systeme
endocrinien. Il s'agit d'une structure de forme ovoide, située dans la
selle turcique de I'os sphénoide. L'hypophyse est anatomiquement et
fonctionnellement étroitement liée a I'hypothalamus.




L'hypophyse est composée anatomiquement de deux lobes distincts :
un lobe antérieur et un lobe postérieur.

Le lobe antérieur de I'nypophyse, connu sous le nom
d’adénohypophyse, produit et sécréte la majorité des hormones
hypophysaires. Sa fonction est contr6lée par les hormones libérées
par I'hypothalamus.

Le lobe postérieur, connu sous le nom de neurohypophyse, ne produit
aucune hormone. Il stocke et libére deux hormones qui ont été
produites dans les noyaux de I’hypothalamus.

La fonction principale de I'nypophyse est de produire des hormones
qui regulent de nombreuses fonctions et processus vitaux, tels que le
métabolisme, la croissance, la maturation sexuelle, la reproduction, la
tension artérielle, etc. Les hormones sécrétées par la glande affectent
presque tous les systéemes du corps (par exemple, les autres glandes
endocrines, le systeme cardiovasculaire, le systeme digestif,
lesystéeme reproducteur, etc.)
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Figure 2:Glande hypophyse

D'un point de vue histologique, I'hypophyse se divise en deux parties:
. I'adénohypophyse ;

. la neurohypophyse.

Grossierement, elles sont équivalentes aux antéhypophyse et
posthypophyse, a la différence que les termes de « neuro- » et d'«
adenohypophyse » sont des termes histologiques et pas anatomiques.
Neurohypophyse :

On lui distingue trois régions (de haut en bas) :

. I'infundibulum ;

. la tige pituitaire ;

. le lobe nerveux.

La tige pituitaire est composée des axones des neurones des noyaux
supra-optique et paraventriculaire de I'nypothalamus. Ces axones ne
sont pas myelinisés.

Le lobe nerveux est composé des pituicytes , qui sont des cellules
gliales. Il contient également les terminaisons axonales des neurones
hypothalamiques, dans lesquelles on trouve des neurohormones
(Arginine-Vasopressine et Ocytocine). Les capillaires et les nerfs sont
equipés d'une lame basale.

Adénohypophyse :

Son organisation se fait en cordons qui contiennent au centre des
cellules folliculostellaires et en périphérie des cellules hormonogénes.
Elles sont entourées d'une lame basale au travers de laquelle les
cellules hormonogénes déversent leurs produits de sécrétion. Ceux-ci
traversent alors un tissu conjonctif lache avant de rejoindre les
capillaires veineux puis de rejoindre la circulation générale.

Elle est formée par la soudure de deux invaginations :
. I'infundibulum provenant du diencéphale (donne la posthypophyse)
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. la poche de Rathke provenant de la cavité orale (donne
I'antéhypophyse).

L'antéhypophyse se forme a partir d'un diverticule dorsal de la bouche
primitive : cette ébauche est appelée la Poche de Rathke, constituée d'un
feuillet antérieur (futur antéhypophyse), d'un feuillet postérieur (futur
hypophyse intermédiaire), et d'une région centrale, la fente
hypophysaire.

La posthypophyse se forme a partir d'une projection du plancher du
diencéphale, qui donnera I'hypothalamus et la posthypophyse, reliés par
la tige pituitaire. Cette ébauche tend a se rapprocher de I'ébauche de
l'antéhypophyse, puis fusionne avec elle durant la période feetal

[11. Epidémiologie

L'acromégalie est une maladie rare, décrite pour la premiére fois par Pierre
Marie en 1886.

-Sa prévalence est de 40-70 cas / million d'habitants.

-Son incidence est de 3-4 cas / million / an.

-Du fait de son caractere insidieux et progressif, il existe souvent un
retard de diagnostic de 4 a 10 ans avec un age moyen de découverte
de 40 ans.

V. Physiologie & physiopathologie

La GH est secrétée par les cellules somatotropes hypophysaires
sous le contréle hypothalamique de 2 facteurs hormonaux




principaux : la somatolibérine (facteur stimulant) et la
Somatostatine (facteur inhibiteur).

-L'action de la GH est indirect, en stimulant la synthése hépatique
de facteurs de croissance : les somatomedines : Insuline like
growth factors | et Il (IGF-I et IGF-II) ; ce qui permet :

- La stimulation de la croissance des cartilages épiphysaires

- La stimulation de I'anabolisme musculaire

- La stimulation globale de la mitogénése et de la croissance
cellulaire

- Une hyperglycémie, un hyperinsulinisme et une activation de la
lipolyse.

Adenome hypophysaire : 95 % des cas.

-1l peut étre :

a- Pur : dans 60 % des cas (ne secrétant que de la GH)

b- Mixte : GH et prolactine, GH et thyréostimuline, GH et
gonadotrophines ou corticotrophine

-1l peut étre :

a- Isolé

b- Rentrant dans le cadre d’un syndrome génétique

c- Carcinome a GH : si présence de métastases a distance

d- Adénome somatotrope silencieux : tumeur opérée a I’occasion
d’un syndrome tumoral, sans sé€crétion périphérique de GH et sans
acromégalie clinique, mais positif pour la GH a
I’tmmunomarquage.

2/ Extra-hypophysaire :

-Secondaire a une hypersecrétion de la GHRH (growth hormone
releasing hormone) : qui entraine une hypersécrétion de GH par
I'nypophyse devenant hyperplasique :

a- Origine hypothalamique (gangliocytome, hématome, gliome...)




b- Ectopigue (tumeur endocrine pancréatigue ou bronchique, de
type carcinoide)

-Une hypersécrétion de GH :

a- Un adénome hypophysaire ectopique : sinus sphénoidal, 0s
temporal pétreux, cavité nasopharyngée

b- Une tumeur périphérique : tumeur pancréatique de type insulaire
ou lymphome.

Etiologie

L'acromegalie est principalement causée par un adénome
hypophysaire bénin, c'est-a-dire une tumeur non cancereuse
de I'hypophyse, qui sécréte de maniere excessive I'hormone
de croissance (GH) ou hormone somatotrope (STH). Cette
surproduction d'hormone de croissance entraine une
croissance anormale des tissus et des organes, notamment des
0s, des cartilages et des tissus mous. Les principales

etiologies de I'acromégalie incluent :

L'adénome hypophysaire est une tumeur bénigne qui se développe
dans I'hypophyse, une petite glande située a la base du cerveau.
Dans le cas de I'acromégalie, cet adénome hypophysaire sécrete de
maniére excessive I'hormone de croissance (GH) ou hormone
somatotrope (STH). Cette surproduction d’hormone de croissance
entraine une augmentation anormale de la croissance des tissus et
des organes du corps, caractéristique de I'acromégalie.

Facteurs déclenchants : Les adénomes hypophysaires responsables
de l'acromegalie peuvent étre de petite taille ou plus volumineux.




Les facteurs qui contribuent a la croissance de ces adénomes et a la
surproduction d'hormone de croissance ne sont pas compléetement
compris, mais des mutations génétiques ou des anomalies
génétiques peuvent jouer un role dans le développement de ces
tumeurs.

