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Introduction

Les développements physique, psychique, et les fioatilbns 4physiolegiques
marquent le stade du passage de I'enfance a |'sckiiee. Et c’est a ce stade qu'on

découvre aussi certaines malformations génitales.

L’ambiguité sexuelle est une anomalie des orgagagayx  due a un trouble de
la différenciation sexuelle. On classe sous ce delgs anomalies génétiques et

hormonales responsables d’'un développement ambgoranes genitaux [1].

La fréquence est difficile a préciser du fait dedeeté de cette pathologie.

Le diagnostic se pose généralement deés la naissdecant des organes
anormaux, mais il peut étre beaucoup plus.tardigge de la pubertdevant un retard
pubertaire, une aménorrhée ou une apparitioncalesteres sexuels discordants avec
le sexe civil assigné [2]. Diagnostiguée en mriméo-natale, c’est une urgence
médicale afin d’éliminer une hyperplasie congéritdés surrénales qui nécessite une
prise en charge immédiate. Alors le diagnostic éoi précoce pour éviter une erreur
d’attribution d’état civil non-confarme et la moidifition ultérieure, et peut avoir des

conséquences psychologiques et sociales pourienpat sa famille [3,4].

Nous rapportons an cas d'ambiguité sexuelle ddulta observé au service de
gynécologie obstétrigue du CHU de Mahajanga.

Notre étude a pour objectif de décrire les aspelmtgques et de rechercher les
étiologies des ambiguites sexuelles afin d’étalkdirprévention et la prise en charge
multidisciplinaire. Elle comportera deux principalearties :

La premierepartie comprend la revue de la &tige
La deuxi€me partie, nous présentons notre obserydas résultats et les discussions.
Quelques suggestions suivies de conclusion terpnheette etude.
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PREMIERE PARTIE : REVUE DE LA LITTERATURE

|- RAPPELS EMBRYOLOGIQUES DE L'APPAREIL GENITAL [5, 6]

La détermination du sexe est établie au moment adeétondation avec
'appariement d’'une paire de chromosomes sexudiscikez I'homme XX chez la

femme.

Leur développement embryologique part d'un staddifférencié pour
déterminer I'expression d’un phénotype masculirféminin en fonction de la présence

ou non d'un chromosome Y.

En plus de facteurs génétiques, le développemersysteme génital dépend
également des régulations hormonales a plusietape® de la différenciation
embryonnaire. Et elles sont a l'origine de lanfation des gonades et des voies

génitales.

I-1- Stade indifférencié

Toutes les étapes de la différenciation sexuellmstent en place a partir d'une
ébauche indifférenciée, capable d’évoluer dans ems s ou dans l'autre, selon les

influences génétiques ou hormonales auxquellesestl soumise.

Chez I'embryon humain, la gonade primitive estiblés & partir de la %"
semaine, sous forme d’un épaississement de |'djpithéui recouvre le rein primitif,
ou mésonéphrosA l'origine, cette gonade primitive ne contient qdes éléments
somatiques ; les cellules germinales primitivessngans la paroi du sac vitellin. Le
tractus génital interne indifférencié se composéeaiex paires de canaux, les canaux de
Wolff et les canaux de Muller ou bien les conduitsésonéphriques et

paramésoneéphrotiques.

Les canaux de Wolff s'ouvrent dans le sinus urdgérde chaque coté du
tubercule mullérien, formé par la saillie des canda Muller fusionnés sur la ligne.
A ce niveau, se développent la plaque et les bdipesvaginaux. Les organes génitaux

externes sont formés du tubercule génital avechdgque cote, les bourrelets génitaux.



[-2. Développement embryonnaire
[-2-1. Développement masculin

lls se caractérisent par la formation des tubesrsfares, suivie de I'apparition
des cellules de Leydig dans le tissu interstiids cellules de Leydig apparaissent a la
8°Msemaine, se multiplient jusqu’a 1a*1'8 semaine, et involuent ensuite.

Les canaux de Muller régressent, les canaux def\Wsafdifférencient en canaux
déférents, épididyme et vésicules séminales. Lguplavaginale se creuse, et donne
naissance a lutricule prostatique, autour duquel d@veloppent les bourgeons
prostatiques. Le tubercule génital devient le péleis bourrelets génitaux se ferment,

amenant l'orifice urétral a I'extrémité du phallus.
[-2-2. Développement féminin

Les cellules germinales restent libres dans la d@n&t entrent en prophase

méiotique. Les premiers follicules ovariens appseit vers la £3° semaine.

Les canaux de Wolff régressent, et les canaux déeMse différencient en
utérus, trompes avec leurs pavillons et la patpesgeure du vagin. La plaqueginale
se canalise et son orifice inférieur glisse vergpéeinée, le tubercule génital ne se

développe pas et la fente génitale reste ouverte.
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Figure 01: Différenciation des organes géaux externes [23]
a- Stade indifférenciB- Sexe masculin c- Sexe féminin
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Figure 02: Différenciations embryonnaires des condts génitaux internes males et
femelles a partir des canaux de Wolff et de Mudk [6]
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II- RAPPELS ANATOMIQUES DE L’APPAREIL GENITAL
[I-1- L’appareil génital féminin

Les organes génitaux féminins sont a la fois irge®t externes.
Les organes internes comprennent le vagin, l'utdass trompes de Fallope et les
ovaires.
Le clitoris, le mont de Vénus, les grandes et leStgs levres ainsi que l'ouverture
vaginale sont externes et forment ce qu'on apgdalleulve ou organes geénitaux

externes.
[I-1-1. Les organes geénitaux internes [7, 8]
[I-1-1-1. Le vagin [7]

C’est un conduit musculo-membraneux qui réunitubve et l'utérus, il est situé
entre la vessie et l'uréetre en avant et le rectumagiere. C’est aussi une cavité
virtuelle, aplatie, dont la direction générale @slique en bas et en avant. Sa longueur
moyenne est de 8cm pour la paroi antérieur et Jfmm la paroi postérieur. Son calibre

est tres variable en raison de sa tres grandepl@nce.

A son extrémité supérieur, la paroi vaginale foantur du col les quatres culs-
de-sac vaginaux, I'antérieur et les deux latéisant peu profonds, quant au cul-de-sac
vaginal postérieur, le plus profond, il remonteagrnére du col.

En bas, le vagin est obturé partiellement chefilla vierge par un septum
membraneux, I'’hymen.

Par ailleurs, c’est par le vagin que s’écoulestiéeicorrhées et les régles.

I-1-1-2. L'utérus [7]

bY

C’est l'organe destiné a contenir I'ceuf fécondéngant son évolution et a
I'expulser quand il arrive a son complet développem



4« Situation et rapports :

L’utérus est situé dans le petit bassin, sur ladighédiane entre la vessie en avant
et le rectum en arriere. Il répond donc a ces dwganes : en bas, il est en outre en
rapport avec le vagin, en haut, il répond aux amsestinales. Ensuite les bords du
corps de l'utérus répondent au mésometre dansllegaminent les arteres utérines, les

veines utérines, les lymphatiques utéro-vaginale eerf latéral de I'utérus.

+ Configuration :

Ses dimensions moyennes sont, en dehors de toeitég 6,5 cm a 8 cm de
long, 4cm de large, 2cm d’épaisseur. Au coursadgrbssesse, elles sont bien plus
considérables.

On distingue a l'utérus 3 parties :
* le corps partie supérieure la plus volumineuse
» [l'isthme, portion intermédiaire rétrécie
* le col partie cylindrique, étroite, s’ouvrant dans legvapar un orifice

étroit.

A I'état normal, l'utérus est incliné vers l'avaspn axe fait avec celui du vagin
un angle ouvert vers l'avant : c’est I'antéversibe. plus, I'axe du col fait avec celui du

corps un angle ouvert vers le bas : c’est I'antédle.

L'utérus est maintenu en place par des ligamenteux@i sont:
les ligaments ronds qui I'attachent a la paroicabithale antérieure
les ligaments utéro-sacrés qui l'attachent au sacrt enfin les ligaments larges

formés par le péritoine qui I'attachent a la pdatérale du petit bassin.

4 Structure :

L’utérus est constitué essentiellement par unelmudes fibres musculaires lisses
extrémement épaisses, c’est le muscle utérin ourragre, dont I'épaisseur est 2cm en
moyenne. Le muscle est tapissé extérieurementeppéiitoine et intérieurement par
une muqueuse, I'endométre qui subit, au niveauadpsg des modifications survenues

au cours du cycle menstruel.



1I-1-1-3. Les trompes [7]

Les trompes utérines ou trompes de Fallope sont denduits creux qui s’étendent de la
surface de I'ovaire aux angles latéraux utérlreur longueur est de 10cm a 14cm. Chaque

trompe présente quatre parties :

» le pavillon : c’est la partie externe, frangée, de la trompke giésente un orifice,
I'ostium tubaire, qui donne acces dans la cavitdadtrompe. Le pavillon est largement étalé
sur I'ovaire et I'on congoit son réle qui est deueillir les ovules murs apres la ponte ovulaire.

» |'ampoule, partie légérement dilatée ;

» [listhme, portion rétrécie ;

» enfinla partie interstitielle : elle est située dans I'épaisseur méme de la

paroi utérine. La trompe traverse en effet I'utégtigient s’ouvrir dans la cavité utérine.

La trompe est faite d’'une tunique fibreuse, d’um@ique musculeuse lisse et enfin d’'une

muqueuse.

Elle est 'organe qui assure le transport de I'evddpuis I'ovaire jusqu’a I'utérus.

C’est a son niveau que s’effectue la fécondatiobodele par le spermatozoide.
[I-1-1-4. Les ovaires [7]
+ Description et rapports

Ce sont deux glandes paires et symétriques, deeforoide, mesurant environ 3,5cm de
haut, 2cm de large, 1cm d’épaisseur. Leur congistast ferme, leur couleur blanc roE#es
sont situées dans le petit bassin, contre sa feévale, de part et d'autre et a distance de
I'utérus, I'ovaire est situé dans la grande capitétonéale, mais il est dépourvu de revétement
péritonéale, les deux levres du péritoine s’indesem les deux bords de son hile, zone au

niveau de laguelle chaque ovaire recoit seseaisset nerfs.

Les ovaires sont reliés a la paroi lombaire pdigeEement lombo-ovarien qui contient les

vaisseaux ovariens. lls sont reliés a I'utérus lgdigament utéro-ovarien.



4 Structure
L’ovaire est constitué de deux parties différentes

* une enveloppe formée par un épithélium de revétedeme seule couche
de cellules polyédriques : c’est I'épithélium oeari;

* un parenchyme ovarien, zone centrale dans lagledleellules sexuelles
vont effectuer leur développement. Chacune dealades a laquelle on donne le nom
d’'ovocyte est entouré de cellule a fonction nourricieteerdocrine, les cellules
folliculeuses. L'ensemble de l'ovocyte et des deBu folliculeuses constitue un

follicule.
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| Anus Vagin Grandes lévres

Figure 03 : Appareil génital féminin ( coupe sagiale médiane) [ 14 ]
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lsthmedela  Ligament

Ampoule da la
trompe de Fallope  utéro-ovarien irompe do Fafope

ducol Col da lutérus — L
de fulérus Cul-ga-sac du vagin (ddme) —

Figure 04 : Coupe frontale des organes génitaux fémns [14]
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13

[I-1-2. Les organes génitaux externes [7, 8, 90,111, 12]

On désigne sous le nom de la vulve I'ensembleodganes génitaux externes de
la femme.

