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Introduction

- Le testicule féminisant ou syndrome de Morris: fait partie
des désordres de développement sexuel : DSD

- Insensibilité périphériqgue complete aux androgenes.

- Risque potentiel de dégénérescence lié au chromosome Y

Intérét d’un diagnostic et d’une prise en charge précoces



Ovide, poéte latin Ovide
(43 av. J.-C. - 15 apr. JC) Les Métamorphoses

Sculpture d’Ettore Ferrari (1887)

L'enlévement d'Europe, Noél-Nicolas Coypel (1726)

Yves Muller ; Du Dieu grec Hermaphrodite au testicule féminisant
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= Mythologie Grecqug

Hermes Aphrodite
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(Mercure)

Copie romaine (fin du I®" - début II¢ ap. J.-C.) Statue grecque
d'aprés un original grec du Ve siécle av. J.-C (ll®siecle av. J.-C.)

Yves Muller ; Du Dieu grec Hermaphrodite au testicule féminisant



= Mythologie Grecque
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. . Hermaphrodite
Salmacis et Hermaphrodite copie d'une fresque d'Herculanum datant
Navez (1829) du I°" siécle ap. J.-C.

Yves Muller ; Du Dieu grec Hermaphrodite au testicule féminisant



Hermaphrodite
endormi

statue romaine (lI® siécle ap. J.-C.)
inspirée d'un original grec du lI®
siécle av. J.-C

Yves Muller




y— Historique

 STEGLEHNER 1817
Premiere description de TF lors
d’une autopsie.

* MAC LEAN MORRIS 1953
Premiere synthese de 82 cas
publiés dans la littérature (1817 —
1952) : The syndrome of testicular
femnization in male pseudo-
hermaphrodite Am J Obstet
Gynecol 1953;65:1192-1211




ppel de la différenciation sexuelle

canal de Midller e canal de Wolff

sinus urogénital
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 Mise en place du phénot_ype




5 s Gonade
Sexe génétique Q Tse "
male (XY) indifférenciée
Détermination
Géne sry ) puis différenciation testiculaire
(7¢ et 8¢ semaines)
Testicule
A'4
X

Cellules Cellules
de Sertoli de Leydig
Hormone Testostérone
anti-Mullerienne
(AMH) Yves Muller
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Classification DSD

Consensus chicago 2006

Sex chromosome DSD

46,XY DSD

46,XX DSD

45X (Turner syndrome and variants)

47 XXY (Klinefelter syndrome
andvariants)

45,X/46,XY (mixed gonadaldysgenesis,

ovotesticular DSD)
46, XX/46,XY (chimeric,ovotesticular
DSD)

Disorders of gonadal (testicular)
development
Complete gonadal dysgenesis (Swyer
syndrome)
Partial gonadal dysgenesis

Gonadal regression
Ovotesticular DSD
Disorders in androgen synthesis or action
Androgen biosynthesiz defect
(17-hydroxysteroid dehydrogenase
deficiency, ba-reductasedeficiency)
Defect in androgen action (CAIS, PAIS)
LH receptor defects (Levdig
cellhypoplasia)
Disorders of AMH and AMH receptor
(persistent mullerian duet syndrome)
Other (severe hypospadias,
cloacalextrophy)

Disorders of gonadal (ovarian) development

Ovotesticular DSD
Testicular DSD (SRY +, dup SOX9)
Gonadal dysgenesis

Androgen excess

Fetal (21- or 11-hydroxylase deficiency)

Fetoplacental (aromatase deficiency,
POR)
Maternal (luteoma, exogenous)

Other (cloacalextrophy, MURCS)
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Testicule féminisant / Syndrome de Morris: Insensibilité
périphérique complete aux androgenes

Maladie héréditaire récessive liée au chromosome X en
rapport avec des mutations au niveau du Xql1-ql2 des genes
du récepteur des androgenes

Fréquence : 1 pour 20000 a 1 pour 100000 naissances
Insensibilité périphérique complete aux androgenes :
responsable de 1’absence totale de différenciation sexuelle
masculine durant I’embryogenese et de virilisation a la
puberté
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Zauses du syndrome de !é!OFI’IS

