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Contexte et objectif

Le présent protocole s’applique aux personnes atteintes de dystrophie musculaire, a savoir la dystrophie musculaire de
Duchenne, la dystrophie musculaire de Becker et la cardiomyopathie liée au chromosome X, de méme qu’aux femmes
porteuses symptomatiques (maladies groupées sous l'acronyme « DMDB ») prenant des glucocorticoides en guise de
traitement. Aux fins du présent document, le terme « glucocorticoide » s’entend d’un corticostéroide qui exerce des
actions physiologiques par I'intermédiaire du récepteur des glucocorticoides. Les glucocorticoides actuellement utilisés
dans le traitement des DMDB sont la prednisone, la prednisolone, le déflazacort et la vamorolone. Les schémas
quotidiens standard de glucocorticoides contre les DMDB provoquent une suppression de I'axe hypothalamo-hypophyso-
surrénalien (HHS), ou suppression surrénalienne chez la plupart des personnes, tandis que les schémas intermittents
pourraient étre moins susceptibles de causer ce genre de probleme. Cependant, comme la suppression surrénalienne
menace le pronostic vital, on part du principe que toutes les personnes atteintes de DMDB prenant des glucocorticoides,
y compris des doses intermittentes, présentent un risque d’insuffisance surrénalienne et doivent faire I'objet d’'une prise
en charge préventive.

La suppression surrénalienne est un trouble iatrogene engageant le pronostic vital, causé par une exposition prolongée a
des doses supraphysiologiques de glucocorticoides, c’est-a-dire des doses supérieures a la production quotidienne de
cortisol endogéne. Lidentification et la prise en charge de la suppression surrénalienne peuvent prévenir a la fois la
morbidité et la mortalité.

Lobjectif du présent document est d’aider les prestataires de soins qui s’'occupent de personnes atteintes de DMDB a
prévenir les complications de la suppression surrénalienne provoquée par les glucocorticoides, notamment l'insuffisance
surrénalienne, la crise aigué d’insuffisance surrénalienne et le sevrage cortisonique. Pour plus d’informations sur les
glucocorticoides et la suppression surrénalienne, veuillez consulter la page consacrée aux corticostéroides du site Web
du Parent Project Muscular Dystrophy, au www.parentprojectmd.org/steroids.

La mise a jour de 2025 propose une approche de prise en charge de la suppression surrénalienne chez les personnes
atteintes de DMDB prenant a la fois des glucocorticoides établis (prednisone, prednisolone, déflazacort) et de nouveaux
glucocorticoides (vamorolone). La vamorolone, approuvée pour la premiére fois en 2023 aux Etats-Unis et dans I'Union
européenne pour le traitement de la dystrophie musculaire de Duchenne, est un nouveau glucocorticoide synthétique
congu pour conserver les bienfaits anti-inflammatoires des glucocorticoides classiques (c’est-a-dire la prednisolone, la
prednisone et le déflazacort) et pour réduire au minimum les effets indésirables en dissociant la transrépression (les
effets anti-inflammatoires) de la transactivation (les effets indésirables liés a la transcription génétique). Il est important
de noter que, tout comme les glucocorticoides classiques, la vamorolone provoque une suppression surrénalienne
centrale par le méme mécanisme que ces derniers. Cependant, contrairement a ces derniers, la vamorolone est
également un antagoniste des récepteurs des minéralocorticoides, propriété unique pouvant avoir des retombées
clinigues importantes.


http://www.parentprojectmd.org/steroids

Le présent document s’appuie sur des recherches fondées sur des données probantes et sur 'avis clinique d’experts du
consortium international Optimizing Endocrine and Bone Health Management in Duchenne Muscular Dystrophy
(« OPTIMIZE DMD »). Il s’articule autour de six concepts essentiels qui guident les meilleures pratiques actuelles dans la
prise en charge de la suppression surrénalienne chez les personnes atteintes de DMDB prenant des glucocorticoides :

o Les personnes prenant quotidiennement des doses supraphysiologiques de glucocorticoides pendant plus de
deux semaines présentent un risque élevé de suppression surrénalienne.

o Souvent, les signes et les symptomes de l'insuffisance surrénalienne n’évoquent pas précisément ce trouble;
de plus, ces derniers peuvent n’apparaitre qu’en cas de stress physiologique accru.

o Les personnes prenant des doses supraphysiologiques de glucocorticoides en continu doivent disposer d’un
plan de traitement par un corticostéroide en cas de stress physiologique modéré et grave (doses de stress).

o Lors de la réduction de la dose ou de I'arrét du traitement glucocorticoide, il convient de diminuer peu a peu la
dose chez les personnes qui ont pris des doses supraphysiologiques pendant plus de deux semaines.

o En cas de stress physiologique accru, les personnes chez qui la dose de glucocorticoide (vamorolone,
déflazacort, prednisone ou prednisolone) est réduite graduellement ou qui prennent des doses physiologiques
(d’entretien) de glucocorticoides doivent continuer a prendre des doses de corticostéroide de stress jusqu’a ce
que le rétablissement de I’axe HHS soit confirmé.

o Lors du passage d’'un schéma glucocorticoide a un autre, il convient de prendre des précautions aux fins de
réduction du risque d’insuffisance surrénalienne ou de sevrage cortisonique.

Des exemples détaillés de prise en charge clinique de la suppression surrénalienne sont également fournis ci-apreés.
Cependant, étant donné la grande variabilité des pratiques cliniques dans le monde, les six concepts essentiels de prise
en charge de la suppression surrénalienne proposés ici sont offerts a titre de base sur laquelle I'on peut s’appuyer. Nous
présentons des exemples de stratégies cliniques pour aider les cliniciens et cliniciennes a mettre en ceuvre ces principes;
veuillez noter qu’elles n‘ont toutefois pas préséance sur les protocoles de soins surrénaliens déja en place dans un
établissement donné. En outre, I'inclusion d’un ou d’'une endocrinologue au sein de I'équipe de soins des DMDB ou dans
le processus d’élaboration des protocoles de soins est fortement recommandée.

Concept essentiel n° 1 : Les personnes prenant quotidiennement des doses
supraphysiologiques de glucocorticoides pendant plus de deux semaines présentent
un risque élevé de suppression surrénalienne.

* Dans des circonstances normales, I'hypothalamus sécréte la corticolibérine, qui stimule I’"hypophyse afin qu’elle
libére la corticotrophine (ACTH). Cette derniére envoie ensuite un signal aux glandes surrénales afin qu’elles
produisent du cortisol (un glucocorticoide endogéne) a raison d’environ 8 a 10 mg/m? de surface corporelle par jour
en équivalents d’hydrocortisone entérale (ce que I'on appelle également une « production d’entretien »).

* En cas de stress physiologique (maladie, traumatisme ou intervention chirurgicale), la sécrétion de cortisol augmente
considérablement (jusqu’au triple de la production d’entretien, voire plus).

