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Hyperaldostéronisme primaire en tant que cause rare
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Contexte

Les maladies endocriniennes constituent un déclen-
cheur rare d'une augmentation de la pression intracra-
nienne et nécessitent une mise au point diagnostique
et thérapeutique interdisciplinaire. Nous exposons le
cas d’'un patient agé de 41 ans présentant une hyperten-
sion intracranienne (HI) extrémement sévere qui s'est
présentée comme le premier signe d'un hyperaldosté-
ronisme primaire (HAP).

Présentation du cas

Anamnese et statut

Un patient de 41 ans est adressé par son médecin trai-
tant au service d'ophtalmologie car il souffre depuis
deux semaines d'une vision brouillée des deux yeux
ainsi que de céphalées affectant 'ensemble de la téte
depuis de nombreuses années. Les troubles de la vision
se sont installés insidieusement et n’'ont pas progressé
au cours de I'évolution. Le patient n'avait aucun anté-
cédent de maladie. Parmi les facteurs de risque cardio-
vasculaire figuraient le tabagisme et des antécédents
familiaux d’hypertension artérielle et de diabete sucré
de type 2. Le patient s’est présenté dans un bon état gé-
néral a 'admission. Lexamen physique a révélé un dé-
ficit léger présent des deux cotés lors du test d’acuité
visuelle, hormis cela, le statut était normal au niveau
interne et neurologique. Il n’y avait aucune limitation
du champ visuel périmétrique.

Résultats

La périmétrie statique de I'ceil droit a révélé des déficits
diffus du champ visuel dans les quadrants supérieurs,
le test de l'ceil gauche a révélé des défauts isolés de
moindre ampleur. Lacuité visuelle mesurée par auto-
réfractometre était de +1 = —0,5/9° a droite et de +0,5 =
-1,25/1° a gauche. Lexamen du fond d’ceil a permis de
déceler des cedémes papillaires et une rétinopathie hy-
pertensive des deux yeux (Fig. 1) Une imagerie par réso-
nance magnétique cérébrale (IRMc) a révélé la prise
d’agent de contraste par le nerf optique gauche, ce que
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nous avons interprété comme un cedeme consécutif
a 'hyperpression intracranienne avec peut-étre une
compartimentation du liquide céphalorachidien au
sein de ce nerf. Il n'y avait en outre aucun signe d’HI
symptomatique et en particulier aucun trouble de
I'écoulement du liquide céphalorachidien. Lors de la
ponction de LCR effectuée en position couchée, une
pression douverture du LCR fortement accrue de
41 cmH,0 a été observée, la composition du liquide
céphalorachidien était conforme a la norme et il n'y
avait aucun signe de processus inflammatoire. La ponc-
tion de 40 ml de liquide céphalorachidien a entrainé
une rapide amélioration des troubles visuels mais elle
n’a eu aucun effet sur les maux de téte légers présents
depuis longtemps. Compte tenu des valeurs de pression
artérielle initialement de l'ordre de 240/140 mm Hg
suggérant une hypertension, le patient a ensuite été
hospitalisé dans le service de médecine.

En raison du jeune age du patient et de la sévérité de
I'hypertension artérielle, nous avons procédé a une
mise au point diagnostique d’'une cause secondaire de
I'hypertension artérielle. Une échographie duplex des
artéres rénales effectuée au stade initial a montré un
résultat sans particularité. Les analyses de laboratoire
ont révélé un taux de potassium abaissé (2,9 mmol/l) en
présence d'un équilibre électrolytique par ailleurs nor-
mal et des valeurs de cortisol basal et de TSH dans la
plage de référence. Avec une valeur de 20,7 ng/mU, le
quotient aldostérone/rénine était légérement supé-
rieur au seuil (valeur de référence interne a 'hopital:
20 ng/mU). Au moment du test, le patient suivait un
traitement par inhibiteurs de 'ECA dont la prise en-
traine souvent un quotient aldostérone/rénine fausse-
ment bas [1]. Pour confirmer le diagnostic présumé
d’HAP, un test de charge sodée a été effectué apres cor-
rection du taux de potassium. La concentration en al-
dostérone (CA) initiale était de 367 ng/1, puis, aprés une
perfusion saline le matin, la CA est descendue a 208 ng/1
(valeur de référence interne a I’hopital <50 ng/l), ce qui
constitue donc une suppression d’aldostérone de 43%
(valeur de référence interne a I’hopital >50%). Le taux de
rénine n’était pas totalement supprimé dans le sérum.
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Figure 1: A) Fond d’ceil de I'ceil droit: papille circulaire a bords flous, proéminente, hyperémiée, multiples exsudats durs, surtout

