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Résumé

Plusieurs études ont fait état d'une surreprésentation des troubles psychiatriques chez les sujets atteints d'un Syndrome de Klinefelter, avec des complications médico-légales. Dans ce travail, nous présentons le cas de Jules, 23 ans, porteur d'un Syndrome de Klinefelter, bénéficiant d'un traitement androgénique substitutif, inculpé pour viol sur mineur et expertisé dans ce cadre. Nous nous interrogeons sur le rôle de sa pathologie génétique et du traitement hormonal dans son passage à l'acte transgressif à caractère sexuel. Après revue de la littérature, il paraît impossible de conclure avec certitude du rôle déterminant de l'un ou de l'autre séparément dans ce passage à l'acte sexuel criminel. En effet, bien que le taux de criminalité présenté par les sujets Syndrome de Klinefelter soit supérieur à celui de la population générale, la majorité d'entre eux n'ont jamais eu affaire à la justice, et ces sujets ne semblent pas commettre plus d'actes à caractère sexuel que les autres criminels non porteurs d'un Syndrome de Klinefelter. Quant au traitement hormonal, il semble qu'il faille considérer la testostérone comme un facilitateur du déclenchement d'une réponse agressive plutôt que comme un inducteur primaire. Pour conclure, l'apparition des passages à l'acte violents concomitants du diagnostic de Syndrome de Klinefelter et de l'introduction du traitement hormonal, laisse suggérer une implication, même minime, dans l'acte criminel, et doit nous inciter à l'extrême prudence et à une concertation pluridisciplinaire (psychiatre, endocrinologue) avant de reconsidérer la poursuite de son traitement dans un contexte médico-légal singulier. Enfin, nous discuterons d'autres facteurs qui peuvent expliquer et avoir participé, par leur accumulation, à son geste. Mots-clés : Syndrome de Klinefelter ; anomalie génétique ; dangerosité ; crime sexuel.

Abstract:

Background: Several studies have reported over-representation of psychiatric disorders among patients with Klinefelter' Syndrome (KS), with forensic complications. Objective: Consider determinants of sexual assault in patient with KS. Review: In this work, we present the case of Jules, 23 years old, with KS, benefiting from steroid replacement therapy, convicted of rape of a minor and evaluated in this context. We question here the role of his genetic pathology and of his hormonal treatment in this sexual assault. Findings: According to evidence from the literature, it is not possible to determine with certainty the fair value of each factor and their impact on the occurrence of the sexual criminal act. Indeed, although the crime rate among KS subjects is higher than in the general population, the majority of them have never been in trouble with the law; moreover, these subjects were no more likely to commit violent sexual acts than were criminals without KS. As for hormonal treatment, it seems that testosterone is better viewed as a facilitator of initiating an aggressive response than as a primary inductor. Conclusion: In conclusion, the onset of sexual violence that accompanied the introduction of hormonal treatment into a patient with KS suggests an effective involvement of steroid replacement therapy, even small, in the criminal act. This must incite clinicians to extreme prudence and to take account of multidisciplinary expertise (psychiatrist, endocrinologist) in order to reconsider the continuation of the treatment in this particular forensic context. Finally, we discuss other factors that can precipitate such a violent act.

Introduction

Le Syndrome de Klinefelter, décrit pour la première fois en 1947 [START_REF] Klinefelter | Syndrome characterized by gynecomastia aspermatogenes without a leydigism and increased excretion of follicle stimulating hormone[END_REF], est l'anomalie chromosomique la plus fréquente chez l'homme, et touche une naissance sur 660. 

Données générales

Syndrome de Klinefelter et sexualité

Les sujets Syndrome de Klinefelter peuvent avoir une activité sexuelle physiologique, la verge, le scrotum et la prostate, étant généralement de taille normale. En revanche, il existe une atrophie testiculaire et, de manière constante, une stérilité par azoospermie. Biologiquement, il existe une diminution de la concentration plasmatique de testostérone totale s'accompagnant d'une élévation du taux de LH plasmatique. Interrogé sur sa sexualité, Jules explique avoir des pulsions sexuelles incontrôlables depuis l'instauration du traitement hormonal à l'adolescence. Il exprime qu'il avait dans les mois qui ont suivi la mise en place de ce traitement un désir sexuel important et une activité masturbatoire intense, qui ne suffisait pas à le soulager, raison pour laquelle il a commencé à rencontrer des hommes pour avoir des rapports sexuels, recherchant ainsi un apaisement, en vain. De plus, parmi les comportements criminels, plus fréquents chez les sujets Syndrome de Klinefelter, ceux contre la propriété sont les plus importants [START_REF] Senon | Quelles sont les théories actuelles concernant les causes impliquées dans les agressions sexuelles[END_REF][START_REF] Miller | Fire-setting behavior in individuals with KS[END_REF]. Ainsi, les crimes et délits à caractère sexuel ne semblent pas être plus fréquemment commis par les sujets Syndrome de Klinefelter que par les sujets avec un caryotype classique.