* Tous les schémas quotidiens standard de glucocorticoides utilisés dans le traitement des DMDB (tableau 1) peuvent
supprimer l'axe HHS, provoquant ainsi une suppression surrénalienne iatrogene, forme d’insuffisance surrénalienne
qui peut entrainer une morbidité importante, voire la mort, en raison d’'un manque de cortisol en période de stress
physiologique accru.



* En l'absence d’'une dose suffisante de corticostéroide en période de stress physiologique modéré et grave, la
suppression surrénalienne peut entrainer une insuffisance surrénalienne, laquelle peut conduire a une crise aigué
d’insuffisance surrénalienne — vomissements, altération de I'état mental, défaillance cardiovasculaire et/ou
hypoglycémie — menacgant le pronostic vital.

Tableau 1. Doses initiales de glucocorticoides d’emploi courant dans le traitement de la dystrophie
musculaire de Duchenne et d’autres dystrophinopathies (DMDB)

Doses thérapeutiques contre les

Glucocorticoide DMDB

0,75 mg/kg/jour
(dose maximale habituelle : 40 mg)?

0,75 mg/kg/jour
(dose maximale habituelle : 40 mg)!

Prednisolone

Prednisone

0,9 mg/kg/jour

Déflazacort (dose maximale habituelle : 36 mg)!

6 mg/kg/jour?
(dose maximale de 300 mg aux
EtatsUnis et de 240 mg dans
I’'Union européenne)

Vamorolone

1 La dose maximale n’est pas précisée dans les renseignements posologiques et peut varier d’'un cas a lI'autre; décision a la discrétion de la
clinicienne ou du clinicien traitant.

2 La dose recommandée en cas d’insuffisance hépatique modérée est de 2 mg/kg/jour (dose maximale de 100 mg/jour); I'insuffisance hépatique
modérée augmente I'exposition a la vamorolone. On ne dispose pas de données permettant de déterminer la posologie de la vamorolone chez les
personnes présentant une insuffisance hépatique grave.

Concept essentiel n° 2 : Souvent, les signes et les symptomes de l'insuffisance
surrénalienne n’évoquent pas précisément ce trouble; de plus, ces derniers peuvent
n’apparaitre qu’en cas de stress physiologique accru.

* On doit informer chaque personne des signes et des symptdmes de I'insuffisance surrénalienne AVANT le traitement
glucocorticoide ou AU DEBUT de celui-ci (tableau 2), et répéter ces renseignements au moins une fois par an,
pendant toute la durée du traitement.

®* On doit informer les personnes prenant un glucocorticoide de ne jamais cesser ni interrompre leur traitement, car un
arrét complet ou momentané pourrait entrainer des symptomes d’insuffisance surrénalienne et une crise aigué
d’insuffisance surrénalienne. Si une personne oublie de prendre une dose une journée donnée, elle peut la prendre a
tout moment au cours de cette journée.

* Le sevrage cortisonique differe de l'insuffisance surrénalienne. Les symptomes du sevrage cortisonique peuvent
ressembler a ceux de l'insuffisance surrénalienne, sans toutefois mettre la vie en danger. Ils peuvent survenir
pendant la diminution graduelle d’'une dose, méme élevée, de glucocorticoides, ou lors du passage d’un
glucocorticoide ou d’un schéma glucocorticoide a un autre.



Tableau 2. Signes et symptomes de lI'insuffisance surrénalienne provoquée par les glucocorticoides

Symptomes d’insuffisance surrénalienne
provoquée par les glucocorticoides?

Signes d’insuffisance surrénalienne
provoquée par les glucocorticoides?

Anorexie

Hypotension

Nausées/vomissements

Hypoglycémie

Malaise

Tachycardie ou bradycardie

Faiblesse ou fatigue

Fievre2

Céphalées

Douleurs abdominales

Myalgie/arthralgie

Symptomes psychiatriques (confusion, delirium,
désorientation)

Perte de capacités motrices (ne correspondant pas
a I'évolution naturelle)

1 Les symptdmes du sevrage cortisonique peuvent ressembler a ceux de I'insuffisance surrénalienne. Il convient de noter que ces symptdmes et/ou
ces signes ne sont pas toujours tous présents. L'hypotension et I’'hypoglycémie ne surviennent généralement pas en cas de sevrage cortisonique.

2 La fieévre est un signe rare d’insuffisance surrénalienne. Il convient de trouver la source de la fievre et de mettre en place le traitement qui
s’impose.

Concept essentiel n° 3 : Les personnes prenant des doses supraphysiologiques de
glucocorticoides en continu doivent disposer d’un plan de traitement par un
corticostéroide en cas de stress physiologique modéré et grave (doses de stress).

* Les doses supraphysiologiques de glucocorticoides sont des doses supérieures a la production quotidienne de
cortisol endogene (production d’entretien), et seuls les glucocorticoides agonistes des récepteurs des
minéralocorticoides et a longue durée d’action peuvent étre utilisés en cas de stress (tableau 3).

* Une dose plus élevée de glucocorticoide ou un glucocorticoide additionnel (c’est-a-dire des doses de stress) doit étre
administré pendant les périodes de stress physiologique accru, notamment en cas de maladie, d’accident, de
blessure ou d’intervention chirurgicale, aux fins de prévention de conséquences potentiellement mortelles. Vous
trouverez des exemples de stress physiologique modéré et grave dans le tableau 4 et des exemples de schémas de
corticostéroides indiqués en cas de stress dans les tableaux 5 et 6.



Tableau 3. Doses d’entretien et considérations relatives aux doses de stress dans la dystrophie
musculaire de Duchenne et d’autres dystrophinopathies

Utilisé dans Activité relative L. . .
L i Activité relative aux | Convient en
Lo le Dose Demi-vie aux récepteurs , L.
Glucocorticoide . . récepteurs des période de
traitement d’entretient (heure[s])? des L .
L minéralocorticoides stress3?
des DMDB? glucocorticoides
Hydrocortisone NON 8-10 3 Agoniste Agoniste oul
y mg/m2/jour g g
. 2-3 . .
Prednisone Ooul . 6,2 Agoniste Agoniste oul
mg/m2/jour
. 2-3 . .
Prednisolone oul . 6,2 Agoniste Agoniste oul
mg/m2/jour
, 2,6 . . .
Déflazacort Ooul 2 1,1-1,9 Agoniste Agoniste faible INCONNUS>
mg/m?jour4
Vamorolone oul Inconnue 2 Agoniste Antagoniste NON

1 Exprimée en mg/m2 de surface corporelle/jour. Il existe plusieurs équations permettant de calculer la surface corporelle; on recommande d’utiliser
la méthode employée dans le dossier de santé numérique du patient ou dans I'établissement. La surface corporelle peut également étre estimée a
partir du poids seul : (poids [kg] x 4) + 7/(poids [kg] + 90).