Mot e Conimissie antdrisure
Capiachon i it ,
Frein du clitorks
Glande de Skene : \ & & - Méat urinaire

Petite lévre
Hymen

Commissure postérieure s NS/ X Orifice du eanal
: , de la glande du pubis

Figure 06 : La vulve ( position gynécologique) [14
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[I-1-2-1. Configuration générale [8]

L’organe génital externe féminin ou vulve correspen superficie au plan cutané
eérogéne recouvrant le pubis et le périnée uro-gérgt en profondeur, a I'espace

superficiel du périnée uro-génital qui contientdeganes érectiles féminins.

La vulve comprend : le mont de pubis, les grandgsestes levres, le vestibule,

les organes érectiles et les glandes vulvaires.

Lorsque les cuisses sont en contact, la vulve &epte sous la forme d’'une petite

fente partageant en deux bourrelets le sommeiéoiédu mont du pubis.

En position gynécologique, la vulve forme une gaibvoide a grand axe vertical
avec une fente médiane, la fente vulvaire, quasefes grandes levres. En écartant les
grandes levres, on découvre deux nouveaux jdetigpetites leévres, qui limitent le

vestibule du vagin.

[I-1-2-2. Mont de Venus ou le pubis [8]:qui est une saillie arrondie,
triangulaire a sommet inférieur, situé devant lnghyse pubienne et limité
latéralement par des plis de l'aine. Glabre chenftint, il se couvre de poils a la
puberté. Le mont de Venus se compose essentigltesihen amas cellulo-adipeux de
35 mm d’épaisseur en continuité avec celui de laipabdominale et des grandes
levres. Sa partie médiane est traversée pardmbgt fundiforme.

lI-1-2-3. Grandes levres [8]: sont formées par deux replis cutanés allongés

transversalement du mont de Venus a la régiompade.
+ Dimensions :

Elles mesurent 8cm de longueur et 1cm et demieadéebr. Leur épaisseur est
plus grande en haut qu’en bas, c'est-a-dire ad &dhérent qu’au bord libre, de telle

sorte que leur coupe transversale est triangulaire.
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4+ Configuration extérieure

Face externe : convexe et répond a la face intigaeuisses dont elle est séparée par le
sillon génito- fémoral. D’aspect chagring, elle dstcoloration plus foncée et couvert

de poils.

Face interne plane, rosée, lisse, humide et glabre dans d#&e ganofonde. Elle est
parsemée de quelques poils follets dans la padigimale. Elle est séparée de la petite

levre correspondante par le sillon interlabial.

Bord libre: arrondi, convexe d’avant en arriére, et recougerpoils ; il limite avec son

homonyme la fente vulvaire.

Base: large et adhere aux parties molles qui recouvesnibranches ischio-pubiennes.
Extrémités : se réunissent sur la ligne médiane foomer les commissures :

la commissure antérieure : arrondie, se perd smolet du pubis,

la commissure postérieure forme une petite saiflidiane unissant la jonction des

grandes lévres a I'anus.

lI-1-2-4. Petites levres, ou nymphes [8]constituées par deux replis cutanés

d’apparences muqueuses, situées en dedans ddsgtewes.

+ Aspect — dimensions :aplaties transversalement, elles sont rosées, ,unies

humideset dépourvues de poils.

Chez l'adulte en période d’activité génitale, elles font souvsaitlies en dehors
de la fente vulvaire (50%). Elles prennent alora gériphérie une coloration brune
apres la puberté. Elles mesurent en moyenne 3dondaeur et 1cm ou 1cm et demie
de hauteur. Leur épaisseur augmente de leur blorel Viers le bord adhérent, ou elle

atteint un demi-cm.

Aprés la ménopauseelles tendent a s’atrophier et a se cacher eetrgrandes

levres.
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+ Configuration extérieure :

Les petites levres présentent comme les grandessléleux faces, deux bords et
deux extrémités.
Face labiale séparée de la grande lévre correspondante pdlole isiterlabial.
Face vestibulaireen s’adossant contre son homologue, elle fermedgbule.
Bord libre :est mince, souvent goudronné et plus foncé apnasdarté.
Bord adhérent : répond au vestibule bulbaire.

Extrémité antérieurese dédouble en deux replis secondaires

» Le prépuce : recouvre le corps du clitoris et sotilegland (50%).

* Le frein du clitoris : se fixe avec son homologue la face inférieure du
corps du clitoris.
Extrémité postérieure : s’unit a son homologue ploumer le frein des léevres de la
vulve. C’est un pli mince, transversal et arciformgei limite en arriére une dépression,
la fossette du vestibule du vagin. Le frein degdswest situé a environ 20 mm de
'anus. Sa mobilisation transmise au prépuce pa jpietites levres a I'excitation

meécanique du clitoris.

[I-1-2-5. Vestibule du vagin [8]: c’est I'espace virtuel limité par la face
interne des petites levres. Il mesure 6 cm deopadgur. Les petites lévres écartées
mettent en évidence le fundus du vestibule cepgésente deux parties : la partie

urétrale, en avant, et la partie hyménéale, earatri

* La partie urétrale du vestibule du vagin : est triangulaire et présente
I'orifice urétral externe situé aux dessus dedana urétrale du vagin. De chaque coté

de l'orifice urétral s’ouvre I'orifice des glandpara urétrales.

* La partie hyménéale du vestibule du vagin :correspond a [l'orifice
vaginal fermé chez la vierge par 'hymen. L’hymest eéparé des petites lévres par le
sillon vestibulaire. C'est dans ce sillon que st@nt a 5 et 7 heures les conduits des

glandes vestibulaires majeures.
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lI-1-2-6. Les organes érectiles [8, 9]
[1-1-2-6-1. Le clitoris [9]

C’est un petit organe érectile extrémement semditalisé a la rencontre des
petites levres pres du mont de Vénus, a la partipéreeure de la vulve.
C’est un organe du sexe féminin dont la partidblasse situe au sommet des petites
levres ; il forme une proéminence d'environ 0,4dn de diamétre, mais s'avere en fait
étre la conjonction, en profondeur, de deux racohed0 cm qui entourent le vagin et
l'urétre. Cet organe, énormément plus innervé gugand du pénis chez I'homme, joue

un réle identique dans I'excitation sexuelle.

4« Configuration [9]
Le clitoris comprend deux piliers, un corps et lang.

> Les piliers : lls mesurent 3cm de longueur. lls s’attachentlgypartie
moyenne de la face interne des branches ischigempibs. lls convergent et s’adossent
au dessous de la symphyse pour former le corpditdusc lls sont recouverts par les

muscles ischio-caverneux.

> Le corps : suit brievement la direction des piliers suritgmé médiane,

puis dépassant la symphyse il s’inflechit en basrearriere pour former le genou du
clitoris (ou le coude de clitoris). Il est solidemhenaintenu, au niveau de son coude, par
le ligament suspenseur du clitoris, celui-ci seadéé¢ de la symphyse pubienne et de la
ligne, descend vers le clitoris, se dédouble acemact pour le contourner latéralement
et se reconstitue au dessous de lui. Le corpsitgiclest recouvert en avant par le
prépuce clitoridien (ou capuchon du clitoris), i&fen bas et en arriere par le frein
clitoridien.

» Le gland: c'est I'extrémité libre du corps, il est renflé, nigue et

mousse. Sa longueur est de 0,6 cm environ et sonetiie est de 0,7cm.

4+ Structure :

Le corps et le pilier du clitoris sont constitués pune albuginée fibro-élastique ou
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fascia clitoridien, riche en neurorécepteurs ; igsus érectile formé de cavernes
vasculaires, séparées par des trabécules conjesictohes en fibres musculaires lisses.
Le gland est constitué d'un revétement superfideel type cutané, non muqueux et

d’'une masse centrale fibro-élastiqgue quelques émisrneux.

[1-1-2-6-2. Les bulbes vestibulaire48]

Les bulbes vestibulaires sont analogues a un p@sgieux masculin qui aurait
été dédoublé par l'interposition du vagin. lls seittiés a la base des petites lévres et
ont chacun une longueur de 3,5 cm environ.

Leurs extrémités postérieures : dilatées, confinentarriere aux glandes vestibulaires
majeures. Leurs extrémités antérieures s’unissenta ligne médiane au-dessus de
'urétre pour constituer la commissure bulbaire ket corps du clitoris.

Le plexus veineux intermédiaire solidarise la véatsation des commissures bulbaires
et caverneuses. Leur face supérieure est fixéergemabrane périnéale. Leur inférieure

est recouverte par le muscle bulbo-spongieux.

[I-1-2-7. Les glandes vulvaires [10]

Elles comprennent : les glandes vestibulaires mesues glandes de Skene, les
grains de Fordyce et les glandes de Bartholin.

X/

¢ Les glandes vestibulaires mineures : [10]

Ce sont les glandes sébacées sur les grandes, lewvtes glandes sudoripares qui
sont disséminées sur les deux levres. Elles smtrahe matiere épaisse, blanchatre,

onctueuse, rappelant le smegma préputial.
% Glande de Skene ou glandes para-urétraleq10]

Elles se trouvent de part et d’'autres de l'uretl@ns la tunique musculeuse
urétrale, a une profondeur allant de 5 mm a 5 ces. ¢anaux excréteurs des glandes
s’ouvrent de part et d'autre de la papille urétralu niveau du vestibule de 'uretre. Ces
glandes urétrales sont considérées comme les hgoesode la prostate chez les

hommes.
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+ Grains de Fordyce : [10]

Ce sont des glandes sébacées situées dans laspgeidicielle du chorion et qui
sont presque constamment présentes, souvent da fgnétrique, sur les petites
levres, la face interne des grandes levres et l@ansillons interlabiaux. Cliniquement,
ce sont des micropapules jaunatres, parfois vpges en plaque. Leur mise en
évidence est facilitée par la mise en tension geeéau et la muqueuse superficielle. Ce
sont des glandes sébacées ectopiques, car legspetievres sont normalement

dépourvues.
+ Glandes de Bartholin ou glandes vestibulaires majeas : [8,10]

Elles se projettent sur le tiers postérieur desdga levres. Ce sont des glandes
mucipares situées de chaque c6té de la moitié npsté de I'orifice vaginal. Elles
secrétent au moment des rapports sexuels un lidila®, onctueux et incolore qui

participe trés modestement a la lubrification dstipile vaginal.

Formes et dimensions pvalaire et de couleur jaune rougeéatre, chacunein@es
environ 10 mm de longueur, 8 mm de hauteur et 5di@maisseur. Elle pése environ 4

a 5g.

Le canal excréteur :long de 1 a 2 cm et large de 2 mm. Il se dirigeialément
en avant. Il s'ouvre a I'union du tiers moyen ettidus postérieur du sillon vestibulaire

(5 heures et 7 heures).
[I-1-2-8. Vascularisation et innervation de la vulve [11]

Une ligne horizontale passant par le clitoris,is#v la région vulvaire en deux

territoires artériels postérieur et antérieur.

