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p at h o l ogiques notables a des menstru ations régulière s
depuis l’âge de 12 ans.
A l’examen, on trouve une patiente de petite taille (1 m 44)
avec une tension art é rielle de 120/60 mmHg, le diamètre
b i a c romial est supérieur au diamètre bitro ch a n t é rien sa
pilosité est de type andro ï d e, les seins sont déve l o p p é s
(Photos N°1 et 2).

Photo n°1 Photo n°2

Sur le plan gynécologique, on note une vulve normale avec
les grandes et les petites lèvres bien développées, un abou-
chement séparé de l’urètre et du vagin, une hy p e rt ro p h i e
p é n i fo rme du cl i t o ris (Stade 1 de Prader) de 3,5 cm,
érectile (Photos n° 3 et 4).
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INTRODUCTION

Le pseudo-herm ap h rodisme féminin (PHF) rep r é s e n t e
l’affection la plus fréquente des ambiguïtés sexuelles (2). Il
résulte de la viri l i s ation des seuls organes génitaux ex t e r-
nes (OGE) d’un fœtus féminin généralement par hyperpla-
sie congénitale des surrénales. C’est une situation relative-
ment simple, il n’y a aucun problème de choix du sexe, ce
sont des filles sans ambiguïté aucune et la génitoplastie
féminisante ne se discute pas quelle que soit l’intensité de
la masculinisation initiale (2).
L’observation que nous avons eu l’occasion d’étudier à la
maternité universitaire des orangers nous permet une mise
au point sur cette pathologie.

OBSERVATION

Mlle K.L, âgée de 15 ans, célibat a i re, est adressée en
n ove m b re1997 à la consultation de gy n é c o l ogie pour une
ambiguïté sex u e l l e, qui à l’âge pubert a i re commence à la
perturber psychologiquement. La patiente sans antécédents

RESUME

Les auteurs rap p o rtent un cas de pseudo-herm ap h ro -
disme féminin (PHF), état inters exué ra re, défini par
l ’ existence d’un caryotype féminin XX chez un sujet
ayant des ova i res normaux mais présentant des cara c -
tères phénotypiques masculins plus ou moins marqués.
Un tel état est réalisé si le fœtus est soumis à une stimu-
lation androgénique. La cause la plus fréquente est l’hy-
perplasie congénitale des surrénales.
L’ a n a lyse de cette observation leur permet d’évo q u e r
les cara c t é ristiques cliniques, para cliniques de cet état
singulier ainsi que le traitement qui doit être précoce
pour être efficace.

M o t s - clés : Pseudo-herm ap h rodisme féminin, hy p e r-
plasie congénitale des surrénales, déficit en 21 hydroxy-
lase, diagnostic, traitement.
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Photo n°3

Photo n°4

Les examens complémentaires montrent une élévation du
taux plasmatique de la 17 hy d rox y - p roge s t é rone (86 ng

/ml), de la testostérone (2,1 ng/ml) et de la 4 andro s t é -
nédione (10 ng/ml). Le caryotype est de type féminin 46
XX. L’échographie objective un utérus de taille et d’écho-
s t ru c t u re normale avec des ova i res poly kystiques dont la
biopsie réalisée lors de la cœlioscopie confirme la présence
de tissu ova rien avec des kystes folliculiniques, des fo l l i -
cules primaires et des cicatrices de corps jaunes.
Il s’agit donc d’un pseudo-herm ap h rodisme féminin par
e n z y m o p athie surrénalienne (déficit en 21-hy d rox y l a s e ) .
Un traitement à base de déxaméthasone à raison de 0,5 mg/
j est instauré ainsi qu’une ch i ru rgie plastique pour la
c o rrection des organes génitaux ex t e rnes est réalisée. Les
suites immédiates et à moyen terme sont favorables.

DISCUSSION

Le PHF est un état intersexué assez rare, cependant, il reste le
plus fréquent des ambiguïtés sexuelles (8). L’ i d e n t i fi c at i o n
d’une masculinisation des organes génitaux externes chez une
p atiente XX avec des organes génitaux internes féminins
permet de parler de pseudo-hermaphrodisme féminin.

Il est secondaire à une hyper-androgénie endogène qui est
soit d’ori gine mat e rnelle soit d’ori gine fœtale (4, 5, 8, 9)
par hyperplasie congénitale des surrénales.
Notre patiente en est un bon exemple.

