
l:,1

:t'l'
4{-

rî,
iSri
''ri'

,"r.1

::{i
.-t'

-.;*,

.tl.,

C. R. Acad. Sc. Paris, t. 265 (24 jui[ot 1967). Série D - 365

GuIETIQIrl,. - Etud" tl'ttn cas tl'hermaphrodisme ltum,uirt à curyoLyyte

46, XY/46, XX.Note '7 rle \l\'1. ^U.rnc f)erurÀrrr et ll'nnsss ll.ut.t..rno.
transrnise par M. Max Àron.

Un enfant de 7 ans tie phénotype tnasculin, avec chromatine sexuelle positivc
et un caryotype 46, XY/46. XX présente un hermaphrodisme latéral vrai : Ia
gonade droite est un testicule, la gonade gauche un ovaire.

Selon la détinition de I. Geo{Troy Saint-Hilaire, I'hermaphrodisme r.st
la « réunion, chez Ie même individu, des deux sexes ou de quelques-uns de
leurs caractères » lséance du I1 février r833 de l'Acadérnie cles Sciences) (').

Le cas rapporté ici concerne un hermaphroclisme d'originc génétique
chez un enfant né de parents jeunes, âgé de 7 ans, et présentant une
r:rvptorchidie unilatérale gauchr-..

Érrro ]roRpHoLoGreL'E. - Au niveau des organes génitaux externes
on note la présence d'une verge enfouie ri'aspect clitoridien, avec un
h,vpospadias pénoscrotal. Lcs bourses sont déprimées en ieur centre.

Lors de la laparotomie ('), un ovaire kvstique du volume d'une amande,
voisin de I'orifice inguinal profond, est tr.ouvé du côté gauche. Au contact
de cet ovaire on observe une trompe de Fallope dont les franges de llalpighi
sont réduites. Cette trompe se jette dans une formation kystique sous-
péritonéale.

Du côté droit la gonade a I'aspect d'un testicule avec un canal déférent
qui aboutit à cette formation kystique.

Érror HISToLoGIeuE. L'examen histologiqtre cle la gonade droite
montre qu'il s'agit bien d'un testicule dont les tubes séminifères renferment
exclusivement des éléments sertoliens. La glande interstitieile est absente
et les espaces intertubulaires contiennent uniquement clu tissu conjonctif.

La gonade gauclte a la structure d'un ovaire dans lequei on trouve, outre
un tissu scléreux abondant, des follicuies primordiaux. primaires ou
secondaires avec I'ovocvte présent. Les plus grands foiliôules sont.kvstiques.
Cet ovaire o{Tre donc, maigré i'âge de l'enfant, un aspect postpubertaire.
Au contact de la gonade on observe Ie paviilon de la trompe et des forma-
tions tubulaires identiliées comme étant des restes de tubes méso-
néphrotiques.

La formcttion kystirpre correspond à une portion de trompe utérine
dilatée.

Ex.rrrexs corrprÉrrErir-\rRES. L'urographie intraveineuse met pn

ér,idence une bifidité rénale et urétérale droite.

- Les dermatoglyphes sont ies suivants : triraclius axial t. bor-rcle

distale hvpothénarienne des deux côtés: transversalité des crêtes de la
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partie tlistale de la parrrne. I-es figrrres tligiralr:s r:rrtttportcnt six torrrbillons
et qrratre bortcL-'s r:trbitaies.

- L'étutL: de la chrornatine sr:xuclle sur frtlttis cnd«r-hutcal indique que

la {réqrrr-,nce rles r:ellulcs porteus()s rl'un ,'orpttscttlc sexuel t'st à rlrrlil,'
de r j,i o/o et à gattt'he clc lo .o/o.

- L'analyse dcs groupes érythroeytaires (') n'a pas pcrrnis de rnettre
en ér'idence, chez tet cnfant, tlne double population de globtrles rorlges

pour les antigènes anall'sés.

Père : An CCDe \Il'iSS P, Leia* b - Fy;a{b -) Jli'a*,1(-'
\lère : -A.,CôDe \{Ns§ P,Le rLllt *'Fl''a1-b *) Jh'o*": Ii-;
Errfant: '\,CCDellNSs P,Le a-b+ F)''rr1,-,,lk a*,li-
Àx.rrr-se csrt(lltosolrreuE .',, . - Celle-ci effcctuée sur ctrlt,rtrr, tle saltg

périphérique met en ér-idence une mosaique i6. \Y/4(j, \X.
Cellules e-xaminées : gE.

Cellules rarl'otvpées : i3.
La proportion trottr-ée est rlc r cellule X\ pour .11 cellules XY.

Coirrurxra,rRES. - Dans i'espèce hurnaine on perrt observer des hcltna-
phrodismes latéral vrai avec ovaire d'un côté ct tr,'sticule de 1'autre.

unilatéral avec ovotestis d'un côté, ou bilatéral avec ovotestis cles deux

côtés. Dans le présent cas la gonade droite intrascrotale étant un testicr.rle

et la gauche un o\-aire) ii s'agit donc d'un hermaphrodisme latéral vrai.
Le phénotypc masculin de I'enfant s'explique par la prédorninance très

nette tie la lignée cellulaire 46, XY.
DiiÏérents mécanismes peuvent expliquer la constitution d'une mosaïqrrc

46, XY;46, X\.
a. Double féconclation d'un ovocl-Le à deux pronuclei tnaternels, protluits

cle Ia deuxième division nréiotique.