Le territoire antérieur est vascularisé par leteras honteuses externes
supérieures et inférieures. Le territoire postériest vascularisé par les veines
clitoridiennes superficielles qui se jettent dafes veine saphéne interne, et par les

veines profondes dans la veine honteuse interne.
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Le mont de venus et le tiers antérieur des grateess sont innervés par des

branches génitales des nerfs abdomino-génitaugémito-crural.

Les deux tiers postérieurs des grandes levresimoervés par les branches du
nerf honteux interne. Les petites levres sontrvées par les rameaux superficiels et

profond du nerf péritonéal.
[I-1-2-9. Les lymphatiques [12]

La vulve est recouverte d’un riche réseau lympliatidont le drainage principal
est vaginal, le drainage iliaque est accessoire.
Le plexus lymphatique vulvaire.
Le plexus vestibulaire situé autour de l'urétreimiggoresque toute la face interne des
petites lévres.
Le plexus commissural postérieur draine la régioo-vulvaire.
Le plexus labial draine la face latérale des petagres.
Le plexus présymphysaire, draine le prépuce @liéxus vestibulaire.
Le gland et le corps du clitoris se drainent seleax voies :

Soit par 3 ou 4 collecteurs qui traversent ladidplanche pour rejoindre les nceuds

lacunaires.

Soit par les collecteurs infra-pubiens qui accomgag la veine dorsale du clitoris
pour atteindre les nceuds obturateurs et intertiéaq
Les piliers du clitoris et les bulbes vestibulaise drainent dans les iliaques internes

par la voie honteuse interne.
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Vascularisation artérielle de la vulve. En cartaickerritoires artériels

1. lig. inguinal 4. a. pudendaléezre supérieure 7. Lig. rond de l'utérus et
son artére

2. a. circonflexe iliaque 5. a. podale externe inférieure 8. a. obturatrice

superficielle

3. a. épigastrique superficielle 6. a. et mdéales 9.audendale interne

Figure 07 : Vascularisation artérielle de la vulveg8]
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b

1. Nerf iléo-hypogastrique, génito-inguinal, génitorigral
2. Nerf cutané postérieur de la cuisse
3. Nerf pudendal

Figure 08: Innervation de la vulve [8]



23
[I-2. L'appareil génital masculin [7, 8, 13, 1415]

Le systeme reproducteur de 'homme comprend desgnanles d'organes, les

organes génitaux internes et les organes génitdaxrnes.
Le scrotum et lepéniscomposent les organes génitaux externes.

Les organes génitaux internes comprendesittesticules le conduit déférent
avec I'épididyme, les vésicules séminalekes canaux €jaculateursla prostate et les
glandes bulbo-urétrales.

Vésicule séminale

Conduit ejaculateur

Vessie

Condult detérent

Pubis

(%)

Prostate

Corps caverneux
et spongleux

Uretre ‘

b S
Epididyme Rectum
festicule

it Clande

Ten e
Prepuce bulbo-urétrale

(a) |

Serotum

Figure 09 : Appareil génital masculin (coupeayittale) [15]
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Canal déférent

Canal déférent
_ Apse dpididymo-déferentielle

el
Testicule lE{ “

Figure 10 : Appareil génital interne de 'homme[14]
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[I-2-1. Les organes génitaux internes [7, 8, 13
[I- 2- 1- 1. Les testicules [13]

Les testicules humains sont des organes pairs neétagues localisé hors du

pelvis dans le scrotum.

A l'adulte, les testicules sont ovoides mesuranviron 4 cm de long, 2,5cm
d’épaisseur et a peu pres 3 cm de haut, 2 crarde et 3 cm de profondeur pour un
poids d'environ 20 g. lls présentent deux facese interne et l'autre exterpe

deux bords : supérieur et inférieur ; deux pokagpéerieur et inférieur.

Les testicules comportent une coque nommée albagdu testicule (tunica
albuinea testis), elle est épaisse, solide et amsdble. Sa surface est lisse et blanc
nacré. Sur ses faces latérale et caudale, leuksest entouré par une cavité vaginale
testiculaire, reliquat de coelome interne. Au somhaetiesticule on retrouve I'épididyme
scindé du testicule par le sillon épididymaird son pdle caudal, le testicule est fixé

au scrotum par le gubernaculum testi.
+ Vaisseaux et nerfs :

Les artéres :sont issues de branches terminales de I'arterensyigjue : arteres
testiculaires externes ou internes. De l'arteramspBque proviennent eégalement des

artéres épididymaires (postérieur et antérieur).

Les veines :gagnent le plexus veineux antérieur et montent t&esrdon pour
se drainer vers le systenwave (la veine spermatique droite se jette damsifee cave,

la veine spermatique gauche se jette dans la véirade gauche).

Les lymphatiques : gagnent les ganglions lombo-abdomino-aortiquesqae

expligue I'essaimage vers les zones profondesatielbmen des cancers testiculaires.

Les nerfs :viennent du plexus solaire et du plexus hypogastriq
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+ Histologique :
Les testicules comportent deux types de tissusrdiits : les tissus interstitiels qui
secrétent des hormones males (testostéronesgsdtides séminiferes qui élaborent les

spermatozoides.
I-2-1-2. L’épididyme [7]

L’épididyme est situé au péle inférieur du testicul possede une queue qui se
continue avec le canal déférent. Il est fait d'@mal fin et tres long (6 cm environ)
pelotonné sur lui-méme, enveloppé dans une gaineuse. Il recoit les cones efférents.
Les vaisseaux épididymaires antérieurs et pest8 vascularisent respectivement

la téte et la queue de I'épididyme.

[I-2-1-3. Le canal déférent [7]

Le canal déférent est un canal long de 45 cm enyide 2 mm de calibre,
cylindrique, de consistance tres ferme (en cordeuat), qui s’étend de la queue de
I'épididyme au canal éjaculateutl commence en faisant suite a la queue de
I'épididyme avec laquelle il dessine une anse, skarépididymo-déférentielle. |l
chemine d’abord le long de la face interne de dié&yme dans les bourses, puis
remonte vers la région inguinale, en compagnievdesseaux et des nerfs destinés aux
testicules. L'ensemble des vaisseaux et des nerfll eléférent constituke cordon

spermatique.

Le canal déférent est vascularisé par une arterelujuest propre, l'artere
déférentielle. Il traverse ensuite le canal ingljipgnetre dans la cavité abdominale
mais reste en dehors du péritoine, longe la faéedi® de la vessie, surcroise l'uretére
et atteint la base de la prostate. Il se termioe aiveau en se dilatant en une ampoule
bosselée, I'ampoule déférentielle, qui sert de ruédes aux spermatozoides dans

I'intervalle des éjaculations.

[I-2-1-4. Les vésicules séminales [7]
Ce sont deux réservoirs musculo-membraneuxsseaoarriere de la prostate,

branchés chacun sur la terminaison du canal déféoerespondant. Elles sont longues



27

de 5 cm environ, larges de 1,5 crhes vésicules séminales secrétent et contiennent
simplement du liquide destiné a diluer la bouidfgaisse des spermatozoides en réserve

dans I'ampoule déférentielle, le liquide séminale.
[I-2-1-5. Les canaux éjaculateurs [7]

Ce sont deux canaux trés courts, 2,5 cm de lowetys en entier dans I'épaisseur
de la prostate. lls sont formés par la réuniocahal déférent et de la vésicule séminale
qui se fusionnent. lls se terminent au niveau deetre postérieur dans lequel ils

débouchent.
[I-2-1-6. La prostate [7]

C’est une glande a la partie initiale de I'uretrasculin. Elle a en gros la forme
d’'un cone, a sommet inférieur, a base supérieelle mesure environ 2,5 cm de long, 4
cm de large ; 3 cm de hauElle est située en arriere de la symphyse pubieamayant
du rectum, au-dessous de la vessie qui reposéadoase, entre les deux muscles
releveurs de l'anus latéralement, au dessus dwhpdandu périnée en baElle est
traversée par l'uretre, l'utricule prostatigueest tanaux éjaculateutslle est constituée
par un ensemble de petits culs-de-sac glandulaixvex leurs canaux excréteurs,
entourés de tissus conjonctifs et de fibres mugesldisses.Ces éléments glandulaires
secretent un liquide de dilution pour les spernaitbes.

[I-2-1-7. Les glandes bulbo-urétrales [8]

Au nombre de deux, elles sont placées de chaque etbau-dessus du bulbe
spongieux ; elles sont entourées du muscle sphinietd’urétre. Chaque glande est
arrondie ou lobulée, jaunéatre et de 1cm envirodidmeétre. Son conduit excréteur, long
de 3cm environ, se dirige obliguement en avantratetse le fascia inférieur du

diaphragme uro-génital pour s’aboucher dans I'ergprongieux.

C’est une glande tubulo-alvéolaire dont les acisimt revétus d’épithélium
cylindrigue simple. Le stroma conjonctif contiergasdmyocytes lisses et striés. Des

septums conjonctifs divisent la glande en lobules.
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Elles produisent, durant la stimulation érotiquéeetoit, une substance mucoide,

riche en glycosaminoglycans, assurant la lubrificaties voies génitales.
[I-2-2. Les organes génitaux externes [8, 145]L
[I-2-2-1. Le pénis [14]

La verge est I'organe masculin de la copulatiofie est constituée par des
organes érectiles entourés de plusieurs envelopfas.elle est aussi un des organes de
la miction puisqu’elle est traversée dans toutéosgueur par la portion terminale de
'uretre ou urétre pénien. Il comprend deux partdistinctes du point de vue

topographique et fonctionnel :

- laracine, cachée par le périnée et fixe

- le corps visible et mobile
+ Laracine du pénis

Située dans I'espace superficiel du périnée, asusedu scrotum, elle comprend

les deux piliers et le bulbe du pénis.
» Les piliers du pénis

lIs représentent les parties postérieures des cangErneux. Chaque pilier se fixe
sur: une branche ischio-pubienne, en avant dahbérosité ischiatique, et le fascia
superficiel du diaphragme uro-génital. Chaque piist recouvert d’un muscle ischio-

caverneux.

» Le bulbe du pénis

Il représente la partie postérieure du corps sgangill est piriforme et médian. Il
se fixe sur la face inférieure du fascia supeffide diaphragme uro-génital, et est
recouvert du muscle bulbo caverneux. Il est travets sa face profonde a 1 ou 2 cm de
son extrémité postérieure par l'urétre et plusrédédnent par les conduits des glandes

bulbo-urétrales.
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Buloe Pt du pénis

Orifices des
glandes de Cowper

Corps cavemeux
Urétre

Corps spongieux

Figure 11: Le pénis [14]



30

4+ Le corps du pénis

Il situé sous la symphyse pubienne et devant &wsaer

» Forme

La forme varie selon son état physiologique. lha torme cylindrique a I'état de
repos et devient prismatique lors de I'érectiopréisente trois bords arrondis :
- deux latéraux : correspondant aux corps caverneux,
- un inférieur : formé par la saillie médiane du ®gpongieux qui entoure
l'urétre,

et une extrémité libre renflée, le gland.
» Dimensions
Trés variable chez I'adulte, le corps mesure

- al'état de flaccidité : 10 a 12 cm de longueu8 at9 cm de circonférence,
- alétat d'érection: 16 a 18 cm et 11 a 12 cm ideoaférence (3 a 4 cm de
diametre)

La taille en érection n’est pas proportionnelleeBecde I'état de flaccidité.
» Moyens de fixité

Le corps est maintenu par sa continuité avec laneaet parles ligaments

suspenseur®t fundiformes.