2 Cliniquement, on considere qu’un médicament est éliminé de I'organisme aprés 4 ou 5 demi-vies.
3 Voir les tableaux 5 et 6 pour obtenir de plus amples renseignements sur les doses de stress.

4 Estimation basée sur des facteurs de conversion d’emploi courant et constituant une simple indication. Le déflazacort n’est pas recommandé en
remplacement d’un traitement d’entretien.

5 Données insuffisantes pour que l'on puisse déterminer la dose de stress ou la fréquence d’administration; il convient de faire preuve de prudence.

Abréviation : DMDB — dystrophie musculaire de Duchenne et de Becker et autres dystrophinopathies

Tableau 4. Indications et exemples d’administration de doses de corticostéroide en cas de stress
modéré et grave, en complément du traitement glucocorticoide habituel

Recommandations relatives a la dose

de corticostéroide en cas de stress.2 | Durée d’administration des
Voir les tableaux 5 et 6 pour doses de stress

connaitre les doses

Situation

Maladie bénigne

* Exemples: rhume léger/écoulement
nasal sans fievre; la personne se sent .

. . . Aucun changement Sans objet

suffisamment bien pour aller a

I’école, au travail ou pratiquer

d’autres activités




Blessure mineure

* Exemples : fracture du doigt non
ouverte, éraflures, ecchymoses; une
douleur minime ou inexistante est
un bon indicateur de I'inutilité de
doses de stress

Aucun changement

Sans objet

Maladie modérée

* Maladies qui empéchent un enfant
d’aller a I'école ou un adulte d’aller
au travail

* Exemples : fievre, gros rhume
accompagné de fatigue, diarrhée
légere, vomissements légers (sans
rejet des médicaments entéraux)

Hydrocortisone par voie entérale toutes
les 6 a 8 heures
ou
prednisone/prednisolone par voie
entérale toutes les 12 heures

Jusqu’a la guérison + 24 heures

Blessure modérée

* Exemples : fracture du bras ou de la
jambe ou fracture vertébrale
symptomatique aigué non ouverte

Hydrocortisone par voie entérale toutes
les 6 a 8 heures
ou
prednisone/prednisolone par voie
entérale toutes les 12 heures

Jusqu’a ce que la douleur aigué
disparaisse et que la blessure
soit traitée

Maladie grave

®* Vomissements persistants avec rejet
du corticostéroide contre le stress

* Diarrhée grave pouvant nuire a
I'absorption

* Baisse du degré de conscience ou
difficulté a se réveiller

Hydrocortisone par voie intramusculaire
et
consultation aux urgences et/ou appel des
services d’'urgence

Variable, adaptée selon
I’évolution de la maladie

Blessure ou traumatisme graves

* Exemples: accident de la route,
fracture ouverte, toute blessure
entrainant une perte de conscience

Hydrocortisone par voie intramusculaire
et
consultation aux urgences et/ou appel des
services d’urgence

Variable, adaptée selon
I’évolution de la blessure ou du
traumatisme

Intervention chirurgicale mineure

* Exemples : interventions sous
anesthésie locale, ou sédation légére
ou modérée n’entrainant pas de
perte de conscience

Envisager 'administration :
d’hydrocortisone par voie entérale toutes
les 6 a 8 heures
ou
de prednisone/prednisolone par voie
entérale toutes les 12 heures

La décision d’administrer des doses de
stress dépend de la complexité de
I'intervention et des antécédents du
patient.

24 heures post-intervention




1 ’hydrocortisone est administrée en plus de la dose thérapeutique habituelle de déflazacort ou de vamorolone contre les DMDB. Les doses
thérapeutiques de prednisone/prednisolone contre les DMDB sont généralement supérieures aux doses de stress d’un corticostéroide. Dans ce cas,
la dose thérapeutique habituelle de prednisone/prednisolone contre les DMDB peut étre divisée en deux doses égales, administrées a 12 heures
d’intervalle. Les données disponibles sont insuffisantes pour que l'on puisse déterminer la dose et la fréquence optimales de déflazacort en

Intervention chirurgicale majeure
®* Interventions sous anesthésie
générale

Administrer de I’'hydrocortisone par voie
intraveineuse avant I'induction de
I'anesthésie générale
et
fournir le plan de traitement par un
corticostéroide (doses de stress) a I’équipe
d’anesthésie

Si le patient ne peut pas reprendre le
traitement par voie entérale apres
I'intervention, administrer un traitement
glucocorticoide par voie intraveineuse en
continu

Variable, adaptée selon
I’évolution de I'état du patient

Perfusions de bisphosphonates

®* Recommandées en cas de signes/
symptémes de réaction de phase
aigué (fievre, nausées, myalgies,
douleurs osseuses)

®* Une posologie de stress empirique
doit étre envisagée pour les
premiéres perfusions ou le risque de
réaction de phase aigué est le plus
élevé

* Lanécessité d’'une posologie de
stress empirique pour les perfusions
suivantes peut étre déterminée par
la réponse initiale; toujours
administrer en cas d’apparition de
symptémes de réaction de phase
aigué

Hydrocortisone par voie entérale
toutes les 6 a 8 heures
ou
prednisone/prednisolone par voie
entérale toutes les 12 heures

Jusqu’a ce que les signes et

symptomes de la réaction de

phase aigué aient disparu +
24 heures

traitement de stress.

2 | es pratiques propres a |'établissement doivent étre déterminées en collaboration avec un expert (endocrinologue), si I’établissement a accés a un

tel spécialiste.

Chaque personne doit disposer d’'un plan de traitement par un corticostéroide en cas de stress a domicile et a
I’hdpital AVANT la mise en route du traitement glucocorticoide contre les DMDB ou AU DEBUT de celui-ci. Ce plan
doit comprendre un volet pour le stress physiologique modéré (tableau 5) et un volet pour le stress physiologique

grave (tableau 6).

L'hydrocortisone, la prednisone et la prednisolone sont acceptables en guise de traitement de stress, puisque ce sont

des agonistes des récepteurs des glucocorticoides et des minéralocorticoides (tableau 3).

En cas de stress modéré, I’hydrocortisone est administrée toutes les 6 a 8 heures, en plus de la dose thérapeutique

habituelle de glucocorticoide contre les DMDB.




En cas de stress modéré, la prednisone et la prednisolone, glucocorticoides de plus grande puissance et a action plus
longue, sont administrées toutes les 12 heures. Dans la plupart des cas, les doses thérapeutiques de prednisone/
prednisolone contre les DMDB sont supérieures aux doses requises en cas de stress. Dans ce cas, la dose
thérapeutique habituelle de prednisone/prednisolone contre les DMDB peut étre divisée en deux doses égales,
administrées a 12 heures d’intervalle.