Hyperplasie congénitale des surrénales
Les hy p e rplasies surrénaliennes congénitales sont dûes à
des troubles de la chaîne de biosynthèse des hormones sté-
roïdes. Elles sont dûes dans 95 % des cas à un déficit en 
21 hydroxylase (4) (fig. 1).
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Figure 1 : Représentation schématique de la synthèse des hormones stéroïdes

Elle représente 90 % des cas de PHF (4), c’est la seconde
endocrinopathie congénitale par sa fréquence.
L’ absence de cette enzyme entraîne dès la période fœtale
une accumu l ation de la proge s t é rone et de la 17-OH pro -
gestérone et une diminution de la synthèse de l’aldostérone
et du cortisol. L’ a c c u mu l ation de la 17 hy d rox y - p roge s -
térone entraîne une conversion excessive de ce stéroïde en

androgènes surrénaliens. L’excès de synthèse des androgé-
nes surrénaliens conduit donc à une virilisation des organes
génitaux externes du fœtus fille. Cette virilisation est d’am-
pleur variable mais peut aller jusqu’à l’ambiguïté sexuelle
complète dans certains cas. Par ailleurs, le défaut d’aldo-
s t é rone peut provoquer dans les jours qui suivent un syn-
d rome de perte de sel conduisant à la mort de l’enfant. Il
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existe trois formes cliniques de la maladie : la forme classi-
que avec perte de sel où l’absence d’enzyme est complète ;
la forme simple virilisante dans laquelle il existe une acti-
vité enzymatique résiduelle qui permet à la voie de l’aldo-
s t é rone de fo n c t i o n n e r, la fo rme à révélation tard ive où la
production de l’enzyme est de l’ordre de 30 % de la norma-
le (7). PRADER a établi 4 types cliniques schématiques en
fonction du degré de l’hyper-androgénie : 
- Type I : la différenciation féminine est presque parfaite,

le seul signe pat h o l ogique est l’hy p e rt rophie cl i t o ri -
dienne,

- Type II : Clitoris péniforme, étroit vestibule en entonnoir 
où s’abouchent séparément l’orifice urétral et vaginal,

- Type III :  Vagin abouché à l’urètre, lui-même abouché à 
la base d’un organe péno-clitoridien,

- Type IV : Diff é re n c i ation masculine presque parfaite : 
scrotum, abouchement de l’urètre à l’extrémité du pénis.

Dans ce type d’hyper-androgénie, les structrures mûllérien-
nes sont toujours normales, la régression des canaux wolf-
fiens est complète. Plusieurs hypothèses tentent d’expliquer
ce para d oxe, l’hy p e r- a n d rogénie fœtale survient alors que
les voies génitales internes sont déjà diff é re n c i é e s . L a
concentration locale en androgènes est insuffisante pour sti-
muler le développement des canaux de Wolff, l’action viri-
lisante des androgènes surrénaliens est trop faible. Seul le
tiers inférieur du vagin présente des anomalies ; il est établi
que l’ab o u chement vaginal dans l’urètre ve rtical est d’au-
tant plus haut et distant du périnée que l’imprégnat i o n
androgénique a été plus intense.

L’ ex p l o ration para clinique morp h o l ogique fait appel à
l ’ é ch o t o m ographie pelvienne qui permet de re ch e rch e r
l’existence dans le pelvis des gonades et d’un utérus. L’hys-
t é ro - s a l p i n gographie ap p o rte des précisions indispensabl e s
sur la conformation des voies génitales.

La cœlioscopie lorsqu’elle est réalisable assure l’ex p l o ra -
tion anatomique de la cavité pelvienne, la biopsie d’une
gonade permet la confirmation de la nature de la gonade et
l’étude histologique de ses éléments constitutifs.

Les dosages hormonaux (testostérone, 17 OH progestérone,
delta-4 andro - s t é n é d i o n e, le cortisol, l’ACTH) confi rm e n t
ce que déjà l’analyse clinique a laissé supposer. L’explora-
tion génétique permet d’entreprendre :
- La recherche de la chromatine sexuelle réalisée souvent 

sur les frottis buccaux, elle renseigne rapidement sur le 
sexe génétique,

- L’établissement du caryotype complète les investigations 
cytogénétiques.

L’exploration anatomo-pathologique impose l’identification
a n atomique précise des gonades et l’examen histologi q u e
du tissu gonadique obtenu par biopsie au cours d’une
cœlioscopie comme dans notre observation.