4« Configuration interne

Le pénis est constitué par des corps érectilesntpieent des enveloppes

concentriques.

» Corps érectiles

Le pénis est constitué schématiquement de troisdrgls de tissu érectile : les
deux caverneux et le corps spongieux. Ces corpgilése isolés dans la racine se

regroupent sous le pubis pour participer a la félonadu corps du pénis.
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Les corps caverneux

Rétrécis et coniques a leurs extrémités ils ‘s’ados médialement au niveau du
corps. lls sont séparés par le septum du pénidélisitent deux sillons longitudinaux,
- 'un supérieur, sur le dos du pénis, pour la galorsale profonde du pénis,

- 'autre inférieur, sur la face urétrale, poucteps spongieux.

Le corps spongieux

bY

Il est traversé sur sa longueur par l'urétre speungi Il est dilaté a ses deux
extrémités pour former le gland et le bulbe.
Le gland comprend une partie axiale périurétralenet partie périphérique qui s'évase
en arriere
- le versant supérieurrecouvre I'extrémité antérieure des corps caverneu
- les versants latéraux s’adossent sous la partie péri-urétrale par
l'intermédiaire d’une lame sagittale, septum du gland,

- le bord libre arrondi constitue la couronne du gland.

= Legland

Le gland est une saillie lisse, de forme conoidestituée par un renflement du
corps spongieux. Il est recouvert par une muqueosée a I'état de repos devenant
rouge foncé pendant I'érection.

On décrit au gland :

- un sommet :percé par le méat urétral ou ostium externe urétra

- une base :formant un bourrelet circulaire, plus saillantraueau du dos du
pénis, la couronne de gland. Celui-ci est sépar@répuce par un sillon
circulaire, le sillon balano-préputial ou collet diand. Le long de ce sillon,
les enveloppes forment un repli annulaire, le pcépqui se dispose comme
un manchon autour du gland.

- une face supérieure convexe et lisse

- une face inférieure ou urétrale présentant un sillon unissant le col et

I'ostium urétral externe ; il donne insertion aeifrdu prépuce.
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» Les enveloppes du pénis

Quatre tuniques constituent les enveloppes de gevede la profondeur a la
superficie, on rencontre :
Une enveloppe fibro-élastique ou fascia du pénis

Elle engaine directement les corps érectiles.

Une enveloppe cellulo-graisseuse.
Elle permet la mobilité de la peau sur les plansgacents.

Une enveloppe musculeuse
Le dartos pénien qui se continue en arriere aveaims scrotal ; formé de fibres

musculaires lisses.

Une enveloppe cutanée

De couleur foncée, elle est remarquablement finpré&sente deux parties, une
peau rétractile, le prépuce et une peau adhéréatgpeau adhérente présente une
adhérence tres lache avec le plan profond, lui rassuune grande réserve
d’allongement lors de I'érection. Elle est recoteedt sa base de longs poils. Sa face
urétrale présente une ride longitudinale médiameaphé médian, qui se prolonge en
arriere avec laaphé du scrotum. Il constitue le vestige de la fusiors debercules

génitaux.
= Le prépuce

Il s’agit d’'un repli cutané qui recouvre le glanddent la couche interne fixe en
arriere du sillon balano-préputial. Il est uni afdae urétrale du gland par le frein du
prépuce. La longueur du prépuce varie considéraiensuivant les sujets; dans
certains cas, l'orifice préputial ne permet pasléeallotement du gland, et peut méme
géner la miction chez I'enfant; c’est le phimosipui nécessite la circoncision ou

posthectomie.
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4+ Vascularisation et innervation
> Les arteres

Profondes
Les arteres profondes proviennent toutel'deere honteuse interne et sont
destinées aux corps érectiles :

- Artére profonde du pénis ou artére caverneuse,téné&hacune dans le corps
caverneux correspondant et le parcourant de fagafeadout en donnant de nombreux
rameaux en spirale, les arteres hélicines.

- Artére bulbaire ou transverse profonde du périnéar ge bulbe du corps
spongieux,

- Artére urétrale vascularise l'uretre spongieux aetpartie antérieure du corps
spongieux,

- Artéres dorsales de la verge, branche terminal@adére honteuse interne, elles
suivent la face dorsale du corps caverneux de ehedié de la veine dorsale profonde
du pénis. Elles s’anastomosent au niveau de la Basgland et forment un cercle
artériel d'ou partent des rameaux pour le glanghrépuce et le frein du prépuce. Elles
donnent des artéres circonflexes pour les corpsroaux et le corps spongieux. Ces

derniéres contournent le corps caverneux poumdtteile corps spongieux.

Superficielles
Elles proviennent :
- de l'artére honteuse externe, branche de la fél@aommune
- de l'artere périnéale superficielle et de I'agtdorsale de la verge

Elles sont destinées a la peau du pénis.

> Les veines

Profondes
Les veines du gland se concentrent en deux pletésotbalaniques d’ou nait la veine

dorsale profonde de la verge qui monte entre lag deeres dorsales puis passe
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dans le ligament arqué et le ligament transverseeluis pour rejoindre le plexus
veineux rétro-pubien. Au cours de son trajet, @it de nombreuses branches :
- latérales : issues du corps spongieux et contotif@sucorps caverneux
- supérieurs : issues directement des corps caverneux

Superficielles

Les plans superficiels se drainent dans les valoesales superficielles du pénis

qui rejoignent les veines honteuses externes.
» Innervation
L’innervation somatique

Elle est assurée par :

- Le nerf dorsal du pénis et le nerf périnéal, brasatiu nerf honteux interne
- Les nerfs ilio-inguinal et génito-fémoral pour leomh du pubis et la peau
voisine du pénis.

L’innervation végétative

Elle provient essentiellement des nerfs cavernebxanches du plexus

hypogastrique inférieur.

Ces nerfs cotoient successivement les faces pestérales des vésicules
séminales, la face postérieure de la prostatdgdesds latéraux de I'uretre membraneux
et le bord antérieur du bulbe. lls se divisent éhgirent les corps caverneux et
spongieux en méme temps que les artéres caverneiusekbo-urétrales. Ces nefs sont

a l'origine des phénoménes vasculaires en paricatiériel de I'érection.

[I-2-2-2. Le scrotum [8, 15]

Le scrotum constitue I'enveloppe cutanée des tdsScet des épididymes.
Appendu au périnée uro-geénital, il est divisé eaxdeges testiculaires par le septum
scrotal. lls soutiennent les testicules et panticf la régulation de leur environnement

thermique. La coloration est plus foncée que ldarawgénérale de la peau.
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Il est flasque et d’aspect ridé avec un sillon ra@diagittal : le raphé scrotal. Il se

prolonge en avant par le raphé du pénis et errawers I'anus.
4+ Constitution

Comme les grandes levres de la vulve, le scroture gsolongement périnéal de
la paroi abdominale dont il dérive. Il comprend,laesuperficie vers la profondeua,

peau, les fascias spermatique externe, crémastériget spermatique interne.

» La peau scrotale : est fine et extensible. Son épithélium est
pigmenté. Son derme ou tunique dartos est dépadevgraisse. Les tuniques dartos
droite et gauche s’adossent dans le plan médianfpouer le septum scrotal. Elle est
riche en faisceaux musculaires lisses qui se fisentl'adventice des vaisseaux et la
couche papillaire. Le muscle dartos est un therguda¢eur : sa contraction en réduisant

la surface du scrotum diminue la température istratale.

» Le fascia spermatique externe :se continue avec le fascia

superficiel du pénis.

» Le fascia crémasterique : c’est un tissu aréolaire contenant

I'épanouissement terminal des faisceaux du musélaaster.

» Le fascia spermatique interne :il se continue avec le fascia

profond du pénis.
+ \ascularisation et innervation
» Les arteres scrotales :

Les artéres scrotales antérieures sont des bradekemtéres pudendales externes
supérieures et inférieures.

Les artéres scrotales postérieures proviennerdrti®s pudendales internes.

> Les veines scrotales se drainent dans les veines pudendales

externe et interne
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» Les lymphatiques: rejoignent les Ilymphonoeuds inguinaux

superficiels et lacunes.

» Les nerfs: linnervation est assurée par les nerfs scrotaux
postérieurs, branches du nerf périnéal, la brapén@éale du nerf cutané postérieur de

la cuisse et le nerf iléo-inguinal.

Ill. Rappels Physiologiques de I'ambiguité sexule [16, 17, 18]

La différenciation sexuelle normale s'effectue dnsjeurs étapes, depuis la
fécondation et la vie intra utérine jusqu’a la pubde

Le développement sexuel normal résulte de I'enemaémt et du chevauchement
complexes des phénomenes génétiques et hormonrauaiférenciation des organes
sexuels est sous la dépendance des deux chromoseruesds : XY chez 'homme, XX

chez la femme.

Durant la vie embryonnaire, le chromosome Y comrealaddifférenciation en

testicule, mais en son absence la différenciagofais vers 'ovaire.

A lorigine, I'embryon est sexuellement bipotenti€le n’est qu'aprés la 6e
semaine que sont déterminés soit les testiculéslesoovaires. Les organes génitaux
internes (épididyme et canal déférent chez 'homimenpes utérines et utérus chez la
femme) dérivent de structures embryonnaires communkes canaux de Wolff, a
I'origine des voies sexuelles masculines, et lesoa de Muller, a I'origine des voies

sexuelles féminines.

La testostérone, principale hormone masculine ptegar le testicule, favorise la
croissance des canaux de Wolff et inhibe cellead@sux de Muller. En I'absence de
testostérone, le développement des canaux de Midiiéectue. Vers la 15e semaine de
gestation apparaissent les organes génitaux exterhéaction des hormones males
aboutit a l'apparition d'organe génital externe tgpe masculin. L'absence de

testostérone entraine l'apparition d'organe géextigrne de type féminin.
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La différenciation masculine est un phénoméne metaet actif, tandis que la
différenciation féminine est un phénomene plusitat passif. Et la masculinisation

d’un feetus féminin ne peut s’expliquer que par xices d’hormones virilisantes.

IV. Les problémes posés par I'ambiguité sexuellel9, 20, 21, 22]

Au moment de la découverte d’'une ambiguité sexukdleonfrontation a une
telle annonce engendre immanquablement un traumatour I'enfant et sa famille,
que ce soit constatée a la naissance, lors deld'scknce et a l'age adulte. Ces
traumatismes entrainent des différents probletalssdes perturbations de I'image
corporelle et de I'estime de soi, les dépressidndeel’anxiété, un retard dans le

développement sexuel.

» Du point de vue socigl I'insertion sociale est en général problématigue.
vécu de I'anomalie chez les ambigus sexués ne @it apprécié qu’a la lumiére de
son histoire infantile. Le trouble est vécu avece untense culpabilité, souvent
inconsciente associé a un sentiment de honteeguigarticiper au retrait social, parfois
tres intense. Alors ces personnes ont une grafifieutié dans les relations aux autres.
Et elles se trouvent confrontées a la solitude etreget. Dans ce cas elles ont un
sentiment de dévalorisation, d’insécurité, d’'arkiéet parfois méme de dépressions

authentiques.

» Du point de vue familial, I'influence de la famille est trés importante. La
présence d’'une ambiguité sexuelle chez un enfase pux parents un certain nombre
de problemes.