Mére porteuse Fille malade
-
“ [ 4
[ A
Par héritage maternel Par mutation de novo
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Analyse biochimique: Anomalie moléculaire: absence
totale des recepteurs aux androgenes au niveau des
organes genitaux externes +++

Rarement: anomalie qualitative des récepteurs ou un
defaut post-recepteur

Sexe
masculin —» ® * Développement
' normal
Testosterone Récepteur
‘ o" Syndrome
— de Morris
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Caracteres sexuels secondaires
















Morphotype féminin sans ambiguite des organes
geénitaux externes.

Ameénorrhee primaire avec développement des seins
Absence de pilosité axillaire et pubienne doit attirer
I’attention

Vagin réduit a une cupule

Utérus non percu aux touchers pelviens
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Femme XX

(Caryotype
normal)

Sans utérus
ni ovaires

Femme XY
(Syndrome
de Morris)
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Absence d'utérus, trompes
de Fallope et ovaires

Grande
taille

<

8
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w% /
Testicules non Grande taille et
descendues hanches étroites

Développement normal de la poitrine
Hanches étroites

Faible pilosité du pubis et des aisselles
Absence d'utérus

Testicules atrophiées

Vagi t
agin cour 29



* Le diagnostic peut €tre porté avant
la puberte voire a la période
néonatale devant un tableau d’une
hernie inguinale bilatérale
contenant des gonades

* Faire un caryotype chez toute fille
présentant une hernie inguinale
(frequence: ICA: 1 — 12%)

Borisa AD et al. Complete Androgen Insensitivity Syndrome
Presenting as Bilateral Inguinal Hernia. Bombay Hosp J.
2006;48:668:673.
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~—  Examens complémentaires

Echographie pelvienne

- Deux formations tissulaires, ovalaires, bien limitées hypoéchogenes
homogenes situées en dedans des vaisseaux 1liaques.




IRM pelvienne:

-Coupe axiale pondéreée T2(a.b):Deux formations ovalaires au
contact des axes iliaques externes en hyper signal T2 dont le
signal rappelle des testicules. \,

-Coupe coronale ponderée T2(C'): deux formations kystiques a
proximité du testicule gauche

-Coupe sagittale pondéree T2():absence de structure utérine
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IRM pelvienne:

-Coupe axiale pondérée T2 (2):testicule en hyper
signal, albugin¢ en hypo signal.

-Coupe axiale pondérée T1(b):formations en iso signal
aux muscles en dedans des vaisseaux iliaques.

-Coupe axiale pondérée T1 (c):rehaussement
testiculaire homogene.

-Coupe axiale sagittale T2 (d): absence de structure
utérine 26
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ur le plan hormonal

/JS

e Testostérone éleve
e (Qestradiol normal

* LH é¢levé traduisant 1’insensibilite¢ hypothalamo-hypophysaire a la
testosterone

* FSH normal expliqué par I’existence probable d’un rétrocontrole

normal exercé par 1’inhibine testiculaire formée par les cellules de
Sertoli qui sont normales dans ce syndrome
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Prise en charge

Conduite a tenir:
Avant la puberté
- La conservation des testicules est la régle car leurs
sécrétions sont neécessaires au développement féminin
- Si hernie inguinale: Enfouissement dans la cavité
pelvienne ou abdominale

Aprés la puberté:
Gonadectomie
Coelioscopie +++
Laparotomie Gonadectomie
Vue le risque de dégénerescence ¢valué a 3 % avant
30 ans a 20 % apres 30 ans et a 30 % apres I’age de 50 ans

Assistance
psychologique
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Histologie

Examen anatomo-pathologique

Parenchyme testiculaire

Hyperplasie leydigienne

Preésence de cellules de Sertoli
Recherche de Signe de degénérescence

La tumeur la plus fréquente : Ie séminome
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es les premiers rapports sexuels :

Agrandissement de la cavité vaginale permettant
une vie sexuelle correcte:

