Sémio médicale                                                                                                               28/02/08

Dr 


PUBERTE NORMALE ET PATHOLOGIQUE

PARTIE 1 : PUBERTE NORMALE


I) Apparition des caractères sexuels secondaires


II) Accélération de la vitesse de croissance


III) Maturation osseuse

IV) Les explorations de la puberté 

PARTIE 2 : PUBERTE PATHOLOGIQUE


I) Puberté précoce


1) Chez le garçon



2) Chez la fille

II) Puberté tardive

1) Chez le garçon

2) Chez la fille

PARTIE 3 : HYPOGONADISME
            I) L’examen clinique

1) Examen des organes génitaux externes 

2) Autres caractères sexuels secondaires

3) Autres critères

 II) L’examen biologique

           III) Insuffisance testiculaire : le syndrome de Klinefelter
PARTIE 4 : HYPERANDROGENIE
I) L’examen clinique

II) L’examen biologique

III) Le SOPK (syndrome des ovaires polykystiques)

PARTIE 1 : PUBERTE NORMALE
La puberté est caractérisée par 3 éléments fondamentaux : l’apparition des caractères sexuels secondaires ; l’accélération de la vitesse de croissance ; et la maturation osseuse. Ils permettront à l’enfant d’acquérir une morphologie et un psychisme adulte ainsi que la capacité de reproduction.

Ces modifications s’installent sur à peu près 3 ans ; c’est une réactivation de l’axe gonadotrope qui relie l’hypothalamus, l’hypophyse et la gonade. Il est en sommeil depuis 4-6 mois après naissance jusque la puberté.

Rappel : l’axe gonadotrope relie l’hypothalamus qui sécrète le GnRH (ou LHRH). Cette gonadolibérine stimule l’hypophyse qui, à son tour, va sécréter les gonadotrophines LH et FSH qui agiront sur les gonades : testicule et ovaire. La LH va stimuler les cellules de Leydig du testicule qui sécrèteront la testostérone, et stimule la sécrétion endocrine de l’ovaire : l’œstrogène et la progestérone. La FSH contrôle la fonction exocrine permettant la spermatogenèse et la folliculogenèse.
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I] Apparition des caractères sexuels secondaires

	
	FILLE
	GARCON

	Moyenne d’apparition
	( 10,5 – 11 ans
	( 11,5 ans

	Age normal
	( 8 à 13 ans
	( 9 à 14 ans

	Premier signe
	( Développement des seins
	( Développement des testicules

	Pilosité pubienne
	( 6 mois après en moyenne
	( 6 mois plus tard en moyenne

	Modification des OGE (organes génitaux externes)
	( Le bassin bascule ; la vulve s’horizontalise ; les petites et grandes lèvres se développent, leucorrhées possibles 
	( La verge s’allonge  vers 12,5 ans; striation du scrotum et coloration



	Spécificité


	( Les règles apparaissent environs 2-2,5 ans après le développement mammaire mais les cycles deviennent ovulatoire beaucoup plus tard (en moyenne 1,5-2 ans plus tard).
	( Les Pilosités faciale et corporelle, modifications de la voix sont beaucoup plus tardives. Et un à deux garçons sur 3 peut avoir une gynécomastie physiologique à la puberté qui régressent par la suite (donc assez banal mais à consultation fréquente).


Bien sûr tout cela est variable en fonction des familles notamment parce que c’est variable en fonction de l’ethnie et de l’hérédité.

On remarquera que la puberté des garçons est plus tardive que celle des filles.

