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Gynécologie de I’enfant
et de ’adolescente

Z.. Chakhtoura, A. Simon, C. Duflos, E. Thibaud

La gynécologie pédiatrique concerne I’enfant prépubére et la jeune adolescente. L'examen clinique, qui
est fondamental dans I’évaluation des problemes gynécologiques de cet Gge, comporte des spécificités.
Sa conduite est développée dans la premiere partie afin que le praticien puisse obtenir les informations les
plus précises sans traumatisme pour I'enfant. Les vulvites et les affections vulvaires bénignes sont un motif
fréquent de consultation en gynécologie pédiatrique. Leurs caractéristiques et leurs prises en charge sont
détaillées. Les saignements génitaux prépubertaires sont dus sept fois sur dix a une cause locale vulvaire
ou vaginale identifiable dés le premier examen clinique. Les causes hormonales beaucoup plus rares sont
représentées par les kystes et tumeurs ovariens sécrétants. Les troubles du cycle affectent 75 % des
adolescentes, qu'il s’agisse de dysménorrhée, ménorragies, spanioménorrhée voire aménorrhée. Ils
recouvrent tout un champ d‘étiologies qui va de troubles fonctionnels a des pathologies sévéres. La
démarche diagnostique et la prise en charge thérapeutique selon I’étiologie sont analysées. Enfin, la
pathologie mammaire de I’adolescente résulte d’une anomalie de I'embryogenése ou de développement
de la glande mammaire. Elle est dominée par les anomalies morphologiques et la pathologie tumorale
bénigne. Le cancer a cet age est trés exceptionnel.
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H Indications de I'examen
gynécologique

e Symptomes : leucorrhées et saignements génitaux ; prurit;
douleurs vulvaires ou abdominales ; troubles du cycle chez
I’adolescente.

e Causes endocriniennes : puberté précoce ou retardée ; signes
d’androgénisation ; évaluation des organes génitaux dans le
cadre d’'une anomalie de la différenciation sexuelle.

e Demande descriptive de critéres objectifs dans le cadre d'une
suspicion ou d'une confirmation de sévices sexuels.

Examen clinique gynécologique

Chez I'enfant prépubere

Il commence par les mesures de la taille et du poids. Le
développement pubertaire est évalué selon le stade de Tanner 3.
On réalise ensuite un examen abdominal externe a la recherche
d'une cause de douleur spontanée ou provoquée.

De nombreuses positions ont été décrites afin de réaliser
I’examen gynécologique, la plus adaptée étant celle dite de la
« grenouille » : I’enfant est allongée, jambes repliées, talons
contre fesses, genoux écartés, correctement éclairée, et le
médecin est face a 'enfant .

La vulve est non estrogénisée ; elle est verticale, avec de
petites levres rose pale fines et parfois courtes. Le clitoris est
visualisé et mesuré apres avoir récliné le capuchon clitoridien
afin de ne pas confondre un capuchon épais avec une clitori-
domégalie. Il est normalement infracentimétrique [*l. Les
grandes levres ne recouvrent pas le clitoris et les petites levres.

Ces grandes lévres sont ensuite doucement écartées par une
traction vers le bas et l'extérieur exercée par les deux pouces
posés a leur base afin de bien voir la vulve, I'hymen et le vagin.
Le praticien doit absolument éviter une traction latérale des
grandes lévres qui déclenche une tension douloureuse de la
fourchette vulvaire et entraine une réaction de défense entra-
vant la poursuite de I'’examen (Fig. 1). L’hymen prépubere est
fin, rouge et non estrogénisé. Sa taille et sa forme sont variables,
mais 'on observe le plus fréquemment 15! :

e '’hymen annulaire avec un rebord hyménéal de largeur
variable et un orifice annulaire et régulier ;

Figure 1. Examen de la vulve de I'enfant.

e '’hymen semi-lunaire constitué d'un rebord hyménéal posté-
rieur en forme de croissant dont les extrémités se raccordent
aux parois latérales de I'orifice vaginal. Il n’existe pas de tissu
hyménéal sous-urétral ;

e 'hymen festonné avec un rebord large formant des replis.
Les deux premieres formes sont plus fréquentes de 3 ans

jusqu’au début de la puberté, et la derniére est souvent observée

avant l'age de 3 ans (Fig. 2).

En saisissant les grandes lévres a mi-hauteur et en les attirant
vers soi sans tirer, '’hymen s’ouvre et laisse apparaitre ’orifice
vaginal et les deux tiers inférieurs du vagin (Fig. 3). Cette
manceuvre est parfaitement indolore et bien tolérée par I'enfant.
Certaines configurations hyménéales peuvent parfois amener a
s’aider d'une petite sonde souple et arrondie pour déplisser le
rebord hyménéal et s’assurer de la perméabilité vaginale. On
estime que le diametre de l'orifice vaginal est de 4 a 5 mm chez
I’enfant de moins de 5 ans, puis qu’il reste inférieur a 1 cm
jusqu’au début de la puberté [°l. Ces mesures données a titre
indicatif varient en fonction de la position de ’enfant, du degré
de relaxation du périnée, de la forme de I’hymen et du degré
d’estrogénisation 171, En effet, certains hymens intacts permet-
tent une vue de l'orifice vaginal évocatrice, a tort, d’abus sexuel
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Figure 2. Hymen festonné (A), annulaire (B), semi-lunaire (C).
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Figure 3. Examen de I'hymen et du vagin de I'enfant.

pour un ceil inexpérimenté. On doit donc rester prudent en
évitant les interprétations hatives.