On ignore si le déflazacort peut étre utilisé en traitement de stress. Le déflazacort a une demi-vie plus courte que
I’hydrocortisone et la prednisone/prednisolone. La dose et la fréquence optimales du déflazacort en cas de stress ne
sont pas connues.

La vamorolone ne peut pas étre administrée en traitement de stress, car il s’agit d’'un antagoniste des récepteurs
des minéralocorticoides qui pourrait, en théorie, exacerber le risque d’hypotension pendant une crise aigué
d’insuffisance surrénalienne.

Ladministration d’hydrocortisone par voie intramusculaire ou intraveineuse s'impose pour le traitement du stress
physiologique grave et en cas de vomissements persistants ou de diarrhée grave (tableau 6).

Il convient d’encourager les patients a porter un bracelet ou un collier diagnostique indiquant qu’ils sont dépendants
aux corticostéroides. Ils doivent également avoir sur eux une carte physique et/ou électronique décrivant leur plan
de traitement de stress par un corticostéroide.

Linsuffisance surrénalienne doit figurer dans le dossier de santé numérique du patient et le plan de traitement de
stress par un corticostéroide doit étre clairement consigné afin que tout médecin ou toute équipe de soins de santé
en soient informés.

Administration d’un corticostéroide en cas de stress modéré

Il convient d’administrer de I’hydrocortisone ou de la prednisone/prednisolone par voie entérale pendant les
périodes de stress physiologique modéré, comme l'indique le tableau 4.

Les doses entérales d’hydrocortisone ou de prednisone/prednisolone en cas de stress peuvent étre établies en
fonction de la surface corporelle (m2) ou du poids (kg). Il est préférable d’utiliser la surface corporelle, car elle est
plus précise, mais cette méthode n’est pas toujours pratique. Les doses de corticostéroide recommandées en cas de
stress sont indiquées, selon la surface corporelle et le poids, dans le tableau 5.

Si la dose thérapeutique de prednisone/prednisolone contre les DMDB est supérieure a la dose de corticostéroide a
administrer en cas de stress (tableau 5), la dose thérapeutique habituelle de prednisone/prednisolone contre les
DMDB peut étre divisée en deux doses égales, administrées a 12 heures d’intervalle.

Tableau 5. Doses de corticostéroide a administrer en cas de stress modéré, en fonction de la surface

corporelle? ou du poids (voie entérale, voie orale ou sonde gastro-intestinale)!

Posologie en fonction de la surface corporelle

Hydrocortisone Prednisone ou prednisolone?
Dose de 30 a 50 mg/mZjour, divisée, toutes Dose de 8 a 12 mg/m¥jour, divisée,
Tous les les 6 a 8 heures toutes les 12 heures
individus Dose maximale de 15 mg toutes les 6 a Dose maximale de 7,5 mg toutes les
8 heures 12 heures3

Posologie en fonction du poids

Poids corporel Hydrocortisone Prednisone ou prednisolone?

De 10 a 25 kg 5 mg toutes les 6 a 8 heures 2,5 mg toutes les 12 heures




De 26 a 50 kg 10 mg toutes les 6 a 8 heures 5 mg toutes les 12 heures

> 50 kg 15 mg toutes les 6 a 8 heures 7,5 mg toutes les 12 heures

1 Le choix entre I’hydrocortisone, la prednisone et la prednisolone dépend de la préférence du prestataire de soins ainsi que de celle du patient et
de sa famille. Si une préparation liquide est nécessaire, vérifiez sa durée de conservation aupres de la pharmacie et informez le patient/la famille de
la fréquence des renouvellements.

2 Tant que les doses thérapeutiques de prednisone/prednisolone contre les DMDB sont supérieures aux doses de stress du corticostéroide, la dose
thérapeutique habituelle de prednisone/prednisolone contre les DMDB peut simplement étre divisée en deux doses égales, administrées a
12 heures d’intervalle.

3 La dose maximale ne s’applique que lorsqu’elle est administrée en plus de la dose habituelle de corticostéroide contre les DMDB.

Administration d’un corticostéroide en cas de stress grave

Ladministration d’hydrocortisone par voie intramusculaire ou intraveineuse s'impose pendant les périodes de stress
physiologique grave, comme l'indique le tableau 4.

La dose initiale standard en cas de stress grave est de 100 mg/m? de surface corporelle (max. 100 mg) (tableau 6). Si
la surface corporelle est inconnue, on peut établir la posologie en fonction de I'age.

'administration intraveineuse continue d’hydrocortisone a des doses de 50 a 100 mg/m?jour, divisées, toutes les 4 a
6 heures, peut s'imposer en cas de stress physiologique continu ou d’intolérance aux glucocorticoides entéraux.

Des perfusions continues d’hydrocortisone peuvent étre envisagées a la place de bolus intermittents, conformément
a la pratique de I'établissement (tableau 7).

En cas d’état critique, il convient d’évaluer la glycémie et la pression artérielle. Lhypoglycémie et/ou I’hypotension
doivent étre corrigées conformément aux interventions cliniques standard.

Tableau 6. Doses de corticostéroide en cas de stress grave, en fonction de la surface corporelle ou de

I'agel

Posologie en fonction de la surface corporelle

Hydrocortisone par voie IM ou IV

Tous les individus 100 mg/m? (dose maximale de 100 mg)

Posologie en fonction de I'age

Age Hydrocortisone par voie IM ou IV
<lan 25mg
Delab5ans 50 mg
26 ans 100 mg

1 Dose initiale administrée. administration intraveineuse continue d’hydrocortisone a des doses de 50 a 100 mg/mZjour, divisées, toutes les 4 a
6 heures, peut s'imposer en cas de stress physiologique continu ou d’intolérance aux glucocorticoides entéraux.
Abréviations : IM — intramusculaire; IV — intraveineuse



Tableau 7. Débits de perfusion intraveineuse continue d’hydrocortisone établis en fonction du poids

comme solution de rechange aux doses intermittentes en cas de stress grave

Poids Dose totale en 24 heures Débit de per.fusion
d’hydrocortisone?
<10kg 24 mg 1 mL/h
De 10,123 20kg 48 mg 2 mL/h
De 20,123 40kg 96 mg 4 mL/h
De 40,123 70kg 144 mg 6 mL/h
Plus de 70 kg 192 mg 8 mL/h

1 Perfusion d’hydrocortisone pour voie intraveineuse préparée a raison de 50 mg d’hydrocortisone dans 50 mL de chlorure de sodium a 0,9 %
(1 mg/mL).

Concept essentiel n° 4 : Lors de la réduction de la dose ou de I'arrét du traitement
glucocorticoide, il convient de diminuer graduellement la dose chez les personnes qui
ont pris des doses supraphysiologiques pendant plus de deux semaines.

Une réduction rapide ou un arrét soudain du traitement glucocorticoide peut entrainer un sevrage cortisonique, une
insuffisance surrénalienne ou une crise aigué d’insuffisance surrénalienne.