Troubles mentaux et cognitifs

Discussion

Enfin, les infractions rapportées commises par cette population sont en rapport avec les facteurs de risque de violence classiques surreprésentés dans cette pathologie [START_REF] Hanson | Predicting relapse : a meta-analysis of sexual offender recidivism studies[END_REF] : trouble de la personnalité psychopathique, impulsivité ou problème de maîtrise des émotions, maladie mentale caractérisée, conduites addictives (alcool en particulier), syndrome dysexécutif, QI global bas.

En conséquence, les liens entre manifestations psychocriminelles sexuelles et Syndrome de Klinefelter restent peu évidents, et la prudence reste de mise quant à des conclusions trop hâtives concernant un « gène du crime sexuel ».

Traitement androgénique substitutif et criminalité sexuelle

La causalité entre testostérone et criminalité, notamment sexuelle, reste encore débattue lorsque l'on considère la littérature scientifique. Certaines études rapportent une corrélation positive entre des taux sanguins élevés de testostérone et la violence du comportement ainsi que sur l'agressivité [START_REF] Thibaut | Chimiothérapie hormonale et psychotrope des auteurs d'agressions sexuelles : modalités, indications, objectifs, difficultés et limites[END_REF][START_REF] Hamon | Neurobiologie de l'impulsivité, de l'agressivité et de la violence[END_REF][START_REF] Ehrenkranz | Plasma testosterone : correlation with aggressive and nonaggressive antisocial behavior : results from two twin studies[END_REF][START_REF] Bland | About gender : testosterone and aggression[END_REF]. Cependant, ces auteurs modèrent leurs propos, précisant qu'il n'existe pas de caractère systématique entre un taux élevé de testostérone et la survenue de comportement violent ; et d'autres encore rappellent que des taux élevés de testostérone peuvent être retrouvés chez des individus normaux soumis à une menace, ou encore chez des condamnés ayant des comportements agressifs durables [START_REF] Senon | Quelles sont les théories actuelles concernant les causes impliquées dans les agressions sexuelles[END_REF]. D'autres au contraire révèlent qu'il n'est pas possible d'établir une pareille relation entre les concentrations de testostérone et l'agressivité et/ou les comportements violents [START_REF] Kreuz | Assessment of aggressive behavior and plasma testosterone in a young criminals population[END_REF].

De plus, concernant spécifiquement la criminalité sexuelle, les études sur le sujet montrent des résultats contradictoires et, le plus souvent, il n'est pas retrouvé de corrélation entre taux plasmatiques de testostérone élevés et niveaux élevés de violence sexuelle.

Enfin, différentes études (basées sur des auto-questionnaires) ont démontré que l'administration de substances anti-androgéniques chez les agresseurs sexuels entraînait une réduction significative des fantasmes et des comportements sexuels déviants [START_REF] Thibault | Traitement pharmacologique des délinquants sexuels[END_REF][START_REF] Thibault | Chimiothérapie hormonale et psychotrope des auteurs d'agressions sexuelles : modalités, indications, objectifs, difficultés et limites[END_REF], mais il n'a jamais été démontré que l'administration de substances androgéniques générait des déviances sexuelles.

Conclusion

Nous avons présenté le cas de Jules, jeune homme de 23 ans, porteur d'un Syndrome de 

  Il s'agit d'une polygonosomie, c'est-à-dire une anomalie liée à la présence d'un ou plusieurs chromosomes sexuels surnuméraires. Le caryotype le plus fréquent est 47, XXY. Plusieurs études ont fait état d'une surreprésentation des troubles psychiatriques dans cette population, avec des complications médicolégales. Dans cet article, nous présentons le cas d'un jeune homme porteur d'un Syndrome de Klinefelter mis en cause dans une affaire de viol.