La position en genu pectoral, qui permet également de bien
visualiser le vagin parfois jusqu’au col utérin, peut étre tres utile
en cas de suspicion de vulvovaginite ou de corps étranger 18l. La
toux forcée peut permettre d’identifier un écoulement vaginal.
Dans certaines situations, le toucher rectal a sa place afin de
percevoir un corps étranger, ramener un écoulement vaginal
leucorrhéique ou sanguin, ou palper 'utérus dans un contexte
de douleur pelvienne.

Enfin, il ne faut pas négliger I'examen du périnée et de la
marge anale.

Chez le nouveau-né

Les organes génitaux externes du nouveau-né ont certaines
caractéristiques secondaires a la stimulation exercée par les
estrogénes maternels. On observe un cedeme vulvaire, des
leucorrhées et un hymen épais prolabant parfois l'introitus.
L'utilisation d’une petite sonde souple et arrondie de petit
calibre (n° 6 ou 8) peut permettre de vérifier la perméabilité
vaginale. La pigmentation aréolaire et le développement
mammaire sont possibles. Ces signes régressent habituellement
en 6 a 8 semaines, mais peuvent parfois perdurer 2 ans 7. A
noter qu’il existe la premiere année de vie une sécrétion
transitoire d’hormone lutéinisante (LH) et d’hormone follicu-
lostimulante (FSH) qui peut étre responsable de l’apparition de
signes d’imprégnation estrogénique appelée minipuberté,
comme une poussée mammaire, des leucorrhées voire des
saignements génitaux.

Chez I'adolescente

Bien que l'adolescente soit plus apte a comprendre l'intérét et
le déroulement de 1'examen gynécologique, son acceptation
n’est pas assurée et dépend de multiples facteurs psychologi-
ques, sociaux et culturels. Il faut donc prendre le temps de
discuter, mettre en confiance, et connaitre 1'histoire personnelle
et familiale de I'adolescente. Il ne faut pas hésiter a rappeler a
I’adolescente que le médecin est tenu au secret professionnel
afin d’inviter a parler librement.

En dehors des indications citées (cf. supra), 'examen gynéco-
logique peut étre reporté si besoin, méme si I'adolescente a déja
eu une activité sexuelle. Le déroulement de 'examen clinique
est identique a celui de l'enfant si 1’adolescente n’a pas eu de
rapports sexuels. Dans le cas contraire, le toucher vaginal et
I’examen au spéculum sont utiles. La vulve s’est horizontalisée
sous l'action des estrogenes, les petites lévres se sont dévelop-
pées et sont plus pigmentées ; les grandes levres recouvrent la
vulve. L'hymen a épaissi et pali, et on observe des sécrétions
vaginales physiologiques.

L'inspection et la palpation mammaires et des aires ganglion-
naires sus-clavieres et axillaires font partie intégrante de
I’examen.
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La consultation peut étre 1'occasion de dépister des facteurs
de risque cardiovasculaire, en calculant l'indice de masse
corporelle et en mesurant la pression artérielle, d’autant plus si
une contraception hormonale est demandée.

Enfin, on peut délivrer des informations sur la vaccination
anti human papilloma virus qui préviendrait la survenue de 70 %
des cancers du col de l'utérus I°l. Elle est remboursée et indiquée
a 13 ans ou en rattrapage entre 14 et 23 ans, avant le début de
la vie sexuelle ou dans sa premiere année.

Indications de la vaginoscopie
et des prélevements bactériologiques

La visualisation d'un corps étranger intravaginal n’est pas
toujours aisée, en particulier quand l’enfant présente des
leucorrhées associées. Dans ce cas, on peut améliorer 1'inspec-
tion de la cavité vaginale en la «lavant » a 1’aide d’'une sonde
nasogastrique pédiatrique ou d’une sonde souple connectée a
une seringue de 20 ml d’eau stérile ou de sérum physiologique.

La vaginoscopie a des indications limitées lorsque l’examen
clinique et 1’échographie ne permettent pas de trouver 1’étiolo-
gie d'un saignement (notamment une tumeur vaginale) ou
d’identifier un corps étranger. Ces rares indications de la
vaginoscopie sont la recherche d’anomalies inhabituelles ou
d’évaluation difficile. Celle-ci nécessite donc un temps suffisant
avec éventuellement plusieurs observateurs et souvent la
pratique d’une biopsie, si bien que l'anesthésie générale nous
parait préférable a I’examen sous MEOPA.

