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l- li' iTHO DUCTIO:'\; 

Le syndrome de Turner est une entité liée ù une aber
ra lion chromosomique qui associe un ret a rd stn tu rul 
avec syndrome polymn lformatif ct une dysgénésic gona
dique bilatérale avec phén otype féminin. Les diffi cul tés 
psyc hologiques liées à la petite taille et à l'hypogonadis
me prima ire constituent les motifs de consulta tion les · 

. r,Ju~Jréquents pendant l'adolescence . 
Nous en rapportons deux observations recueillies 

d ans le Servi ce de Péd iatrie du CHU de DAKAT\ (Prof. M. 
r:ALL). 

Il - OBSERVATIO 'S 

l ")- Obscrvnti on n" 1 : 1\.C., âgée de 20 uns est hospita
lisée pour retard statura l et pubertaire. C'est le 3ème 
enfant d'une fratrie de 10 avec parents de taille normale . 
L'étude cie l'arbre génénlogique ne révèle pns d'nuire cas 

de retard . 

' (Trn vnil du S~rvice dt P~dinlrie du CII U tle llukor tl'rofcss~ur M. 
FA LI.) 

A J'examen on note une ta ille à l,39m ( -3,5 OS./ùg.e). 
Le po ids à 47 kg (soit+ 3 DS/ ta ille), envergu re: 138 cm. 
Elle présente un aspect général trapu avec discrète obé
si\.é n prédominance troncu la ire sans vergétur e. Il y a 
une hypopla sic de la glande mamma ire avec ad ipo mn s· 
tie ct un excès d'éca rtement mam elonaire. Par ailleurs, 
le cou est court ct on note un e brachydactylie avec as pect 
un peu boudiné; au niveau des p ieds, il y a un chevau
chement des 2e et 4e orte ils. Les organes géni ta ux exter
nes sont de type fé minin impub~re. Le reste de l'examen 
soma tiqu e est normal. Le sta de pubertaire est A2 Pl St. 

-La radiographie du squcleUe com p le t ne rév~le aucu
ne anornnlic en dehors de l'âge osseux qui es t un peu re
t;lrdc <'1 17 ans, e t de la brac hymétacarpie; 

- L'UJV révèle une bifïuité pyéliquc droite : 
- Le bilan biologique standard est norm al ; 
-S ur le plan endocrinien FS!-! - 32 rn UT / ml, LI! 

1 Orn Cl/ml, Es tradiot - 20 pg 1 ml. 

- Le caryotype est 45, XO (Dr S. G!Ll.ENKP.ANTZ -
Nt\NCY) : . 

- L'échogrnphic abdominn le ne montre pas d'anoma
lies réna les. 
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2") -Ob5crvntion n"'l: D.S.ügéc de 18 an.~ vient consulter 
pour retard staturnl avec hypogonndismc. Cndcttc d'un c 
fra tric de 6 enfants avec notion de gr a nclc tai Ile fa mi 1 ia 1 c. 

1\ l'cxnmcn, ln !nille es t de l,42m ( -3 DS/ àgc) ct le 
poids - 29 kg (soit 1,2 D lai lle) . L'envergure - Jill cm. 
On nole une petite !nille avec hypotrophie pondérale, 
une cyphoscoliose avec élargissement tlutrinnglc thora 
cohrachinl ft cl roi tc, un plcrigiurn coll i avre implantation 
b:tS$C des cheveux. Il existe de nombreuses t;khes pig· 
ment aires a11 nive :tu de l'abdomen nvec aspect tigré. Par 
ailleurs on nole une nrnputnlion disl;tlc des lie, Ill e t JV,• 
doigts de la main gauche secontlai rc ô une maladie am
niotique. Le hus.~in est rétréci nvec 1111 diarnètrc bicrète 
de 20 cm olors que le tlinmètrc bincromial est de 2!J cm. 
Les organes génitnux externes sont féminin s impubères . 
I.e~ stade pubcrtni re est !12 P2- SI. Le resle de l'examrn 
somatique est norrnnl. 

Lr.~ examens radiographiques révèlen t une brnchymé 
tacnrpic des ~le ct Sc doigts avec mnlndic nmniotique,l';î
gc osSClLX est de 13 nns ct ln selle turcique est légèrement 
augmentée de volu mc. 

L't':chogrn phic pelvienne ne montre pa .~ rl'anomalie 
rénn lc. Le bilun biologique stnnclard t'~t no rrnal alors 
que le bilnn endocrinien montre: FSII - :!7,0 m ljl / rnl 
Estrndiol<l 0 pg/ ml. 
Le caryotype es t de !yiJe 15,XO. 

Ill - COI\1MF.NTAIHES 

Suspcc:tées devant ln très petite taille (· J ft -3,5 OS) as
soci(:r:s ;) quelfJues nnomnlies morphologiques (p tcri · 
gium Colli, C ubitus valgus, brnchyrnetacarpie), cl l'éta t 
endocrinien (hypgonndisme hypergonadotrophiquc) c t 
confirmées pl.lr le cnryotypc (15,XO) nos deux observa 
tions rentre nt bien dans le endre du Syndrome de Turner. 
Cette nffcction décrite en 1938 par l'nuteur qui lui n 
donné son nom ( 1 O) et précisée par Fo rd en 1959 ( 1) n une 
fréquence estimée à 1/700 naissances de filles. Dans 2/3 
des ens elle est découverte ;\ ln nnissancc devant un 
lymphoedeme congénitnl avec petit e taille (syndrome de 
Bonncvic Ultrich). 

