Une étiologie rare de la
puberté précoce :
I'hypothyroidie primaire.
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Introdution :

Le Van  Wyk-Grumbach
syndrome, décrit par Van Wyk-
Grumbach en 1960, est une
étiologie rare de la puberté
précoce causée par
I’'hypothyroidie profonde.

Nous rapportons le cas rare
d’'une puberté précoce causée
par une hypothyroidie chez une
fille trisomique 21.

Observation :

Il s’agit d’'une petite fille de 6 ans,
trisomique 21, ayant été

hospitalisée pour des signes
d’hypothyroidie a type de
myxcedéme avec Ssécheresse
cutanée et macroglossie,
évoluant  depuis 6  mois,
associées a un saignement
génital cyclique.

Le bilan biologique a montré :

TSH a 1001,74 uUl/ml, FT4<0,4
ng/dl (0,7-1,48), FT3<lpg/ml
(1,71- 3,71) et anticorps anti
thyroperoxydase positifs.

Oestradiol a 192 pg/ml (<30),
FSH a 12,88 muUl/ml (0,3-2,5) et
LH a 0,01 mUl/ml (0,3-2).

L’échographie pelvienne a
montré un utérus de 35/21 mm
avec un kyste ovarien gauche de
21/16 mm.

Notre patiente a été mise sous L-
thyroxine a 100 ug/m2/j avec une
bonne évolution clinique et
paraclinique : Disparition des
signes d’hypothyroidie et des
métrorragies ; régression du
volume de l'utérus et disparition
du kyste ovarien gauche.

Discussion :

La trisomie 21 est un terrain
favorable a [I'émergence de
pathologies auto immunes
thyroidiennes, dont la plus
fréquente est I'hypothyroidie.

Le ralentissement de la vitesse
de croissance avec un age
osseux retardé, inhabituels dans



la puberté précoce, ont orienté
vers une hypothyroidie.

Plusieurs théories ont été
avancées pour expliquer cette
situation : Van Wyk-Grumbach a
suggéré une augmentation de la
sécrétion hypophysaire de non
seulement de la TSH, mais aussi
la prolactine sous l'effet de la
TRH.

La théorie la plus actuelle a
suggéreé que la TSH élevée aurait
une action sur les récepteurs
hormonaux de la FSH en raison
de similitudes moléculaires entre
les deux.

Conclusion :

L’évolution de notre patiente
sous traitement meédical
témoigne du caractere réversible
de ces anomalies et incite tout
praticien a  penser a
I’hypothyroidie devant une
masse ovarienne associée a
des signes de puberté précoce
chez l'enfant pour éviter une

chirurgie inutile.