Des prélevements bactériologiques sont parfois nécessaires
pour des leucorrhées vaginales si elles ne sont pas dues a un
corps étranger. Ils sont rarement utiles pour le diagnostic de
vulvite, sauf si 'on évoque une cause spécifique rare (mycose,
streptococcie). Ils sont pratiqués a l’aide d’un écouvillon
appliqué avec douceur et apres explication, car parfois un peu
douloureux et inquiétants pour 'enfant. Une autre méthode de
prélevement a été décrite ; il s’agit d’insérer un cathéter
intraveineux dans l’extrémité proximale d’une sonde urinaire
n° 12 et de brancher une seringue de sérum physiologique du
coté distal. Le dispositif est doucement mis dans le vagin, puis
le liquide est injecté et aspiré plusieurs fois afin de collecter un
échantillon de sécrétions suffisant [101.

Chez l'adolescente ayant une activité sexuelle, des préléve-
ments sous spéculum sont parfois nécessaires afin de dépister les
infections sexuellement transmissibles.

Echographie pelvienne

La prescription systématique d'une échographie devant tout
probleme gynécologique de l’enfant n’a pas de justification.
L'examen clinique est souvent suffisant, et l'interprétation des
données échographiques doit étre prudente et tenir compte des
variations physiologiques en fonction de 1’dge. Les indications
de l’échographie pelvienne concernent essentiellement les
pathologies ovariennes fonctionnelles ou organiques. L’étude
échographique de 1'utérus et du vagin est indiquée dans les
pathologies malformatives, dans les anomalies du développe-
ment pubertaire, ou pour le diagnostic de rares tumeurs
cervicovaginales.

Utérus

Chez le nouveau-né et durant la période ou il est soumis a
I'imprégnation estrogénique maternelle, l'utérus mesure de 3,5
a 4,5 cm de longueur et 1 cm d’épaisseur. Fond et col utérins
sont de méme épaisseur. L’'endometre est parfois visible sous
forme d’une ligne cavitaire hyperéchogene.

Chez l'enfant prépubere, 1'utérus non stimulé mesure de 2,5
a 3,5 cm de longueur et de 0,5 a 1 cm d’épaisseur, et ne varie
pas jusqu’au début de la puberté 1. La ligne de vacuité n’est
pas visible.

A la puberté, I'utérus croit en longueur et surtout en épais-
seur. Un utérus estrogénisé mesure au moins 3,5 cm de lon-
gueur, 1 cm de diametre antéropostérieur, avec une épaisseur du
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fond supérieure a celle du col. L’endometre est supérieur a
1 mm. Apres les premieres regles, l'utérus mesure de 5 a 8 cm
de longueur sur 1,5 a 3 cm d’épaisseur.

Ovaires

En période prépubertaire, ils sont parfois difficiles a identifier.
Leur longueur ne dépasse pas 3 cm et le volume est inférieur a
3 cm?. Ils peuvent étre porteurs d’une ou plusieurs images
folliculaires toutes inférieures a 9 mm. La fréquence de l'aspect
multifolliculaire, comme le volume ovarien, augmente a partir
de lI’dge de 8 a 9 ans, soit 1 ou 2 ans avant le démarrage
pubertaire.

Apres le démarrage pubertaire, leur longueur peut étre
supérieure a 3 cm et leur volume de 3 & 10 cm?, ce volume
étant supérieur a ce qu'il sera ultérieurement. L’'échostructure
est hétérogene, avec un aspect multifolliculaire comportant
plusieurs follicules de diameétre allant jusqu’a 15 mm.

Dans les années qui suivent les premiéres régles, le volume
ovarien diminue, la structure ovarienne devient homogene avec
un seul follicule dominant a chaque cycle, témoin de l'installa-
tion d’un cycle ovulatoire. La taille du follicule préovulatoire est
de 25 a4 30 mm.

Trompes

Les trompes saines ne sont pas visibles.

Vagin

I1 est visible sur une coupe longitudinale. Selon le contexte
clinique, on recherche un corps étranger ou une tumeur
vaginale.

14 .
Point fort

La premiere étape de la consultation en gynécologie
pédiatrique est de rassurer et de mettre en confiance
I’enfant et les parents. L'examen clinique est dans la
majorité des cas suffisant pour poser un diagnostic et
I'observation en est le temps essentiel. Son interprétation
correcte nécessite une bonne connaissance de la
physiologie et de I'anatomie des organes génitaux. Dans
certains contextes, il peut étre complété par un toucher
rectal et/ou une échographie pelvienne.

H Vulvites et vulvovaginites
de I'enfant prépubeére

L'inflammation de la vulve et les symptomes qui en décou-
lent sont un motif fréquent de consultation en gynécologie
pédiatrique. Le plus souvent, l’enfant présente une vulvite
simple, beaucoup plus rarement une vulvovaginite.

La clinique est essentielle et permet le diagnostic sans
examen complémentaire dans 'immense majorité des cas.