-Sur le pin n généti(jue ( 1 1 ),le ca ryotypc est de type 15, 
XO. dans plus de la moitié des cas de Syndro me turne
rien, ct le tableau est volontie rs complet. Les nutres for
mes cytogénétiques recouvrent environ 150/o des cas .se 
présentant volontiers avec un tableau plus <Hl moins 
complet. Ce sont (2) les mosaïques, les nnomnlies de l'X 
pnr déletion, par isochromosome, ou pnr X en nnncau. 

Dans nos pnys,le caryotype n'é tant pns toujours facile 
à faire, l'accent doit être mis sur l'importance des signes 
cliniques dans le diagnostic précoce d e cette a ffec tio n . 

· Si la 1ère ct ln 2e enfan ce sont générnlcment bien 
supportée s en l'absence d'une malformation visc;c'·ralc 

majeure (cardiaque ou rénale), l'adolescence quant à 
elle voit s'installer avec acuité de nombreux problèmes 
rendant difficile l'intégration sociale de l'enfant. Ce 
~ont : 

n)- Le re tard staturnl: la petite taille qui est un élé
ment constant de cc syndrome malformatif est souvent 
mnl supportée. Il en découle un rete ntissement psycho
logique important entrainant parfois à l'adolescence 
des réactions névrotiques ou regressives. C'est ce que 
nous avons observé chez nos deux malades. Ce retard 
staturnl nppnraissnnt tou jours au premier plan dnns ln 
demande médical e . plusieurs essa is thérapeutiques on t 
été proposés dans le but d'nméliorer le pronostic statural 
de cette nffection (8). Récemment, certains auteurs (9) 
on t préconisé un tra itement oestrogénique à faible dose 
(Ethinyl oestradiol : 100 mcg/kg), qui en nugmcntnnt 
significnt ivc mcnt ln sornntomcdin c C, semble nffirrncr 
sa supériorité sur l'associ<ttion Jlo rm onc de croissnncc 
+ annbolisant. 

b)- L'hypogonncfismc: L'impubérismedemeureaprès 
le retard s tnturnl, le deuxième motif de consultation du 
fnit de l'nbscnce ou du mauvais fonctionnement des 
ovaires ft l'adolescence. L'absence de différer.ciation ~e· 
xu c llc secondaire pose des problèmes aigus d'identifie<~ · 
lion qui viennent s'a jouter aux répercussions psycholo· 
gi gues de la petite taille, ct rend l'adolescence difficile 
voire insupportable pour ces enfants. C'est encore le cas 
de nos deux malndes. Dès lors la nécessité d'un traite· 
ment subs titutif s'impose lorsque l'age osseux dépasse 
1 1 ans (6). 

Il consiste d'abord en une imprégnntion oestrogéni· 
que pendnn t six mois, s uivi d'un trnitement séquent iel 
oestroprogcs t:~tif. Quant ilia stérilité. elle est définitive. 

c)- Aspects sociuux ct psychiot rigucs: 
Contrai rement à ce qui a été e n général avancé, la de

bilité men ta le est rare: seuls dans 15% des cas, on obser
ve une légère débilité avec un quotient intellectuel com
pris entre 50 et 70 (7). En effet, le plus souvent le reta rd de 
l'intellect est un retard acquis à cause du rejet de ces 
en fants : il faut donc les stimulercommeles enfants nor
rnnux. Cependant dnns nos pays, du fnit des réactions ne· 
vrotiques fréquentes ( 1) liées à ln petite tai Ile et à l'im · 
pubérismc. un soutien psychologigue continu est nêccs· 
saire (5). 

d ) · Les cornpliealions évoluti ves: Elles sont liées aux 
malformations congénitales associées: sténose aortique 
évolutive, anomalies rénnles, os téoporose par défaut 
d'oestrogène, endocrinopathies autoimmunes telles 
l'hypothyroïdie. 

Dans nos deux ens seule l'ostéoporose a clé rnise en 
évidence. 

IV - CONCLUSION: 

Su~IHTI<' rkv;tnt I';,~~Ot:lation re tard stat111:tl cl mor· 
pho1y1w p;trltr:ulll:r.l<: .~yndrome dl' Turnc:r doit être: dia-

.t 
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gnostiqué précocément afin de déterminer et traiter les 
éventuelles malformations viscéraks as~ociécs. D:-tns 
un deuxième temps. il s'agira s uccessivement : 

. d'améliorer le pronostic statural 

. d'<Jssurcr à l'adoleseenr:c un traitement <Jdéqua t de 

l'hypogonadisme ct une bonne prise en charge psycholo
gique. 

Un problème resle entier: c\~st celui de la stéril ité dé
finitive qu i constitue un gros handicap social mal sup
portée d<t ns nos sociétés africa ines . 

ltESU:\1E 

t\ propos de dc11x observa tio'hs d'adolescentes recueil
lies dao.~ le Sl'rvict.: de P1:diatrie du Cll U de DAKAR. les 
auteurs mettent l'accent sur bt nécess ité : 

. de faire le diagnostic précoce de celle affection ; 

. d'améliorer le p ronostic stntural ; 

.er d'assu rer ù l'adol escente un traitement adéqunt de 
l'hypogorwdismc et une prise en charge psychologi
que. 
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