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pronostic vital d’ou I'intérét d'un diagnostic et prise en charge précoce.

La maladie est une maladie rare avec une incidence d’environ 1 par million d’habitants par an, Elle est a l'origine de nombreuses complications pouvant engager le

Analyser les données épidemiologiques, cliniques, para-cliniques, et

thérapeutiques et les comparer a ceux de la littérature

Il s’agit d'une étude rétrospective descriptive sur 8 ans (2009-2016),
menée au service d’endocrinologie du CHU de Fes, incluant 14 patients

ayant une maladie de cushing.

L’age moyen de nos patients était de 25.7 ans (17-56) avec un

Sex-Ratio (F/H) de 5.5. Le diagnostic était évogué devant un
syndrome tumoral hypophysaire dans 38,5 % des cas et des
signes d’hypercorticisme dans 90 % des cas.

Il était confirmé par I'absence de freination du cortisol apres un
freinage faible, une rupture du cycle nycthéméral et un cortisol
libre urinaire de 24h elevé dans 100 % des cas .

L'imagerie hypophysaire était en faveur d’'un micro adenome
hypophysaire dans 100% des cas avec une taille moyenne de
5mm.

Une insuffisance antéhypophysaire associée était trouvée dans
36,15 % des cas. Des complications cardiovasculaires et
metaboliques étaient respectivement trouvées dans 46,15 % et
69 %. Tous nos patients etaient opérés par voie trans-

sphénoidale. 20% ont bénéficié d’'une préparation medicale par

le ketoconazole apres la premiere chirurgie. Une rémission était

obtenue chez 40 % de nos patients.

La maladie de Cushing est la cause la plus frequemment diagnostiguée du syndrome de

Cushing, c’est-a-dire de I’hypercortisolisme endogene Cette maladie a été decrite par le

neurochirurgien Harvey Cushing il y a trois-quarts de siecle [1] . Selon certaines études, le
diagnostic se fait en moyenne deux ans apres le début des symptomes. Les principaux
symptomes présents au diagnostic etaient un gain de poids (82 %), une HTA (76 %), des
alterations cutanees (78 %), une amyotrophie (67 %), un hirsutisme et un trouble des cycles
menstruels. Le diabete concernait 33 % des patients. La morbidité de cette affection est liee
au risque cardiovasculaire, infectieux mais aussi thromboemboligue accru [2].

Des travaux récents ont mis en évidence une prevalence relativement élevée (2 a 9 %) des
syndromes de Cushing pauci symptomatiques dans des populations de patients
particulieres, notamment les sujets diabétiques. La précocité du diagnostic d'un syndrome
de Cushing est determinante, I'évolution spontanee etant marquee par une surmortalite et
une morbidité importante (notamment complications cardiovasculaires, infectieuses,
psychiatrigues, ostéoporose, petite taille chez I'enfant...). Le diagnostic difféerentiel entre
maladie de Cushing et sécrétion ectopigue d’ACTH fait appel a differentes approches
biologiques et radiologigues conventionnelles et interventionnelles [3]. Le traitement de la
maladie de Cushing repose en premiere intention sur la chirurgie hypophysaire en I'absence

de contre-indication [4]. Elle conduit a une remission dans 70 % des cas. Le traitement est,

en revanche, mal codifié en cas de recidive ou de contre-indication a la chirurgie. Les
differentes possibilites sont la radiothérapie hypophysaire, un traitement medical et la
surrenalectomie bilatérale. La radiothérapie stéreotaxiqgue montre un taux de succes a long
terme de 50 %, mais ses effets sont retardes [4].

La surrénalectomie Dbilatérale, efficace immediatement et dans 100 % des cas, est
responsable d’'une morbidité non négligeable avec notamment le risque de decompensation
surrenalienne aigué L'intérét des anticortisoliques réside dans leur action immediate mais |l
existe un risque d’échappement sous kétoconazole et metyrapone avec une riposte ACTH
entrainant une synthese accrue de stéroides en amont du cortisol [6].

Des etudes recentes montrent que [lutilisation des analogues dopaminergigques,
essentiellement la cabergoline, freinent et eventuellement normalisent la cortisolurie chez
certains patients avec maladie de Cushing . Le taux de succes immediat (normalisation de la
cortisolurie) est plutot de lI'ordre de 30 a 50 %. le recent article de Colao et al remontre
'intérét de la cabergoline. Chez 20 patients non guéris par la chirurgie hypophysaire, 75 %

étaient répondeurs pour des doses de 1 a 7mg/semaine, avec le maintien d’'un CLU des 24h

normal chez 40 % a deux ans [7].

L'adénome corticotrope est parmi les tumeurs de I'hypophyse celle qui présente le plus de difficultés diagnostiques et therapeutiques. Les progres de la neurochirurgie et
de la neuroradiologie ont beaucoup apporté dans sa prise en charge depuis 30 ans. Il reste cependant une attente importante dans I'évolution des traitements médicaux,

les principaux traitements disponibles actuellement permettant avant tout de controler la sécrétion de cortisol mais ne visant pas la tumeur hypophysaire
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dependent Cushing’s syndrome JCEM 2011 ; 96 (9) : 2796-2804

treated by surgery JCEM 2009 ; 94 (1) : 223-230
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