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Recommandations en cas d’'Urgence pour les Enfants a  vec Déficit en
Cortisol et en Hormone de Croissance — Livret N°5

Cette brochure a été concue a l'origine par Fernando Vera et le Professeur Gary Butler a
I'Institut des Sciences de la Santé, Université de Reading, Reading, Grande-Bretagne (2006).
Certaines parties du texte sont extraites ou adaptées a partir d’'une série de livrets sur la
« Croissance et les maladies de la Croissance » (3°™ édition, 2000) écrite par le Dr Richard
Stanhope (Middlesex Hospital, London) et Madame Vreli Fry.

Toutes les illustrations sont créées et produites par Fernando Vera. Traduction assurée par le
Dr Anne Fjellestad-Paulsen MD, PhD (2009) et I'équipe du Centre de Référence des Maladies
Endocriniennes de la Croissance (Hbpital Robert Debré, Paris).

Cette brochure fait partie de la série des brochures « Maladies Endocriniennes ».

L’ensemble de ces livrets est disponible sur les sites : www.crmerc.aphp.fr
www.sfedp.org/index.php
WWW.eurospe.org
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Introduction

Ce livret d’accompagnement a été congu pour les parents dont les enfants pourraient avoir
besoin d’'un resucrage en urgence, d'un traitement par hydrocortisone ou du glucagon lors
d’'une maladie sévére ou lors d’'un accident. Les enfants avec les problémes médicaux
suivants peuvent étre concerneés :

» Insuffisance Surrénale et Hyperplasie Congénitale d  es Surrénales

* Panhypopituitarisme

» Déficit en Hormone de Croissance (concerne surtout le nourrisson _ avant le
début du traitement par hormone de croissance)

Pour les enfants avec un Hypopituitarisme ou une Insuffisance des Surrénales, le probleme est
habituellement en relation avec un déficit en Cortisol et souvent en association avec une
Hypoglycémie. Pour les enfants avec un déficit en Hormone de Croissance, le probleme est
souvent un taux bas de sucre dans le sang (Hypoglycémie) avant le début du traitement par
I’'hormone de croissance (qui est une urgence chez ces enfants pour empécher la survenue des
hypoglycémies).

Dans quelles circonstances I'Hypoglycémie est-elle provoquée?
Certains des évenements suivants peuvent donner un taux bas de glucose :
e Le fait de sauter un repas
* Une maladie infectieuse surtout en cas de forte fievre
* Des vomissements

* Une activité physique prolongée
* Un stress séveére (traumatisme physique ou psychique)

Quels sont les symptémes et le traitement d'une Hy  poglycémie ?

1. Hypoglycémie légére

Symptdmes : vertiges, paleur, sueurs, mal de téte ou palpitations.

Traitement : un morceau de sucre n4 pour 20 Kg de poids. Du sucre, des sucreries ou des
boissons sucrées (Ex : soda, jus de fruit) sont des alternatives possibles.

2. Hypoglycémie modérée

Symptdmes : paleur, des yeux vitreux, confusion, envie de dormir ou agressivite.
Traitement : il faut donner sans tarder une boisson fortement sucrée et de I’hnydrocortisone en

comprimé ou de I'Hydrocortisone en injection. Si le patient ne récupere pas, il faut appeler un
médecin ou une ambulance.
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3. Hypoglycémie sévere

Symptomes : si I'enfant est dans le coma ou convulse, il présente une Hypoglycémie sévere.

Traitement : il faut donner de I'Hydrocortisone en injection intramusculaire et il peut étre utile
d’administrer du Glucagon en injection avant le transfert a I'népital. Il faut appeler une
ambulance et une hospitalisation est extrémement urgente.

Comment administrer de I’ Hydrocortisone et du Glucagon ?

I- HYDROCORTISONE :

« Comprimés : a utiliser si 'enfant présente un stress, est faible ou malade. Il faut doubler ou
tripler la dose habituelle et continuer a donner cette dose jusqu’a ce que I'enfant aille bien.

* Injection Intramusculaire : injecter de I'Hydrocortisone si I'enfant présente un stress ou
des vomissements, a la dose prescrite par votre médecin (généralement 2 mg
par Kg de poids).

Suivre ces 4 étapes pour faire une injection intram  usculaire :

1. Diviser la partie antérieure de la cuisse en 3 parties entre la hanche et le genou. Utiliser
le 1/3 moyen sur le cbté, ou devant quand I'enfant est couché sur le dos.

_/—'—\_-_\_/\

2. Tendez la peau entre le pouce et I'index.
3. Tenir la seringue droite pour étre slr de piquer dans le muscle.

4. Pousser l'aiguille fermement dans la peau.

Comment préparer I’'Hydrocortisone ?

