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Résumé

Les pubertés précoces centrales résultent de la mise en route des phénoménes pubertaires avant I'age
de 8 ans chez la fille et 9,5 ans chez le garcon. Elles peuvent étre idiopathiques, sans cause apparente
(90% des cas chez la fille, 50% chez le garcon) ou secondaires a une lésion (tumeur ou malformation) de
I'hypothalamus, d'ou la nécessité d'une imagerie (scanner ou IRM) du systeme nerveux central. Le
retentissement de la puberté précoce se mesure sur les signes de puberté, la vitesse de croissance, la
maturation osseuse (age osseux) et la morphologie utérine (échographie pelvienne). Le diagnostic doit
dans tous les cas étre confirmé par des examens biologiques (élévation de la LH en réponse a la GnRH,
élévation de la testostérone et, a un moindre degré, de l'oestradiol). L'existence de développements
pubertaires précoces sans évolutivité et de bon pronostic spontané est importante a connaitre et souligne
I'importance de réunir les critéres diagnostiques avant d'envisager un traitement. Le traitement repose sur
les agonistes de la GnRH (leuproréline, triptoréline) dans leurs formes retard. Ces traitements permettent
la régression rapide des signes pubertaires et habituellement |'amélioration de la taille adulte,
spontanément diminuée par la puberté précoce. lls sont arrétés autour de I'dge normal de la puberté.

Mots-clés
augmentation des gonatrophines, stéro'des sexuels élevés, vitesse de croissance élevée, avance de
I'age osseux

Nom de la maladie et synonyme Précocité isolée de la pilosité pubienne
Puberté précoce centrale (premature pubarche)
Puberté précoce dépendant des
gonadotrophines Définition générale

Mise en route des mécanismes centraux de la
Nom des maladies exclues puberté avant 'dge normal.
Pubertés précoces indépendantes des
gonadotrophines ou périphériques Criteres diagnostiques / description clinique
Précocit¢ = mammaire  isolée  (premature - Signes de développement pubertaire
thelarche) (développement mammaire avec ou sans

pilosité pubienne chez la fille, augmentation du
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volume testiculaire avec pilosité pubienne chez
le garcon) apparaissant avant I'dge de 8 ans
chez lafille et 9,5 ans chez le gargon.

- Retentissement de la puberté sur la croissance
staturale et la maturation osseuse
augmentation de la vitesse de croissance,
avance de I'dge osseux, diminution du pronostic
de taille par rapport a la taille cible familiale.

- Augmentation de la taille et maturation de la
morphologie de 'utérus.

- Augmentation de la sécrétion de
gonadotrophines et de stéroides sexuels
élévation de la testostérone chez le garcon,
élévation inconstante de I'cestradiol chez la fille
(sécrétion pulsatile), réponse de type pubére des
gonadotrophines au GnRH (pic de LH dans la
zone pubére).

- Eventuelle cause (tumeur ou malformation de
la  région  hypothalamo-hypophysaire) a
rechercher par un scanner ou une IRM (une telle
cause est retrouvée dans approximativement
10% des cas chez les filles et 50% chez les
garcons; ailleurs on parle de puberté précoce
idiopathique).

Commentaires sur le diagnostic différentiel
Les principaux diagnostics a éliminer sont :

- Les pubertés précoces indépendantes des
gonadotrophines :

* Chez la fille : syndrome de McCune-
Albright, kystes ovariens récidivants, tumeurs
ovariennes, prise inavouée d’cestrogénes.

* Chez le garcon : pubertés précoces
limitées au garcons (MLPP) ou testotoxicoses,
tumeurs des cellules de Leydig, tumeurs
sécrétant de I'HCG (foie, médiastin, ..).

- Les hyperandrogénies d'origine surrénalienne
(cortico-surrénalomes,  blocs  enzymatiques
surrénaliens).

Le cas des formes non progressives de puberté
précoce se pose surtout chez la fille. Ce
probléeme qui n'est pas actuellement
complétement résolu, ne nécessite
habituellement pas de traitement.

Incidence

En I'absence de registre d’incidence et de critére
diagnostique univoque, il est difficile de préciser
le chiffre d'incidence. Aux USA, des signes
clinigues de puberté sont détectés, a I'age de 8
ans, chez 14,7% de filles de race blanche et
48,3% des filles de race noire. Ce chiffre
souligne bien que les critéres cliniques seuls ne
suffisent pas a définir la puberté précoce et que
la limite d’age habituellement utilisée (8 ans) est
sans doute trop élevée. Des données similaires
ne sont pas disponibles en Europe. L'affection
est environ dix fois plus fréquente chez la fille
gue chez le garcon.

Etiologie

- Dans environ 10% des cas chez les filles et
50% des cas chez les garcons, une Iésion de la
région hypothalamo-hypophysaire est retrouvée:

e hamartome hypothalamique (association
avec des crises convulsives gélastiques)

e gliome du chiasma (neurofibromatose de
type 1)

e tumeur germinale (dosage de 'HCG dans le
sang et le LCR)

¢ malformation de la région (hydrocéphalie ou
kyste)

e traumatisme crénien

e infection du systéme nerveux central

e irradiation de la région hypothalamique

- Dans dautres cas, des facteurs
environnementaux sont clairement impliqués :

e variations pondérales brutales, en particulier
chez les enfants adoptés en provenance du
tiers monde (r6le de la leptine)

e exposition prématurée aux stéroides sexuels
(thérapeutique, blocs surrénaliens, ...).

e Dans les formes dites idiopathiques, le taux
de concordance entre freres ou sceurs n'a
pas été étudié de facon détaillée par rapport
a la prévalence dans la population générale,
afin d’avoir une appréciation de I'héritabilité.

Mode de prise en charge, incluant les
traitements

Le traitement habituel est d'utiliser les formes
retard des agonistes de la GnRH (triptoréline,
leuproréline) en injection intramusculaire ou
sous-cutanée tous les mois et bientét tous les 3
mois. Les doses habituelles sont de 3 ou 3,75
mg tous les 28 jours ; la dose est réduite pour
les enfants de moins de 20 kg.

L'efficacité a court terme du traitement se juge
sur la clinique et sur le test au GnRH.

Le traitement est arrété aux alentours de I'age
normal de la puberté.

Le bénéfice escompté se situe a plusieurs
niveaux :

- psychologique : régression des signes de
puberté et amélioration des problémes
psychologiques secondaires.

- staturaux : amélioration de la taille adulte,
compromise par la puberté précoce.

Le pronostic a long terme est considéré comme
excellent, en particulier sur le plan
gynécologique.
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