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Introduction :

[ 'insensibilite aux androgénes représente plus de la moitie des étiologies de l’ambigﬁité sexuelle masculine. Elle est a

transmission recessive liee a I’X avec une grande variabilite phénotypique ou la forme incompléte est la plus fréquente.

Observation :
Patiente égée de 16 ans adressee pour retard pubertaire
avec ambigﬁité sexuelle.

Antéecédents familiaux:

I Consanguinité parentale

| Ambigﬁité sexuelle chez une arriere tante

- Deux oncles et une tante paternels décedeés aux bas éges

Antécédents personnels:

[’ainee de la famille

Grossesse monofetale menee a terme avec accouchement
a domicile, examen neonatologique non fait

Scolarisée en 2¢™¢ année secondaire avec un bon
rendement scolaire

L’examen physique:

IMC = 17,9 kg/m?

TA = 13/8 (couche et debout)

Signes de virilisation:

-Golts temporaux, Menton large

-Voix rauque

-Musculature developpee, Bassin etroit
-Pomme d’Adam, Barbe et moustache
-Pilosite axillaire fournie

-Pas de gynecomastie.

Examen des organes genitaux externes (figures let2):

-Pilosite pubienne fournie
_Pénis de 5 cm

-Présence de testicules, en place a gauche et pelvien

mobile a droite
_Presence d’un seul orifice urogénital en hypospadias
périnéal

—> une ambigtité classé 3 selon le score de Quigley

—Ambigﬁité sexuelle chez le deuxieme frere

Explorations:
Echographie pelvienne: des organes génitaux internes

normaux type masculin.

FSH = 6 mUl/ml, LH = 15,9 mUl/ml,

Testosteronemie (T) = 7,2 ng/ml, cestradiol = 95 pg/ml,
Dihydrotestosterone (DHT) = 0,38 ng/ml

RapportT /DHT = 18,9

Le rapport < 20 ecarte le diagnostic de deficit en 50
reductase.

Le diagnostic d’ambigiiite sexuelle par insensibilite
partielle aux androgenes par anomalies des recepteurs aux
androgenes est alors retenu.

[’étude génétique est en cours.

Figures 1 et 2: aspect des organes génitaux externes

Conclusion :

[a particularité de notre cas reside dans le retard diagnostique car l’ambigiiité sexuelle discrete a la naissance a laisse

attribuer un sexe feminin a |’ enfant mais la puberté a fait apparaitre les caracteres sexuels secondaires type masculins

caracterisant 1’insensibilite partielle aux androgénes par anomalies des récepteurs des androgénes.
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