Une diminution graduelle de la dose de glucocorticoide avant l'arrét du traitement peut réduire le risque
d’insuffisance surrénalienne, sans toutefois I'éliminer complétement.

Il convient de rappeler aux patients les signes et les symptomes de l'insuffisance surrénalienne, du sevrage
cortisonique et de la crise aigué d’insuffisance surrénalienne avant de commencer a réduire peu a peu la dose du
glucocorticoide.

Pendant la réduction graduelle de la dose du glucocorticoide, on doit, en période de stress physiologique accru,
administrer quand méme des doses de stress de corticostéroide, jusqu’a ce que la récupération de I'axe HHS ait été
confirmée par le dosage matinal du cortisol ou un test de stimulation a 'ACTH (tableau 8, étape 3).

Méthode de réduction graduelle de la dose de glucocorticoide

Il n’existe pas suffisamment de données pour que I'on puisse recommander une méthode de réduction graduelle de
la dose plutét qu’une autre. Certains établissements ou organismes de réglementation peuvent avoir leurs propres
protocoles, auquel cas il convient de les consulter, s’ils sont disponibles, pour s’aligner sur la réglementation et les
pratiques cliniques en vigueur.

Vous trouverez dans le tableau 8 un exemple de protocole de diminution graduelle de la dose sur lequel vous

pourrez vous aligner en l'absence de lignes directrices.

o Dans cet exemple, les doses de glucocorticoide sont d’abord réduites peu a peu, de la dose thérapeutique vers la
« triple dose d’entretien » (c’est-a-dire trois fois la dose d’entretien), comme I'indiquent les tableaux 8 et 9.

o On doit réduire graduellement les doses de glucocorticoide jusqu’a la triple dose d’entretien afin de
parer au stress en attendant l'intervention d’un endocrinologue en mesure de prendre en charge le
processus de diminution posologique, si un tel médecin est disponible.

o En général, la réduction jusqu’a la « triple dose d’entretien » est prise en charge par le spécialiste
neuromusculaire traitant (avec l'avis d’'un endocrinologue, au besoin) et peut devoir étre individualisée en
fonction du scénario clinique.
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o Chez les personnes présentant des symptomes intolérables de toxicité causés par les glucocorticoides, tels que
des troubles de I'humeur, une augmentation de la pression intraoculaire ou une prise de poids excessive, une
réduction graduelle plus rapide pourrait s'imposer.

o Sila réduction des doses est mal tolérée ou aggrave la faiblesse musculaire ou d’autres symptémes des DMDB,
une diminution plus lente de la dose pourrait s’'imposer.

o Chez les personnes qui se sentent mal pendant la diminution graduelle de la dose de glucocorticoide, il convient
de revenir a la dose et a la fréquence auxquelles elles se sentaient bien, de poursuivre le traitement a cette dose
jusqu’a ce qu’elles se sentent bien de nouveau, puis de reprendre la réduction de la dose a un rythme plus lent.

Une fois la dose de glucocorticoide ramenée a la « triple dose d’entretien », il convient de consulter un

endocrinologue, si un tel spécialiste est disponible, afin qu’il guide la prise en charge ultérieure, y compris la

réduction vers une « dose d’entretien » (tableaux 9 et 10) et I'évaluation du rétablissement de I'axe HHS.

o S'il n’est pas possible de consulter un endocrinologue, vous trouverez a I'étape 2 du tableau 8 une approche
possible pour passer de la « triple dose d’entretien » a la « dose d’entretien ».

Il existe une grande variabilité dans la pratique clinique quant a I'’évaluation de I'axe HHS.

o Les approches acceptables comprennent le dosage matinal du cortisol sanguin OU la réalisation d’un test de
stimulation a I'ACTH apres l'interruption du traitement par tous les glucocorticoides pendant au moins 24 heures
(étape 3 du tableau 8). Les données actuelles ne nous permettent pas de recommander une approche plutot
gu’une autre.

Le plan de traitement de stress par un corticostéroide doit étre poursuivi jusqu’a ce que le rétablissement de I'axe

HHS soit confirmé.
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Tableau 8. Exemple d’approche de diminution graduelle de la dose de glucocorticoide et
d’évaluation du rétablissement de I'laxe HHS*

* Demandez a 'endocrinologue ou a un représentant de votre établissement s’il existe des lignes directrices approuvées par
I’établissement.

Etape 1 : Réduction graduelle de la dose thérapeutique contre les DMDB vers la « triple dose
d’entretien »!

Démarche généralement supervisée par
le prestataire de soins neuromusculaires

potentiellement néfastes d’un arrét
soudain des glucocorticoides sur les
muscles

Eviter les symptomes de sevrage
cortisonique?

Ladministration de doses de
corticostéroide s’impose pendant les
périodes de stress physiologique accrus3.

Considérations supplémentaires :

Approche possible de diminution graduelle de la dose
thérapeutique vers la « triple dose d’entretien »

traitant
o Prednisone/prednisolone
* Objectifs : * Réduire la dose de 2,5 a 5 mg toutes les 1 a 2 semaines
o Eviter les effets rebond jusqu’a la « triple dose d’entretien » (tableau 9).

Déflazacort

* Réduire la dose de 3 a 6 mg toutes les 1 a 2 semaines
jusqu’a la « triple dose d’entretien », établie en fonction
du poids (tableau 9).

Vamorolone

En fonction des préférences du patient/de la personne

aidante et du prestataire de soins de santé :

* Amorcer les doses d’entretien d’hydrocortisone, de
prednisone ou de prednisolone (tableau 10 ou 11) en plus
de la vamorolone. PUIS

* Réduire la dose de vamorolone de 1 mg/kg/jour toutes

o Une dAlmmuj:lon gr'aduelle plus r.aplde les 1 a 2 semaines jusqu’a I'arrét complet du traitement
peut étre nécessaire chez certains par la vamorolone
patients en fonction de la gravité des ou
sTmptomgs !'r(;maux de toxicité des * S’il faut mettre fin au traitement par la vamorolone dés
glucocorticoides. gue possible, passer directement de la vamorolone a un
o Une diminution graduelle plus lente glucocorticoide classique, administré a une triple dose

doit étre envisagée en cas de
symptémes de sevrage cortisonique
ou d’aggravation des symptomes
musculaires.

d’entretien établie en fonction du poids (tableau 9).
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Etape 2 : Diminution graduelle de la « triple dose d’entretien » vers la « dose d’entretien »!

Approche généralement supervisée
par un endocrinologue, si un tel
spécialiste est disponible

Objectifs :

o Eviter les symptémes de sevrage
cortisonique?

o Permettre la reprise de la
production de cortisol endogéne

Un traitement par un corticostéroide
s'impose pendant les périodes de
stress physiologique accrus.