Durant 'enfance, il existe un certain nombre de facteurs
prédisposant 1'enfant a présenter une vulvite [12] :

e des particularités anatomiques : petites levres courtes et
absence de pilosité, qui ne protégent pas le vestibule de la
vulve, proximité de l'anus permettant la contamination par
les germes périnéaux, hymen dont l'orifice parfois large
favorise les mictions vaginales et n’offre pas d’obstacle aux
germes avoisinants ;

e des caractéristiques physiologiques : fragilité de la muqueuse
vulvaire non estrogénisée, pH alcalin, absence de bacille de

4

Doderlein, ce qui diminue les moyens de défense et constitue
un excellent environnement pour la multiplication des
germes ;

e des manques d’hygiene, fréquents entre 3 et 5 ans lorsque la
fillette devient autonome pour sa toilette (age de prédilection
des vulvites), ou plus souvent une hygiéne inappropriée :
toilette a la lingette, au gant, a l’eau sans savon, bains
moussants, ou encore hygiéne défectueuse de la petite fille
obese.

Germes responsables

Diverses études ont comparé la flore vaginale d’enfants
présentant une vulvite et d’enfants asymptomatiques 13,

Bien qu’imparfaites, certaines ne concernant qu’un petit
nombre d’enfants ou d’autres ne distinguant pas les enfants
prépuberes de celles ayant débuté leur puberté, elles rapportent
que les cultures reviennent positives pour des germes aérobies
et pour des germes anaérobies que les enfants soient sympto-
matiques ou non, avec les mémes germes retrouvés, mais dans
un plus large spectre pour les enfants atteintes [141.

Le germe le plus souvent retrouvé est le streptocoque B
hémolytique du groupe A devancant Haemophilus influenzae,
moins souvent incriminé depuis la vaccination plus courante
chez l’enfant ['5], Dans les deux cas, la contamination est
d’origine cutanée ou respiratoire par portage.

Mais Haemophilus influenzae, de méme que le streptocoque, le
staphylocoque doré, ou les entérocoques tels Escherichia coli, et
d’autres germes (tels mycoplasmes, Gardnerella vaginalis) peuvent
appartenir a la flore vulvaire ou vaginale d’'une enfant
asymptomatique.

Dans une étude faisant référence et portant sur 67 enfants
prépubéres (36 cas et 31 contrdles), Gerstner et al. retrouvent
chez les fillettes saines 77 % des cultures positives pour les
germes aérobies, 65 % pour les anaérobies, 45 % pour les
deux 161,

Dans les études concernant les enfants prépuberes, aucune
culture positive pour Candida albicans n’est retrouvée 171 ; cette
infection en dehors de cas particulier (diabete, immunosuppres-
sion) ne concerne pas l’enfant avant la puberté. En effet,
I'hypoestrogénie favorise le développement de la flore anaéro-
bie, ce qui inhibe le développement de Candida albicans.

Clinique

Vulvites et vaginites sont révélées par les mémes symptomes ;
il importe cependant de les différencier car les causes et les
traitements sont différents. L’examen clinique est la clé du
diagnostic.

Vulvites

Elles sont fréquentes, bénignes, souvent récidivantes. Elles
sont révélées par des brhlures ou un prurit vulvaire, avec ou
sans leucorrhée, alternant avec de épisodes de rémission
complete. Les leucorrhées sont d’aspect et d’abondance varia-
ble ; elles peuvent contenir des traces de sang.

A I'examen, il existe un érythéme vulvaire pouvant atteindre
le périnée, 'anus et les plis génitocruraux. La muqueuse est
recouverte d'une sérosité louche. La lumiére vaginale est libre de
toute sécrétion. La vaginoscopie est inutile. Les préléevements
vulvaires n’ont d’intérét que si on cherche une infection
spécifique : mycose, streptococcie ou staphylococcie habituelle-
ment associée a une dermatose. En l’absence de contexte
clinique évocateur, il faut tenir compte du fait que la vulve est
le siege d’une flore microbienne non pathogene.

Vaginites

Qu’elles soient isolées ou associées a une vulvite, les vaginites
sont beaucoup plus rares. Les leucorrhées sont constantes,
d’abondance et d’aspect variable, parfois striées de sang ;
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brilures et prurit sont inconstants; il n’y a pas de rémission
spontanée. L’érytheéme vulvaire est inconstant; la lumiere
vaginale est le siege d’'un écoulement purulent. En I’absence de
corps étranger, un prélévement bactériologique est nécessaire. Le
toucher rectal peut étre utile pour palper le vagin, percevoir un
corps étranger, voire 1’extraire.

Etiologies

Dans la majorité des cas, les vulvovaginites sont dues a des
germes variés non pathogeénes. Les erreurs d’hygiéne en sont la
cause la plus fréquente. C’est entre 3 et 6 ans que les vulvites
sont les plus fréquentes, age de 'entrée a 1'école maternelle et
du début de 'autonomie pour la toilette. Elles peuvent accom-
pagner une oxyurose intestinale.