Symptbmes associés : Les patients atteints d'acromégalie peuvent
présenter divers symptomes et signes cliniques, tels que
I'élargissement des o0s du visage, des mains et des pieds, des
troubles de la vision dus a une compression des structures
adjacentes par la tumeur, des maux de téte, une transpiration
excessive, une fatigue, une augmentation de la taille des organes
internes, une voix grave, des troubles du sommeil, etc

Les facteurs génétiques peuvent jouer un role dans le
développement de I'acromégalie, bien que la maladie soit le plus
souvent causeée par des adénomes hypophysaires sporadiques.
Cependant, dans certains cas, des mutations génétiques héréditaires
peuvent contribuer a la surproduction d'hormone de croissance et
au développement de tumeurs hypophysaires. Voici quelques
syndromes génétiques connus pour étre associés a l'acromégalie :

a) Syndrome de Carney complexe :
Le syndrome de Carney complexe est une maladie génétique
rare caracterisée par l'apparition de tumeurs bénignes
multiples, y compris des tumeurs hypophysaires sécrétant de
I'normone de croissance. Les mutations dans le gene
PRKAR1A ont été identifiées comme étant responsables de
ce syndrome.




b) Syndrome de McCune-Albright :
Le syndrome de McCune-Albright est une maladie génétique
rare caracterisée par des taches cutanées café-au-lait, des
dysplasies osseuses et des désordres endocriniens, y compris
des tumeurs hypophysaires secrétant de I'normone de
croissance. Les mutations activatrices dans le gene GNAS
ont été associées a ce syndrome.

¢) Neurofibromatose:
La neurofibromatose de type 1 est une maladie géenétique
autosomique dominante caractérisee par le développement de
tumeurs nerveuses, de taches cutanées et d'autres
manifestations cliniques. Les patients atteints de
neurofibromatose de type 1 peuvent également présenter des
tumeurs hypophysaires, y compris des adénomes sécretant de
I'normone de croissance.

a) Autres tumeurs hypophysaires :
Outre les adénomes hypophysaires, d'autres types de
tumeurs hypophysaires, tels que les tumeurs
craniopharyngiomes ou les tumeurs neuroendocrines,
peuvent également entrainer une surproduction d'hormone
de croissance et conduire a I'acromégalie. Ces tumeurs
peuvent comprimer I'hypophyse ou perturber sa fonction,
entrainant une augmentation de la sécrétion d’hormone de
croissance.

b) Causes hypothalamiques :
Des lésions ou des dysfonctionnements au niveau de
I'nypothalamus, qui contrdle la sécrétion de I'normone de
croissance par I'hypophyse, peuvent également contribuer a
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VI.

I'acromégalie. Ces conditions peuvent perturber la
régulation normale de I'hormone de croissance et entrainer
une production excessive.”

c) Facteurs environnementaux :
Certains facteurs environnementaux, tels que I'exposition a
des substances toxiques ou a des radiations ionisantes,
pourraient également étre impliqués dans le developpement
de I'acromegalie. Cependant, I'impact précis de ces facteurs
sur la survenue de la maladie nécessite encore d'étre
élucide.’

Diagnostique

Le diagnostic de I'acromégalie repose sur plusieurs éléments

cliniques, biologiques et radiologiques

a) Anamnese
Anamnese dans le Diagnostic de I'Acromégalie
L'anamnese joue un role crucial dans le diagnostic de
I'acromégalie en recueillant des informations pertinentes sur les
antécedents meédicaux, les symptomes et les signes cliniques du
patient.
Antécedent médicaux :
L'anamnese comprend une exploration des antécedents médicaux
du patient, y compris les maladies chroniques, les traitements
antérieurs, les interventions chirurgicales passées, les troubles
endocriniens préexistants, etc.
La présence d'antécédents familiaux de maladies endocriniennes
peut également étre évaluée, car I'acromégalie peut parfois avoir
une composante génétique




b) Facteurs de risques
L'acromégalie est principalement causée par une tumeur bénigne
de I'nypophyse appelée adénome hypophysaire, qui sécrete de
maniere excessive I'hormone de croissance (GH). Cependant, il
existe des facteurs déclenchants et des conditions qui peuvent
contribuer au développement de cette pathologie endocrinienne.
Voici quelques facteurs déclenchants potentiels de I'acromégalie :

1. Adénome Hypophysaire :
La présence d'un adénome hypophysaire non cancéreux est le
principal facteur déclenchant de I'acromeégalie. Cette tumeur
entraine une surproduction d'hormone de croissance, conduisant
aux symptomes caractéristiques de la maladie.

2. Antécédents Familiaux :
Des antécédents familiaux d'acromégalie ou de certaines
conditions génétiques associées peuvent augmenter le risque de
développer la maladie.

3. Troubles Génétiques :
Certaines maladies génétiques rares, telles que le syndrome de
Carney complex, le syndrome de McCune-Albright ou la
neurofibromatose de type 1, sont associées a un risque accru
d'acromégalie.

4. Age et Sexe :

L'acromégalie affecte généralement les adultes d'age moyen,
bien que la maladie puisse se développer a tout age. Les
femmes sont légerement plus susceptibles d'étre touchées que
les hommes.




5. Facteurs Environnementaux :
Certains facteurs environnementaux et habitudes de vie, tels
que l'obésité, la consommation excessive d'alcool et le
tabagisme, pourraient potentiellement influencer le
developpement de I'acromeégalie chez certaines personnes.

6. Autres Conditions Médicales :

Des conditions médicales sous-jacentes telles que
I'nypertension artérielle, le diabéte, les troubles hormonaux ou
les tumeurs endocrines peuvent étre des facteurs prédisposants
a I'acromégalie

c) Signes évocateurs

Les symptomes spécifiques de I'acromégalie sont le résultat de
I'exceés de production de I'hormone de croissance (GH) et de
I'insuline-like growth factor 1 (IGF-1) dans lI'organisme.:

1. Elargissement des Mains et des Pieds
L'acromégalie se traduit souvent par un élargissement des
extrémités distales, entrainant une augmentation de la taille des
mains et des pieds.
Les doigts peuvent s'épaissir et s'allonger, et les chaussures et
bagues peuvent devenir trop petites.

2. Changements Morphologiques du Visage
Les traits du visage peuvent étre affectés par I'acromégalie, avec
une hypertrophie des tissus mous conduisant a une morphologie
faciale caracteéristique.
On observe souvent une prognathie (machoire proéminente), un
élargissement du nez, des levres épaisses et une augmentation de
la distance entre les yeux.




3. Troubles Visuels
L'acromégalie peut exercer une pression sur les structures
voisines, notamment le nerf optique, entrainant des troubles
visuels tels que des champs visuels restreints, une vision floue ou
des diplopie (vision double).

4. Symptomes Cutaneés
Des changements cutanés peuvent survenir, y cCompris un
épaississement de la peau, une augmentation de la transpiration,
des acrochordons (petites excroissances cutanées) et des
vergetures.

5. Troubles Métaboliques
L'acromégalie peut perturber le métabolisme, entrainant une
résistance a l'insuline, une hyperglycemie, une hypertension
artérielle et une augmentation du risque de maladies
cardiovasculaires.

6. Autres Symptomes
Fatigue persistante, maux de téte fréequents, troubles du sommeil,
douleurs articulaires et musculaires, élargissement de la langue
(macroglossie) et dysfonctionnement sexuel peuvent également
étre observes chez les patients atteints d'acromeégalie

a) Dosages hormonaux

1. Dosage de I'hormone de croissance (GH) :

Le dosage de I'hnormone de croissance (GH), également appelée
hormone somatotrope, est un élément clé dans le diagnostic de
I'acromégalie. La GH est produite en exces chez les patients
acromégales en raison de I'adénome hypophysaire qui stimule sa
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sécrétion. Voici quelques points importants a considérer
concernant le dosage de la GH dans le contexte de I'acromégalie :

Techniques de dosage : Le dosage de la GH peut se faire par
différents moyens, notamment par des tests sanguins spécifiques
qui mesurent les niveaux d'hormone circulante.

« Dosage sanguin standard : C'est la méthode la plus courante.
Un échantillon de sang est prélevé et analyse en laboratoire pour
mesurer les niveaux de GH circulante.

« Test de suppression de la GH : Ce test consiste a administrer du
glucose par voie orale (test dOGTT) pour évaluer la capacité du
corps a supprimer la sécrétion de GH. Des prélevements sanguins
sont effectués a intervalles réguliers pour mesurer la réponse de
I'nypophyse.

 Test de stimulation de la GH : Dans ce test, un agent
pharmacologique tel que l'arginine ou la clonidine est administré
pour stimuler la sécrétion de GH, suivie de prélevements sanguins
pour mesurer la réponse de I'hypophyse.