dans la région temporale de la papille. Les vaisseaux ne sont pas perfusés sur certains troncons entourant la papille. B) Périmé-
trie statique: L'ceil droit a révélé des déficits diffus du champ visuel (rouge = sévére, vert = léger) dans les quadrants supérieurs,
le test de I'ceil gauche a révélé des défauts isolés de moindre ampleur.

Nous avons attribué ce fait a I'instauration du traite-
ment médicamenteux et avons considéré que le dia-
gnostic d’hyperaldostéronisme était confirmé. Une
IRM n’a montré aucun signe d’'adénome ou d’hyperpla-
sie du cortex surrénal. Le prélevement de sang a partir
des veines surrénales n’a au final montré aucun signe
de latéralisation de sorte qu'une hyperplasie bilatérale
a été admise.

Le patient présentait déja d’autres signes d’atteintes
d’organes causées par I'’hypertension artérielle. Lécho-
cardiographie transthoracique a révélé une cardiomyo-
pathie; il y avait en outre une insuffisance rénale chro-
nique avec un taux de créatinine (115 umol/l) et une
albuminurie élevés.

Diagnostic

Hypertension intracranienne secondaire et situation
de risque hypertensif en présence d'un hyperaldosté-
ronisme primaire.

Traitement et évolution

Le traitement antihypertenseur par nifédipine, urapi-
dil et lisinopril a entrainé une baisse de la pression
artérielle de 20 a 30% au cours des jours suivants. Au
vu du bon état général, de la régression des troubles de
la vision et des défauts du champ visuel ainsi que des
valeurs de pression artérielle stables de 160/110 mm Hg,
le patient a pu quitter notre service au bout de quatre
jours dans un bon état général. La poursuite du traite-
ment en ambulatoire avec les médicaments lisinopril
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et amlodipine a permis d’obtenir une réduction sup-
plémentaire de la pression artérielle a des valeurs
inférieures a 130/80 mm Hg, conformément aux re-
commandations actuelles de 'ESC/ESH [2], et une
pharmacothérapie causale par un antagoniste de l'al-
dostérone (spironolactone) a été instaurée apres la
démarche diagnostique.

Discussion

En présence d'une maladie de fond ou d’'une anamnese
médicamenteuse expliquant dans une mesure suffi-
sante l'élévation de la pression au sein du liquide
céphalorachidien, une hypertension intracranienne
secondaire (HIS) est par définition donnée [3]. Il existe
une grande variété de déclencheurs métaboliques,
endocriniens et médicamenteux d’'une HI, mais la pa-
thogénése exacte reste toutefois souvent incertaine
(Tab. 1). Lhypertension intracranienne idiopathique
(HII, anciennement «Pseudotumor cerebri») désigne
en revanche une pression du liquide céphalorachidien
supérieure a 25 cmH,O avec une composition normale
du LCR et 'absence de masses intracraniennes, de
troubles de la résorption du LCR, de 1ésions vasculaires
ou dautres causes expliquant l'augmentation de la
pression [3]. Les symptomes typiques d'une HI sont des
maux de téte chroniques, souvent oppressants ou pul-
satiles, ainsi qu'une détérioration de la vision. Un
grand nombre de patients affichent aussi des cedémes
papillaires bilatéraux visibles au fond d’ceil.
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Tableau 1: Causes d'une augmentation de la pression
intracranienne secondaire.