D’abord avoir un enfant malformé, c’est souffrimdasa propre image de soi par
identification propre de l'enfant. Ensuite apres rlaissance et la découverte de
I'anomalie, la plupart des parents porte en sdieleil de I'enfant idéal imaginaire. D’ou
certains parents acceptent cet état et élevergnfaht comme un enfant normal, mais
d’autres refusent la situation et ils adopterd dtitudes de rejet ou de surprotection

anxieuse.
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En plus la présence de cette anomalie modifieytemhique de la famille. Alors
la fratrie va étre confrontée au trouble et sopdot varie selon la structure de la
famille. La dynamique du couple est également nglitar I'enfant vient toujours
s'interposer entre ses parents.

Alors cette anomalie devient un obstacle & uneioelgparents-enfant naturelle

car ses parents ont un sentiment de culpabilit&ifoas

» Quant a la vie conjugale cette anomalie pose des problémes pour diverses
raisons.

Selon le type de I'ambiguité sexuelle, il y a deasgquences fonctionnelles qui
peuvent empécher toute activité sexuelle, nuira @ié¢ du couple et de perturber la
fertilité. Ainsi I'acte sexuel est au centre destmombreuses préoccupations d’ou la
peur, 'angoisse, et I'inhibition, notamment eu kbha I'apparence du sexe. La personne
a peur que le compagnon voit et se rende comptadbfférence ; et de sa fonction.
Des blocages surviennent méme lorsque la persasingeue d’une véritable relation
amoureuse. Le fait d’expliquer au partenaire leiltfe est aussi une source d’anxiété
inhibitrice. Ensuite, le désir de maternité, souvémpossible, fait parti de leur

souffrance.

V. Classification des ambiguités sexuelles [1, ,284, 25, 26, 27]

C’est la classification de Prader, fondée sur Baspnorphologique des organes
génitaux externes, qui permet de caractériser ifésrehts types d’ambiguité sexuelle

sans présumer de leur étiologie.

Les ambiguités sexuelles peuvent poser des problahidentification tels:
cryptorchidie bilatérale, testicule féminisant, aguiité isolée des organes génitaux
internes, formés a révélation tardive a la pubestéc virilisation chez la fille ou

absence de virilisation avec développement des sbiez le garcof23].

Les ambiguités sexuelles regroupent les malformsttmngénitales de I'appareil

génital en relation avec des anomalies du sexambsomique, gonadique, ou
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anatomique. La détermination du caryotype est éalpble indispensable a leur
classification. Lorsque le phénotype est en opjposiavec le sexe géenotypique on
parle :

% de pseudo- hermaphrodisme féminin (ou DSD 46, XXpu la gonade
comporte du tissu ovarien

+ de pseudo- hermaphrodisme masculin (ou DSD 46, XYuand la gonade
comporte du tissu testiculaire.

s d’hermaphrodisme vrai quand il ya une coexistence au niveau des gonazes d

tissu ovarien et testiculair@3]

1 2 3
Hyperphasie du Petit organe péno-clitoridien Prépuce dorsal
clitoris Vestibule ol débouchent Méat & la base

vagin et urétre Replis labio-scrotaux
fusionnés
4 5
Aspect d'hypospade Aspect masculin
périnéal

Figure 12 : Classification de Prader [23]
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Tableau 1 : Classification des Ambiguités Sexuell¢23]

| Voi Organes
oies o
‘ Chromosomes | Gonades : génitaux
| génitales
: externes
Pseudo- ‘ XX Ovaires Féminines | Ambigus
' hermaphrodisme
féminin |
Pseudo- : XY Testicules | Ambigués | Ambigus
hermaphrodisme | ou mosaique
masculin (XY/X0)
Hermaphrodisme XY Ovaires Ambigués | Ambigus
vrai i ou et testicules
. XY mosaique
- (XX/XY, XY/XO)

V-1. PSEUDO- HERMAPHRODISME FEMININ [1, 23,24, 25, 26]
V-1-1. Définition [24]

Le pseudo- hermaphrodisme féminin se définit paxistence d’'un caryotype
féminin XX chez un sujet ayant des ovaires normmais présentant des caracteres

phénotypiques masculins plus ou moins marqués.
V-1-2. Fréquence et épidémiologie [2]

C’est un état intersexué ramais il reste cependant l'affection la plus fragee

des ambiguités sexuelles dans 60%.
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Figure 13 : Pseudo-Hermaphrodisme féminin par hypeplasie
congénitale des surrénales. Hypayphie du clitoris
(pseudo-verge) ; grandes levres sides (pseudo-scrotum) [1]
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V-1-3. Physiopathologie [1]
Le sujet atteint de pseudo-hermaphrodisme fémininnacaryotype féminin
normal a savoir 46 XX, qui in utéro, a subi une codimsisation de leurs organes
génitaux externes, mais qui ont des organes génitdarnes normaux (ovaires) bien

différenciés.

Les pseudo-hermaphrodismes féminins résultent d’imyperandrogénie (exces
d’hormones males) chez un embryon en caryotypedorteur d’ovaires normaux.
Plusieurs stades sont possibles depuis la simpbertrgphie clitoridienne jusqu’au

clitoris pénien avec soudure des bourrelets génigatrypospadias.

L’hyperandrogénie peut étre endogéne en caspdiipjasie bilatérale des

surrénales par bloc enzymatique congénital (bloc2&- hydroxylase)

L’hyperandrogénie fcetale peut étre exogene :
Soit liee a une maladie maternelle (tumeur ovaeerdystrophie ovarienne, tumeur
surrénalienne, hyperplasie surrénalienne) elle-mé&sgonsable d’'une sécrétion accrue
d’androgenes ;
Soit, moins rarement, liée a I'administration d’esgenes ou de substances a activité

androgénique lors de la grossesse.
V-1-4. Diagnostic clinique et paraclinique [2526]

Habituellement le diagnostic peut étre fait par lomene anamnése avec un
examen physique, c'est-a-dire un interrogatoira Higtaillé des antécédents familiaux,
avec un arbre généalogique sera pratiqué. En dénéraseudo hermaphrodisme
féminin peut étre reconnu durant la période ntdagar les pédiatres et la mere et

aussi découvert tardivement a la puberté panfeéaplogues lors de la consultation.

A l'examen clinique, il n’y a pas de gonade palpaldles organes génitaux
externes sont virilisés a des degrés variabletrisli péniforme avec hypospadias,
scrotum vide, et parfois oblitération vaginale. larganes génitaux internes (ovaires,
trompes utérus et vagin) sont normaux et une gsessest possible ! Il peut y avoir une

virilisation compléte des organes génitaux exteaves un aspect masculin normal a la
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naissance, mais toutefois une absence de testdaessles bourses. Ensuite, I'examen
clinique révéle parfois des troubles des regdsewune aménorrhée et des caracteres

sexuels discordants.

Les examens paracliniques sont nécessaires paligigaostic. Chez le nouveau-
né, deux examens sont pratiqués en urgence, assau¥ données de lI'examen
clinique, suffisent a orienter le diagnostic :

- la chromatine buccale qui précise la présence oudhun corpuscule de Barr, donc
I'existence d’'un ou de deux chromosomes X, ou miaudétermination du caryotype
par une technique rapide ;

- le dosage de la 17-OH-progestérone

Mais sans oublier de rechercher s'’il existe ou lesrpertes de sodium.

Les bilans radiologiques jouent un rbéle importaatir confirmer le diagnostic.
Ainsi une échographie abdomino- pelvienne estréamper examen a pratiquer ; elle
permet de déceler la présence des organes génitgemes qui témoigne d'un
caryotype XX chez une fille avec des signes diisation. Ensuite cette échographie
sera complétée par une génitographie, qui eskamen trés proche de techniquement
de la cystographie rétrograde, avec introductiamel sonde par le ou les orifices

périnéaux. Elle permet de montrer la cavité vagimalec son empreinte utérine.
V-1-5. Traitement et évolution [24]

Le traitement dépendra de la cause mais c'est ugence en cas de perte de

sodium associé (la déshydratation).

Au cours de cette affection les traitements sontlelex types : hormonaux et
chirurgicaux. Le traitement hormonal consiste acaigp a un enfant les hormones
manquantes. Le traitement chirurgical vise a medife périnée (zones anatomique
contenant les organes génitaux externes). Il dettaE par des équipes médicales

spécialisées et entrainées.

Le but a atteindre est d'harmoniser, de faire aater le plus possible le sexe

génétique et le sexe anatomique.
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4+ Traitement hormonal :

Devant un pseudo hermaphrodisme féminin, le tratgm suivre est en fonction

de I'age, le traitement glucocorticoide a dosenfatrice est toujours indiqué.

Chez le nouveau-né, le traitement doit étre pegaeir permettre une croissance
et une puberté normales. L’hormone glucocorticaigigplée I'insuffisance cortisolique
et, freinant 'ACTH endogéne, diminue I'hyperplasiesurrénalienne productrice
d’androgéne.

Chez Tl'adulte, 'adaptation du traitement est flasle car il suffit de freiner la
sécrétion d’ACTH par une dose modérée d’hydrosoni ou de dexaméthasone.
4+ Traitement chirurgical :

En cas d’anomalie des organes génitaux externegedee chirurgical doit étre

précoce. Il peut s’agir de : la clitoridoplastia yaginoplastie ; la vulvoplastie.

Enfin, aprés instauration de traitement hormonalaetéalisation de chirurgie
plastique pour la correction des organes génitatieres, les suites immeédiates et a

moyen terme sont favorables.
V-2. PSEUDO-HERMAPHRODISME MASCULIN [25, 27, 28]
V-2-1. Définition [25]

Il s’agit d’'une anomalie du développement sexuahdsujet 46 XY caractérisée
par une masculinisation insuffisante du sinus undgEchez un sujet de sexe masculin

(caryotype 46 XY)Il représente 45% environ des états intersex{&3.
V-2-2. Physiopathologie [27]

Le pseudo-hermaphrodisme masculin est le résuliedanomalie précoce du
fonctionnement des testicules s'accompagnant deutdde sécrétion des hormones
androgenes (masculines) ou encore d'une insemsibilix hormones males a la suite

d'un déficit des récepteurs des cellules spécifigDans ce cas, le sujet a un caryotype
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normal de 46 XY et des testicules mais ces orga@émitaux externes ne sont pas

vraiment masculins.

Autrement dit, au cours de l'embryogenése les syjénétiquement masculins
sont insensibles aux hormones males a la suitendangue de récepteurs situés sur les
cellules de leur organisme. La cause de ce dystomement est une enzymopathie.
Beaucoup plus rarement, il s'agit d'un déficit enalpha-réductase, enzyme
intracellulaire qui convertit la testostérone emydirotestostérone responsable de la

masculinisation du sinus urogénital.

V-2-3. Diagnostic clinique et paraclinique [25]

A I'examen clinique, il existe une ou deux gonagakpables en position scrotale
ou inguinale. Le défaut de masculinisation du sionwggénital est plus ou moins
important : microscrotum, hypoplasie de la vergees corps caverneux (micropénis),
implantation anormale de l'orifice urétral (hypodpabalanique, pénien ou périnéal),
fusion incompléte des bourrelets génitaux.