Variations diurnes : La GH présente des variations diurnes, avec
des pics de sécrétion plus importants pendant la nuit. Ainsi, les
prélevements sont souvent effectués tot le matin pour capturer ces
variations.

 Pic nocturne : La sécretion de GH présente un pic important
pendant la nuit, généralement dans les premiéres heures du
sommeil profond. Ce pic est crucial pour la croissance et la
régenération des tissus.

« Baisse diurne : Les niveaux de GH diminuent pendant la
journée et sont généralement les plus bas en fin de matinée ou en
début d'apres-midi.




« Influence du sommeil : Le sommeil joue un réle clé dans la
régulation de la sécrétion de GH. Les perturbations du sommeil
peuvent affecter les variations diurnes de la GH.

 Prélevements sanguins : Pour capturer ces variations diurnes,
les prélevements sanguins pour le dosage de la GH sont souvent
effectues tot le matin, entre 6h et 8h, lorsque les taux de GH sont
les plus éelevés.

« Interpreétation des résultats : Comprendre ces variations diurnes
est essentiel pour interpréter correctement les résultats des
dosages de la GH. Un échantillon prélevé a un moment
inapproprié de la journée peut fausser l'interprétation des
résultats.

Seuil de normalité : Les valeurs normales de GH varient en
fonction de I'dge et du sexe. Chez les adultes, un taux de GH
superieur a la normale peut indiquer un dysfonctionnement de

I'nypophyse.

» Chez les adultes :

En général, les niveaux de GH a jeun pour les adultes en bonne
sante se situent entre 0,1 et 5 ng/mL.

Au-dela de 5 ng/mL, des niveaux élevés de GH peuvent indiquer
des conditions telles que I'acromégalie.Les médecins évaluent
également le taux d'IGF-1 (facteur de croissance insuline-
similaire de type 1) pour compléter I'évaluation de la sécrétion de
GH.

» Chez les enfants et les adolescents :

Les niveaux de GH varient considérablement en fonction de I'a4ge
et du stade de croissance.

Les niveaux de GH sont plus élevés pendant la puberte et la
croissance rapide.




Les médecins comparent souvent les niveaux de GH observés
chez un enfant a des courbes de référence en fonction de I'age et
du sexe pour évaluer la croissance.

Confirmation du diagnostic : En cas de suspicion d'acromégalie,
des dosages repétes de la GH sont souvent nécessaires pour
confirmer le diagnostic, en particulier lors de tests de suppression
ou de stimulation,

Surveillance du traitement : Une fois le diagnostic établi, le suivi
du traitement de I'acromégalie repose souvent sur le controle
régulier des taux de GH pour évaluer l'efficacité des interventions
thérapeutiques.

2. Dosage de I'l GF-1 (Insulin-like Growth Factor 1)
L'IGF-1, ou Insulin-like Growth Factor 1, est une protéine
produite par le foie en réponse a la stimulation de I'hormone de
croissance (GH) sécrétée par I'nypophyse. Le dosage de I'lGF-1
est un outil essentiel en médecine pour évaluer le statut de
croissance et le métabolisme, ainsi que pour diagnostiquer et
surveiller certaines conditions médicales, notamment
I'acromégalie:

Principe du dosage :

Le dosage de I'I|GF-1 se fait généralement par analyse sanguine.
Il mesure la concentration d'|GF-1 dans le sérum sanguin,
reflétant ainsi I'activité de la GH et la croissance cellulaire.

Indications du dosage :

Le dosage de I'lGF-1 est utilisé pour évaluer les troubles de la
croissance, le déficit en hormone de croissance, l'acromégalie, les
tumeurs hypophysaires et d'autres conditions associées a l'axe
hypothalamo-hypophysaire
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Interprétation des résultats :

Des niveaux éleves d'IGF-1 peuvent indiguer un exces de GH,
comme dans lI'acromégalie.

Des niveaux bas peuvent étre observés dans le déficit en hormone
de croissance, chez les adultes :

Hommes :Environ 116 a 358 ng/mL.

Femmes : Environ 101 a 267 ng/mL.

Facteurs influencant les résultats :

L'age, le sexe, la puberté et d'autres facteurs peuvent influencer
les niveaux d'IGF-1.

Certains medicaments et conditions medicales peuvent également
affecter les résultats du dosage.

« Age : Les niveaux d'IGF-1 varient en fonction de I'dge. Les
enfants et les adolescents ont naturellement des niveaux plus
élevés en raison de la croissance et du développement.

« Sexe : Les valeurs de référence de I'lGF-1 peuvent légérement
différer entre les hommes et les femmes.

 Puberté : Les niveaux d'IGF-1 peuvent étre influencés par les
changements hormonaux associés a la puberte.

« Grossesse : Les niveaux d'IGF-1 peuvent étre modifiés pendant
la grossesse en raison des fluctuations hormonales.

 Exercice physique : L'exercice intense peut temporairement
augmenter les niveaux d'IGF-1.

« Nutrition : Des apports nutritionnels inadéquats ou des troubles
alimentaires peuvent affecter les niveaux d'IGF-1.

« Meédicaments : Certains médicaments, tels que les stéroides, les
hormones et d'autres médicaments, peuvent influencer les niveaux
d'IGF-1.

« Maladies : Certaines conditions médicales telles que le diabete,
I'insuffisance rénale, les maladies hépatiques ou des tumeurs
peuvent altérer les niveaux d'IGF-1.




Traumatismes : Des blessures graves ou des traumatismes
peuvent provoquer des fluctuations temporaires des niveaux
d'IGF-1.

Surveillance et suivi :

Dans le cas de I'acromégalie, le suivi regulier des niveaux d'IGF-1
est essentiel pour évaluer I'efficacité du traitement et ajuster les
doses de médicaments si nécessaire.

Limites du dosage :

Le dosage de I'|GF-1 doit étre interprété en conjonction avec
d'autres tests hormonaux et cliniques pour établir un diagnostic
précis et guider la prise en charge médicale.

3. Le test de suppression a I'OGTT, ou Test de

Tolérance au Glucose Oral
C’est un examen paraclinique utilisé pour évaluer la sensibilité a
I'insuline et la réponse du corps au glucose. Dans le contexte de
I'acromégalie, ce test peut étre utile pour évaluer la résistance a
I'insuline et I'impact de I'exces de sécrétion d’hormone de
croissance sur le métabolisme du glucose.

» Déroulement du test :

Le patient est a jeun pendant une période determinée,
généralement pendant la nuit.

Une solution de glucose est administrée par voie orale.

Des prélevements sanguins sont effectués a intervalles réguliers
pour mesurer les taux de glucose et d'insuline dans le sang.

Les résultats permettent d'évaluer la capacité du corps a
métaboliser le glucose et a reguler les niveaux d'insuline en
réponse a une charge de glucose.

@




« Obijectifs du test dans I'acromégalie :

Identifier une éventuelle résistance a I'insuline associée a
I'acromégalie.

Evaluer la tolérance au glucose et détecter d'éventuelles
anomalies métaboligues.

Suivre I'évolution des parametres métaboliques chez les patients
atteints d'acromégalie.

4. Dosage d'autres hormones hypophysaires (TSH, FSH, LH,
etc.[

Dans le cadre de |'évaluation de I'acromégalie, le dosage d'autres

hormones hypophysaires en plus de I'lGF-1 peut étre important
pour obtenir une image complete de la fonction hypophysaire et
endocrinienne du patient. Voici des détails sur le dosage d'autres
hormones hypophysaires dans les examens paracliniques de
I'acromégalie :

Hormones fréequemment dosées :

TSH (Thyroid-Stimulating Hormone) : Permet d'évaluer la fonction
thyroidienne, car I'acromégalie peut entrainer des anomalies de la
glande thyroide.