Maladies
endocriniennes

Hyperaldostéronisme
Hypoparathyroidie

Insuffisance surrénale

Syndrome des ovaires polykystiques
Maladies thyroidiennes

Amiodarone
Ciclosporine
Cimétidine

Danazol

Indométacine
Interféron-a

Lithium

Acide nalidixique
Nitrofurantoine
Tamoxiféne
Tétracyclines

Dérivés de la vitamine A
Hormone de croissance

Médicaments

Thrombose du sinus
Fistules veineuses durales

Troubles de I’'écoule-
ment veineux

Autres causes Syndrome d’apnée obstructive

du sommeil

Lobjectif du traitement est de faire baisser la pression
du liquide céphalorachidien en administrant des médi-
caments (par exemple des inhibiteurs de 'anhydrase
carbonique ou du topiramate) ou par des ponctions
lombaires a visée thérapeutique et des procédures inter-
ventionnelles. Le pronostic dépend de la maladie de
fond, mais il est bon en cas de traitement approprié.
La persistance des troubles de la vision en raison des
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cedemes papillaires et les récidives sont possibles; non
traitée, une HI peut conduire jusqu’a la cécité.

Le déreglement du systéme rénine-angiotensine-aldos-
térone (SRAA) peut étre aussi bien la cause qu'un phéno-
meéne secondaire de maladies cardiovasculaires. LHAP
est un trouble cliniquement pertinent. Ce terme dé-
signe une maladie des glandes surrénales caractérisée
par une surproduction d’aldostérone. Cela se traduit
sur le plan clinique par une hypertension artérielle sou-
vent difficile a réguler et, chez certains patients, elle est
associée a une hypokaliémie. En cas d’hypertension ar-
térielle réfractaire au traitement, il convient de vérifier
aussil'observance du traitement par les patients [4]. Les
causes les plus fréquentes d’'une sécrétion d’aldosté-
rone autonome sont 'hyperplasie idiopathique, le plus
souvent bilatérale, du cortex surrénal (dans deux tiers
des cas) et 'adénome du cortex surrénal (dans un tiers
des cas) [5]. Un HAP sous-tend 5 a 15% de toutes les hy-
pertensions artérielles et en constitue ainsi la cause
endocrinienne la plus fréquente [2].

En cas de suspicion d'HAP, le diagnostic se fait par
étapes, sur la base de tests de dépistage et de tests de
confirmation ainsi que d’'un diagnostic de localisation
(Fig. 2). Il convient de se rappeler que de nombreux mé-
dicaments antihypertenseurs influent sur le quotient
aldostérone/rénine, et changent les résultats de tests en
faux positifs ou en faux négatifs [1]. Les bétabloquants

— Hypertension de stade 2 ou 3
— Hypertension réfractaire au traitement

— Hypertension + syndrome d'apnée du sommeil

Suspicion d’hyperaldostéronisme primaire (HAP) fondée sur:

— Hypertension contrélée sous quatre antihypertenseurs
— Hypertension + hypokaliémie spontanée ou induite par des diurétiques
— Hypertension + incidentalome des glandes surrénales

— Hypertension + antécédents familiaux d’HAP ou hypertension artérielle survenue a un jeune age

Oui

Test de dépistage
— Quotient rénine/aldostérone (QRA)

QRA élevé

Confirmation du test

— Test de perfusion au NaCl
— Test a la fludrocortisone

Confirmation de la suppression inadéquate d’aldostérone

Non Autre diagnostic plus vraisemblable?
Nota: Interactions médicamenteuses [1]
QRA bas Autre diagnostic plus vraisemblable?