Les accolements des petites levres découverts a ’occasion
d'une vulvite n’en sont pas la cause ; en effet, ils sont habituel-
lement asymptomatiques et ne nécessitent aucun traitement.

Les corps étrangers sont a l'origine de moins de 5 % des
vulvovaginites mais d'une forte proportion des vaginites vraies.
IIs se rencontrent entre 3 et 7 ans. Les leucorrhées vaginales
sont abondantes, purulentes, fétides, striées de sang. Si une
antibiothérapie par voie générale a été précédemment prescrite,
les écoulements cessent et reprennent des 'arrét du traitement.

Le corps étranger est le plus souvent repéré par le simple
examen clinique. La radiographie et I’échographie sont rare-
ment utiles ; en effet, les corps étrangers sont le plus souvent
radiotransparents sans échogénicité particuliére et trop bas
situés pour étre repérés par 1’échographie.

Les corps étrangers type papiers, coton, sont visualisés dans
le tiers inférieur du vagin, derriére le rebord hyménéal, et
peuvent en étre extraits délicatement a la pince ou par
« lavage » vaginal.

Les objets type jouets, bille, crayon, vont migrer dans le vagin
et deviennent rapidement inaccessibles a la vue. Le toucher
rectal, pratiqué avec l'auriculaire si 'enfant est petite, retrouve
une masse dure dans le fond vaginal et fait le diagnostic.

La confirmation par le toucher rectal d’'un corps étranger
intravaginal a l'origine de la vaginite rend nécessaire une
vaginoscopie sous anesthésie générale.

Les autres causes d’infection sont beaucoup plus rares 18I,

Les mycoses sont tres rares avant la puberté, Candida albicans
se développant de préférence sur des muqueuses estrogénisées,
riches en glycogeéne. Les mycoses de 1’enfant sont associées a un
facteur favorisant : antibiothérapie, diabete, déficit immunitaire.
Le prurit est constant, sauf dans 'infection chronique ot il peut
manquer.

Streptococcies et staphylococcies réalisent un érytheme
vulvaire intense a bord net, persistant malgré des soins locaux
adaptés. Les lésions vulvaires sont isolées ou plus souvent
associées a des lésions périnéofessiéres.

Les agents pathogeénes dont la transmission peut étre sexuelle
doivent étre recherchés chaque fois qu'une enfant a été victime
de sévices sexuels. Leur mise en évidence a 1’examen bactério-
logique d’'une vaginite apparemment banale doit faire recher-
cher l'origine de la contamination.

Diagnostic différentiel de la vulvite
de I'enfant prépubeére

Lichen scléreux vulvaire

Il peut étre évoqué des l'interrogatoire devant 1'existence d'un
prurit intense. L’aspect clinique de la vulve est également
caractéristique. Les lévres ont un aspect blanc nacré, souvent
fissuré. Les 1ésions peuvent atteindre le périnée et la marge
anale. Des petites hémorragies sous-épithéliales, témoins de
lésions de grattage, parsement les grandes et les petites levres,
et peuvent en imposer pour des traumatismes locaux et orienter
a tort vers une suspicion d’abus sexuel.

Le traitement comporte une corticothérapie locale de longue
durée ; les récidives ne sont pas rares, la prise en charge dans un
milieu spécialisé est donc conseillée.
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Leucorrhées physiologiques

Lors de l’examen initial, il est essentiel de confirmer que
I’enfant examinée est prépubére. En effet, dés les premiers
signes pubertaires, la vulve se modifie, et chez certaines filles les
leucorrhées physiologiques peuvent étre trés importantes,
parfois génantes par leur abondance, motivant une consulta-
tion 1191, Seules des toilettes locales biquotidiennes, le port de
pantalons moins serrés, ’exclusion de toute protection (type
protege-slip) et surtout I'explication de la cause de 1'écoulement
et de la normalité du phénomene vont permettre de rassurer
I’adolescente et sa mere. De plus, avec la poursuite du dévelop-
pement pubertaire, les pertes physiologiques vont souvent
diminuer.

Traitement des vulvites
et des vulvovaginites de I'enfant prépubére

Une vulvite simple doit céder a une toilette vulvaire correc-
tement faite. Toute la difficulté est de le faire comprendre aux
parents sans laisser entendre qu'ils ne s’occupent pas correcte-
ment de leur enfant [29. La toilette doit se faire a main nue,
avec du savon, suivie d’un rincage efficace, puis d’un séchage
correct, deux fois par jour éventuellement.

Hormis le savon de Marseille, on peut conseiller des savons
neutres ou légerement acides ou surgras. L'enfant qui a été
irritée n’est pas toujours coopérante ; il est donc souhaitable de
la rendre partie prenante en lui expliquant la nécessité et les
modalités de cette hygiene rigoureuse.

Les recommandations d'usage concernant l’essuyage apres
chaque miction et apres les selles d’avant en arriere sont utiles
a rappeler.