FSH (Follicle-Stimulating Hormone) et LH (Luteinizing Hormone) :
Ces hormones sont essentielles pour évaluer la fonction
gonadique et la production d'hormones sexuelles.

Prolactine : La prolactine peut également étre dosée car les
adénomes hypophysaires sécrétant de la prolactine peuvent
parfois coexister avec les adénomes sécrétant de I'hormone de
croissance.
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Objectifs du dosage des autres hormones hypophysaires :

Evaluer d'autres axes hormonaux : Permet de détecter
d'éventuelles perturbations endocriniennes associées a
I'acromégalie.

Identifier des dysfonctionnements hypothalamo-hypophysaires :
Le dosage de ces hormones peut aider a identifier d'autres
anomalies au niveau de I'hypophyse ou de I'hypothalamus.

Interprétation des résultats :

Les résultats des dosages hormonaux doivent étre interprétés en
fonction des valeurs de référence spécifiques a chaque hormone
et de I'état clinique global du patient.

Des niveaux anormaux d'hormones hypophysaires peuvent
orienter vers d'autres investigations ou interventions
thérapeutiques

b) Imageries
1. IRM hypophysaire

Dans le cadre des examens
paracliniques pour l'acromégalie,
I'imagerie hypophysaire joue un
role crucial dans le diagnostic et
la prise en charge de cette
affection.

a. Objectif de l'imagerie
hypophysaire :
L'objectif principal de I'imagerie
hypophysaire est de visualiser la




glande hypophysaire pour détecter d'éventuelles tumeurs ou
anomalies structurelles, telles que les adénomes hypophysaires,
gui peuvent étre responsables de I'acromégalie.

b. Techniques d'imagerie couramment utilisées :
IRM (Imagerie par Résonance Magnétique) : C'est la méthode
d'imagerie de choix pour évaluer la glande hypophysaire en
raison de sa sensibilité élevée pour détecter les petites tumeurs
hypophysaires.

c. Role de l'imagerie hypophysaire dans
I'acromégalie : Figure 3
Localisation de la tumeur : L'imagerie permet de
localiser la tumeur hypophysaire responsable de la sécrétion
excessive d'hormone de croissance.

Evaluation de la taille et de I'extension de la tumeur : L'imagerie
permet d'évaluer la taille de I'adénome et de déterminer s'il
existe une extension locale ou une compression des structures
avoisinantes.

Suivi de |'évolution : L'imagerie est essentielle pour surveiller la
réponse au traitement, évaluer les éventuels changements de
taille de la tumeur et détecter d'éventuelles complications.

d. Interprétation des résultats :
Les rapports d'imagerie doivent étre interprétés par des
radiologues spécialisés en neuroradiologie pour une évaluation
précise de la glande hypophysaire et des structures
environnantes.

2. Tomodensitométrie (TDM) du crane :
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Ces examens d'imagerie médicale
sont utilisés pour évaluer la taille,
la localisation et I'extension de
I'adénome hypophysaire responsable
de I'acromégalie.

lls permettent de visualiser
précisément I'adénome, d'évaluer
son impact sur les structures
environnantes (comme le chiasma
optique) et de planifier une

éventuelle intervention chirurgicale

3. Examens radiologiques des mains et du crane

*Radiographie des mains :

La radiographie des mains est
couramment utilisée pour évaluer
les changements anatomiques liés
a I'acromégalie, tels que
I'épaississement des tissus mous,
I'élargissement des extrémités
osseuses et la hypertrophie des
cartilages de croissance.

Les principales caractéristiques
radiologiques observées dans
I'acromégalie comprennent
I'élargissement des espaces articulaires,
I'hyperostose et I'augmentation de la taille
phalanges et des os des mains.

Figure 4

Figure 5

des
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*Objectifs des examens radiologiques :

Diagnostic de I'adénome hypophysaire : Les examens
radiologiques aident a confirmer la présence de I'adénome et a
déterminer sa taille et son extension.

Evaluation des complications : Ils permettent de détecter
d'éventuelles complications telles que compression des voies
optiques, extension tumorale ou atteinte de structures
adjacentes.

*Interprétation des résultats :

Les résultats des examens radiologiques aident a établir un
diagnostic précis d'acromégalie, a définir le stade de la maladie
et a guider le choix du traitement.

*Suivi et gestion :

Le suivi régulier par l'imagerie médicale est essentiel pour
évaluer I'évolution de I'adénome, surveiller toute progression
tumorale et ajuster le traitement en conséquence.

c¢) Evaluation visuelle :

L'évaluation visuelle est une composante importante des
examens paracliniques réalisés pour le diagnostic et le suivi de
I'acromegalie.

* Examen clinique ophtalmologique :

Un examen ophtalmologique approfondi est souvent réalisé pour
évaluer les complications oculaires associées a I'acromégalie,
telles que la compression des voies optiques par un adénome
hypophysaire.

@




« Compression du chiasma optique : L'adénome hypophysaire
peut comprimer le chiasma optique, entrainant des altérations du
champ visuel et une vision périphérique réduite.

« Déficits visuels : Les patients atteints d'acromégalie peuvent
présenter des troubles de la vision tels que vision floue,
diminution de l'acuité visuelle et altérations du champ visuel.

* Diplopie : La vision double peut survenir en raison de la
compression des nerfs oculomoteurs par I'adénome hypophysaire.
« Papilledeme : L'hypertension intracranienne secondaire a la
compression des voies optiques peut entrainer un cedéme du
disque optique (papilledeme).

« Atteinte des muscles oculomoteurs : La compression des nerfs
craniens responsables du contréle des mouvements oculaires peut
entrainer une limitation des mouvements oculaires et une
diplopie.

 Glaucome secondaire : La compression de certaines structures
oculaires peut entrainer une augmentation de la pression
intraoculaire et favoriser le développement d'un glaucome.

* Objectifs de I'évaluation visuelle :

Détection des signes de compression chiasmatique : Recherche

de signes cliniques tels que déficits visuels, champ visuel altéré,
diplopie (vision double) qui peuvent résulter de la compression

du chiasma optique par un adénome hypophysaire.

* Techniques d'évaluation visuelle :

« Campimétrie : Examen du champ visuel pour détecter les
altérations qui pourraient étre causees par la compression des
voies optiques.

« Acuité visuelle : Evaluation de I'acuité visuelle pour détecter
toute altération de la vision.

* Fond d'eeil : Observation du fond d'ceil pour rechercher des
signes de papilledeme ou d'autres anomalies.




d) Etude anatomopathologigue et immunohistochimie :

1. Gene AIP (Aryl Hydrocarbon Receptor Interacting Protein) :

Les mutations du gene AIP sont associees a des cas rares
d'acromégalie familiale ou sporadique. La détection de mutations
dans ce gene peut étre réalisée par sequencage de I'ADN pour
identifier les variants pathogenes.

2. Objectifs de la détection des mutations génétiques :
Identification des cas génétiques : La recherche de mutations
génétiques permet d'identifier les cas d'acromegalie d'origine
génétique, ce qui peut avoir des implications pour le traitement et le
suivi des patients.

Conseil génétique : Pour les cas d'acromégalie familiale, la
détection des mutations peut étre utile pour le conseil génétique des
membres de la famille a risque.

3. Technigues de détection des mutations :

Séquencage de I'ADN : Cette technique permet d'analyser
séquentiellement les bases de I'ADN pour détecter des variations
génétiques, y compris les mutations responsables de I'acromégalie.
PCR (Réaction de Polymeérisation en Chaine) : La PCR peut étre
utilisée pour amplifier spécifiquement les régions d'intérét du gene
AIP avant le sequencage pour une détection précise des mutations.

4. Interprétation des resultats :

L'identification de mutations génétiques peut fournir des
informations sur le pronostic de la maladie, la réponse au traitement
et les risques de transmission genétique.