NB : les testicules augmentent de volume vers 11,5 ans ; on parle de puberté débutée à partir du moment où leur taille est supérieure à 25 mm.
Ces caractères sexuels secondaires sont classés en intensité par la classification de TANNER. On classe de 1 à 5 en fonction de l’intensité du caractère : 1 étant le caractère infantile c’est-à-dire n’existant pas (prépubère) et 5 étant le caractère adulte. Chaque caractère étant coté par une lettre :

· A = pilosité axillaire A1 à A5

· P = Pilosité pubienne P1 à P5

· G = gonade (donc uniquement chez le petit garçon car pas analysable cliniquement chez la fille) G1 à G5

· S = seins (pour la fille ici) S1 à S5

· R = règle (ici pas de stade mais + ou -)

TANNER pour la pilosité :

P1: absence

P2: quelques poils sur le pubis

P3: pilosité au dessus de la symphyse

P4: pilosité pubienne fournie mais pas encore au stade adulte
P5: s’étend à la racine de la cuisse chez la femme et à l’ombilic chez le garçon
TANNER pour les seins : (surtout pour coter l’évolution de la puberté chez la fille)

S1: absence de développement mammaire

S2: apparition d’un petit bourgeon mammaire avec saillie de l’aréole (vu de profil) avec début       

      de coloration de l’aréole. A partir de 10,5-11 ans.
S3: la glande mammaire dépasse la surface de l’aréole (surtout à la palpation)
S4: apparition du sillon sous-mammaire, le sein prenant du volume fait apparaître un sillon
S5: aspect adulte avec augmentation du volume et surtout disparition de saillie du mamelon. 

      Atteint au-delà de 15 ans.

TANNER pour les gonades : (pour coter l’évolution de la puberté chez le garçon)

G1: infantile. Le seuil (important à savoir pour l’aspect pathologique) est 25 mm
G2: 25-30 mm (ou 4-6 ml)

G3: 30-40 mm (6-12ml) avec croissance de la verge qui peut commencer à G2.
G4: 40-50 mm (12-16ml)

G5: adulte
On peut utiliser l’orchydomètre de PRADER pour estimer rapidement le volume testiculaire.

II] L’accélération de la vitesse de croissance
	
	FILLE
	GARCON

	Début d’accélération
	( dès l’apparition du bourgeon mammaire
	( un an après le début de développement de la gonade

	Vitesse de croissance
	( passe de 5 à 8 cm/an
	( passe de 5 à 10 cm/an

	Gain en 3 ans (durée puberté)
	( environ 23-25 cm
	( en moyenne 25-28 cm 

	Taille moyenne en fin de puberté 
	( 163 cm
	( 175 cm



On représente cela par des courbes de croissance (dans les carnets de santé) avec en ordonnée en haut la taille et en bas le poids, et en abscisse l’âge. La courbe en + 2 DS (déviation standard) représente le 97ème percentile c’est-à-dire que 97% des gens seront en dessous de cette courbe (dans la tranche « moyenne normale ») et 3% des gens normaux sont au dessus. La courbe du milieu est la moyenne (50% en dessous et 50%  au dessus). Et la courbe – 2 DS représente le 3ème percentile donc 3% des enfants normaux sont en dessous. 


Sinon, on peut utiliser la courbe de vitesse de croissance qui est très pratique car elle permet de dépister beaucoup plus tôt une accélération de la vitesse de croissance chez les pubères précoces par exemple.

Note relectrice : si vous n’avez pas encore fait votre stage de pédiatrie, quand vous le ferez, demander à la chef de clinique de vous expliquer comment fonctionne cette courbe. C’est plus simple quand on la trace tout seul et qu’on l’analyse soi même. Sinon nous la reverrons en sémiologie pédiatrie.

III] La maturation osseuse
Cela ne se voit pas à la clinique mais par un examen complémentaire : la radio de l’âge osseux. C’est une radio de la main et du poignet gauche (gauche car on compare à un atlas, en fonction de l’âge et du sexe, où les radios sont faites sur poignet gauche, c’est donc juste plus pratique). 
En résumé

3 éléments fondamentaux:

1. Accélération vitesse de croissance 

2. Maturation osseuse

3. Apparition caractères sexuels secondaires

Que l’on explore par:

1. Courbe de croissance

2. Radio main-poignet gauche (« âge osseux »)

3. Stade de Tanner : examen clinique.

IV] Les explorations de la puberté 
Elles se font par :