à. Fusion de deux zvgotes.

c. Fér.ondation séparée de deux ovocvtes issus d'un même follicLrle.

Ce tvpe de follicule a été observé rlarrs I'espè.'e hurnaine par Hamiiton
l,rgii,.').

Ces mécanisrrres aboutissent au développetnent d'un chirnérisme lequel

est dé1lni comme étant la c.oexistence de deux génornes d'origine différente
chez le mètne individu: olr obselve, dans ce cas, cleus populations cellu-
laires di{Iércntes.

d. La perte du chromosome Y suivie de la non-tiisjonction d'un chromo-
some X.

Il s'agit dans ce cas 11'un mosaiLrisme, Iequel est dé{ini comme étant la

coexistence de celluies à génot;..pes difÏérents mais qui tlérivent d'un même

zvgote.
L'exis.tence d'un chimérismc peut êtle confirmée, par exemplc, par 1a

mise en ér'idence d'une doubie population ér1'throcl't.aire par les groupes
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sangtlins. La rer:hr:rche de cellr'-,.:i a éLé faite dans plusieurs obscrvatiorrs
de rn,rsaicisrnr) {(j, XY/1rti, XX et a été positi',,c tlans deLrx eas, cclrri dt:
Wirxman r.t coll. i('), (')l et ct,lui de Ztelzer et, coll. rt) qrri présentait rrrrr,

rnosaîque 1,6, -\Y/1r6, XX sarrs herrnaphroriisnre. Dans lc r,as ,lr:,Josso r,l
de Grour,hy [('), ("')], la ,lor.rble poprrlation ér.ythrocytair.e ue ftrt pers

déeeiée mais I'étudc des haptoglobines ér'oquait la possibilité ,l'rrn r:hirné-
risme.

L'absence cle mise en évidence rle double population érvthror:vtaire
r,lans notre cas n'exclut pas I'hvpothè:se d'un chinrérisme. ll faut, en c1[rt,
tenir r:onrpte de la probabilité théorique et des possibilités techniques rLr

Inise en {vliltnce de la rlouble popuiation cellulaire. Celle-ci est parfois
très limitée comme dans le cas de Lejeune et coll. (") o* la dorrble popu-
lation.16, XY/46, XX n'est décelée qu'au niveau d'une gonade alors qrre
dans le sang, au niveau de la peau et cles aponévroses, les cellules sont toutr:s
à formule chromosomique 4ti, \X.

uette répartition parfois inégale des lignées XX et XY cxplique 'rai-serrrblablement la rareté cles c:as rl'herrnaphrodisnre vr.ai ar-,:c mrtsaiquc
.16, -\Y/46 XX, tel que celui que norrs rapportons. Nous n'eu ar-ons retrouvé
quc huit dans la littérature ,tableau I) rapportés par Waxnran r,,L

coll. "):Josso, de Grouchy et Lamy i"); O'erzier..''');Br,ggler et,\agencs
i"), i'')i; Jlontero et coil. r 'u); )lanurl et coll. ("); Segni et Gr,rssi-
Bianchi i");Lejeune et coll. i't).

Observations.

Wasman et coll. [(u), ('), (,r)] ...

T.l,sLr.ru I.

Gonadc Gonade
droite. gauche.

Ovotestis Ovaire

Coesistcncc
de deux
qénomes

dillére n ls.

llise en évidence
par les groupes
érythrocytaires

]Iise en évidence
par les

haptoglobines
Non déceléc

)*ion décelée

Non decet"e
D))

Chronrat ine
sexuelle,

.L

Josso, de Grouchy, Lam;- et
coii.[('),('')1... ,)

Overzier ('')....
Br,,qgler et Aagenes [(,t), (,r),I...
]Iontero et coll. (,,,) . . .
]Ianuel et coll. (,t)....
Segni et Grossi-Blanchi (,') ... . .

Lejeune et coll. (t'). . .

Observation personnelle.

o

Testicule
»

Ovotestis
Testicule
Ovotestis
Testicule

»

O vo testis
Ovaire

»

Ovo testis
Ovaire

Ovotestis
Ovaire

du

(*) Séance du 3 juilleL rlrt)7.
(t) In Traité de Térriologie, J. B. Baitlière. Paris. r,qlri.
(:) Pratiquée par le Docteur Saint--\ubert.
(') Recherche réalisée par le Docteur Y. f)einras-ltarsallet

sanguine de i'Instiiut Pasteur de Lillc.
Centre cic Trnnstusion
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(Laboraloire de Cylogénétique ile Ia Fttculté dc llédecine tlc Lilte,
C. N..R. S., R. C. P. no 85

el Seruice dc Pédiatrie dc Ia Cilé Hospilalière de Lille, I'ord.)