5. Importance clinique :
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La détection des mutations génétiques dans I'acromégalie peut avoir
des implications importantes pour la prise en charge des patients, en
particulier en cas d'acromégalie familiale nécessitant une approche
thérapeutique spécifique

e) Autres

Evaluation cardio-respiratoire

L'évaluation cardiaque et respiratoire est essentielle dans la prise
en charge des patients atteints d'acromégalie en raison des effets
systémiques de I'exces de I'normone de croissance sur ces
systemes:

* Evaluation cardiaque :
L'acromégalie peut entrainer une hypertrophie cardiaque, une
dysfonction cardiaque et des troubles du rythme. L'évaluation
cardiague comprend géneéralement :
Electrocardiogramme (ECG) : Pour détecter les anomalies du
rythme cardiaque.
Echocardiographie : Pour évaluer la structure et la fonction
cardiague, notamment I'épaisseur du ventricule gauche
(hypertrophie) et la fraction d'éjection.

* Evaluation respiratoire :
Les complications respiratoires de I'acromégalie comprennent
I'apnée du sommeil, en raison de I'hypertrophie des tissus mous
des voies respiratoires supeérieures. L'évaluation respiratoire peut
inclure :
Polysomnographie : Pour diagnostiquer les troubles respiratoires
du sommeil, y compris I'apnée obstructive.
Evaluation de la fonction pulmonaire : Pour évaluer la capacité
pulmonaire et détecter d'éventuelles anomalies.

* Objectifs de I'évaluation cardiaque et respiratoire :




Dépistage des complications : Identifier les complications
cardiaques et respiratoires liées a I'acromeégalie.

Suivi et gestion : Surveiller I'évolution de ces complications et
adapter le traitement en conséquence.

Prevention des complications : Prendre des mesures préventives
pour réduire les risques de complications cardio-respiratoires.

* Importance clinique :
Une évaluation réguliere de la fonction cardiaque et respiratoire
est cruciale pour la prise en charge globale des patients atteints
d'acromégalie afin de prévenir les complications graves associées
a ces systemes.

VII. Complications

Les perturbations hormonales induites par la maladie
augmentent le risque de contracter un diabete et d’étre
victime des conséquences d’un diabéte mal soigné
(endommagement des reins, atteintes des yeux...). De
méme, les patients sont souvent sujets a une baisse de la
vision du fait de la compression des nerfs optiques par
I’hypophyse.

Les complications cardiovasculaires étaient dominées par
L°HTA ¢tait présente dans 46,66 %. 20 % avaient des
anomalies a ’ECG : HVG 16,66 %, troubles de
repolarisation 33,33 %, troubles de la conduction (hemi
bloc antérieur gauche) 33,33 %. L’échographie cardiaque




etait pathologique dans 33,33 % : 70 % HVG, 50 % fuite
mitrale, 10 % OG dilatée

Sur le plan respiratoire, 11,43 % des patients avaient un
ronflement et une somnolence diurne

Concernant les complications métaboligues, 68,57 % des
patients avaient un trouble du métabolisme glucidique,
42,86 % une hypertriglycéridéemie et 17,14 % une
hypercholestérolémie. le taux d’IMC moyen était 29kg/m?2
avec surpoids chez 12 patients (20,8 %), et obésité chez 23
malades (41,6 %). Au bilan métabolique, un pré diabéte a
eté retrouve chez 10 malades (17,8 %) et un diabete chez
28 malades (50 %). La dyslipidémie était objectivée chez
20 malades (35,7 %) avec un taux de cholestérol moyen de
2g/L, triglyceride moyen de 1,69g/L, HDL moyen de
0,41g/L et taux de LDL moyen de 0,99¢/L. Une hyper-
uricémie était présente chez 3 malades (6,25 %) avec un
taux d’acide urique moyen de 44mg/L

Pour le retentissement ostéoarticulaire, 94,28 % des
patients présentaient une hypertrophie des extrémités, 20
% un syndrome du canal carpien, 42,86 % des arthralgies

@




VIII.

Sur le plan endocrinien, une hyperprolactinémie a été
retrouvée dans 28,57 % des cas, une insuffisance
gonadotrope dans 17,14 % des cas et une insuffisance
corticotrope dans 15,79 % des cas. Aucun cas
d’insuffisance thyréotrope ou de diabete insipide n’est a
signaler

L’hormone de croissance stimulant la croissance des
cellules, les cancers sont donc plus fréquents chez les
personnes atteintes d’acromégalie que dans le reste de la
population générale. C’est en particulier le cas des cancers
du colon car les patients acromégales ont souvent des
polypes du cOlon (petites excroissances pouvant évoluer en
cancer).

Traitement

Les traitements de 1’acromegalie visent a réduire le taux
d’hormones de croissance en circulation dans le sang et a
stopper 1’évolution de I’adénome hypophysaire. Ils sont de

plusieurs types :




L'ablation sélective chirurgicale de la tumeur hypophysaire est
considérée comme un traitement de
premiére intention chez la plupart des
patients. Les patients présentant des
comorbidités qui contre-indiquent
une résection chirurgicale sare et

ceux qui ont des tumeurs non

résécables peuvent étre traités par un
traitement médical de premiére Figure 6
intention. Les taux de rémission apres résection chirurgicale
dépendent de la taille et du degreé d'invasion de I'adénome

hypophysaire et de I'expérience du neurochirurgien.

Figure7
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L'exérese chirurgicale de la tumeur peut guérir le patient si les taux
de GH apres une charge en glucose et si I'lGF-1 sont normalisés. Par
contre, si I'une ou les deux valeurs sont anormales, il est
généralement nécessaire d'envisager un traitement complémentaire.
Si I'exces de GH est mal contrélé, une HTA, une insuffisance
cardiaque et une augmentation de la mortalité se produisent. Les
facteurs predictifs de mortalité dans I'acromégalie comprennent
I'HTA, I'age, la radiothérapie et I'hypopituitarisme, en particulier le
déficit en hormone adrénocorticotrope.

La réduction des taux d'IGF-1 et de GH a la normale semble remettre
la mortalité a la normale

En général, le traitement médicamenteux est indiqué si la chirurgie
est contre-indiquée, si la chirurgie ou la radiothérapie n'ont pas été
curatives ou si la radiothérapie est administrée. Les médicaments
disponibles pour le traitement de I'acromégalie comprennent ceux qui
ciblent la sécrétion tumorale de GH et celui qui bloque la GH au
niveau du récepteur de la GH.

Les ligands des récepteurs de la somatostatine sont un des
fondamentaux du traitement, car ils diminuent la sécrétion de GH par
la tumeur hypophysaire médiée par des interactions prédominantes
avec le somatostatin subtype receptor-2 (SSTR-2). Les médicaments
de cette classe comprennent I'octréotide et le lanréotide, qui ont une
forte affinité pour le SSTR-2 et sont disponibles en préparations a
courte durée d'action (octréotide) et a longue durée d'action
(octreotide LAR et lanréotide). Le pasiréotide, un ligand du récepteur
de la somatostatine qui a une affinité pour SSTR-1, 2, 3, et 5, est
également disponible dans des préparations a courte et longue durée
d'action. Tous les ligands des récepteurs de la somatostatine peuvent
également provoquer une réduction de volume de la tumeur.
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L'octréotide est débuté par une injection intramusculaire de 20 mg
administrée mensuellement et titrée a une dose efficace apres la
troisieme injection. Les doses efficaces varient de 10 a 40 mg par
mois. Le lanréotide est administré a des doses de 60 a 120 mg par
mois, avec la possibilité d'une administration prolongee (120 mg
toutes les 6 a 8 semaines) en cas de maladie bien controlée. Le
pasiréotide est géneralement envisage si l'octréotide ou le lanréotide
ne parviennent pas a faire revenir le taux d'IGF-1 a normale.
L'octréotide est également disponible dans une préparation orale
administree 2 fois/jour.

Cabergoline, un agoniste de la dopamine, a été utilisé seul ou en
association avec un ligand du récepteur de la somatostatine et agit en
supprimant la secrétion de GH au niveau de I'nypophyse. La
cabergoline est généralement utilisée dans les maladies bénignes et
présente l'avantage d'étre un médicament oral.