· Examen clinique +++

· Biologie:  (   à l’interprétation; début de puberté:

· Test à la GnRH: pic LH > pic FSH +++ (1)

· Dosage testosterone > 0,5 ng/ml ; testo 8h = 2x testo 20h (2)
· Dosage œstradiol > 20 pg/ml (2)
· Imagerie:

· Echographie ( Longueur utérus > 35 mm

                           ( Ovaires > 25 mm

                           ( Apparition de la ligne de vacuité utérine, hyperéchogène (qui signe l’apparition de l’endomètre)

· Radio ( Age osseux: apparition sésamoïde pouce (11 ans F / 13 ans H)

Le principal examen reste la clinique ; et les examens complémentaires, biologie et imagerie, sont à utiliser uniquement si l’on a quelque chose de pathologique à la clinique.

(1) : Ce qui caractérise le début de la puberté, c’est la réapparition de pulses de LH et une réaction à la GnRH. Quand on injecte de la GnRH ou un de ses analogues (ex : synactène) à un enfant, il va, s’il est en puberté, fortement augmenter sa sécrétion en LH surtout et même avant la FSH. 

(2) : Pour la testostérone et l’œstradiol, on peut juste affirmer si la puberté est lancée lorsque le taux de testostérone atteint 0,5 ng/ml et le taux d’oestradiol 20 pg/ml. Un autre bon test est de voir que la testostérone est 2 fois plus importante le matin qu’à 20h à cause justement des pulses de LH.

PARTIE 2 : PUBERTE PATHOLOGIQUE


Schématiquement, il faut savoir que chez le garçon, la puberté est bien verrouillée, c’est-à-dire que l’axe hypothalamo-hypophysaire est bien bloqué. Autrement dit, chez eux les pubertés tardives sont assez fréquentes et souvent banales donc plus souvent bénignes que malignes. Par contre les pubertés précoces sont moins fréquentes et beaucoup plus souvent pathologiques.


Chez la fille, c’est tout à fait le contraire. La puberté est mal verrouillée et elle a tendance à se lancer pour un rien. Donc on aura plus de pubertés précoces qui sont tout à fait bénignes, idiopathiques. Par contre la puberté tardive est moins fréquente et plus souvent pathologique.
I] Puberté précoce (pp)

Elle est précoce si elle débute avant 8 ans chez la fille et avant 9 ans chez le garçon. Elle est souvent assez mal tolérée par les enfants, d’abord parce qu’ils vont se mettre à grandir plus vite que les autres (taille, caractères sexuels secondaires) et être sujets à des moqueries. Mais aussi parce que l’apparition des seins chez la très jeune fille est souvent mal vécue.


Il y aura une avance de l’âge osseux en association avec une accélération de la vitesse de croissance. Le risque va être alors de finir avec une petite taille puisqu’au départ on aura une accélération de croissance ; mais du coup ils vont arrêter leur croissance bien avant les autres et vont finir avec parfois 10 à 20 cm de moins que les autres enfants de leur âge.


Il faut savoir distinguer 2 causes de puberté précoce :

( Puberté précoce vraie : c’est quand l’axe gonadotrope est lancé et que l’hypothalamus et l’hypophyse se mettent à stimuler la gonade. La cause est ici centrale, haute.

( Pseudo puberté précoce : on aura aussi les 3 éléments de la puberté mais ce n’est pas originaire de l’axe gonadotrope. Les hormones sexuelles vont être synthétisées par quelque chose d’autre : soit la surrénale soit la gonade elle-même sans contrôle central.


1) Chez le garçon

Le garçon est amené en consultation par ses parents parce qu’il y a apparition de poils en général au niveau du pubis, ou plus rarement en raison d’augmentation de la taille du testicule (des poils sont plus inquiétants que des gros testicules pour les parents).