Le caryotype confirmera le sexe masculin ainsi gueétection du géene SRY
(Sex determing Region of Y chromosome) car l'expies SRY marque la

différenciation des cellules de Sertoli qui déterenlia différenciation testiculaire.

Les examens complémentaires a viser le diagnostitportent : les valeurs de
base des dosages hormonaux : dosage de la testestaune échographie pelvienne
permet de montrer I'absence de structure utérimge; génitographie révele de facon
constante la présence d’une cavité postérieureitecodéfaut de masculinisation du

sinus urogénital.
V-2-4. Traitement et évolution

Le traitement est ici la méme que celle du psewdmbphrodisme féminin. Ainsi
les décisions thérapeutiques bien fondées dépeindeol’ensemble des explorations

hormonales et anatomiques.

Dans le syndrome de féminisation testiculaire ceteplle sexe assigné est

nécessairement féminin.
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L’ablation du testicule s'impose d’une fois la ptBefait. D’ou le risque de
gonadoblastome étant alors élevé et il devra @@ d’un traitement oestrogénique
substitutif.

V-3. HERMAPHRODISME VRAI [23]

L’hermaphrodisme vrai, un véritable état intersexest une cause tres rare de
I'ambiguité sexuelle, définie par la coexistencenagau des gonades de tissus ovarien
et testiculaire soit des gonades mixtes, ou ovietesi bien ovaire d’'un c6té et testicule

de l'autre. La cause de cette malformation estrinoce.

Le caryotype est variable, il peut s’agir de 46, XX mosaique XX/XY,
XY/XXY, XY/XO. Mais dans certains cas, une anomatie géne du déterminisme

sexuel serait en cause.

L’aspect clinigue des hermaphrodismes est proclsedgsgénésies gonadiques
mixtes. La puberté spontanée est souvent mixtevairsi gynécomastie, regle ou

pseudo-hématurie, ainsi que la virilisation qusstcie a des degrés divers.

VI- Conduite a tenir devant une ambiguité sexuelld23, 29, 30]

L’élément le plus important est que le sexe assigittadapté a l'individu. Et a la
naissance ce sexe dépend de I'aspect des organitsigéxternes.

Le diagnostic d’'une ambiguité sexuelle a la naissast une urgence médicale
qui implique une prise en charge rapide par ungpégpluridisciplinaire spécialisée a
savoir . les pédiatres, les endocrinologues, lestétticiens, les radiologues, les
chirurgiens, les généticiens, les psychiatres. Enfllest nécessaire de faire un examen
clinigue complet a la recherche d’'un syndrome déegie sodium et des malformations

associées et des bilans a visés étiologiques tels :

- les dosages hormonaux surtout la 17-OH progestétantstostérone, le test de

stimulation ;
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- les bilans génétiques a noter I'étude de caryotigmealyse moléculaire des génes du
chromosome Y et si notion des cas familiaux ;
- limagerie : I'échographie abdomino-pelvienne paigénitographie.
Mais en raison du risque vital d’'une insuffisancerénalienne, il faut éliminer en

premier I'hyperplasie des surrénales.

En plus le choix du sexe définitif est un problediféicile qui repose un faisceau
d’éléments : anatomiques par I'existence d’'un beanggénital, d’'une cavité vaginale ;
étiologiques surtout sur la réceptivité aux andregp qui joue un réle majeur au
moment de la puberté ; psychologiques soit deedastculturels, religieux...etc. Ce

choix doit permettre une vie génitale ultérieurpllas simple possible.

Par contre, le diagnostic et/ou la prise en chalgsme anomalie de la
différenciation sexuelle a I'adolescence se pré&santgynécologue dans deux situations
différentes : la découverte a la puberté d’'unergateualité chez un enfant élevé selon
leur choix du sexe ; et le suivi a la puberténd’intersexualité diagnostiquée et traitée

dans I'enfance.

La prise en charge a l'adolescence est particatiéné complexe tant sont
intriqués les problémes de I'anomalie anatomiqueéeesa réparation, les problemes de
développement pubertaire et du traitement hormofed, questions liees a la
connaissance et la compréhension de I'anomaliee®tfdcteurs psychologiques et
d’identité.

D’abord, on doit convaincre la patiente, les paegpdér une information plus
deétaillée , précise et compléte concernant cetthofmgie, de comprendre et de
s’approprier sa différence et aussi de mieux asslarsgtuation qui est souvent chargée
d’angoisse, de secret, et de culpabilité.

Ensuite le soutien d’'une équipe médico- psychologigpécialisée de cette
pathologie est indispensable, en particulier diadolescence des hésitations existent
qguant au bien fondé de sexe préalable surtout sndtg/perplasie congénitale des
surrénales fortement masculinisé élevé en gar@raussi cas de 5 alpha-réductase

élevée en fille.
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Enfin, la chirurgie correctrice possede une place importante dans cette prise en
charge surtout devant les anomalies des organes geénitaux externes. Et c'est la

génitoplastie est la pratique la plus fréquente.

Ainsi, les décisions thérapeutiques et le suivi nécessitent une concertation

pluridisciplinaire médico-chirurgicale et psychologique par une équipe expérimentée.

Ea‘rmﬂf’f gfﬂfwf.cam {;
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DEUXIEME PARTIE : ETUDE PROPREMENT DITE

. OBJECTIFS :

Le but de cette étude est de décrire lescesmdiniques des ambiguités
sexuelles et de rechercher leurs étiologies aftablir une prévention et la prise en
charge multidisciplinaire.

[I. NOTRE OBSERVATION
I1.1. CADRE D’ETUDE

L'étude a été réalisée au service de Gynécolobstétrique du CHU de
Mahajanga a partir d’'un cas d’ambiguité sexuelld’atiulte. Ce service est un centre
de référence en pathologies gynécologique et olustét de la province. Il est
actuellement équipé :

« d’'une unité mere : gynécologie, obstétrique, atiaion pré et postnatale,
planification familiale
» d’une unité néonatologie

e d’une unité de formation

Nous rapportons d’'un cas d’ambiguité sexuelle ddullte observé et opéré au
service de gynécologie obstétrique.

Nous avons effectué : I'interrogatoire du patiefgxamen clinique : I'inspection,
la palpation surtout dans la région génito-urinaites examens paracliniques : la

biologie et I'imagerie ; I'intervention chirurgikaréalisée en novembre 2007.
[I.2. ETAT CIVIL

Nom et Prénom :Naina
Sexe :Masculin

Age : 23ans

Profession :Pé&cheur
Domicile : Mitsinjo

Situation matrimoniale : Célibataire
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» Date et Motif d’entrée : le 20 Octobe 2007 pour un état intersexuel

[1.3. ANTECEDENTS
+ Personnels :
- Pas d’antécédents médicaux, ni chirurgica
- Gynéco-obstétrique : malformation des organes géxiexternes
découverte a la naissance

Douleuelvienne périodique a type de pesanteur
Syndmprémenstruel cyclique

- Habitudes alimentaires : riz, poisson, mais

- Habitudes toxiques : pas de consommation d’alcoale tabac

- Habitudes médicamenteuses : aucune

+ Familiaux : Pas d’antécédents malformatifs dans la famille
- Ascendants : vivants et en bonne santé apparente
- Fratrie : cinquieme d’une fratrie de cing dont gedtreres sont tous en

bonne santé

I1.4. HISTOIRE DE LA MALADIE

Le début de la maladie remonte a la naissance &uitee découverte des organes
génitaux externes anormaux lors de I'examen sydi¢uea du nouveau-né. A cette
épogue, les médecins ont décidé d'évacuer I'erdahina pour une prise en charge,

mais les parents n'ont pas puy aller a caus@udgdemes financiers.

Durant tout ce temps, les parents ont décidé vEéleenfant comme un gargcon
avec ses freres. Ensuite, au moment de la pubepétient a remarqué un changement
dans son corps suite a l'apparition des signes atactéres sexuels secondaires a
tendance féminine. Ces signes sont marqués pavidappement mammaire, 'absence
des barbes et de testicule, une douleur pelviergr@odique ressemblant a une

dysménorrhée mais pas de regle, et enfin 'abséacrue de la voix.
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A noter que pendant son enfance, il cache ses mafmns avec ses fréres et |l
est méme parfois taquiné.

Puis, ses caracteres ne cessent de se déveloprieut $a douleur pelvienne qui
devient de plus en plus intense, périodique etiqel Ainsi les parents reconnaissent
la féminité de I'enfant alors ils ont décidé de salter un médecin.

Plusieurs consultations suivies de longues disonssont été faites, alors ils ont
pris une décision de garder lidentité masculine patient. Ce désir devait
s’accompagner d’'une chirurgie masculinisante d'oa admission dans le service de
chirurgie viscérale. Il a été admis en service liieucgie pour garder et respecter son

identité masculine, au lieu du service de gynédaelog

[1.5. EXAMEN CLINIQUE

[1.5.1. Signes généraux :

- Etat général satsdat
- Conjonctives bien colorées
- TA:12/8mm de Hg ; FC : 72/mn ; FR4/ran ; O° : 37,2°C

[1.5.2. Signes fonctionnels :

Douleur pelvienne

Présence des seins semblables a celle d’'uae fill

Syndrome prémenstruel cyclique mensuel

Nervosité, agressivité
[1.5.3. Signes physiques :
[1.5.3.1. Examen de I'appareil génito-urinaire :

» Inspection: - hypertrophie clitoridienne péniforme enviromB8de long
- les grandes lévres sont soudées
- les bourses sont absentes
- les seins sont développés, stade V de TANNER
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» Palpation : - un clitoris péniforme avec hypospadias
{’absence du canal vaginal
{’absence d’une masse pelvienne

- les fosses lombaires libres

» L’examen au spéculum et le toucher vaginal sontipossibles
» Le toucher rectal est normal
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Figure 14 : Clitoris péniforme avec hypospadias

(Prise le 02 Novembre 2007 au bloc opérate)r
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Figure 15 : Les Seins développés
(Prise |12 Blovembre 2007 au bloc opératoire)
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Figure 16 : Orifice vaginal soudé

(Prise le B@dvembre 2007 au bloc opératoire)
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11.5.3.2. Examen des autres appareils :

= Appareil digestif :
- Langue non saburrale
- Mauvais état bucco-dentaire
- Absence de trouble de transit
- Abdomen souple

- Foie et rate de volume normal

Appareil respiratoire :
- Murmures vésiculaires bien percues a I'auscultation
- Vibrations vocales bien transmises
- FR : 24/mn

Appatreil cardio- vasculaire :
- Pouls périphériques présents
- Bruits du ceceur bien frappés au niveau des quayergo

a l'auscultation

Aires ganglionnaires :libres

Appareil locomoteur : normal

[1.6. RESUME SYNDROMIQUE

Il s’agit d’'un « homme » agé de 23ans admis dagsnece de chirurgie viscérale
pour un état intersexuel apparu depuis la naiss&tice I'age pubertaire, les caractéres
sexuels secondaires a tendance féminine se soatopg@es. On note qu’il n’y a pas

d’antécédents malformatifs dans la famille.
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[1.7. EXAMENS PARACLINIQUES

Des bilans préopératoires ont éte réalises.