Le pegvisomant, I'antagoniste des récepteurs de la GH, est administré
par injection sous-cutanée quotidienne et diminue le taux d'IGF-I
ainsi que les symptdémes, mais ne diminue pas les taux de GH ou
n'agit pas sur la tumeur hypophysaire. Le pegvisomant est administré
avec une dose de charge de 40 mg par voie sous-cutanée sous
surveillance médicale suivie d'une dose d'entretien de 10 mg par voie
sous-cutanée 1 fois/jour et titrée par incréments de 5 mg toutes les 4
a 6 semaines, en fonction des taux d'IGF-I.

La radiothérapie peut étre utilisée a n'importe quelle stade du
traitement, mais elle n'est généralement utilisee comme traitement
primaire qu'en lI'absence de chirurgie. Le moment ou la radiothérapie
est delivrée au cours du traitement des patients atteints d'acromégalie
varie selon les établissements. En cas d'irradiation, il s'agit de
radiothérapie stéréotaxique, délivrant environ 5000 cGy sur
I'nypophyse, les effets hormonaux (baisse de la GH) peuvent prendre




plusieurs années pour redevenir normaux. Le traitement par protons
accélérés (rayonnement de particules lourdes) permet de délivrer des
doses de rayonnement plus importantes (équivalent a 10 000 cGy) a
I’hypophyse; un tel traitement présente un risque plus €leve de
lésions des nerfs créniens et de I’hypothalamus et n'est disponible
que dans quelques centres.

L' hypopituitarisme se développe généralement plusieurs annéees
apres l'irradiation. Les doses d'irradiation étant cumulatives, la
protonthérapie ne doit pas étre utilisée apres irradiation gamma
conventionnelle afin d'en limiter les effets secondaires. Une approche
combinée chirurgie-radiothérapie est indiquée en cas de lésion
évolutive extra-sellaire due a une tumeur de I'nypophyse et si la
totalité de la tumeur ne peut étre résequée, ce qui est souvent le cas.




PARTIE PRATIQUE

. Matériel et méthodes

Il s’agit d’une étude descriptive rétrospective couvrant une période
de 05 ans allant du 01 janvier 2019 au 31 Décembre 2023, portant sur
174 dossiers de patients pris en charge pour un adénome hypophysaire
dont 21 secrétant de la GH, au service de neurochirurgie de I’Hopital
universitaire Dr Tidjani Damerdji de Tlemcen.

a) Critéres d’inclusion
Tous les patients ayant un adénome hypophysaire secrétant de la
GH symptomatique et dont le diagnostic a été confirmé par les
investigations paracliniques (notamment les bilans biologiques
et/ou en imagerie par résonance magnétique), et qui ont éteé pris en
charge au sein du service de neurochirurgie de 1’Hopital
universitaire Dr Tidjani Damerdji de Tlemcen.

b) Criteres d’exclusion

Tous les dossiers dont la date d’admission était en dehors de la
période comprise entre 01 janvier 2019 et 31 Décembre 2023, ont
eté exclus.

Les patients présentant un adénome hypophysaire secrétant de la
GH confirmé et pris en charge dans le méme service mais dont les
dossiers sont introuvables.

Les patients porteurs d’un adénome hypophysaire secrétant de la
prolactine uniquement (qui rentre dans le cadre de diagnostic
différentiel)
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Cette étude est un travail de synthese basée sur les données
recueillies a partir des dossiers médicaux soigneusement gardes
dans les archives du service de neurochirurgie de 1’Hopital
universitaire Dr Tidjani Damerdi de Tlemcen.

Nous avons ainsi pu exploiter ces dossiers a la limite de leur
contenance en se basant sur une fiche d’exploitation qui a été établie
aprés de nombreuses modifications afin d’obtenir le maximum
d’informations

Nous étions confrontés a certaines difficultés, notamment :

* Le manque de certaines données concernant essentiellement
I’évolution et le suivi postopératoire des patients surtout au long
cours.

» La difficulté d’acces aux dossiers des patients restés aux services
des urgences médico-chirurgicales

Les données recueillies ont éte traitées par le logiciel Microsoft
Office Excel, afin de schématiser les résultats et de faciliter leur
interprétation.

L’étude a comporte une analyse descriptive et les résultats ont éte
exprimes en pourcentages, sous forme de graphiques ou de tableaux

I1. Résultats et analyses

a) Nombre des patients
Durant la période concernée par notre étude, depuis janvier 2019
a décembre 2023, 21 patients ont été pris en charge par le service
de neurochirurgie de chu Tlemcen pour acromegalie.

E




b)L’age

Nos patients avaient des ages varies, avec une moyenne estimee a

46 ans.

La répartition par tranches d’ages était représentée comme suit :

Tableau 1: Répartition des patients en fonction des tranches d’dges

Age
Pourcentage | Pourcentage
Fréquence | Pourcentage valide cumulé
Valide [15,30] 3 14,3 14,3 14,3
[31,45] 7 33,3 33,3 47,6
[46,60] 10 47,6 47,6 95,2
[61,75] 1 4,8 4,8 100,0
Total 21 100,0 100,0
Statistiques
Age
N Valide 21
Manguant 0
Moyenne 46,05
Médiane 47,00
Ecart type 13,655
Plage 52
Minimum 20
Maximum 72

12

10

Repartition de la population selon la

3

[15,30]

tranche d'age

10

[31.45]

[48,60]

1

[61,75]

Figure 3: répartition des patients en fonctions des tranches d’dge
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c) Le genre

La répartition des patients a montré un taux d’atteinte masculine et
féminine équitable

Genre
Pourcentage | Pourcentage
Fréguence | Pourcentage valide cumulé
Valide Féminin 10 47,6 47,6 47,6
Masculin 11 52,4 52,4 100,0
Total 21 100,0 100,0

Tableau 2: Répartition des malades selon leur genre

Repartition de |la population selon le genre

= Féminin = Masculin

Figure 4: Répartition des malades selon leur genre
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d) L’origine

Origine
Pourcentage | Pourcentage
Fréguence | Pourcentage valide cumulé
Valide Adrar 1 4,8 4,8 4,8
Ain 3 14,3 14,3 19,0
Temouchent
Bayadh 1 4,8 4,8 23,8
Mascara 1 4,8 4,8 28,6
Mostaganem 1 4,8 4,8 33,3
Oran 2 9,5 9,5 42,9
Saida 2 9,5 9,5 52,4
Tiaret 1 4,8 4,8 57,1
Tlemcen 9 42,9 42,9 100,0
Total 21 100,0 100,0

Tableau 3: Répartition des malades selon leur origine

Répartition de la population selon leurs lieux de

résidence
10
9
8
T
6
5
4
3
2
1
0
5 & 3 2 & &
?‘ép oc‘?@ Q’rs’?b &o" Q‘a?@ o
éoo & o,.,-@
& A\

Figure 5: Répartition des malades selon leur origine
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e) La couverture sociale

La majorité des patients étaient assures.

Assurance
Pourcentage | Pourcentage
Fréguence | Pourcentage valide cumulé
Valide Non 2 9,5 9,5 9,5
assurés
Assuré 19 90,5 90,5 100,0
Total 21 100,0 100,0

Tableau 4: Répartition des malades selon leur assurance

Répartition de la population selon leurs
statut de sécurité sociale

= Non assurés

= Assuré

Figure 6: Répartition des malades selon leur assurance

f) La situation familiale

Situation familiale

Pourcentage | Pourcentage
Fréguence | Pourcentage valide cumulé
Valide Célibataire 4 19,0 19,0 19,0
Divorce 3 14,3 14,3 33,3
Marié 14 66,7 66,7 100,0
Total 21 100,0 100,0

Tableau 5 : Répartition des malades selon leur situation familiale
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Situation familiale des malades

= Célibataire = Divorcé = Marié

Figure 7: Répartition des malades selon leur situation familiale

g) Le niveau socio-economique

Niveau socioeconomique

Pourcentage | Pourcentage
Fréquence | Pourcentage valide cumulé
Valide Bas 3 14,3 14,3 14,3
Moyen 18 85,7 85,7 100,0
Total 21 100,0 100,0

Tableau 6: Répartition des malades selon leur niveau socio-économique

Niveau socio économique

=Bas = Moyen

Figure 8: Répartition des malades selon leur niveau socio-économique
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2)Anamnese

a) Les antécédents meédicaux
La majorité des patients avez come ATCD le diabete et I’HTA.

