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UNE NEPHROPATHIE LUPIQUE ET UN SYNDROME DE KLINEFELTER
CHEZ UN HOMME DE 25 ANS

F.BOUBAKER?, M.JGUIRIM®, A.JEBALI2, G.GHARSALLAH?, R.BOUZGARROU?, S.HAMMAMI2, N.BERGAOUIP

a Service de Médecine Interne et d’Endocrinologie

b Service de Rhumatologie

CHU Fattouma Bourguiba, Monastir, Tunisie

< Introduction:

Le lupus érythemateux systemique (LES) est une maladie auto-immune a predilection féminine.
L'association Klinefelter et LES reste alors tres rare.

< Observation: \

Il s’agit d'un malade de 25 ans dont le diagnhostic de LES était retenu a I'age de 22 ans devant :
une photosensibilité, des polyarthrites, une leucopénie, des anticorps antinucléaires positifs de
type mouchetée et des anti- Sm positifs. Il se plaignait d’'une chute excessive de cheveux et il a
rapporté des "troubles anciens de I'érection ".

A l'examen, il avait une taille de 178 cm, un poids a 69 kg. Les testicules etaient dans les
bourses, d'échostructure normale, ils étaient petits faisant 7x7x20 mm pour le droit et 7x7x17
mm pour le gauche. |l y avait une raideur articulaire en flexion de l'interphalangienne du pouce
droit avec un epaississement en regard tres évocateur d’'une ténosynovite du flechisseur du
pouce. Aux explorations radiologiques :une deuxieme phalange courte et des cartilages de
conjugaison non encore soudeés.

Sa FSH était élevée a 31, 32 ui/L, la LH a 16,45 ui/L avec une testéeronemie basse a 0,11 ug/l. Un
caryotype avait eté donc demandé devant ce profil d’'hypogonadisme périphérique et il avait
confirmé un syndrome de Klinefelter : 47, XXY sans mosaiqgue. L'ostéodensitometrie osseuse
montrait deja des signes d'osteopénie cortisonique débutante. Il a commenceé un traitement
hormonal a base de testostérone injectable (Androtardyl).

Sept mois apres, devant une poussee arthritigue touchant le coude, il a été readmis. A I'examen,
Il 'y avait un erytheme péeri-orbitaire bilatéral, une prise de poids de 3 kg. A l'examen
cytobacteriologigue des urines : des hematies a 360/mm3 avec une protéinurie de 24 heures a

\

1,16 g/, la fonction rénale etait normale. La biopsie avait confirmé le diagnostic de nephropathie
\@que de classe 2 de TOMS. /

/ Discussion: \

Le Lupus eérythémateux systémique (LES) est une maladie auto-immune non specifique
d'organes qui atteint avec une plus grande frequence le sexe féminin. Malgré des cas Isolés
rapportés de l'association Klinefelter (47,XXY ) et lupus, L'association accrue du syndrome de
Klinefelter avec des maladies auto-immunes n'a pas été etablie jusque -la pour les hommes.
Une prévalence du LES parmi les hommes ayant un Klinefelter comparable a celle observée
chez les femmes a eté rapportée ce qui a soutenu encore plus le role des genes du
chromosome X dans le déclenchement de l'auto-immunité et l'induction d’'une susceptibilité
lJupigue. Dans le LES, le role connu des oestrogenes, laisse presupposer une forme de lupus
plus sévere associée a I'hypogonadisme consecutif a un syndrome de Klinefelter . Certaines
publications avaient rapporté une amelioration du LES chez ces patients sous traitement

\substitutif androgeénique. /

s*Conclusion:

La mortalité globale chez ce malade ayant un Klinefelter est augmentée par atteinte cardio-
vasculaire, neurologigues ou pulmonaire. Le risque de maladie thrombo-emboligue, de diabete
ou d'osteoporose est majore et par la maladie et par la corticothérapie dont les doses restent
souvent discutees. L'atteinte renale conditionne I'évolution pour le lupus, le dépistage d'une
atteinte neurologique ou cardio-respiratoire associes restent primordiales. Une évaluation de la
fertilité sera necessaire avec une prise en charge par une equipe spécialisee.