Suivre les étapes de la page suivante :
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« HYDROCORTISONE : Préparation du produit

Laver soigheusement les mains. Appliquer l'aiguille sur la seringue.

Enlever le bout de 'ampoule de solvant. Toujours laisser le capuchon de
l'aiguille jusgu’a l'injection pour
préserver la stérilité de l'aiguille.

Enlever le capuchon et introduire I'aiguille Pousser la seringue a travers le
dans I'ampoule du solvant. Aspirer le liquide caoutchouc dans le flacon
dans la seringue. d’hydrocortisone. Injecter doucement

le solvant le long de la paroi du flacon.

S R S R B
RS 'Wﬁxf'#*@ﬂ'** e

Renverser le flacon et tirer sur le piston de Enlever quelques bulles d’'air en
la seringue et aspirer le liquide. Enlever tapant doucement sur la seringue et
la seringue du flacon. et pousser le piston tout en laissant la

seringue a la verticale.
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II - GLUCAGON : ( Glucagen 1mg/ml)

Injecter du Glucagon 1mg/ml, si I'enfant présente une Hypoglycémie. Pour des enfants agés
de moins de 10 ans, la dose est de : 0,5 mg en sous-cutané. Pour des enfants ages de plus
de 10 ans, il faut injecter 1,0 mg (voir Instructions suivantes et mode d’utilisation page 7) :

1. Laver soigneusement les mains.
Enlever la capsule de protection en plastique du flacon. Prélevez le liquide dans une
seringue jetable.

2. Insérer l'aiguille dans le bouchon en caoutchouc du flacon contenant la poudre de
Glucagon et injecter tout le liquide de la seringue dans le flacon. Sans sortir I'aiguille du
flacon, agitez doucement le flacon jusqu’a ce que la poudre soit complétement dissoute
et que la solution soit claire. Assurez-vous que le piston soit complétement repousse.

3. Aspirez toute la solution dans la seringue. Faites attention a ne pas retirer le piston de la
seringue. Evacuez l'air avant toute injection.

4. Chez l'enfant de plus de 10 ans, injecter toute la seringue de 1 ml, chez I'enfant de
moins de 10 ans, n’injecter gue la moitié de la seringue (soit 0,5 ml).

L’Injection se fera sous la peau ou dans le muscle supero-externe de la cuisse. Dés que
I'efficacité du Glucagon est constatée, il est nécessaire de prendre des hydrates de
carbone (glucides ou sucres), soit par soit par voie orale, soit par voie intraveineuse.
Cette prise de sucres est importante car elle évitera une éventuelle récidive
d’hypoglycémie.
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¢ GLUCAGON : Mode d'utilisation
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Quelles sont les autres sources d’informations util es?

Le but de cette brochure est de proposer une information de base sur les Recommandations
en cas d’Urgence pour les Enfants avec Déficit en C  ortisol et en Hormone de Croissance.
Pour de plus amples informations, vous pouvez vous renseigner auprés des organismes
suivants :

» La Société Francgaise d’Endocrinologie et Diabétolog  ie Pédiatrique (SFEDP)

www.sfedp.org/index.php

» La Société Européenne d’Endocrinologie Pédiatrique (ESPE)

wWww.eurospe.org/

» Centre de Référence Maladies Endocriniennes de la C  roissance (C.R.M.E.R.C.)

Hoépital Robert Debré

48 boulevard Sérurier

75019 PARIS.

Téléphone secrétariat : 01 40 03 41 20

www.crmerc.aphp.fr

» Carte de soins et d’'Urgence (éditée par le Minister e de la Santé)

www.sante-sports.gouv.fr/dossiers/sante/maladies-rares

(Annexe I — Carte Insuffisance Surrénale)

e Orphanet

www.orpha.net

- Rubrique — Recherche simple : « Insuffisance Surrénale »
- Rubrique — Maladies rares  : « liste alphabétique »
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 Grandir

www.grandir.asso.fr

« Hormone Foundation

www.hormone.org

Vous pouvez également consulter votre médecin prés de votre domicile pour des
informations supplémentaires.
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» Carte de soins et d'urgence (Insuffisance surrénale

 Recommandations en cas d’'urgence — Regles d’or
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Uinsuffisance surénale aigué est la
principale m‘pﬁcailnnde!a rialadie, Elle
peut survenir lors d’une intevention
chiturgicale, &'un accouchement, dune
infection, de soins dentaires, d'un stress,
d'uné dmution, mals aossi spontanément.