< Imagerie :

+ L’échographie pelvienne :
Les coupes réalisées mettent en évidence :
Une vessie sans anomalie
La présence d’un utérus de dimension et d’échdstreicormale
La présence d’un ovaire droit en situation postéévine de dimension normale
14 x 29 mm et d’'un ovaire gauche de taille norma&é x 18 mm
Absence de gonades masculines échographiquensdsievi
Absence du canal vaginal
Conclusion : Etat pelvien de type féminin avec agénésie dinvag

+ La radiographie pulmonaire : est normale

% Biologies :
+ Hématologiques :

* Hémogramme :
Hématies : 3.970.000/mm3
Leucocytes : 3200/mm3
Polynucléaires neutrophiles : 41%
Polynucléaires éosinophiles : 06%
Polynucléaires basophiles : 00%
1 51%
Monocytes : 02%
Plaquettes : 264.666/ mm3
Vitesse de sédimentation : 65 mm
» Taux d’hémoglobine :12 mg/dl
* Hématocrite : 37%

» Groupage sanguin : O Rhésus positif


http://www.rapport-gratuit.com/
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* Le bilan d’hémostase ne montrait aucune anomalie
Témoin : 1274
TQ:12"8
TP :97%
INR : 1,07

+ Parasitologiques

» Selles KOP :Absence de tout élément parasitologique

4+ Bactériologique :
* ECBU : Urines moins jaunatres troublés
Examen microscopique :
Etat frais : Cellules épithéliales
Leucocytes : +
Hématies : + + +
(Eufs de Bilharzie : 0
Cristaux d’'Oxalate ddddam : + + +
Levures et filaments
Gram : Bacilles a gram positif : 0
Bacilles a gram négatif : O
Cocci a gram positif : 0
Cocci a gram négatif : 0

Conclusion :on n’a détecté aucun germe
[1.8. CONCLUSION

Le jeune homme admis dans notre service est attdioh pseudo-
hermaphrodisme féminin sous sa manifestation almida plus évidente qu’est
I'hypertrophie clitoridienne, la présence des seifabsence des gonades avec des

grandes lévres soudées et enfin la présence dasesrgénitaux internes.
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[1.9. TRAITEMENT CHIRURGICAL

L’intervention chirurgicale s’est déroulée le 0wembre 2007, effectuée par

I'équipe de Gynéco-obstétrique et de Chirurgie Galré

Le résumé du compte rendu opératoire d’'un tableaw’Hermaphrodite avec
syndrome pseudo-menstruel et désir de conservatiode lidentité masculine:
intervention chirurgicale effectuée sous anesthgsieerale et s’est déroulée en deux

étapes.

Premiére étape : Mastectomie bilatérale par incision transversadec

conservation de mamelon. Drain de Redon sortantgare-incision latérale.

Deuxieme étape Laparotomie Médiane Sous Ombilicale. On découwetérus
de taille normale, annexe gauche normale, annexigedrtrompe droite atrophique a
son bout proximal ; et sortant d’'une dépressiorcahal inguinal, adhérant au ligament
rond. Ovaire droit micropolykystique.
On pratique une hystérectomie totale sur un coiglde 6cm, avec conservation des
annexes. Drilling Ovarien bilatéral.
Remise en place de I'annexe droite.
Ablation d'un appendice long, mince, hypervascaskari

Fermeture pariétale plan par plan ; Vicryl 1 @daévrose ; Fil a la peau : Blair Donati
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Figure 17 : Utérus de taille normale
(Prise 12 Blovembre 2007 au bloc opératoire)
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Figure 18 : Annexe gauche

(Prise le B@dvembre 2007 au bloc opératoire)
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Figure 19 : Annexe Droite

(Prise le B@dvembre 2007 au bloc opératoire)
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Figure 20 : Hystérectomie totale interannexielle

(Prise le B@dvembre 2007 au bloc opératoire)
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[ll. RESULTATS POSTOPERATOIRES

[11.1. SUITES PROCHES

Le 02 Novembre 2007 notre patient a subi une miastee bilatérale avec une
hystérectomie totale.

Les suites opératoires sont simples. Le patient bésh réveillé, tous ses
parametres vitaux sont normaux et les plaies opiéeat propres. Il a recu comme
traitement :

= Liquides par Sérum glucosé Isotonique 5% 500cc,5RIOcc, Sérum
Salé Isotonique 0,9% 500cc adaptés selon I'éaioldynamique.

=  Antibiotique type Bétalactamines : Ampicillinesdtn de 1g x 2 par jour ;
type Imidazolés : Flagyl flacon de 0,5g x 2 parjpar voie veineuse

= Antalgiques : Perfalgan flacon de 1g a passer $olet® 4heures par voie
veineuse

Quelques jours aprées l'intervention, I'état généhalpatient s’est amélioré et le
traitement par voie veineuse a été relayeé par :

=  Amoxicillines géllules 500mg : 2gellules x 2 panjgpendant 10j

= Meétronidazole comprimé de 250mg : 2comprimés xJga pendant 10j
A 10°™ jour, le patient est sorti de I'hopital avec utatégénéral satisfaisant.
L’évolution est favorable durant son hospitalisatio

[11.2. SUITES LOINTAINES

Le malade est sorti de I'hépital 10 jours aprésistervention chirurgicale.
Il a bien toléré I'intervention vu son état généeal pleine forme. Et il est suivi en
consultation externe une fois par semaine. Apresqges mois de l'opération, les

plaies opératoires ont une trés bonne cicatrisation

Et apres quelques années, deux ans, notre makyo@nsuit dans la société en

menant une vie normale tant physique que psychiQuant a la vie sexuelle, il préfere
rester célibataire.
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V. DISCUSSIONS

IV.1. EPIDEMIOLOGIE

* FREQUENCE

La fréquence des ambiguités sexuelles est faibl€lU de Mahajanga puis

gu’'on n'a observé gu’'un seul cas durant la périnatee étude (deux ans).

De méme pour SIDIBE, dans leur étude sur périod84iaois ont trouvé que

0,54% seulement représente une ambiguité sexa@glle [

En Europe et dans la population générale, la peécal de 'ambiguité sexuelle
est de I'ordre de 2% des naissances [33].

En général, c’est une pathologie tres rare vupdescentages d’étude effectué.

« AGE

En général, les malformations des organes généaternes sont découvertes aux
deux extrémités de la vie de I'enfance. Le prero@rcerne le nouveau-né et les jeunes
enfants. Le second concerne I'enfant a I'age depél2]. BOURILLON est aussi de
cet avis [25].

Nous avons noté chez notre patient que I'ambigéiéielle a été découverte a la

naissance dite congénitale, faute de moyens,seéieé diagnostiquée a la puberté.

D’aprés NGOM, dans leur étude, 'age de I'enfantnraament du diagnostic de

I'ambiguité sexuelle est élevé : 5,09 ans [32].

Par contre SIDIBE a trouvé que I'age moyen estldi@ a 8,09ans avec des
extrémes a 11mois et 25 ans [2]. Ce qui montrel'quebiguité sexuelle est retrouvée

dans la plus part des cas chez le jeune enfaisidedte mais rarement a la naissance.
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« SEXE

NGOM a mentionné une nette prédominance féminimg @@ fois féminin et 7
fois masculin [32]. SIDIBE est aussi de cet avid, montre durant une période de leur
étude le phénotype féminin le plus représentéN@}re étude rapporte sur un sujet de

phénotype féminin mais élevé comme un garcon.

IV.2. ETIOLOGIES

D’aprés MOURRIQUAND, les causes de I'ambiguité sdbeusont nombreuses,
et beaucoup d’entres elles sont inconnues. Il &agir d’anomalie génétique ou
d’anomalie de production d’hormones sexuelles, ogoee de réceptivité a ces
hormones [34]. Ainsi, les causes sont variablesnstds différents types d’ambiguité

sexuelle.

Pour le pseudo-hermaphrodisme féminin, selon FERHEEHc'est la plus
fréequente des états intersexués [23]. GEOFFRAYi auszpporté qu'il représente 60%
des troubles de la différenciation sexuelle [1d¢ méme que ARDAENS a 40% [28].
Ces auteurs et PERLUMETER sont du méme avis coaontfigtiologie principale de
pseudo-hermaphrodisme féminin diagnostiqué a lasaace. Il s’agit surtout d’'une
hyperplasie congénitale des surrénales par blogynestmue, le déficit en 21-
hydroxylase. Elle est due a une exposition in uéédes taux excessifs aux androgenes
d’origine maternelle ou foetale. En plus cette hplasie sera confirmée par le dosage
hormonal de la 17-OH-progestérone [1]. Selon BOURIN, on peut découvrir
d’autres causes, soit d’'origine iatrogene par uiseme progestatifs ou de testostérones

durant la grossesse [25].

Dans la présente étude, I'ambiguité sexuelle egfndistiquée a la naissance mais
aucun dosage hormonal n’'a été réalisé chez ndienpdaute de moyens. En plus
aucun antécédent familial de maladie génétiquenainotion de prise des progestatifs

ni une notion de pathologie ovarienne ou surrénaen’a été noté.



67

Pour le pseudo-hermaphrodisme masculin, selon AMRBUI représente 35%
des états intersexués [27] ; ARDAENS aussi a estib#® des ambiguités sexuelles
[28]. L’étiologie principale est surtout I'insengit® aux androgenes [28].
En effet, BOURILLON rapporte que, les étiologies gseudo-hermaphrodisme
masculin comportent trois groupes : les insuffigsndu fonctionnement de la cellule de
Leydig dont les déficits enzymatiques sur la voeeld synthése de la testostérone ;
ensuite les troubles de réceptivité aux androgeeefin la détermination incompléte
du testicule [25].

Pour 'hermaphrodisme vrai, d’aprées GOEFFRAY il mprésente que 5% de

I'ambiguité sexuelle et les causes sont tres [as

IV.3. ETUDE CLINQUE

» CIRCONSTANCE DE DECOUVERTE

La découverte de I'ambiguité sexuelle peue £t
- Tét a la période néonatale lors d’un exangd@vant un nouveau-né présentant une
malformation des organes génitaux externes ; tébasms de notre patient puisque cet
état intersexué était découvert lors d’'un exameatésyatigue du nouveau-né, et devant
quelques signes décrits par la mere.
- Tardivement a I'age de la puberté par les gyragras lors des consultations suite a

I'apparition des signes de caractéres sexuels dages.

« ANTECEDENTS
Comme souligne AIGRAIN, l'interrogatoire détaillécherche a faire préciser les
antécédents familiaux avec un arbre généalogiquel geut faciliter le diagnostic

étiologique [35].

Dans notre cas, on note I'absence d’antécéderformatif dans la famille et du

c6té maternel aucune maladie qui peut causerilsairon par des androgenes tels les
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tumeurs ovariennes et surrénaliennes, et au ceuesgrossesse aucune notion de prise

des progestatifs.

* SIGNES CLINIQUES

Nous constatons dans notre étude, qu’il n'yas ge syndrome de perte de sel
qui risque la déshydratation et engage le pronedtt En effet, I'état général n'a pas
trop de valeur diagnostic mais c’est un élémentoirigmt sur I'évolution et dans la

conduite thérapeutique.

D’aprés LANSAC, il faut savoir rechercher une ienatie de I'appareil génital a
la naissance et a la puberté [36]. Ainsi a la laaiss, devant une anomalie des organes
génitaux, on doit rechercher s'’il s'agit d’'une aguiité sexuelle. De méme a la puberté,
il faut penser a des caracteres sexuels secon@dive® ameénorrhée. Alors I'examen de
I'appareil génital constitue un temps essentielrgauwientation diagnostique et il doit
étre systématique au cours de tout examen clingjug particulierement en cas de

suspicion d’'une ambiguité sexuelle.