  La fréquence du Syndrome de Klinefelter parmi la population psychiatrique semble plus importante comparativement à la population générale et, inversement, les maladies mentales sont surreprésentées chez les sujets Syndrome de Klinefelter. Il s'agit surtout de pathologies psychotiques, de troubles bipolaires et de troubles de la personnalité (antisociale ou borderline). En règle générale, le Syndrome de Klinefelter entraîne un quotient intellectuel qui se situe dans les limites basses de la normale, autour de 90, avec une différence significative entre le QI verbal et le QI performance, au détriment du QI verbal. Ce tableau de déficit cognitif peut s'inclure dans le cadre général d'un syndrome autistique. Enfin, un déficit des fonctions frontales et temporales a été objectivé, entraînant un syndrome dysexécutif.Observation CliniqueNous présentons le cas de Jules, 23 ans, rencontré dans le cadre d'une expertise présentencielle et inculpé pour viol sur mineur. Sa biographie retrouve une trajectoire marquée précocement par les carences, les ruptures et l'abandon. Jules est né en Roumanie. Il est hospitalisé à l'âge de 7 mois pour des problèmes pulmonaires, consécutifs à des négligences parentales, puis placé dans un orphelinat. Abandonné officiellement lorsqu'il a 3 ans, il est adopté à 6 ans par un couple de français dont il est l'enfant unique. Dès son arrivée en France, un retard psychomoteur important est constaté, avec un retard à la marche et au langage. Le diagnostic de trouble du spectre autistique est posé, et il est pris en charge par un pédopsychiatre et un orthophoniste. Il ne présente alors aucun trouble du comportement violent. Le diagnostic de Syndrome de Klinefelter est posé devant l'association d'un tableau autistique, d'un retard mental léger et d'un hypogonadisme à ses 14 ans. Le caryotype identifié est 47, XXY. Un traitement androgénique substitutif injectable est rapidement mis en place pour permettre le développement de ses caractères sexuels secondaires et éviter l'apparition de comorbidités. Quelques mois plus tard, Jules commence à présenter des conduites de mises en danger de nature sexuelle. Il fait alors la rencontre d'hommes adultes, via des sites de rencontre, et a plusieurs relations sexuelles non protégées avec eux, lors de fugues du domicile parental. Dans ce contexte, il est violé à deux reprises. Simultanément, il développe des conduites marquées d'intolérance à la frustration, d'impulsivité et les crises clastiques se multiplient. Il fait également une tentative de suicide. Il est hospitalisé une première fois. Des traitements antidépresseur et neuroleptique retard à visée anti-impulsive sont instaurés. À sa sortie d'hospitalisation, les comportements auto-agressifs reprennent. Jules demande à être protégé de lui-même dans une clinique institutionnelle au long cours. Alors qu'il est âgé de 22 ans, Jules agresse sexuellement un autre patient, mineur, également hospitalisé à la clinique. Le psychiatre de l'établissement rédige un signalement judiciaire. L'expertise confirme un petit niveau intellectuel, dans les limites basses de la normale, en corrélation avec la présentation habituelle du Syndrome de Klinefelter. Au moment des faits, il présentait une stabilité clinique depuis plusieurs mois, avec un amendement des troubles du comportement. Jules reconnaît spontanément avoir eu des rapports sexuels avec le jeune patient, mais évoque des relations consenties.

À

  considérer le cas de Jules, nous nous devons d'admettre que l'apparition des comportements violents, auto-et hétéro-agressifs, semble corrélée d'une part au diagnostic de Syndrome de Klinefelter, et d'autre part à l'instauration du traitement hormonal substitutif. Mais qu'en est-il réellement de la corrélation entre Syndrome de Klinefelter et criminalité sexuelle, et entre traitement androgénique substitutif et criminalité sexuelle ? Syndrome de Klinefelter et criminalité sexuelle Plusieurs observations soulignent les liens entre Syndrome de Klinefelter et passages à l'acte délictuels voire criminels : les sujets Syndrome de Klinefelter seraient surreprésentés dans les prisons et les institutions pour délinquants, [2-4] et ils seraient cinq fois plus nombreux dans les institutions pénales qu'en population générale [5]. Cependant, bien que le taux de criminalité présenté par les sujets Syndrome de Klinefelter soit supérieur à celui de la population générale, ceux-ci ne représentent que 2 % de l'ensemble des délinquants. Par conséquent, la majorité des sujets Syndrome de Klinefelter peut n'avoir jamais eu de relation avec le crime.

  Klinefelter, et bénéficiant d'un traitement androgénique substitutif, inculpé pour viol sur mineur et expertisé dans ce cadre. Nous nous sommes interrogés sur le rôle de sa pathologie génétique et du traitement hormonal dans son passage à l'acte transgressif à caractère sexuel. Après revue de la littérature, il nous semble impossible de conclure avec certitude au rôle déterminant de l'un ou de l'autre séparément dans cet acte sexuel criminel. En effet, bien que le taux de criminalité présenté par les sujets atteints de Syndrome de Klinefelter soit supérieur à celui de la population générale, la majorité d'entre eux n'ont jamais eu affaire à la justice. De même, bien que surreprésentés dans la population criminelle, ces sujets ne semblent pas commettre plus d'actes à caractère sexuel que les autres criminels non porteurs d'un Syndrome de Klinefelter. Quant au traitement hormonal, la prudence reste de mise, et il semble qu'il faille mieux considérer la testostérone comme un facilitateur du déclenchement d'une réponse agressive que comme un inducteur primaire. Cette position est en accord avec le rôle communément admis des hormones qui influencent les comportements, par une amplification des réponses émotionnelles et comportementales, mais ne permettent pas à elles seules de déclencher les réponses. Finalement, d'autres facteurs peuvent expliquer et avoir participé, par leur accumulation, au geste de Jules, comme son trouble de la personnalité, son impulsivité, son QI global bas, son immaturité psychoaffective, son intolérance à la frustration, sa mauvaise compréhension et gestion des relations interpersonnelles, ses antécédents de victime d'abus sexuels. Mais l'apparition des passages à l'acte violents concomitants du diagnostic de Syndrome de Klinefelter et de l'introduction du traitement hormonal, laisse suggérer une implication, aussi minime soit-elle, dans son acte criminel, et doit nous inciter à l'extrême prudence et à une concertation pluridisciplinaire (psychiatre, endocrinologue) afin de reconsidérer la poursuite de son traitement, dans ce contexte médico-légal singulier.