Puberté Précoce centrale au cours des hyperplasies congénitales des surrénales : quel
mécanisme ?
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Introduction :
La puberté précoce peut avoir plusieurs origines : « centrale » quand elle est due a une activation

précoce de I'’hypothalamus, et « périphérique » quand elle est indépendante des gonadotrophines.

Observations :

Observation1:

MB agé de 7ans, antécédent de déficit en 21hydroxylase dans la fratrie, présente une puberté précoce
avec une avance staturopondérale a + 2DS avec un poids a 37 Kg et une taille a 147cm, un stade Ill de
Tanner et un age osseux a 10 ans. Le test de LHRH montre une réponse franchement positive avec un
pic LH a 28,14 mUIl/ml et un pic FSH a 8,5 ng/ml. La 170H progestérone de base est trés élevée >
24,7ng/ml. L'IRM hypophysaire est normale.

Observation 2 :

BA agée de 6 ans consulte pour puberté précoce avec a I'examen clinique: un stade Il de Tanner ,
quelques signes d’hyperandrogenie , une avance staturopondérale de +2DS, un stade Il de Tanner .
L’age osseux est de 9 ans. Le test LH-RH montre une réponse positive avec un pic a 39muUl/ml. L'IRM
hypophysaire est normale. Le test au synacthéne a montré un pic de 170H progestérone> 100 ng/ml
.On a conclu donc a une hyperplasie congénitale des surrénales .

Les deux patients ont été mises sous Hydrocortisone , on a associé les analogues de la gonadoréline ( le

decapeptyl ) vu I’ évolutivité de la puberté avec une bonne réponse clinique .

Résultats du Test LHRH chez les deux patients
= = = =]

Patientl

FSH (Mui/ml) 35 7,2 85 86 78

LH (mUl/mi) 21 28,14 24,6 19,11 15,2

Patient 2

FSH (mui/mi) 19 15 20 2 20
0,2 3,7 39 31 27

LH (muy/mn

Commentaires / conclusion :

La puberté précoce est une maladie rare avec une incidence comprise entre 1/5000 et 1/10000 cas . Les
pubertés précoces centrales sont dues a une activation précoce de I'axe hypothalamohypophyso-
gonadique.

Chez la fille, la PPC est idiopathique dans 80 % des cas et organique dans 20 % des cas. Chez le gargon,
la PPC est organique dans 65 % des cas et idiopathique dans 35 % des cas .

Classiquement, dans I'hyperplasie congénitales des surrénales la puberté précoce est périphérique.
Chez les deux patients ; on a observé plutdt une puberté précoce centrale. L'exposition précoce a des
stéroides sexuels peut entrainer une puberté précoce centrale. En fait c’est I’hyperandrogénie qui

pourrait induire une puberté précoce vraie par « entrainement » de I'axe hypothalamo hypophysaire.
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