Y

Suppression inadéquate

Diagnostic de localisation
Distinction adénome vs hyperplasie
— Imagerie médicale (CT, IRM)

— Prélevement d’un échantillon des veines surrénales

Figure 2: Hyperaldostéronisme primaire — algorithme diagnostique [1].
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luation [1]. Les inhibiteurs de 'ACE, les diurétiques, les

étre al'origine de résultats faux négatifs. C’est la raison
pour laquelle il convient également de faire une pause
d’'une semaine avant le dépistage et de quatre semaines
pour les antagonistes de 1'aldostérone [1]. En présence
d'un adénome du cortex surrénal produisant de l'al-
dostérone ou d’'une hyperplasie unilatérale, I'adréna-
lectomie unilatérale est le traitement de premier
choix. En cas de surproduction d’aldostérone bilatérale
sans gradient dans les prélevements des veines surré-
nales ainsi qu'en cas de contre-indications a une inter-
vention chirurgicale, le traitement par antagonistes de
I'aldostérone est privilégié.

Les antagonistes de I'aldostérone sont aussi utilisés a
faible dose pour traiter 'hypertension artérielle résis-
tante au traitement (par exemple spironolactone 12,5 a
50 mg/jour). Une hyperkaliémie peut survenir, surtout
en cas de traitement concomitant par inhibiteurs de
I'ECA ou sartans. C’est la raison pour laquelle il convient
de renoncer a utiliser des antagonistes de 'aldostérone
chez les patients présentant une insuffisance rénale
(TFGe <45 ml/min) ou une hyperkaliémie [2].

Dans le cas présent, il y avait une HI oligosymptoma-
tique chez un patient atteint d’' HAP non décelé jusqu’a
ce jour. Sur le plan physiologique, la pression intracra-
nienne (PIC) se situait entre O et 14 cmH,O environ,
autrement dit, le patient présentait une PIC non né-
gligeable. Le tableau clinique caractérisé par peu de
symptomes pendant deux semaines avec une pression
du liquide céphalorachidien de 41 cmH,0 évoque plu-
tot une HI chronique avec phénomene d’adaptation
naissant qu'une élévation aigué de la pression céré-

L'essentiel pour la pratique

e Un grand nombre de maladies de fond et de médicaments peuvent en-
trainer une hypertension intracranienne secondaire.

e L'hyperaldostéronisme primaire (HAP) peut étre une cause rare d'hy-
pertension intracranienne secondaire et constitue le déclencheur endo-
crinien le plus fréquent d"hypertension artérielle.

e Un HAP doit étre envisagé en particulier lorsque la pression artérielle
est trés élevée (stade 2 ou 3) ou difficile a réguler ou lorsque, outre I'hy-
pertension artérielle, une hypokaliémie, un incidentalome des glandes
surrénales, un syndrome d’apnée du sommeil ou des antécédents fami-
liaux d’"HAP sont présents.

e Le test de dépistage initial en cas de suspicion d'HAP est le quotient ré-
nine/aldostérone dans le sang. Si celui-ci est élevé, le diagnostic doit
étre confirmé a I'aide d'un test de perfusion au NaCl ou d’un test a la
fludrocortisone.
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brale dans le cadre d’'une augmentation de la pression
artérielle en période de crise aigué.

La survenue d'une HI chronique dans un contexte
d’HAP est tres rare, et il n'existe que de rares rapports
de cas dans la littérature [6, 7]. Il n’est par conséquent
pas encore possible de décrire un phénotype clinique.
Les données scientifiques actuelles laissent a penser
qu’il existe un lien physiopathologique direct entre la
surproduction d’aldostérone et I'élévation de la pres-
sion intracranienne [8]. La découverte dans le cerveau
de neurones sensibles a I'aldostérone dont I'activation
accrue est due a la carence en sodium offre une ap-
proche possible [8]. On ne sait toutefois pas encore si
c’est bien ce mécanisme qui entraine une augmenta-
tion du volume du liquide céphalorachidien.

Dans la pratique clinique quotidienne, il convient de
penser a un HAP chez les patients ayant une premiere
manifestation d’'HI. Mesurer la pression artérielle peut
déja donner une indication essentielle a cet effet. Chez
les patients ayant déja un diagnostic d'HAP, I'associa-
tion a 'HI doit étre connue et envisagée, car les symp-
tomes de I'HI chronique peuvent étre faiblement mar-
qués et les atteintes consécutives peuvent étre évitées
grace a un traitement donné a temps.
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