Les poils poussent sous l’action de la testostérone qui provient :

( Cause 1 : soit du testicule stimulé par l’hypophyse (PP vraie)


Signes : Testicule a augmenté de taille (> 25 mm)

            
  Pic de LH lors d’un test à la GnRH (donc puberté mise en route)


Etiologies : Idiopathiques (diagnostic d’exclusion)

                  
       Tumeur de l’axe hypothalamo-hypophysaire

( Cause 2 : soit la testostérone vient d’autre part que du testicule, donc des surrénales (Pseudo PP).


Signes : Androgénisation de l’enfant alors que le testicule reste petit (< 25 mm)

            
 Le test à la GnRH est plat puisque ce n’est pas dû à la réactivation de l’axe.


Etiologies : Surrénale: tumeur bénigne ou maligne, bloc enzymatique (enzyme entrant dans la production des hormones stéroïdiennes par la surrénale, cf infra)

                   
       Tumeur à HCG (hormone proche de la LH)

3) Chez la petite fille
Plusieurs termes sémiologiques sont à connaître ici.

· Prémature thélarche: apparition précoce des seins 

· Elle a lieu avant 8 ans. 

· Peut être physiologique entre la naissance et 2 ans mais au-delà c’est pathologique.
· Prémature pubarche: apparition précoce de la pilosité au pubis
· Il faut surtout penser à la tumeur surrénalienne: on aura alors une SDHEA élevée (puisque ses gonades ne fabriquent pas de testostérone)
· bloc enzymatique: 17 OHP élevé (1)

(cf. infra Schéma récapitulatif des hormones).
· Prémature ménarche: apparition précoce des règles


      -    Si isolé et avec une biologie normale =  c’est souvent idiopathique 

· Il faut quand même penser à éliminer une tumeur du col/ vagin.
· Prémature adrénarche : la surrénale « se lâche » et se met à fabriquer des androgènes.   

            _     Vers 6-7 ans 

            _     Ça pourra donner l’apparition de poils à certains moments chez la fillette.

Quand il y a plusieurs caractères prématurés (qui signent une production incontrôlée d’hormones sexuelles), il faut chercher ces causes: 

· PP centrale : tumeur hypothalamique essentiellement
· Tumeur ovarienne, surrénalienne :

· Syndrome de Mac Cune Albright (autonomie de la gonade, mais assez rare)
En revanche quand les caractères sont isolés, ce n’est pas forcément une puberté précoce.

(1) : On aura en fait un déficit en enzyme 21-hydroxylase qui permet à la toute fin de la stéroïdogenèse de transformer la 17OHP en cortisol. Quand cette enzyme disparaît, il y a une élévation en amont du bloc donc augmentation de la 17OHP et une déviation de la stéroïdogenèse vers les androgènes. 

II] Puberté tardive
Elle a lieu après 13 ans chez la fille et après 14 ans chez le garçon.

On distingue ici aussi deux causes : 


( Hypogonadisme hypogonadotrophique = cause haute, centrale


( Hypogonadisme hypergonadotrophique = cause basse = atteinte primitive de la gonade
NB : les gonadotrophines sont LH et FSH. Dans la cause périphérique, l’axe hypothalamo-hypophysaire est stimulé par les androgènes libérés par la gonade primitivement activée. On observe donc une augmentation de la LH et FSH d’où l’hypergonadotrophisme.

2) Chez le garçon
Le signe est que les testicules ne grossissent pas et restent < 25mm. 

C’est franchement pathologique après 16 ans, mais entre 14-16 ans cela peut être du au fait que l’axe gonadotrope soit encore verrouillé.

Les principales causes sont :


( Retard pubertaire simple. Ça reste un diagnostic d’élimination


( Déficit gonadotrope (cause haute)


( Dysfonction testiculaire (Klinefelter++,…) (cause basse)

Repérable par : 


( Test au LHRH : le test sera plat si ça vient d’en haut mais sera plus élevé que la 


                               normale si l’origine est périphérique.