Considérations supplémentaires :

o Une diminution graduelle plus
rapide peut s'imposer chez
certains patients en fonction de
la gravité des symptomes
initiaux de toxicité des
glucocorticoides.

o Unediminution graduelle plus
lente doit étre envisagée en cas
de symptdémes de sevrage
cortisonique ou d’aggravation
des symptomes musculaires.

Approche possible de réduction graduelle de la « triple dose
d’entretien » vers la « dose d’entretien »

Prednisone ou prednisolone

Réduire la dose de prednisone ou de prednisolone de 1 a

5 mg/jour, tous les 4 a 7 jours, jusqu’a la dose d’entretien

(tableau 10 ou 11). La vitesse, 'ampleur et la fréquence

de la diminution de la dose dépendent de la durée de

I'exposition antérieure aux glucocorticoides :

o < 2semaines d'utilisation de glucocorticoides : il n’est
pas nécessaire de réduire la dose graduellement

o de 2 semaines a 3 mois d’utilisation : réduction
graduelle sur 1 a 2 semaines

o de 3 a6 mois d’utilisation : diminution graduelle sur

2 semaines
o > 6 mois d’utilisation : réduction graduelle sur 2 a
4 semaines
Déflazacort

Passer a une « triple dose d’entretien » de prednisone, de
prednisolone ou d’hydrocortisone (tableau 9)
Prednisone/prednisolone : réduire la dose de 1 a 5 mg/
jour, tous les 4 a 7 jours, jusqu’a la dose d’entretien
(tableau 10 ou 11)
Hydrocortisone : diminuer la dose de 2,5 a 5 mg/jour,
tous les 4 a 7 jours, jusqu’a la dose d’entretien (tableau 10
ou11)
La vitesse, 'ampleur et la fréquence de la diminution de la
dose dépendent de la durée de I'exposition antérieure
aux glucocorticoides :
o <2 semaines d’utilisation de glucocorticoides : il n’est
pas nécessaire de réduire la dose graduellement
o de 2 semaines a 3 mois d’utilisation : réduction
graduelle sur 1 a 2 semaines
o de 3 a6 mois d’utilisation : réduction graduelle sur
2 semaines
o > 6 mois d’utilisation : réduction graduelle sur 2 a
4 semaines

Vamorolone

Voir I'étape 1 ci-dessus
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Etape 3 : Evaluation du rétablissement de I’axe HHS

Evaluation généralement supervisée par un
endocrinologue, si un tel spécialiste est
disponible

Lévaluation du rétablissement de I'axe HHS est Interprétation du dosage matinal de cortisol (8 h)é
généralement effectuée de 1 a 3 mois apres le
passage a une dose d’entretien de
glucocorticoides?, soit a I'aide du dosage
matinal du cortisol sanguin, soit a I'aide d’un
test de stimulation a I'ACTH a faible dose ou a
dose standards.

O

Les évaluations doivent étre effectuées au
moins 24 heures apreés |'interruption du
traitement par le glucocorticoide.

On doit recommencer a prendre les doses
d’entretien aprés I'évaluation et poursuivre
ce traitement jusqu’a 'examen et la
transmission des résultats.

Guide d’interprétation du dosage matinal de cortisol
(8 h-9 h) ou du test de stimulation a ’ACTH

< 150 nmol/L (5,0 pg/dL) ou seuil inférieur pour le
dosage local : 'axe HHS est probablement encore
affaibli

o Poursuivre ou envisager de reprendre le
traitement glucocorticoide d’entretien.

o Poursuivre le traitement par un corticostéroide
(doses de stress).

o Refaire le test dans 1 a 6 mois.

Entre 150 nmol/L (5,0 pg/dL) et 300 nmol/L
(10,0 pg/dL) ou seuil supérieur pour le dosage
local : I'axe HHS est probablement partiellement
rétabli

o Poursuivre ou envisager de reprendre le
traitement glucocorticoide d’entretien en cas de
symptémes.

o Poursuivre le traitement par un corticostéroide
(doses de stress).

o Refaire le test dans 1 a 6 mois ou faire un test
de stimulation a 'ACTH.

2300 nmol/L (10 pg/dL) ou seuil supérieur pour le
dosage local : axe HHS probablement rétabli

o Arréter ou ne pas recommencer le traitement
glucocorticoide d’entretien.

o Dans la plupart des cas, I'arrét du traitement
par un corticostéroide (doses de stress) est sans
danger; envisager un test de stimulation a
I'ACTH ou poursuivre le traitement par le
corticostéroide (doses de stress) pendant 6 a
12 mois, en fonction du jugement clinique.

14



Interprétation de la réponse a 30 ou a 60 minutes au
test de stimulation a I’ACTH a faible dose ou a dose
standards

* <400 nmol/L (14,5 pg/dL) ou seuil supérieur pour le
test local : Laxe HHS n’est probablement pas
completement rétabli.

o Poursuivre ou envisager de reprendre le
traitement glucocorticoide d’entretien.

o Poursuivre le traitement par un corticostéroide
(doses de stress).

o Refaire le test dans 1 a 6 mois.

* > 400 nmol/L (14,5 pg/dL) ou seuil de
I’établissement : L'axe HHS est probablement
complétement rétabli.

o Il est possible d’arréter le traitement
glucocorticoide d’entretien en toute sécurité.

o Les corticostéroides (doses de stress) ne sont
plus nécessaires.

1 Les triples doses d’entretien sont indiquées dans le tableau 9, tandis que les doses d’entretien sont indiquées dans les tableaux 10 et 11.
2 Les symptdmes du sevrage cortisonique peuvent comprendre la fatigue, la faiblesse, I'anorexie, les nausées et les céphalées (tableau 2).

3 Les indications des doses de stress figurent au tableau 4. Les doses de stress standard sont de 30 a 50 mg/m?¥jour (stress modéré) et de 100 mg/
m%jour (stress grave) d’équivalents d’hydrocortisone (tableaux 5 et 6).

4 Certains endocrinologues recommanderont de réduire la dose de glucocorticoide en dega de la dose d’entretien avant I'évaluation de I'axe HHS.

5 La discussion sur le choix du test de stimulation a I’ACTH (a dose standard ou a faible dose) dépasse le cadre du présent document. Le choix du test
est fonction des pratiques de I'établissement.

6 Les valeurs exactes du cortisol dépendent du test utilisé; consultez votre endocrinologue ou votre pathologiste.
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Tableau 9. « Triples doses d’entretien » en fonction du poids recommandées lors de la réduction

graduelle de la dose de glucocorticoide

Poids

Prednisone ou
prednisolone!

Déflazacort?

Hydrocortisone?