Diabéte
HTA

8 (40 %)
11 (55 %)
Dyslipidémie 2(10 %)
Dysthyroidie

RAS

4 (20 %)
-5 (25 %)
Rectorragies récidivantes | otal. ..
Myélome
Asthme

0,0 25 5,0 7.5 10,0 12,5

Figure 9: Répartition des malades selon leurs antécédents médicaux

b) Les antécédents chirurgicaux

Antécédents Chirurgicaux

Pourcentage | Pourcentage
Fréequence | Pourcentage valide cumulé

Valide Appendicectomie 1 4,8 4,8 4,8

et césarienne

Hernie inguinale 1 4,8 4,8 9,5

opeéré, greffe

cornéenne, otite

maligne opéré

Sans antéecédents 17 81,0 81,0 90,5

Thyroidectomie 1 4,8 4,8 95,2

Thyroidectomie 1 4,8 4,8 100,0

totale, para

thyroidectomie

droite inférieure et

splénectomie

Total 21 100,0 100,0

Tableau 7: Antécédents chirurgicaux
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Antécédents Chirurgicaux

18 17
16
14
12
10
8
6
4
2 1 1 1 1
0 I I .

m Appendicectomie et césarienne

m Hernie inguinale opéré,greffe cornéenne,otite maligne opéré
Sans antécédents

m Thyroidectomie

® Thyroidectomie totale ,parathyroidectomie droite inférieure et splénectomie

Figure 10: Antécédents chirurgicaux

c) Motifs de consultations & de I’admission
Les motifs les plus fréquents qui pousse les patients a consulté sont les
céphalées intenses et la baisse de ’acuité visuelle

Motif de consultation
Pourcentage | Pourcentage
Fréequence | Pourcentage valide cumulé

Valide Acromégalie 1 4,8 4,8 4,8
Adénome 1 4,8 4,8 9,5
hypophysaire
Aménorrhée 1 4,8 4,8 14,3
secondaire,
céphalées,
vertige, trouble
visuel et cedéme
généralisé
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Apparition de
traits
d'acromégalie
Asthénie et
somnolence
diurne

Baisse de l'acuité
visuelle puis
signes
d'imprégnation
hormonale
Céphalées et
asthénie intense
Céphalées
frontales intenses
et trouble du
champ visuel
Céphalées
frontaux-orbitaire
et baisse de
['acuité visuelle

Céphalées
intense
Céphalées
intense et trouble
visuel
Céphalées
intense rebelle
au traitement
antalgiques et un
syndrome
dysmorphique
Hyperseécrétion
somatotrope
Hypogonadisme
Macro adénome
hypophysaire
Processus intra
et supra sellaire

4,8

4,8

4,8

4,8

4,8

4,8

4,8

14,3

4,8

4,8

4,8
9,5

4,8

4,8

4,8

4,8

4,8

4,8

4,8

4,8

14,3

4,8

4,8

4,8
9,5

4,8

19,0

23,8

28,6

33,3

38,1

42,9

47,6

61,9

66,7

71,4

76,2
85,7

90,5




Signes cliniques 1 4,8 4,8 95,2

d'une

acromeégalie avec

bilan biologique

perturbé

Tuméfaction de 1 4,8 4,8 100,0

la jambe gauche

et aspect

dysmorphique

Total 21 100,0 100,0

Tableau 8: Motifs de consultation et d'admission
d) Date du début des troubles
La date varie de patient a un autre.
Début du trouble
Pourcentage | Pourcentage
Fréequence | Pourcentage valide cumulé
Valide 01 an 2 9,5 9,5 9,5

01 an et 1 4.8 4.8 14,3
demi
02 ans 2 9,5 9,5 23,8
02 mois 1 4,8 4,8 28,6
03 ans 2 9,5 9,5 38,1
03 mois 4 19,0 19,0 57,1
04 mois 1 4,8 4,8 61,9
06 ans 1 4,8 4.8 66,7
10 mois 1 4,8 4,8 71,4
Aucune 6 28,6 28,6 100,0
donnée
Total 21 100,0 100,0

Tableau 9: Date du début des troubles




e) Signes clinigues

Signes d'acromeégalie Clinique

Pourcentage | Pourcentage
Fréqguence | Pourcentage valide cumulé
Valide Negative 3 14,3 14,3 14,3
Positive 18 85,7 85,7 100,0
Total 21 100,0 100,0

Tableau 10: signes clinique d'acromégalie

Répartition de la population en pourcentage selon la
présence ou non des signes cliniques d'acromeégalie

= Négative = Positive

Figure 11: Signe clinique d’acromégalie
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f) Examen ophtalmologique

Fond d'ceil
Pourcentage | Pourcentage
Fréquence | Pourcentage valide cumulé
Valide Anormal 5 23,8 23,8 23,8
Normal 16 76,2 76,2 100,0
Total 21 100,0 100,0
Tableau 11: fond d'ceil
Fond d'oell
80,0 76,2
70,0
60,0
50,0
40,0
30,0 23,8
20,0
10,0
0,0
Anormal Normal
Figure 12: fond d'oeil
Champ visuel
Pourcentage | Pourcentage
Fréguence | Pourcentage valide cumulé
Valide Atteint 7 33,3 33,3 33,3
Normal 14 66,7 66,7 100,0
Total 21 100,0 100,0

Tableau 12: champ visuel
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70,0
60,0
50,0
40,0
30,0
20,0
10,0

0,0

Champ visuelle

33,3

Atteint

Figure 13: champ visuel

Acuité visuelle

Fréguence

Pourcentage

86,7

Normal

Pourcentage
valide

Pourcentage
cumulé

Valide Diminuée

Normal
Total

6
15
21

28,6
71,4
100,0

28,6
71,4
100,0

28,6
100,0

80,0
70,0
60,0
50,0
40,0
30,0
20,0
10,0

0,0

Tableau 13: acuité visuelle

Acuite Visuelle

28,6

Diminuée

Figure 16: acuité visuelle

Normal
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3)Paraclinique

a) Bilans biologiques

> Bilan hormonal

Pourcentage | Pourcentage
Fréquence | Pourcentage valide cumulé

Valide Gh élevé seul 1 4,8 4,8 4,8

Gh et IGF1 élevé 4 19,0 19,0 23,8

Hypersomatotropi 1 4,8 4,8 28,6

sme

Hypogonadisme 7 33,3 33,3 61,9

hypo gonadotrope

IGF1 élevé seul 4 19,0 19,0 81,0

Normal 4 19,0 19,0 100,0

Total 21 100,0 100,0

Tableaull: Bilan hormonal

Bilan hormonal

Normal [
iGr1 ¢levé seul [N -
Hypogonadisme hypogonadotrope - N
Hypersomatotropisme _ 1
chetiGri éleve [INENEGNEGEGEGEGEEE -
ch élevé seul [N 1

0 1 2 3 4 5 6 7 8

Figure 10: Bilan hormonal
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> Bilan thyroidien

Bilan thyroidien

Pourcentage | Pourcentage
Fréguence | Pourcentage valide cumulé
Valide Normal 14 66,7 66,7 66,7
Perturbé 7 33,3 33,3 100,0
Total 21 100,0 100,0
Tableau 12: Bilan thyroidien
Bilan thyroidien
= Normal =Perturbé
Figurell1: Bilan thyroidien
> Cortisolémie
Pourcentage | Pourcentage
Fréquence | Pourcentage valide cumulé
Valide Normal 15 71,4 71,4 71,4
Perturbé 6 28,6 28,6 100,0
Total 21 100,0 100,0