( Dosage FSH, LH
3) Chez la fille
On aura les mêmes causes


( Penser au Turner +++ (cause basse)


( Cause centrale

( Retard pubertaire simple
NB : dans les retards pubertaires importants, il faut toujours penser à une anomalie chromosomique (orienter la famille vers un généticien, pour faire un caryotype…)

PARTIE III :HYPOGONADISME

1) examen clinique
Hypogonadisme : défaut de l'appareil reproducteur résultant en la perte de fonction des gonades. (WIKIPEDIA)

a) Examen des organes génitaux externes :

_LES TESTICULES :- regarder leur taille, s’ils sont supérieurs ou inférieurs à 25 mm.                            

                                      -  regarder si les testicules sont dans les bourses ou s’il y a une cryptorchidie (testicule intra abdominal, sans connaître sa position précise), ou une ectopie (on sait exactement où se trouve le testicule)
                                     - examiner la consistance et la sensibilité du testicule.

                                     - chercher une varicocèle (dilatation veineuse au niveau des bourses.)

_LA VERGE : - dimension
                           - emplacement de l’orifice de l’urètre : chez le fœtus, au départ, l’organe génital externe est identique chez le garçon et la fille. Pour le sexe féminin, l’orifice sera en haut de la vulve, alors que pour le sexe masculin, l’orifice est à l’extrêmité (donc en bas) de la verge. Donc quand il y a un hermaphrodisme, l’enfant n’est ni garçon ni fille à la naissance, car il peut posséder une verge (caractère masculin) et l’orifice urétéral se trouvera à la base ou au milieu de la verge (caractère féminin) au lieu de se trouver au bout.

_LE SCROTUM :-regarder la striation et la pigmentation.

b) Autre caractères sexuelles secondaires

_ DIAMETRE BIACROMIAL (largeur des épaules)

_ RAPPORT SEGMENT SUPERIEUR/INFERIEUR : rechercher une macroskélie (jambes trop longue par rapport au reste du corps)

_ REPARTITION DE LA GRAISSE, qui est différente pour les garçons et les filles.

_ DEVELOPPEMENT DE LA MUSCULATURE : pour l’homme, la musculature se trouve plus au niveau du thorax.

_ PILOSITE : regarder l’abondance et la répartition

_ PEAU, qui est plus épaisse pour le garçon

_ VOIX
c) Autres critères

_ LE NIVEAU INTELLECTUEL (permet parfois de dépister des maladies génétiques)

_ autres anomalies somatiques
                         2) examens biologiques

_ faire les tests au LHRH, FSH, LH
_ faire le caryotype ++
_ faire un spermogramme : on recherche deux choses : - L’OATS (oligo-asthéno-térato-spermie) :
oligo = pas beaucoup 
              
Asthéno = les spermatozoides (spz) ne vont pas vite

              
Terato = spz de formes atypiques

                                                                              - L’azoospermie (pas de spz).

On recherche cela pour voir si l’hypogonadisme est périphérique ou central. Quand on a une insuffisance testiculaire primitive, on parle d’hypogonadisme périphérique. La grande cause de cet hypogonadisme est le syndrome de Klinefelter.

                      3) Insuffisance testiculaire : SYNDROME DE KLINEFELTER++
_ C’est un hypogonadisme périphérique hypergonadotrope : les testicules ne marche plus mais l’hypophyse fonctionne et fabrique LH/FSH. 
_ Le caryotype est souvent 47 XXY mais il y a 10% de mosaïque avec 46XY/47XXY.

_ Ce syndrome est découvert pendant la puberté. On peut observer une gynécomastie (développement des seins) et/ou un retard pubertaire ou absence de puberté.

_ Sinon, une petite puberté s’est mise en place, mais à l’âge adulte, le patient vient en consultation pour infertilité.

EXAMEN CLINIQUE : _ grande taille, supérieure à 175 cm

                                           _ macroskélie
                                           _ aspect eunucoïde (absence d’OGE masculins)

                                           _ petits testicules (moins de 25 mm), fermes, peu ou pas sensibles.