Vamorolone3

10-25 kg

5 mg par jour, par voie
entérale

6 mg par jour, par
voie entérale

20 mg par jour, par
voie entérale

26-50 kg

10 mg par jour, par voie
entérale

12 mg par jour, par
voie entérale

40 mg par jour, par
voie entérale

51-90 kg

15 mg par jour, par voie
entérale

18 mg par jour, par
voie entérale

60 mg par jour, par
voie entérale

Sans objet

1 Dose totale divisée en 2 doses par jour

2 Dose totale divisée en 3 ou en 4 doses par jour

3 Voir le tableau 8 pour des conseils sur la réduction graduelle de la dose de vamorolone

Tableau 10. Doses de glucocorticoides d’entretien en fonction de la surface corporelle

1 La dose totale d’hydrocortisone est généralement divisée en 3 doses par jour; une division en 2 doses par jour est également acceptable.

Glucocorticoide

Dose physiologique

(d’entretien)

Hydrocortisone!

8-10 mg/m2/jour

Prednisolone2

2-3 mg/m2/jour

Prednisone?

2-3 mg/m¥jour

Déflazacort3

2,6 mg/m?jour

Vamorolone

Inconnue

2 | a dose totale de prednisone/prednisolone est généralement divisée en 2 doses par jour; I'administration en une seule dose quotidienne est

également acceptable.

3 Le déflazacort n‘est généralement pas utilisé uniquement pour le traitement d’entretien. On ignore la fréquence d’administration en traitement

d’entretien.

16



Tableau 11. Doses de glucocorticoides d’entretien en fonction du poids corporel

Poids corporel Hydrocortisonel Prednisone/prednisolone?
Dose totale de 7,5 mg/jour,
18_2519 kg divisée comme suit : Dose tOtaIe de 2 mg/jour, diViSée
. B 2 commesuit: 1 mg-1mg
(surf. corp. : 0,74-0,92 m2) 2,5mg-2,5mg-2,5mg
Dose totale de 10 mg/jour,
26-38,9 kg divisée comme suit : Dose totale de 2 mg/jour, divisée
. . 2 commesuit: 1 mg-1mg
(surf. corp. : 0,95-1,2 m2) 5mg-2,5mg-2,5mg
39-53,9 kg Dose .tc?talle de 12,5 mg/Jour, Dose totale de 3 mg/jour, divisée
divisée comme suit : it:2 1
(SUrf. corp.:1,3-1,5 m2) 5 mg - 5 mg - 2,5 mg comme suit: 2 mg-1mg
54-69,9 kg Dosg t.ot’ale de 15 mg./Jour, Dose totale de 4 mg/jour, divisée
divisée comme suit : .
(surf. corp. : 1,6-1,8 m2) 5mg-5mg-5mg comme suit : 2 mg - 2 mg
‘ Dose totale de 17,5 mg/jour,
>70kg divisée comme suit : Dose totale de 4 mg/jour, divisée
. 2 comme suit:2mg-2mg
(surf. corp. : > 1,9 m2) 7,5mg-5mg-5mg

1 La dose totale d’hydrocortisone est généralement divisée en 3 doses par jour; une division en 2 doses par jour est également acceptable.

2 La dose totale de prednisone/prednisolone est généralement divisée en 2 doses par jour; 'administration en une seule dose quotidienne est

également

acceptable.

Abréviation : surf. corp. : surface corporelle

Concept essentiel n° 5 : En cas de stress physiologique accru, les personnes chez qui
la dose de glucocorticoide (vamorolone, déflazacort, prednisone ou prednisolone)
est réduite graduellement ou qui prennent des doses physiologiques (d’entretien)
de glucocorticoides doivent continuer a prendre des doses de corticostéroide de
stress jusqu’a ce que le rétablissement de I'axe HHS soit confirmé.

Les patients doivent disposer d’un approvisionnement en hydrocortisone, en prednisone ou en
prednisolone par voie entérale et en hydrocortisone par voie intramusculaire, et suivre leurs plans
de traitement par un corticostéroide en cas de stress physiologique modéré et grave jusqu’a ce que
le rétablissement de I'axe HHS soit confirmé.

Le rétablissement de I'axe HHS peut prendre de 6 a 12 mois, voire plus longtemps.
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Concept essentiel n° 6 : Lors du passage d’un schéma glucocorticoide a un autre, il
convient de prendre des précautions aux fins de réduction du risque d’insuffisance
surrénalienne ou de sevrage cortisonique.

* Dans la mesure du possible, lorsqu’un changement de glucocorticoide s'impose, les patients doivent
passer directement a la dose standard recommandée pour le traitement des DMDB (tableau 1).
Cette dose peut ensuite étre réduite peu a peu si I'administration d’'une dose plus faible est
souhaitée.

* Avant de passer d’un traitement glucocorticoide a un autre, on doit rappeler aux personnes atteintes
de DMDB ainsi qu’a leurs personnes aidantes les signes et les symptdmes de linsuffisance
surrénalienne, du sevrage cortisonique et de la crise aigué d’insuffisance surrénalienne.

o Si des signes de sevrage cortisonique ou d’insuffisance surrénalienne apparaissent pendant
la transition, les patients doivent communiquer avec leur médecin traitant afin de discuter
d’une augmentation de la dose de glucocorticoide ou de I'ajout d’un corticostéroide de
stress, selon les indications.

* Le risque de suppression surrénalienne lié aux schémas glucocorticoides intermittents contre les
DMDB (p. ex. « 10 jours de traitement, 10 jours d’arrét » ou « uniquement le week-end ») est
probablement moindre que le risque lié aux schémas glucocorticoides quotidiens. Cela dit, un
certain risque demeure, en particulier lors du passage d’'un schéma quotidien a un schéma
intermittent.

o Sipossible, consultez un endocrinologue (a distance [télémédecine], s’il le faut) pour faciliter
la transition d’un schéma quotidien a un schéma intermittent.

* Lavamorolone ne doit pas étre administrée de fagon intermittente ou le week-end seulement.

* Le tableau 12 présente des exemples de passage d’un traitement glucocorticoide a un autre.

Tableau 12. Exemples de passage d’un glucocorticoide ou d’'un schéma glucocorticoide
a un autre

Consultez le scénario pertinent. La prise en charge proposée offre une méthode pour le passage d’un
glucocorticoide ou d’un schéma glucocorticoide a un autre. Pour le passage d’un schéma a un autre, on
recommande d’amorcer le traitement par le nouveau glucocorticoide a la dose thérapeutique standard
contre les DMDB (comme l'indiquent les renseignements posologiques), puis d’ajuster la dose jusqu’a la
dose souhaitée, au besoin. Pendant la réduction graduelle de la dose de glucocorticoide, si le patient
présente des symptomes d’insuffisance surrénalienne, de sevrage cortisonique ou de faiblesse
musculaire, revenez a la dose a laquelle le patient se sentait bien, continuez le traitement par cette dose
jusqu’a ce qu’il se sente bien de nouveau, puis envisagez une réduction plus lente.