En cas d'irritation importante, l'application d'un antiseptique
local (chlorhexidine) ou d’une créme antibiotique (Fucidine®)
peut accélérer la guérison.

Il n'y a pas de mycose avant la puberté ; 'application de
cremes antifongiques devant une irritation vulvaire chez
I’enfant n’a donc pas lieu d’étre.

L'utilisation de traitements intravaginaux a cet age n’est pas
conseillée car inutile et d’utilisation trop délicate.

11 est essentiel de prévenir les parents de la fréquence des
récidives au moindre relachement de l'hygiéne locale. Ces
récidives doivent avoir la méme prise en charge que 'épisode
initial.

Une amélioration spontanée est constatée vers 1’dge de 8 ans
a un age ou l’enfant est plus a méme de prendre en charge
seule sa toilette, et a 'approche des premiers signes pubertaires
et des modifications hormonales locales.

Un traitement antiparasitaire (Fluvermal®) est prescrit dés le
premier épisode de vulvite pour ne pas méconnaitre une
oxyurose associée.

En cas de vaginite associée, un traitement antibiotique par
voie orale est souhaitable.

On choisit un antibiotique a large spectre pour une durée de
8 jours ou on se laisse guider par l'antibiogramme réalisé sur le
germe prédominant sur le prélévement.

Bl Autres affections vulvaires

Lichen scléreux vulvaire (rig. 4)

C’est une affection dermatologique touchant les filles de 3 a
7 ans. Le prurit est intense, avec parfois de petits saignements
vulvaires dus aux lésions de grattage. L’aspect clinique de la
vulve est caractéristique : aspect pale, blanc nacré, brillant,
hypochromique, avec des Ilésions hémorragiques sous-
épithéliales du bord libre des petites lévres, de la face interne
des grandes lévres ou du périnée. L’aspect blanc nacré atteint
parfois la région anale. On note souvent un retard au diagnos-
tic. Un avis spécialisé est souhaitable car la 1ésion nécessite un
traitement prolongé par corticoides locaux et une surveillance
pendant plusieurs années [211.
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Figure 4. Lichen scléreux vulvaire.

14 . .

Points essentiels
| __an
Vulvites et vulvovaginites
e La vulvite est fréquente chez I’enfant prépubere, la
vaginite est rare.
e Vulvites et vaginites sont révélées par les mémes
symptomes.
e Le diagnostic est clinique.
e Les prélevements vulvaires ne sont pas utiles, reflétant le
plus souvent la flore périnéale.
e |l n'y a pas de mycose vulvaire chez I'enfant prépubeére.
e Le traitement des vulvites repose essentiellement sur
I’hygiene locale.
e Un corps étranger intravaginal provoque une vaginite
avec saignements et pertes malodorantes. Le diagnostic
est fait par le simple examen clinique.
* Le prélevement bactériologique est indiqué en cas de
vaginite ou dans un contexte d’abus sexuel a la recherche
d’un germe sexuellement transmis.
e Les vaginites sont traitées par une antibiothérapie par
voie orale.

Coalescence des petites levres (rig. 5)

Sa découverte est le plus souvent fortuite car la coalescence
des petites levres est asymptomatique. Elle s’observe habituelle-
ment entre 1 et 4 ans. Il s’agit d'un accolement du bord libre
des petites levres. Du fait de I'estrogénisation, elle n’existe pas
chez le nouveau-né et régresse a la puberté. Une douce traction
latérale met en évidence l'accolement sous 1’aspect d'une fine
ligne médiane translucide. Si 1’accolement est complet, il ne
persiste qu'un petit orifice sous-clitoridien permettant 1’écoule-
ment des urines.

Aucun traitement est nécessaire 2. Le décollement manuel
ou chirurgical est traumatisant et suivi le plus souvent d'un
réaccolement plus solide. Il s’agit d'une situation bénigne sans
conséquence et qui guérit toujours spontanément, au plus tard
lors des premiers signes d’estrogénisation pubertaire.

Polype de I'hymen
C’est une languette s'implantant sur le bord libre de I'hymen,

de méme aspect et de méme couleur que celui-ci. Il est surtout
marqué en période néonatale, puis en période pubertaire du fait

6

Figure 5. Coalescence des petites lévres.

Figure 6. Prolapsus de |'urétre.

de 'imprégnation estrogénique. Son volume peut nécessiter son
exérese chirurgicale, ce qui se produit rarement.

Prolapsus de l'uretre (ig. 6)

11 se révele par des saignements vulvaires [231. Il n’est pas
accompagné de signe urinaire. Dans sa forme aigué, son aspect
peut inquiéter : il s’agit d'une tuméfaction violacée, saignotante,
centrée par l'uretre. Lorsqu’il est de volume important, il peut
masquer 1'orifice vaginal. L’évolution est le plus souvent
favorable aprés application d’antiseptiques et de corticoides
locaux. §'il persiste, I'exérése chirurgicale est proposée.