                                           _ verge normale ou petite (car sa croissance n’est pas liée uniquement à la testostérone ; en effet elle dépend beaucoup de l’hormone de croissance.)

                                           _ dépilation incomplète (pilosité peu abondante pour un homme)

                                           _ cheveu féminin, muscles peu développés




        _ graisse de type gynoïde (au niveau des hanches, fesses, cuisses.)

                                           _ hypertélorisme : écart entre les deux yeux important.

                                           _ niveau intellectuel souvent bas.
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EXAMENS BIOLOGIQUES : _ testostérone est basse pour l’âge (test pas très fiable)

                                                     _ gonadotrophines très élevées pour l’âge : en effet LH/FSH plafonnent : comme la testostérone est basse,la LH est stimulée de plus en plus. Et la FSH est stimulée aussi car le testicule ne fabrique pas de spz.

                                                     _ spermogramme :   - OATS profonde

                                                                     

   - azoospermie

4) Hypogonadismes hypogonadotropes

Les hypogonadismes hypogonadotropes sont plus rares. Mais il faut connaître le syndrome de KALLMAN : chez l’embryon, il y a un défaut de migration des neurones à GNRH et une agénésie des placodes olfactives (ce qui donne un hypogonadisme et une anosmie = perte de l’odorat).

PARTIE IV : HYPERANDROGENIES
Rappel : il y a trois types d’hormones qui sont sécrétées par la surrénale:
_ les minéralocorticoïdes = aldostérone

_ les glucocorticoïdes = cortisol

_ les androgènes = testostérone
Schéma de la stéroïdogenése : important !
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Les hormones stéroïdes sont toutes dérivées d’une hormone commune, le cholestérol. Le cholestérol va être transformé en progestérone. Cette dernière va subir une hydroxylation et devenir la 17 OH-progestérone. En parallèle, le cholestérol est transformé en prégnénolone, qui est hydroxylée en 17-OH-Prégnénolone, qui donnera la DHEA. Tout ceci se passe dans la surrénale.

Dans l’ovaire : il y a une transformation des androgènes en oestrogènes (oestradiol, estrone) : c’est ce que l’on appelle l’aromatisation.

A la puberté, parfois, quand il y a une surcharge en testostérone, une partie se transforme en hormones féminines. C’est la raison pour laquelle, chez des petits garçons, on peut avoir une gynécomastie (poussée mammaire) car la glande mammaire est, à la puberté, plus sensible à l’oestradiol qu’à la testostérone. (En effet elle pousse sous l’influence des oestrogènes (oestradiol) et involue sous l’influence de la testostérone).

Mais, à la fin de la puberté, quand il y a assez de testostérone, on a une involution de la glande mammaire.
                 1) L’examen clinique                        

_ l’hyperandrogénie peut donner un hirsutisme (développement de poils dans des zones anormales pour la femme). On cote l’importance de l’hirsutisme par le score de FERRIMAN et GALLEWAY : quand le score est supérieur à 6, c’est pathologique.
Attention, ne pas confondre l’hirsutisme avec l’hypertrichose qui est le développement pileux dans des zones normales (sur les bras…). C’est physiologique.


[image: image5]
Le Score de FERRIMAN cote de 1 à 4 toutes les localisations pileuses anormales: cuisses, dos, zones lombaires, entre les seins, moustache, barbe…

_ L’acné (s’il est diffus, pustulaire), l’hyperséborrhée (peau grasse et cheveux gras)

_ L’alopécie = perte des cheveux au niveau des golfes temporaux (si ce caractère est isolé, il ne signe pas une hyperandrogénie)

_ Troubles des règles :- spanioménorrhée (allongement des cycles : plus de 45 jours)

                                      - aménorrhée (plus de règles)

_ Signes de virilisation : - hypertrophie clitoridienne et musculaire

                                         - voix rauque

A l’interrogatoire, il faut : _ demander les ATCD familiaux ;

                                           _ si elle a fait une épilation laser avant de venir consulter 

                                           _ l’ancienneté des symptômes et la rapidité d’évolution

                                           _ le traitement en cours (testostérone, prise par les sportifs de haut niveau, ou corticoïdes, pilule).

