Abstract : Syndrome de Turner avec scoliose et TRT par hormone de croissance(HC) : a propos de
deux cas.
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Introduction : Le syndrome de Turner est une affection génétique rare liée a I'absence totale ou
partielle d’'un chromosome X, caractérisé par une petite taille, un syndrome dysmorphique et une
insuffisance ovarienne. Les niveaux de GH sont normaux et le traitement par I’ HC accélére la vitesse
de croissance. La taille adulte est meilleure lorsque le traitement est débuté tot avant I’age de 8-9ans
et lorsqu’ il dure plus de 4 ans. L’HC est administrée a une dose de 0,05mg/kg/jour et ce, jusqu’a
|"atteinte d’un age osseux de 14 ans ou jusqu’a ce que la croissance soit inférieure a 2 cm par année.
La scoliose est une anomalie vertébrale fréquente au cour de ce syndrome définie par une courbe
frontale > ou = 10 degrés, elle pourrait apparaitre ou s’aggraver sous TRT par HC.

Observation : nous rapportons les deux cas suivant :

lere patiente : est agée de 14ans, présentant un Sd de Turner suspecté devant un retard statural et
un sd dysmorphique, confirmé par le caryotype qui est 45X0. La taille est de 133cm (-4DS), le poids
est de 30 kg (-4DS) pour une Taille cible de 163 cm. I’age osseux est a 10ans. La radiographie du
rachis dorsolombaire révéle une scoliose thoracique avec un angle Cobb a 25°.

La patiente a été traité par HC a une dose de 0,05mg/kg/j, avec diminution de la posologie si le taux
d’IGF-1 devient supérieur a 2DS par rapport au taux habituel pour le méme age.

Evolution : 3mois : +1 cm, 6mois : + 2,5cm, 12 mois : +4cm, 18 mois : +5cm.
Les controles radiologiques : I’angle Cobb varie de 3° : pas d’aggravation (<5°).

2éme patiente : est dgée de 16ans, présentant un Sd de Turner suspecté devant un retard statural,
un Sd dysmorphique et un retard pubertaire, le caryotype est 45X0.La taille est de 136cm (-4DS), le
poids est de 37 kg (-2,5DS) pour une Taille cible de 160 cm. I'dge osseux est a 10ans et 1/2. La
radiographie du rachis dorsolombaire révele une scoliose thoracique avec un angle Cobb a 20°.

La patiente a été traitée par HC a la méme dose (0,05mg/kg/j).
Evolution : 3mois : +0,5cm, 6mois : + 1,5cm, 12 mois : +2,5cm, 18 mois : 3,5cm.
Les controles radiologiques : I'angle Cobb varie de 2° : pas d’aggravation.

Discussion : la progression de la scoliose est définit par une augmentation de I’'angle Cobb aux
minimum 10°. Chez nétres patientes il y a eu un gain statural au bout de 18 mois sans aggravation de
la scoliose. Certaines études ne montrent pas d’augmentation de I'incidence ou de la sévérité de la
scoliose au cours du traitement par I'HC chez les turnériennes et suggérent une surveillance. Bien
que la progression de la courbe puisse se produire lors de I'accélération de la croissance, une
association causale directe avec I'hnormone de croissance n'a pas été établie. Sur 49 filles
turnériennes dans la série de Ricotti et cols, 29 ont une aggravation de la scoliose et 9 développent
de nouveau une scoliose sous TRT par HC sur un suivi de 4 ans. Une cohorte australienne de 185
patientes montre une aggravation de la scoliose chez 5 sur 45 turnériennes et chez deux autres cas
(Cobb entre 30° et 55°) sur un suivi de plus de 4ans, le TRT n’a pas été arrété. Une cohorte de 250



patients conclue a une aggravation de la scoliose sous TRT chez 10 patients dont 02 ayant un Sd de
Turner. Une étude transversale a révélé un risque plus élevé de développer une scoliose dans le Sd
de Turner par rapport a des sujets sains et ce risque semble étre influencé par la taille du patient et,
indirectement, par la thérapie GH.

En conclusion : le TRT par HC ne semble pas aggraver la scoliose dans le sd de Turner, mais celle-ci
peut évoluer par elle-méme, comme chez tous les enfants, en suivant I'accélération de la croissance.
Une relation causale entre le TRT par hormone de croissance et apparition ou aggravation de la
scoliose n’a pas été établie.
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