* Dans les cas ou les patients ne peuvent pas passer a la dose compléte recommandée pour le
traitement des DMDB, consultez, si possible, un endocrinologue (a distance [télémédecine] s'il le
faut) pour qu’il vous aide a dresser le plan de transition. Le recours a une dose plus élevée de
glucocorticoide ou a un glucocorticoide additionnel pourrait s'imposer temporairement pendant la
transition.

* Dans tous les cas, veillez a rappeler au patient/a la personne aidante les signes/symptomes de
I'insuffisance surrénalienne et le plan de traitement par un corticostéroide (doses de stress).
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Scénario

Prise en charge proposée

Dose quotidienne de
prednisone, de prednisolone
ou de déflazacort a une dose
de vamorolone de 6 mg/kg/
jour (approche recommandée)

Aucune diminution graduelle nécessaire; passage direct a la
vamorolone a 6 mg/kg/jour

Le début du traitement par la vamorolone doit avoir lieu dés le
lendemain du dernier jour de traitement par la prednisone, la
prednisolone ou le déflazacort afin qu’il n’y ait aucune
interruption dans I'administration des doses.

Dose quotidienne de
prednisone, de prednisolone
ou de déflazacort a une dose
de vamorolone < 6 mg/kg/jour
(ou < dose maximale)

Ajouter a la dose souhaitée de vamorolone une dose d’entretien
d’hydrocortisone, de prednisone ou de prednisolone

(tableau 10 ou 11).

Apreés la transition, suggérer au patient de poursuivre le
traitement pendant 4 semaines afin de faciliter le passage d’un
médicament a I'autre; passé ce délai, cesser le traitement.

Si des symptdmes de sevrage cortisonique apparaissent,
amorcer un traitement indiqué pour un stress modéré

(tableau 5), puis réduire la dose peu a peu jusqu’a la dose

Dose de vamorolone a une
dose de prednisone ou de
prednisolone a 0,75 mg/kg/
jour, ou de déflazacort a

0,9 mg/kg/jour (approche
recommandée)

Aucune diminution graduelle nécessaire; passage direct a la
prednisone ou a la prednisolone a 0,75 mg/kg/jour ou au
déflazacort a 0,9 mg/kg/jour

Le premier jour de traitement par la prednisone, la
prednisolone ou le déflazacort doit suivre immédiatement le
dernier jour de traitement par la vamorolone afin qu’il n'y ait
aucune interruption dans I'administration des doses.

Dose de vamorolone a une
dose de prednisone/
prednisolone < 0,75 mg/kg/
jour ou a une dose de
déflazacort < 0,9 mg/kg/jour

Si la dose thérapeutique souhaitée de prednisone, de
prednisolone ou de déflazacort est supérieure a la triple dose
d’entretien (tableau 9), aucune réduction graduelle n’est
nécessaire. Passer directement a la dose souhaitée.

Si la dose souhaitée de prednisone, de prednisolone ou de
déflazacort est inférieure a la triple dose d’entretien (tableau 9),
passer a la triple dose d’entretien de prednisone, de
prednisolone ou de déflazacort (tableau 9), puis réduire peu a
peu la dose de 2,5 a 5 mg toutes les 2 semaines, jusqu’a la dose
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Dose quotidienne de
prednisone, de prednisolone,
de déflazacort ou de
vamorolone a une dose
intermittente de prednisone,
de prednisolone ou de
déflazacort (y compris le
schéma « 10 jours de
traitement, 10 jours d’arrét »)

Amorcer le traitement d’entretien par la prednisone, la
prednisolone ou I’hydrocortisone (tableaux 10 et 11) les jours
ou le traitement intermittent n’est pas administré. Suggérer au
patient de le poursuivre pendant 4 semaines, puis de le cesser.
Si des symptomes de sevrage cortisonique apparaissent,
reprendre le traitement d’entretien et envisager une durée de
traitement plus longue ou une diminution graduelle de la dose
d’entretien.

Si la dose thérapeutique intermittente de prednisone, de
prednisolone ou de déflazacort est supérieure a la triple dose
d’entretien (tableau 9), aucune réduction graduelle de la dose
n‘est nécessaire. Passer directement a la dose thérapeutique
intermittente souhaitée de prednisone, de prednisolone ou de
déflazacort.

Si la dose thérapeutique intermittente souhaitée de prednisone,
de prednisolone ou de déflazacort est inférieure a la triple dose
d’entretien (tableau 9), passer a la triple dose d’entretien de
prednisone, de prednisolone ou de déflazacort les jours de
traitement (tableau 9), puis réduire peu a peu la dose de 2,5 a
6 mg toutes les 2 semaines, jusqu’a la dose thérapeutique
intermittente souhaitée.

Veiller a ce que le premier jour du traitement par la prednisone,
la prednisolone ou le déflazacort suive directement le dernier
jour du traitement quotidien afin qu’il n’y ait aucune
interruption dans lI'administration des doses.

Informer de nouveau le patient/les personnes aidantes des
signes/symptomes de I'insuffisance surrénalienne et du plan de
traitement de stress par un corticostéroide.

Consulter un endocrinologue, si possible, et envisager
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Dose quotidienne de
prednisone, de prednisolone,
de déflazacort ou de
vamorolone a des doses de
prednisone, de prednisolone
ou de déflazacort administrées
le week-end seulement

Amorcer le traitement d’entretien par la prednisone, la
prednisolone ou I’hydrocortisone (tableaux 10 et 11) les jours
ou le traitement intermittent n’est pas administré. Suggérer au
patient de le poursuivre pendant 4 semaines, puis de le cesser.
Si des symptomes de sevrage cortisonique apparaissent,
reprendre le traitement d’entretien et envisager une durée de
traitement plus longue ou une diminution graduelle de la dose
d’entretien.

Si la dose de prednisone, de prednisolone ou de déflazacort
administrée uniguement le week-end est supérieure a la triple
dose d’entretien (tableau 9), amorcer directement le traitement
par la dose de prednisone, de prednisolone ou de déflazacort
administrée uniquement le week-end.

Si la dose de prednisone, de prednisolone ou de déflazacort
administrée uniqguement le week-end est inférieure a la triple
dose d’entretien (tableau 9), passer a la triple dose d’entretien
de prednisone, de prednisolone ou de déflazacort (tableau 9),
puis réduire la dose peu a peu de 2,5 a 6 mg toutes les

2 semaines, jusqu’a la dose a administrer uniquement le week-
end souhaitée.

Veiller a ce que le premier jour du traitement par la prednisone,
la prednisolone ou le déflazacort administré uniqguement le
weekend suive directement le dernier jour du traitement
quotidien, afin qu’il n’y ait aucune interruption dans
I'administration des doses.

Informer de nouveau le patient/les personnes aidantes sur les
signes/symptomes de l'insuffisance surrénalienne et le plan de
traitement de stress par un corticostéroide.
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