Les causes :

· Tumeur surrénale ( hypercorticisme

· Bloc enzymatique incomplet : déficit en 21 hydroxylase. Au lieu de synthétiser des glucocorticoïdes comme le cortisol, il y a une synthèse d’androsténedione qui sera transformée en testostérone. De ce fait, il y a une surcharge en testostérone, suffisante pour provoquer un hirsutisme.

· Ovaires : synthèse trop importante d’androgènes (SOPK, cf infra)

_ Si l'évolution est rapide, récente, c'est une cause TUMORALE.
_ Si l'évolution est modérée avec un hirsutisme qui est apparu depuis la puberté, c'est une cause BENIGNE d’origine surrénalienne (bloc enzymatique…)

                         2) L'examen biologique    

_doser la 17-OH-progestérone
_doser la SDHEA (sulfate DHEA) : si elle augmente, cela évoque une cause surrénalienne  

_doser la testostérone: - entre 0.5 et 1.5 ng/ml: la cause est souvent bénigne; ça peut être un syndrome des ovaires polykystiques (sopk) ou encore un bloc surrénalien.

    - Si supérieur à 1.5ng/ml : Il faut chercher une tumeur 

NB : une femme normale a un taux de testostérone en 0,2 et 0,5 ng/ml.
_ doser le cortisol, le matin (8h) et le soir (16h) car normalement il suit un cycle nycthéméral. On peut doser le cortisol dans le sang et les urines. Quand on a un syndrome de Cushing (hypercorticisme), ce cycle tend à disparaître (égalité des taux de cortisol dans la journée).

Attention, bien distinguer une cause maligne d'une cause bénigne:

_ Cause maligne: - testostérone très élevée
                         - signes de virilisation +++

                             - apparition rapide, récente

_ Cause bénigne: - testostérone élevée mais pas autant que pour une cause maligne

                            - PAS de signe de virilisation

                            - évolution modérée

                        3) SOPK (syndrome des ovaires polykystiques)


. l'hyperandrogénie :

                   _  syndrome modéré, progressif,

                   _ sans signe de virilisation;

                   _ avec un trouble des règles (spanioménorrhée).

.L’hirsutisme apparaît au moment de la puberté.

.50% des femmes atteintes ont une surcharge pondérale.

.Il y a la présence d’acanthosis nigricans (= coloration noir /gris au niveau de la peau, des aisselles et du cou), qui signe une insulinorésistance.

.BIOLOGIE :_ élévation modérée de la testostérone

                       _ androgènes surrénaux (dont SDHEA) normaux

      _ augmentation des triglycérides et diminution des HDL (pas obligatoire)

.On doit faire une échographie ovarienne :


[image: image6]
Nous pouvons voir un gros ovaire (volume supérieur à 10 cm3) micropolykystique, bourré de follicules (plus de 10 follicules de 2 à 9 mm de diamètre) qui n’arrivent pas à mâturation. Ils ont un aspect en collier de perles noires (structure hypoéchogène) dans un stroma qui est hyperéchogène.

Le meilleur examen est l’échographie endovaginale (mieux que l’échographie sus pubienne car dans un cas sur deux, les femmes sont en surcharge pondérale).

Souvent, ces femmes n’arrivent pas à avoir d’enfants : elles sont infertiles.
Note relectrice : 

Stérilité : il a été prouvé que le patient n’aura jamais d’enfants
Infertilité : le patient pense  qu’il ne peut pas avoir d’enfants (plusieurs échecs) mais rien n’a été prouvé.

LES TROIS CRITERES DE ROTTERDAM  (critères diagnostics du SOPK) 

Il faut que la patiente présente au moins 2 sur 3 pour affirmer le diagnostic de SOPK.