Tableaul3: cortisolemie
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> Prolactinémie

Cortisolémie

= Normal = Perturbé

Figurel2: cortisolemie

Pourcentage | Pourcentage
Fréequence | Pourcentage valide cumulé
Valide Hyperprolacti 6 28,6 28,6 28,6
némie
Normal 15 71,4 71,4 100,0
Total 21 100,0 100,0

16
14
12
10

o N A~ O

Tableau 14: Prolactinémie

Prolactinémie

Hyperprolactinémie

Normal

Figure 13: Prolactinémie
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b) Imagerie

» L’IRM hypothalamo-hypophysaire

Pourcentage | Pourcentage
Fréguence | Pourcentage valide cumulé
Valide Macro 21 100,0 100,0 100,0
adénome
hypophysaire
Tableau 15: IRM hypothalamo-hypophysaire
IRM hypothalamo-hypophysaire
120,0
100,0
100,0
80,0
60,0
40,0
20,0
0,0
Macro adénome hypophysaire
Figure 14: IRM hypothalamo-hypophysaire
» Autres anomalies a ’'IRM
Pourcentage | Pourcentage
Fréequence | Pourcentage valide cumulé
Valide Abceés cérébral 1 4,8 4.8 4,8
Aucune autre 18 85,7 85,7 90,5
anomalie
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Petite lésions 1 4,8 4,8 95,2
démyélinisantes
de la substance
blanche +
épaississement
de la paroi
postérieure du
toit du cavum
Signal 1 4,8 4,8 100,0
hémorragique
Total 21 100,0 100,0
Tableau 16: Autres anomalies a I'IRM
4) Thérapeutigue
Conduite
thérapeutique
Pourcentage | Pourcentage
Fréquence | Pourcentage valide cumulé
Valide Pas de 2 9,5 9,5 9,5
données
Traitement 18 85,7 85,7 95,2
chirurgical
Traitement 1 4,8 4,8 100,0
médical
Total 21 100,0 100,0
Tableau 17: Conduite a tenir thérapeutique
Conduite thérapeutique
20 18
15
10
5 5 .
0 I —

Pas de données

Traitement chirurgical

Traitement médical

Tableau 18: Conduite a tenir thérapeutique
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Technique : abord endoscopique endo nasale Trans-sphénoidal pur :

« Patient sous anesthésie générale, intubation orotrachéale,
ventilation assistee.
-Position de décubitus dorsal.
-Téte reposant sur un billot en rotation gauche de 20 degrés en légére
extension.
-Badigeonnage et mise en place des champs opératoires.
-Infiltration de la narine gauche a l'aide de cotons imbibés de la
xylocaine Marcainée.
-Sous controle visuel au moyen d'un endoscope rigide 18cm de long,
04mm de

Diametre muni d’une optique de 30 degrés on réalise une approche
endoscopique

Endo nasale mon narinaire gauche.
-On introduit I'optique dans la narine gauche en raclant le plancher
des fosses

Nasales.
-On visualise le cornet moyen qu'on coagule l1égerement afin qu'il se
rétracte
Permettant la visualisation de la choane et de I'ostium sphénoidal
situé environ
1,5cm au-dessus de la choane qui est ferme.
-On réalise une sphenoidotomie antérieur a l'aide des différentes
pinces Kerisson
-On procede a la résection du plancher sellaire a I'aide d'un ciseau,
marteau et des Pinces Kerisson.
-On coagule puis on incise la dure mére permettant I'issue d'un
liquide noiratre de
La nécrose et de fragments blancs grisatres friables peu
hémorragiques qu'on
Préléve pour etude anatomopathologique.




-Exérese tumorale aux différentes curettes fenétrées jusqu'a
visualisation de

L’arachnoide

- Hémostase assurée

« -Mise en place de fragments de surgicel et comblement du sinus par
de la graisse

Prelevée en péri ombilicale puis recouverte de surgicel et de colle
biologique de

Tout est maintenu étanche.

Conclusion

La majorité des patients viennent a un stade avanceé ou I’exérese
chirurgicale de la tumeur est nécessaire .
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Résume

L'acromeégalie est un trouble hormonal qui provoque une
augmentation anormale de la taille des pieds et des mains et une
déformation du visage, y compris a lI'age adulte. La maladie est
parfois aussi nommée maladie de Pierre Marie (d'apres le nom du
médecin I'ayant décrite)’. L'acromégalie est presque toujours
induite par une tumeur bénigne de I'hypophyse qui provoque une
hypersécrétion d'hormone de croissance. L'hypersécrétion
concerne parfois aussi une seconde hormone (la prolactine), qui
contrdle la croissance des glandes mammaires, la sécrétion de lait
et la fertilité.

La tumeur est généralement un adénome hypophysaire, dérivé
des somatotrophes (un type distinct de cellules qui produit de la
GH)

Son évolution tres lente retarde souvent le diagnostic. La
charge hormonale est lourde pour I'organisme et provoque une
grande fatigue. Le visage est trés atteint par une dysmorphie. Les
femmes sont un peu plus touchées que les hommes ; toutes les
populations sont également touchées. Sans traitement approprié, la
diminution de I'espérance de vie est d'environ une décennie.

L'exces d'hormone de croissance peut provoquer.

. diabete ;

. hypertension artérielle ;

. cyphose cervico-dorsale avec saillie du sternum ;

. augmentation du tour de téte avec saillie des sourcils et de la
machoire inférieure ;

. eépaississement des tissus mous des poignets, mains et pieds
(signe précoce) et augmentation de taille des mains et de
pointure des pieds (y compris a I'age adulte) ;

. troubles oculaires (une compression du chiasma optique conduit
a une perte de vision dans les champs visuels externes);

. arthrite et syndrome du canal carpien ;
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. croissance de l'espacement entre les dents ;
. Insuffisance cardiaque (probleme médical majeur).

L'acromégalie touche principalement les adultes d'age moyen. Elle
peut entrainer une maladie sérieuse et une mort prématuréee. Les
symptémes insidieux et une progression lente rendent l'affection
difficile a détecter aux stades précoces. Elle passe frequemment
inapercue pendant de nombreuses années.

Acromegaly is a hormonal disorder that causes abnormal enlargement of
the hands and feet and facial deformation, even in adulthood. The
condition is sometimes also called Pierre Marie disease (named after the
doctor who described it). Acromegaly is almost always caused by a benign
pituitary tumor that leads to an overproduction of growth hormone. This
hypersecretion sometimes also involves a second hormone (prolactin),
which controls the growth of mammary glands, milk secretion, and
fertility.

The tumor is usually a pituitary adenoma, derived from somatotrophs (a
distinct type of cell that produces GH). Its very slow progression often
delays diagnosis. The hormonal load is heavy on the body and causes
great fatigue. The face is significantly affected by dysmorphia. Women are
slightly more affected than men ; all populations are equally affected.
Without appropriate treatment, life expectancy is reduced by about a
decade.

Excess growth hormone can cause :
- Diabetes ;
- High blood pressure ;

- Cervico-dorsal kyphosis with protrusion of the sternum ;
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- Increased head circumference with protrusion of the eyebrows and
lower jaw ;

- Thickening of the soft tissues of the wrists, hands, and feet (an early

sign) and increased size of the hands and shoe size (even in adulthood) ;

- Visual disturbances (compression of the optic chiasm leads to loss of
vision in the outer visual fields) ;

- Arthritis and carpal tunnel syndrome ;
- Increased spacing between the teeth ;

- Heart failure (a major medical problem).

Acromegaly mainly affects middle-aged adults. It can lead to serious
illness and premature death. Insidious symptoms and slow progression
make the condition difficult to detect in the early stages. It often goes
unnoticed for many years.
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