* M¢éthode non chirurgicale : Méthode de Frank:
Dilatation progressive aux bougies dans le but
d’obtenir une longueur vaginale de 7a 8 cm et
un diametre permettant I’introduction de 2 doigts
(apprentissage + adhésion de la patiente)
Reésultat obtenu au bout de 3 a 6 mois

* Mc¢thode chirurgicale( en cas d’¢chec ou mal
tolerance): Vaginoplastie
clivage vésico-rectal par voie abdominal
basse ou mixte

Chirurgie
plastique vaginale

38



Tt hormonal substitutif pour palier a la carence
oestrogenique jusqu’a l'age de 50 ans avec
surveillance réguliere: clinique, biologique,
senologique et osteo-densitometrique

Soutien psychologique+—++
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Ameénorrhée + Sterilité définitives sous nos climats

Ailleurs ( France):

Adoption

GAU (Gestation pour autrui)

Don d’ovocyte: (1septembre 2022, anonyme gratuit
dans un ¢établissement hospitalier)

Greffe utérine non exclue mais non proposce
actuellement aux patientes nécessitant un don
d’ovocyte
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Diagnostic anténatal

Le dépistage anténatal:
 ATCD familial d’IAC

* Discordance entre le sexe chromosomique feetal 46XY et un
phénotype féminin normal

U Caryotype

U Dosage des stéroides

U Séquencage du géne AR

( Récepteur des androgenes sur les amniocytes)
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Matériel et méthodes

Etude rétrospective de 8 cas de testicule féminisant
colliges au service de Gynécologie-Obstétrique A de

I’hopital Charles Nicolle de Tunis durant une période allant
de 1999 a 2020
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Objectifs

Analyser les particularités cliniques, diagnostiques
et les modalites de prise en charge de cette entité
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= Résultats

Age moyen: 19,8 ans

7 célibataires / 1 mariée

ATCD d’hernie inguinale: 4 cas

Hernie inguinale bilatérale+ deux testicules: 1 cas
Ameénorrhée primaire: 100 % des cas

Seins normalement développés + pilosité axillaire et pubienne
absentes: 100 % des cas

Morphotype féminin : 100 % des cas

Vagin réduit a une cupule de 4 cm: 5 cas

Utérus absent: 100 % des cas
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" Examens complémentaires

Echographie:

Absence d’organes geénitaux internes : 100 % des cas
IRM : réalisée 4 fois :

Absence d’uteérus + gonades latéralisées situces au dedans des
vaisseaux 1liaques avec un discret hypersignal T2 et T1 et se
rehaussant de facon homogene apres injection de produit de

contraste
Caryotype : 46 XY 100 % des cas
Bilan hormonal: réalisé 4 fois

FSH nle 4 cas
LH éleve : 4 cas
Testostéronémie €levé: 4 cas
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Résultats

Caelioscopie : réalisée 100 % des cas

Absence de tout dérivé mullerien 100 % des cas

Présence de deux gonades intra-abdominaux situées au dessus et
en dedans des vaisseaux iliaques : 6 cas

Absence de gonades et leur existence au niveau de deux sacs
herniaires inguinaux: 2 cas
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Résultats

Ccelioscopie:
Confirmation du diagnostic: 100 % des cas
Gonadectomie : 6 cas

Laparo-conversion : 2 cas
Absence de gonades intra-abdominaux
Leur existence dans deux sacs herniaires
Inguinaux
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Suites simples

Traitement hormonal substitutif: 100 % des cas

Agrandissement non chirurgical de la caviteé
vaginale méthode de Frank: 1 cas ( patiente mariée)

Soutien psychologique +++
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Conclusion

Le testicule féminisant : Pathologie tres rare

Absence de pilosite axillaire et pubienne + Ameénorrhée primaire
Apres la puberté: La castration chirurgicale s’1mpose vu le risque de
degénérescence

Suivie d’un traitement hormonal substitutif

Soutient psychologique

Agrandissement secondaire de la cavité vaginale: améliorations des
rapports sexuels
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