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de documents scientifiques de niveau recherche, publiés ou non, émanant des établissements d'enseignement et de recherche français ou étrangers, des laboratoires publics ou privés.

Introduction

La mutation entrainant un déficit en 21 alpha-hydroxylase est rare (estimée à 1/14 000 naissances) mais est la forme la plus courante d'hyperplasie congénitale des surrénales [START_REF] Pang | Worldwide experience in newborn screening for classical congenital adrenal hyperplasia due to 21-hydroxylase deficiency[END_REF] [START_REF] Kovács | Lessons from 30 years of clinical diagnosis and treatment of congenital adrenal hyperplasia in five middle European countries[END_REF].

Elle est la conséquence d'une mutation sur le gène CYP21A2 (6p21) qui contrôle la production d'aldostérone et de cortisol. Schématiquement, le cholestérol inutilisé dans la production de ces derniers est redirigé vers la voie de production des androgènes. Chez la fille, on observe une anomalie du développement génital à la naissance ainsi qu'une insuffisance surrénalienne. Dépistée dans sa forme classique à la naissance, une thérapie de substitution hormonale (en gluco-et minerallocorticoïdes) est instaurée à vie [START_REF] Nimkarn | 21-Hydroxylase-deficient congenital adrenal hyperplasia[END_REF]. Cette observation rapporte l'histoire d'une adolescente atteinte de cette pathologie, peu observante.

Observation clinique

Il s'agissait d'une patiente de 15 ans, aux antécédents d'hyperplasie congénitale des surrénales par déficit en alpha 21-hydroxylase. L'observance thérapeutique était très mauvaise depuis la naissance.

Cette jeune fille avait bénéficié de plusieurs interventions de génitoplastie dans l'enfance. Elle présentait cliniquement un virilisme marqué, avec notamment des taux élevés de 17-alphahydroxyprogestérone (17OHP) et de testostérone.

Cette patiente nous a été adressée en IRM pour un bilan de douleurs pelviennes chroniques inexpliquées et de dysurie.

L'examen retrouvait un utérus de petite taille, de morphologie normale avec des reins normaux. Les ovaires étaient de taille normale, siège de petits follicules. L'IRM n'a pas révélé de signe d'endométriose profonde. En revanche nous avons mis en évidence la présence d'une formation tissulaire périurétrale, évocatrice d'une prostate, dont le poids était estimé à 4,5g (Figure 1). On notait également la présence d'une hypertrophie des corps caverneux du clitoris (Figure 2).

Les dosages biologiques, réalisés après la description IRM, retrouvaient une concentration sérique d'antigène spécifique de la prostate non nulle, de 0,24 ng/mL. 

Discussion

Légendes des figures

  Afin de comprendre comment une « prostate » a pu se développer chez un individu de sexe féminin (XX), nous proposons ce rappel volontairement simplifié d'embryologie. Chez le garçon, grâce à l'hormone antimüllerienne sécrétée par les testicules, il existe un développement des canaux de Wolff à l'origine des vésicules séminales, canaux déférents et épididymes, et une régression des canaux de Müller. C'est le sinus urogénital, commun aux deux sexes, qui est le siège du développement de la prostate, sous l'action de la testostérone produite par les cellules de Leydig. Chez la fille, en l'absence d'hormone antimüllerienne, les canaux de Müller se développent, entrainant la formation de l'utérus et des deux tiers supérieurs du vagin, et les canaux de Wolff involuent. Le sinus urogénital est, entre autres, le siège du développement d'un fin tissu glandulaire périurétral, ou glandes de Skene, totalement invisible à l'IRM à l'état normal. Dans le cadre d'une hyperplasie congénitale des surrénales non corrigée chez une femme les canaux de Wolff et de Müller évoluent en conformité avec le caryotype XX, mais la testostérone anormalement produite par les surrénales, provoque le développement anormal des glandes périurétrales, responsable d'une pseudo prostate féminine. Cette anomalie figurait déjà dans la classification élaborée par Prader en 1954, établissant différents degrés de virilisation dans le cadre de l'hyperplasie congénitale des surrénales : du type I (hypertrophie clitoridienne isolée) au type V (virilisation complète). Une « prostate » pouvait être identifiée dans les types IV et V [4].
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 1 Figure 1. IRM pelvienne : séquences pondérées en T2 chez une patiente de 15 ans, aux antécédents d'hyperplasie congénitale des surrénales par déficit en alpha 21-hydroxylase. a : coupe sagittale ; b : coupe coronale ; c : coupe axiale. Mise en évidence d'une structure tissulaire périurétrale évocatrice d'une prostate (flèche).

Figure 2 .

 2 Figure 2. IRM pelvienne : séquence IRM pondérée en T2, coupe axiale chez une patiente de 15 ans, aux antécédents d'hyperplasie congénitale des surrénales par déficit en alpha 21-hydroxylase. Hypertrophie des corps caverneux du clitoris (flèche).