Il faut noter que le bloc enzymatique en 11-hydroxylase se
c a ra c t é rise cliniquement par l’association d’une masculi-
nisation tardive à une hypertension artérielle, ce qui est due
à l’excès de la désox y c o rt i c o s t é rone ; cette hy p e rt e n s i o n
n’apparaît jamais avant l’âge de trois ans (4)

L’hyper-androgénie maternelle
Elle peut être endogène ou exogène. Des tumeurs virilisan-
tes de la femme enceinte même si leur survenue est assez
rare en cours de grossesse sont responsables d’une anoma-
lie de la diff é re n c i ation sex u e l l e, certains produits horm o -
naux administrés à la mère pendant les pre m i e rs mois de
grossesse sont suscep t i bles de masculiniser les orga n e s
génitaux externes d’un fœtus féminin.

TRAITEMENT

La démarche médicale à suiv re devant un pseudo-herm a -
p h rodisme féminin est fonction de l’âge, le tra i t e m e n t
g l u c o c o rticoïde à dose fre i n at rice est toujours indiqué (5).
A un jeune enfant, le traitement doit être précoce pour per-
mettre une croissance et une puberté normales. L’hormone
g l u c o c o rticoïde supplée l’insuffisance cortisolique et, fre i -
nant l’ACTH endogène, diminue l’hyperplasie surrénalien-
ne pro d u c t rice d’androgènes, l’hy p o p hyse re t ro u ve son
rétro-contrôle.

Chez l’enfant, la majorité des auteurs utilisent l’horm o n e
p hy s i o l ogique : l’hy d ro c o rtisone à des doses modérées : 
10 mg par jour avant 2 ans, 20 mg par jour entre 2 et 6 ans,
30 mg par jour au-delà.

Chez l’adulte, l’adaptation du traitement est plus facile car
il suffit de freiner la sécrétion d’ACTH par une dose modé-
rée d’hydrocortisone (30 mg par jour) ou de déxaméthasone
(0,5 à 1 mg par jour) (5). On insiste sur le bénéfice d’un
traitement vespéral à vie.

Dans les formes avec perte de sel, en cas de déshydratation
aiguë, il faut rétablir l’équilibre hydro-électrolytique ; si la
c o rtisone intra - mu s c u l a i re (5mg/kg/jour) est insuffi s a n t e
pour maîtriser la fuite sodée, il faut y ajouter un minéralo-
corticoïde dont la posologie est progressivement dégressive
en maintenant une surveillance régulière.

Quant à l’anomalie des organes génitaux externes, le geste
chirurgical doit être précoce (5 ). 
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Il peut s’agir de :
- la cl i t o ridoplastie : elle doit perm e t t re la réduction de 

l’hypertrophie clitoridienne tout en préservant la sensibi-
lité et les possibilités théoriques d’érection.
La conservation totale avec réduction ap p a rente par 
e n fouissement et plicat u re sous pubienne du tissu ére c -
tile (intervention de Pellerin) a été abandonnée au profit 
d’une réduction vraie par exérèse partielle de la portion 
accolée des corps caverneux avec conservation et réim-
p l a n t ation du gland (intervention de spence et Allen), 
c’est ce qui a été réalisé chez notre patiente.
Il reste la technique décrite par Mollard qui respecte le 
pédicule vasculo-nerveux dorsal du gland et la bandelette 
muqueuse sous-clitoridienne.

- La vaginoplastie : elle doit reconstituer un orifice vagi-
nal distinct et séparé du méat urétral par une cloison 
muqueuse.

- La vulvoplastie : reconstitue les grandes lèvres par trans-
lation des bourrelets génitaux. Les petites lèvres souvent 
absentes dans le pseudo-herm ap h rodisme féminin peu-

vent être recréées à partir de l’excès du fourreau cutané 
clitoridien (nymphoplastie).

CONCLUSION

Le pseudo-hermaphrodisme féminin reste une simple ano-
malie anatomique des organes génitaux ex t e rnes aisément
et complètement réparable par l’endocrinologie et la chirur-
gie plastique.

Le diagnostic doit être précoce pour perm e t t re une cro i s -
sance normale, une puberté féminine et une fertilité satisfai-
sante (3).

Le diagnostic prénatal de l’hy p e rplasie congénitale des
surrénales repose sur le dosage de la 17 hydroxy-progesté-
rone dans le liquide amniotique à 10 semaines d’améno-
rrhée (6). De même, un traitement à base de déxaméthasone
au tout début de la grossesse (1) permet d’éviter la viri l i -
sation d’un fœtus fille.
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