1 - Ne jamais interrompre le traite-
ment substitutif guotidien et

woillez & faire obeerver Un régime

normalement  salé
cErConstance:
2 - Evoquer le diagnostic d'insuf-

Bn . 1oute

fisance surrénale aigué dés les

premiers signes d'alerte, asthénie
inhabituefe, perte d'appétit, nausées,
Sueurs, céphabées, premiers signes de
géshydeatation, perte de  poids,
hypotension,

= Doubler ou tripler les doses d'hydro-
cortisone &b assirer-vous de amélin-
Fation clinique rapide.

 EnCas i sunvenie de Signes de gravite.
ou en I'absence d'amélioration rapide,

hospataliser immiédiatement le makade

et-prendee conlact avec | médecin
assurant Ia prise en charge habituslle,
= Rechenhier un (aceur Brniant infec-

tion intercurrente, traimatisme...) &1

s 5 hestein.

= Atteridre Famélicration clinique et

Iefficacité dy traftement du facteur

declenchant pour reprendre. Mt
progeessivement fe trailement
substinutif & a dose habituelie.

3-En cas de signes de gravité :
vOmissEments répdlss, dhshydratation,
troubhes de hémodynamioue ou de Ja
Conscienge

« hospitakser ke malade (sppel du 1500
du 113),
» débuter un traitement d'hémisuccnate
dhydrocortisone {1 ampodde de 100mg
= 2 mi, par voie pareritérale, si possivle
avant I transfert & 13 dose de ; chez
Fenfant : 7 moko/6 4 Bhen 1M o /4
abhen
chez Fadulte: 100 mg en 1M puis
SOmag/Eh en IM o4 SOmgid b en V.

« €0 cas de déficit mindralocorticoides
associé, administrer I'Acétate de
Désoxycorticostérons, (smpoule de
10'mg =1 ml), 1 dose par vole IM par
Mh(Tmg=1an;2mgde 1 5ans;
Imgdeta 10ans; 4 mg > 10ans;
Eilmmgdmhtﬂte}

w Maintenit I'hiémodynamigue stable,

ﬂnwgfcéﬂﬂaelmnwwlm

peﬂes hjﬁu-é{mmmrqmparm
intravemneuse (survelance de la ghoémie
dus fonogramene sanguin et de I'ECG, en
raison dy fisque d hyperkaliémie), traiter
I facteur déclenchant,
wmmambﬂé&mﬁm
fa prise en change habituelle du malade.

—» Pour tout probléme de prise en charge, contacter le médecin suivant au :
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4- mmf Ie waitemmt afin de

prévenir le risque de décom-

pensation lors de certaines

situations a risque.

» En cas de figwre ou dé tout indident,
doubler bes doses J hydrocortisone.

» £ cas de vomissements répétés ou de

cEarrhies
> Appliquer le traitement substitutif prevy
au point 3,

= Surveiller I'étal d’hydratation et la:

glycémie 1 compenter les partes.
@fﬂmmahﬁr@ﬂ&rﬁm&?
§ & liew.

» En cas d'anesthésie générale, d'inter-
vention chirurgicale, de situation de
réanimation,  d'accouchemenl, ou
d'accident grave, sppliquer préven-

woie el 5l 5°agit d'un enfant.

> Le jour de l'intervention ou en situation
d'urgence, appliquer le protacole peévu
3 point 3.

> Les jours sunvants, avant fa repeise du

Trangitinftestinal el/ou de |'alimentation,

cantinuer e traftement substitutif par

w0ie parentirale ;

— Hémisuccinate d Hydrocortisone : chez
Venfant : 2 mokgid 3 6h 5 IV /5.4 8h
si IM; chez l'adutte | 25 mgidh 6 Vo

rﬁhsll'ul.

= i déficit minéraloconicoads, continer
I'Acérae de Désmycarticosiéeons 4 13
miéme dose que fa vellle (3 adapter en
foraion du inogramme. tanauin el
i |2 pressioe artérielie).
> Apets La reprise (u transit intestinal et
ou de ['alimentation, reprendre fe
TraiCorment par voie orale par:

~ Hydrocostisone - dose doubie ou triple
deiapmdog-ehairhnﬂe.fépmieen
2.3 3 pises, puis diminution
[eDoTessive e i3 pasologie Bvec el
aut traitement habituel en 2 4 6 jours.

En cas dlinsuffisance minémiocortioide :

= Flidrocomisone & ks dose habituelle.
~ Assurez un apport hydro-Sectrobtique
ot glucdique adapte,

u En cat o anestivisio lghoe gl o examen,
nécessitant d'atre & jeun {3 organiser de
préférence be matin) @ Hémisuccinate
d'hydrocortisone; chez Penfant. :
2mgikg/d & 6hen IV ou i BhenM:
chez Fadulte 100 mg/dh en IV ou /6h
eni M, & renouveler si k¢ jodine se pourst,
puis: repeendre les doses habituelles
' Hydrocortisone per.os.