H Diagnostic des hémorragies
génitales prépubertaires

On désigne par hémorragies génitales prépubertaires tout
saignement d’origine génitale, quelle que soit son abondance, sa
durée et sa fréquence, survenant avant le démarrage pubertaire.
Ce symptdome est souvent source d'inquiétude majeure.

L’analyse sémiologique précise et I'examen clinique au besoin
complétés par une échographie pelvienne permettent de faire le
diagnostic dés la premiere consultation dans prés de 80 % des
cas.

Trois questions simples permettent d’orienter la démarche
diagnostique (Fig. 7) :

e le saignement est-il vulvaire ?

Pédiatrie
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| Examen gynécologique |

¥

Cause locale | Pas de cause locale |

|

| Diagnostic immédiat | | Signes d'estrogénisation ? |

¥

1-

Kyste fonctionnel
Tumeur sécrétante

Surveillance

v

| Hémorragies persistantes |

Y

|

Infection
Corps étranger

A

N S

Examen sous AG

Lésion non tumorale
Tumeur

Figure 7. Arbre décisionnel. Conduite a tenir face a une hémorragie génitale prépubertaire. AG : anesthésie générale ; IRM : imagerie par résonance

magnétique.

¢ le saignement est-il vaginal ?
e et dans ce cas, estil ou non accompagné de signes
hormonaux ?

Saignements vulvaires

Les vulvites sont une cause fréquente de saignements de la
petite fille. Elles sont prurigineuses et a l'origine de fissures et
de lésions de grattage. Dans la majorité des cas, des conseils
simples d’hygiéne sont le meilleur traitement.

Les traumatismes par chute a califourchon sur un plan dur
peuvent entrainer des lésions vulvaires antérieures et latérales,
les 1ésions postérieures devant faire évoquer la possibilité d'un
sévice.

Le prolapsus de l'uretre (Fig. 6), rare, est révélé par un
saignement (cf. supra).

Le lichen scléreux vulvaire (Fig. 4) survient en moyenne vers
I’age de 3 ans. Il se manifeste habituellement par un prurit
intense et persistant. Mais ce peut étre la constatation de
saignement qui peut conduire a l’examen vulvaire (cf. supra).

Les dysplasies vasculaires, hémangiomes et dysplasies veineu-
ses peuvent entrainer des saignements d’origine vulvaire.

Le condylome doit étre évoqué devant des lésions papuleuses
ou exophytiques cutanées.

Saignement d’origine vaginale sans signe
hormonal

Lorsque le saignement est d’origine vaginale, sans signe
clinique d’imprégnation hormonale (absence de poussée mam-
maire, absence de signes d’estrogénisation vulvaire), il faut
évoquer en premier lieu une infection vaginale en lien ou non
avec un corps étranger. Les saignements sont alors mélés de
leucorrhée souvent fétide. L’examen clinique gynécologique
adapté a l'enfant permet habituellement de le repérer sans
endoscopie. L'échographie n’est pas contributive.

Les tumeurs cervico-utérines ou vaginales sont rares. Elles
sont plus souvent révélées par le syndrome tumoral que par un
saignement isolé. Le diagnostic est fait par I'examen clinique
complété par I'imagerie : échographie et imagerie par résonance
magnétique (IRM) pelvienne.

Le rhabdomyosarcome (ou sarcome botryoide) survient vers
18 a 24 mois, dans 90 % dans cas avant 5 ans. Il est révélé par
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un bourgeon tumoral vaginal extériorisé a la vulve ou plus
rarement des saignements. Sa localisation peut étre vaginale
haute ou médiane, ou vulvaire. Le diagnostic est confirmé par
I'analyse histologique. Le traitement consiste en une chimio-
thérapie, parfois associée a une chirurgie limitée et a une
curiethérapie.

Les tumeurs du sac vitellin (ou du sinus endodermique)
surviennent vers 1 an, et sont souvent révélées par des saigne-
ments parfois accompagnés de débris nécrotiques. La tumeur est
dure au toucher rectal. Elle peut étre localisée a la vulve, au
vagin ou au col utérin. Le marqueur tumoral est 1'a foetopro-
téine. Le traitement est la chimiothérapie, parfois associée a une
chirurgie limitée (et a la curiethérapie).

D’autres tumeurs rares peuvent étre révélées par des saigne-
ments. Les papillomes mullériens sont bénins. Les adénocarci-
nomes a cellules claires du vagin et du col surviennent plus tard
chez l'adolescente et la jeune femme. Les rares cas rencontrés
avant la puberté étaient liés a I’exposition au Distilbéne® in
utero, leur incidence est encore plus faible depuis l'arrét de
I'utilisation du diéthylstilbestrol. Le sarcome de l'utérus est
exceptionnel chez l'enfant. Les polypes, bénins, sont trés rares
chez l'enfant.

C’est la recherche de tels diagnostics rares mais souvent
graves qui amene a poursuivre les investigations par une IRM
pelvienne et un examen clinique endoscopique sous anesthésie
générale lorsque I'examen clinique et échographique ne permet
pas de mettre en évidence la cause d’un saignement génital
répété et objectivé par le médecin.

