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¢ syndrome de Turer : aspects cliniques, genetiques, therapeutiues a propos de 13 cas
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Le syndrome de Turner est une affection génétiqgue rare liee a I'absence totale ou partielle d'un chromosome X. Le tableau clinique est tres

hétérogene et la dysmorphie est souvent modeéree, voire absente. L'objectif de cette étude est d’étudier I'aspect clinique, génétique, thérapeutique

de cette affection.[1]

Le but de ce travail est d'étudier les aspects -cliniques, génétiques,

thérapeutiques du syndrome de Turner.

Le syndrome de Turner est lié a une anomalie de nombre

chromosome X.

Cette anomalie peut étre présente dans toutes les cellules de
C’est une étude rétrospective descriptive étalée sur une période de 7 'organisme, ou retrouvee exclusivement dans certaines cellules - on
ans, colligeant les dossiers de patientes suivies pour syndrome de parle alors de mosaique -, la severite du phenotype etant dans ce
Turner au service d’endocrinologie du CHU Hassan |1. cas correlee au pourcentage de cellules dont le caryotype est

anormal.[1]

Les deux atteintes caractéristiques les plus constantes sont le

retard statural et lI'insuffisance ovarienne.
_ L'efficacité du traitement par hormone de croissance a eté
démontrée par des essais thérapeutiques menés depuis plus de 25
ans. Les resultats d’'une étude randomisee controlée jusqu’en taille
L’age moyen de nos patientes était de 19 ans. finale,,associé_ a une induction pubertaire vers I'age de 13 ans, ont
montré un gain statural moyen de 7 cm dans le groupe traitée par
hGH de maniere gquotidienne pendant une durée moyenne de 5,7
ans, par rapport au groupe témoin . Plus recemment, trois études

prospectives, controlées et randomisées versus placebo ont évalué
I'effet d’associer en période prepubertaire au traitement par hGH, un

Le motif de consultation etait dominé par 'ameénorrhée primaire
dans 8 cas, le retard statural dans 5 cas.

Sur le plan clinique, le syndrome dysmorphique et le retard traitement par estrogénes ou par anabolisants de synthése a faibles

statural severe étaient retrouvés chez toutes nos patientes. doses avec un gain moyen modeste en termes de taille finale variant
de 2 a4 cm. [2]

L’infarctus de myocarde était révélateur de la maladie dans un Il s’y associent diverses complications de moindre prevalence :

cas, 2 cas avaient une maladie coeliague associée et un seul cas cardiovasculaires surtout les cardiopathies congenitales et la
dissection aortigue , métaboligues, auto-immunes notamment la

avait une surdité bilaterale. . . » .
maladie coeliaque, ORL (Surdite++), ophtalmologiques,

néphrologiques, dermatologiques, gastro-intestinales, hépatiques,

Le caryotype etait sous forme de monosomie 45,X0 dans 12 tumorales, et finalement neuropsychologiques, dépistées au moment

cas et mosalsme dans un cas. du diagnostic puis réguliérement au cours du suivi.[3]

Les grossesses spontanees sont exceptionnelles. Malgré les
Sur le plan therapeutigue toutes nos patientes sont sous progres réalisés dans les techniques de préservation de la fertilité, le
traitement oestroprogestatif et 5 patientes ont été mises sous recours au don d'ovocytes reste souvent la seule alternative pour les
traitement par hormone de croissance. patientes deésireuses d'une grossesse. Ces grossesses restent

d'ailleurs a tres haut risque, notamment cardiovasculaire avec un
risque accru de dissection aortigue, justifiant la réalisation d'un bilan
preconceptionnel exhaustif. [4]

Le syndrome de Turner est une pathologie complexe relativement rare , caractéerisée par une grande variabilité phenotypigue , mais ses
consequences peuvent étre assez lourdes. Il faudrait souligner I'importance du conseil génetique et donc du diagnostic anténatal.
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