Par ailleurs, notre interrogatoire note une symptofogie faite de douleur
pelvienne périodique cyclique qui ressemble a uyeménorrhée avec absence des
regles, un développement mammaire et une nervosité une agressivité chez notre
patient. Nos examens cliniques retrouvent une hrggehie clitoridienne péniforme,
'absence des bourses, la présence des grandess Iseudées et des seins, enfin
'absence du canal vaginal. Tous ces signes onenis le diagnostic d’'un pseudo-

hermaphrodisme féminin.

« EXAMENS DES AUTRES APPAREILS

L’examen des autres appareils a pour objectifsegbarcher I'existence d'une

éventuelle malformation associée. Pourtanteil ravéle aucune anomalie.
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IV.4. EXAMENS PARACLINIQUES
Les examens complémentaires réalisés chez notempsbnt :
- I’'hémogramme
- le bilan d’hémostase
- la bactériologie : 'Examen Cytobactériologique deses
- la parasitologie des selles
- I'échographie pelvienne

- la radiographie pulmonaire

« BIOLOGIE
L’hémogramme a été fait pour le bilan préopératere n’a révélé aucune anomalie
particuliere.
Le bilan d’hémostase n'a été effectué que pobiléa préopératoire.
Les dosages hormonaux tels la 17-OH- progestérbiee ditermination du caryotype
sanguin sont demandés essentiellement pour sdedr éléments de diagnostic
étiologique. Pour notre cas, aucun d’entre euxétéafait faute d’absence de moyens
financiers.

L’ECBU est réalisé a titre de bilan préopératoire.

+ IMAGERIE

L’examen radiologique présente peu d’intéréturple diagnostic de I'ambiguité
sexuelle. Dans notre cas, la radiographie pulmenairtre dans le cadre de bilan

préopératoire.

D’aprés HANQUINET, I'échographie pelvienne, parfaailité d'acces, a pour
objectif de déceler la présence d'un utérust@unoigne le caryotype XX chez une
fille avec des signes de virilisation. C’est aussi examen de base pour faire le bilan
des organes génitaux internes. En plus elle pedagialyser la taille et I'aspect de
'utérus et des ovaires. Et cette échographie eehé sera complétée par la

génitographie qui a pour but de montrer dtéavaginale. C’est un examen trés
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proche techniguement de la cystographie rétrogeads, introduction d’'une sonde par

le ou les orifices périnéaux [26].

Notre patient a bénéficié d’une échographie ipalve par voie sus pubienne.
Cet examen nous a permis de diagnostiquer que patient a présenté un pseudo-
hermaphrodisme féminin. A cause des problemes peices) il n'a pas pu faire la

génitographie.

D’autres examens radiologiques peuvent orienter degnostic d'une

malformation de I'appareil génital, a savoir 'lRMon disponible dans notre CHU.

IV.5. TRAITEMENT

D’aprés MARC et LABRUNE, la découverte d’'un étatersexué a la naissance
est une urgence meédico-chirurgicale qui implique prise en charge multidisciplinaire
comprenant endocrinologue, pédiatre, chirurgienigtés] radiologue, généticien,
biologiste, et pédopsychiatre. Les problemes uggsoit le choix du sexe définitif et le
prénom de I'enfant, I'élimination des étiologiesupant entrainer une perte de sel qui

risque la déshydratation et engage le pronodiat M1, 18].

C'est le cas de notre patient, son trouble de mifféiation sexuelle était
diagnostiqué a la naissance, faute de moyens naudécision n'a été prise sur
l'identité de notre patient a cette époque. Enteffeest a I'age pubertaire qu'on a
découvert les caractéres sexuels secondaires anmmdéminine chez un garcon. I

présente un pseudo-hermaphrodisme féminin apréddsiexamens.

Pour MOURRIQUAND, devant un pseudo-hermaphrodisémeiriin, il a proposeé
un traitement chirurgical qui consiste a féminid@nfant, puis ultérieurement
hormonal. Cette féminisation comprend la réductena taille de clitoris, I'ouverture
du vagin et la plastie du périnée [34].
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GRISE aussi a choisi le moyen chirurgical dansued® corriger la virilisation
des organes génitaux chez une femme souhaita@siedk rapport et de maternité.
Il s'agit d’'une féminisation de ces organes génitaar une plastie vaginale et
clitoridienne. Le résultat de [lintervention estfiedce dont & 3 mois [I'état

morphologique devient normal ainsi que les rapg@$

ALI, chez une fille de 13 ans considérée par sesrnpa comme un gargon a
effectué une opération de génitoplastie féminisdbdéms ce cas l'intervention était une

réussite [38].

Par contre chez notre patient, notre conduite a tern immédiatement la
chirurgie réparatrice. Nous avons proposé au fatiea féminisation du sexe mais on
n'a pas réussi a le convaincre car il préfere, ases parents garder son identité
masculine. C’est la raison pour laquelle on a ptéc& une mastectomie suivie d’'une

hystérectomie totale. Le résultat a d’ailleurssitiésfaisant.

Ainsi la conduite thérapeutique devant une ambégsiéixuelle dépend du choix
de lidentité définitive car le changement brusqie I'identité peut entrainer des

conséquences psychologiques désastreuses.

V.6. EVOLUTION

D’aprés EUSTACHE, les conséquences ultérieuresedthirurgie clitoridienne
sont les relations sexuelles difficiles. Elle eimea78% de non sensualité et 39%
d’'incapacité a obtenir un orgasme. Ainsi la fomctisexuelle a I'age adulte est

compromise [16].

Quant a MOREL, la chirurgie de correction ou deoretruction augmente la
satisfaction par rapport a l'apparence des orgayégstaux, et améliore l'image
corporelle et I'estime de soi [20].
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Dans notre étude, notre patient a choisi la chieumasculinisante qui est une
chirurgie lourde, mais il a bien toléré l'intentemn. Les suites opératoires sont simples
et I'évolution est favorable. Le fonctionnement gsylogique, social et familial s’est
amélioré. En effet ce qui lui rend problématiquést la vie sexuelle car il est
condamné a une stérilité définitive. Tout ceci menl'utilité de conseiller et de
convaincre le patient sur la conduite a tenir devam syndrome malformatif de

I'appareil génital.

Certes, apres analyse de cette étude, nous irsistorimportance de diagnostic
précoce de cette malformation. Ce diagnostic me&cgermet d’éviter les mauvais

choix de l'identité et d’indiquer le traitement
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SUGGESTIONS
Devant une pathologie malformative congénitale, su@gyestions se rapportent a :
» |a prévention de I'ambiguité sexuelle basée sucdanaissance de leur
étiologie
= ['amélioration de la prise en charge des patienésgntant une ambiguité

sexuelle

1- La prévention
< Au niveau de la population
- Sensibiliser les femmes enceintes de suivre régatient et a temps les
consultations pré natales.
- Eduquer la population de lever les tabous a prapmsnalformation

congénitales.

s Pour les personnels de santé
- Examen soigneux des organes génitaux des nouveaauxésalles doit
étre obligatoire.
- Examen clinigue minutieux pour détection des maifations ou des
pathologies responsable de I'ambiguité sexuelle.
- Informer et éduquer les femmes enceintes sur I'mapce de suivi

meédical au cours de la grossesse.

¢ Au niveau de |'état
Rechercher les possibilités de diagnostic antédatamalformations congénitales.

2- L’amélioration de la prise en charge

¢ Au niveau de la masse populaire
- Conseiller a la population de ne plus cacher léants dont le sexe est

ambigu, en n’hésitant pas de les amener plusliddgital.
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s Pour les personnels de santé
- Etablir un diagnostic rapide pour ne pas retara@rise en charge.
- Il est important que tous les personnels de saewéacknt étre capables
de diagnostiquer et de prendre une décision storduite a tenir.

- Assurer la prise en charge multidisciplinaire.

% Pour les autorités
- Doter les laboratoires des moyens modernes poulitdada prise en
charge : les dosages hormonaux
la détermination du cayyst
- Mettre en place un équipement adéquat pour lesalattechniques
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CONCLUSION

L’ambiguité sexuelle est une pathologie malfomeatongénitale des organes
génitaux nécessitant une prise en charge plunidiisaire. Elle est relativement rare et
touche préférentiellement le nouveau-né et les naibes voire les adultes avec une

nette prédominance féminine.

Selon la classification de I'ambiguité sexuelleyperplasie congénitale des
surrénales par bloc enzymatique et lI'insensibéii& androgenes sont les principales
étiologies les plus fréquentes.

L’examen clinique suivi d’'une échographie pelvierpeut suffir pour poser le
diagnostic. Les dosages hormonaux et la déterromate caryotype sont néanmoins

indispensables pour fournir des éléments diagrsostic

Diagnostiqué a la naissance, le traitement médwaioujours étiologique, associé
a la chirurgie. Par contre a la puberté, le éraént chirurgical est le traitement de base
qui vise a réparer et a corriger I'aspect anatamides organes génitaux, selon le choix

de l'identité du patient.

Une surveillance réguliére du patient est effectafde de s’assurer autant que

possible le statut socio-psychologique et conjuggilleur.

Au terme de ce travail, nous avons proposé quslquggestions qui pourraient
prévenir la survenue de I'ambiguité sexuelle bagéepriori sur les étiologies et

améliorer la prise en charge.
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Velfiramne

Eto anatrehan’ireo Mpampianatra ahy, eto amirtoeram-mpampianarana ambony momba
ny fahasalamana sy ireo niara-nianatra tamiko, agtoloan’ny sarin’i HIPPOCRATEDia

manome toky sy mianiana aho, amin'ny anaran’Andaiaitna Andriananahary, fa hanaja
lalandava ny fitsipika hitandrovana nyoninahitra sy ny fahamarinana eo am-

panatontosana ny raharaham-pitsaboana.

Ho tsaboiko maimaim-poana ireo ory, ary tsy hjtaaran’asa mihoatra noho ny rariny
aho.Tsy hiray tetika maizina na oviana na oviamana amin’iza na amin’iza aho mba
hahazoana mizara aminy ny karama mety ho Rata tafiditra an- tranon’olona aho,
dia tsy hahita izay zava-miseho ao ny masdi®,tanako ho ahy samirery ireo

tsiambaratelo aboraka amiko.

Ary ny asako tsy avelako hatao fitaovana hanatam@savatra mamoafady na hanamorana
famitan-keloka. Tsy ekeko ho efitra manelanelama amin’olona tsaboiko ny anton-javatra
ara- pinoana, ara- pirenena, ara-pirazanana, eghgna, ary ara-tsaranga. Hajaiko tanteraka ny
ain'olombelona na dia vao notorontoronina aza. fialjazo mampiasa ny fahalalako ho enti-

manohitra ny lalan’ny maha- olona aho na dia voraraza.

Manaja sy mankasitraka ireo Mpampianatra ahg, ka hampita amin’ny taranany

ny fahaizana noraisiko tamin’izy ireo.

Ho toavin'ireo mpiara- belona amiko anie aho ratehatanteraka ny velirano nataoko;
Ho rakotra henatra sy ho rabian’ireo mpitsabo naméksa aho raha mivadika

amin’izany.
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