= En a5 d'anesthisie lgins ne ricessitant
pas d'dtve & jelin ou d anesthésie locale,
doubler bes doses, i veille, le jour ot fe
lendemain  de . I'anesthésie, la voie
injectabile ne devant étre ulilisbe qu'en
tits de troubles digestifs.

= For recommandations in mnfmmmcr
Go on the website Orphanet (free access website providing informations
aliout rare ﬂﬁm&ﬂ;ﬂﬂfﬂﬁﬂﬁr@ www.orphanet.net
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1. Prévayer, en lien avec votre

médecin  traitant, un  suivi
médical régulier avec le médecin
speciafiche de Minsuffsance suménale,
. Sutvez  les  prescriptions
médicales et prenez votre
traitement régulidgrement tous
les jours ; il s"agi d'un traitement
hommana] substitunf guotidien, le phes
souvent @ vie. Ninterrompez
jamais le traitement, méme quand
tout wa bien, Respectez et faites
respecter les contre-indications
médicamenteuses que vous aum
cigniaiéas volre médedin (exemple les
diurétgues).

. Apprenez & repérer les signes
adébutants »  d'insuffisance
surrénale aigué {apparition dune
fatiabifité, d'une perte d'appétit, de
naiées, des doulewrs abdominales,
d'acces da paleur ou desueurs). Dans.
cette situation :

s doubler ou- tripler les doses
habinetles d"hydrocortisone,

= supveillez wotre poids,

= copnsulted en urgence  volre
médecin en I'absence o amelip-
ration rapide au bout de quelgues
hewures,

wgn a5 daggravation avec
appartion de « signes de gravité »,
suivez fe point 4,

»-Signatez a yoire médecin un
facteur favorisant éventuel (figvre,
sIress. .. ).

4. Consultez en urgence & Mhépital

ou appeler (ou faites appeler) le
15 ou le 112 devant Nappanition d'un
e plusiewrs o signes de gravités,
an sgnalant volre maladie :

= une fatigabilitd intense génant le
maingse effort,

» das vomissemeants incaseants,

* une impassibilive 3 prendne le
traitement pa |2 bouche, du fait
des toubles digestifs,

s yne perte de  poids  brutale
tradiisant une déshydratation,

N maiaise, une perte de
Connaissance.

. Afin de prévenir une insuffisance

surrénale  aigué,

préventivement,

traitement hormonal
certaires situations

» doubder les doses d'hydrocortisone
en cas de fiévre of de tout incdent
{infection; strass...),

* g0 Cas O Vomissements ou ge
dimhées répétis, |z tastement doit
€t administré  par. voig
intramusculaire ; demandaz 'avs
e wotre midecin afin de présoir
selon |a peescription médicale, la

adaptez
volre
dans
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réalisation pratigue de o8s
raitements & domicie,

6. Informez de voire maladie les
professionnels de  santa
{anesthésistes, chinagaens, médedins,
chentistes, infirmiers. ..} qui poumaient
dire amenés 3 vous faire des soins
IgeNts ou programmes et montrez-
leur votre carte. de soins.

7 . Faites connaitre aux personnes
de votre entourage les signes
d'alerte de votre maltadie, afin
" efliers pListant vous aider si besoin,
& consulter en urgence.

£ . Soyez 3 jour de vos vacdnations.
Paur cela, consultez vetre médacin.

9. Pratiquez une activité physique
ou sportive adaptes a volre éiat de
santé, be pios régulisrement possibe,
Demandez consedl a voire medecn.
Ayez une alimentation équilibréa
et mangez normalement salé.

10, A Vdcole, le médecin scoiaire, en
concertation aver volre mibdedin, vous
adera a ceganiser Faccuell de Fenfant

11.

par k3 redaction d'un o projet
d'accueil individualise » (PA]],

En cas de projet de grossesse
ou de grossesse débutante,
prévenez votre médecin. Une
prise en charge spécifique, en
lhen aved le medecn obsiéiricen, est
necessaine pour |3 grossesse et
I"accouchement, 54 voire maladie
est d'origine  génétique,
demander: oonseil 3 volre médedn
pour  benéficier d'un  consetl

émitigue.

12. Parter toujours sur vous votre

carte de soins, présentez-la &

chague consultation urgente ou
mon, Ins&re7 dans be porte-cane vomre
demiene ordonnance de taitemant,
le bilam le plis récent et les
# consignes  &crites en cas
d'urgenca s ; (21 A0CENEnTs vous
saront remds ‘par be médecin qui
assure wolre prise en charge
spéciaicée.

=3 Quelques recommandations spécifiques de votre maladie :
4 coamgldtar par fe mdecin dudl remplr B canne,
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