1) oligo ou anovulation, ce qui entraine une spanioménorrhée (car il y a eu une accumulation de follicules dans l’ovaire). Rappel : quand la femme ovule, la température augmente de 0.5° (surveillance des températures chaque matin : méthode fiable)

2) hyperandrogénie clinique (acné, etc…) et/ou biologique (augmentation de la testostérone…)

3) aspect échographique compatible (plus de 10 follicules de moins de 10mm).
FIN DU COURS…PLACE AUX CAS CLINQUES….

Cas clinique n°1 :
Une petite fille de 5 ans vient parce que depuis 3 mois sa maman a constaté que ses seins ont poussé : bourgeons mammaires des deux cotés, symétriques et une aréole un peu pigmentée.


Que cherche-t-on à l’interrogatoire et à l’examen clinique ?
On veut savoir si elle a une puberté précoce donc on cherche d’autres caractères sexuels secondaires : 

( On commence toujours par la clinique : Pilosité et Saignement vaginal. 

( Sur le carnet de santé : on regarde la croissance (sur la courbe) ; et là on remarque qu’elle a grandi trop vite, changeant de « couloir » de croissance et dépassant carrément les + 2DS.  Ici c’est pathologique car, en temps normal, on ne change pas de couloir.

Note relectrice : sur une courbe de croissance, ce qui est pathologique ce n’est pas le fait d’avoir une courbe de croissance toujours dans un couloir +/- anormale. Le signe le plus pathologique c’est que la courbe traverse plusieurs couloirs au fil du temps : cela signe une croissance désordonnée.

( On examine ensuite l’âge osseux (radio poignet gauche) ; elle est en avance.

(( On peut demander s’il y a un écoulement mammaire (galactorrhée)).

( Le diagnostic posé est alors celui de la puberté précoce. On ne pourra pas en dire plus (notamment sur la cause) avec ces seuls examens. On peut néanmoins penser à deux grands cadres étiologiques : central ou périphérique, qu’on pourra différencier par un test à la GnRH.

Si la cause est centrale, il faudra chercher une tumeur, avec des ATCD de radiothérapie. Et on réalisera alors une IRM qui est meilleur examen que le scanner pour observer la région hypophysaire et d’autant plus qu’il n’irradie pas.
Cas clinique n°2 :

   Jeune fille de 25 ans, d’origine portugaise qui mesure 1m50 pour 45kg.

Elle présente un hirsutisme ancien et dans sa famille il n’y a pas d’hirsutisme.

L’hirsutisme de la fille est coté à 8 dans le score de Ferriman.

Elle n’a pas d’acné, pas d’hyperséborrhée.

Un interne examine ses organes génitaux et remarque une discrète hypertrophie clitoridienne.

Sa mère mesure 1m60 et son père 1m80.

Ses règles sont normales.

Elle prend la pilule.

Biologie : _ testostérone à 0.7 ng/ml

                 _ SDHEA normale 

                 _ 17-OH-progestérone élevée ++

 QUELS SONT VOS HYPOTHESES ?

Elle est petite et a un hirsutisme isolé. Ce n’est pas grave car c’est un hirsutisme ancien, qui n’évolue pas trop et elle n’a pas de signe de virilisation sauf l’hypertrophie clitoridienne qui est due à la discrète augmentation de testostérone.

Diagnostic :

La 17-OH-progestérone est élevée ; il y a donc un bloc enzymatique.

Dans les blocs enzymatiques, il y a très souvent une puberté précoce. (La jeune fille était  trop grande quand elle était petite puis il y a une soudure trop précoce des cartilages osseux. De ce fait, ce sont des filles qui sont souvent petites et trapues.)

Traitement:

Dans les blocs enzymatiques, on donne l’hormone bloqué : l’hydrocortisol, pour ensuite entraîner un rétrocontrôle négatif en amont du bloc.

On peut donner aussi des anti-androgènes.

Le traitement physique est l’épilation laser par exemple.
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