Saignement d’origine vaginale avec signe
hormonal

Le saignement vaginal peut étre accompagné de signes
hormonaux. Il faut systématiquement les rechercher : bourgeon
mammaire, pigmentation des aréoles, épaississement de la
muqueuse vulvaire, leucorrhées claires, voire accélération de la
vitesse de croissance. Les signes peuvent étre d’apparition
récente, voire étre découverts a 1'occasion de l’examen clinique
motivé par les saignements. La question est alors celle de
l'origine de 1'hyperestrogénie. Trois causes sont a rechercher : un
kyste ovarien sécrétant, une tumeur de la granulosa juvénile ou
une puberté précoce centrale.
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Kyste ovarien sécrétant

Il produit des estrogénes de maniere indépendante des
gonadotrophines. Il survient entre la premiére année de vie et
7 ans, en moyenne vers 3 ans et 9 mois. Les métrorragies dans
90 % des cas et la leucorrhée dans 10 % des cas conduisent a la
consultation.

Ces métrorragies ne sont pas cycliques. Elles sont associées a
une poussée mammaire récente (S2 ou S3), parfois a une pilosité
pubienne et plus rarement a une accélération récente de la
vitesse de croissance.

L’échographie permet de confirmer le diagnostic. Elle met en
évidence un kyste ovarien unilatéral, mesurant de 15 a 50 mm
de diametre, ou parfois une asymétrie franche avec un gros
ovaire porteur de plusieurs follicules de 8 a 12 mm. L'utérus est
d’aspect pubeére.

Les dosages hormonaux montrent des taux de FSH et LH bas
non stimulables par la luteinizing hormone releasing hormone
(LHRH), avec un taux d’estrogenes souvent élevé (< 10 pg/ml a
300 pg/ml).

L’évolution est le plus souvent simple avec une régression du
kyste et des signes d’estrogénisation, en 2 a 4 semaines. Le kyste
ovarien peut €tre une manifestation ovarienne d'un syndrome
de Mac Cune Albright, qu’il s’agisse d'un épisode unique ou
répété. 1l faut savoir rechercher les autres signes de ce syndrome
(dysplasie fibreuse des os, taches cutanées café au lait et signes
endocriniens plus tardifs : syndrome de Cushing, acromégalie,
hyperthyroidie, hyperprolactinémie, hyperparathormonémie) et
réévaluer ces patientes a distance.

Tumeurs de la granulosa

Elles sont une entité rare ; 5 % d’entre elles se développent a
l’age pédiatrique : il s’agit des tumeurs de la granulosa
juvénile [24].

Elles peuvent survenir a tous les ages pédiatriques (entre la
période néonatale et 14 ans), en moyenne a 6 ans et demi.

Leur mode de révélation est soit I'imprégnation hormonale
liée a la sécrétion d’estrogenes et/ou d’androgénes tumoraux
(mode de révélation le plus fréquent en période prépubertaire)
soit le syndrome tumoral (mode de révélation plus fréquent en
postpubertaire, mais pouvant étre présent en prépubertaire).

L’échographie met en évidence une tumeur solide, kystique
ou mixte, souvent volumineuse et souvent d’aspect peu
spécifique.

La réalisation du bilan endocrinien est crucial, tant pour le
diagnostic que pour le suivi tumoral. La tumeur sécrete de
I’estradiol et souvent des androgenes. Les taux d’estradiol et
d’androgenes sont élevés, et les taux de LH et de FSH sont bas
(non stimulables par le test au LHRH, qui n’est d’ailleurs pas
nécessaire dans ce contexte). L'inhibine B est un marqueur
tumoral sensible, I’hormone antimullérienne est en cours
d’évaluation. Le traitement est chirurgical, rarement associé a
une chimiothérapie en fonction du stade évolutif. Avec ce
traitement, le pronostic est bon et les récidives tres rares.

Pubertés précoces centrales

Elles sont révélées par une poussée mammaire, une accéléra-
tion de la vitesse de croissance et extrémement rarement par un
saignement génital.

Enfin, il n’est pas rare qu'un épisode de saignement reste sans
cause authentifiée, en particulier lorsqu’il s’agit d'un saignement
ponctuel, peu abondant, non constaté par le médecin. Il est
alors important de réévaluer cliniquement ces patientes en cas
de récidive du saignement.

Devant une métrorragie prépubertaire, il faut dans un premier
temps €liminer une cause locale (infection, corps étranger,
lésion non tumorale, tumeur) et rechercher des signes d’impré-
gnation hormonale, faisant évoquer un kyste sécrétant ou une
tumeur sécrétante (tumeur de la granulosa juvénile principale-
ment). En I’absence d’étiologie, il faut poursuivre la surveillance
et envisager une imagerie pelvienne.

8

Tableau 1.
Cycle menstruel normal.
Meénarche (dge moyen) 12,6 ans
Durée moyenne du cycle 32,2 jours la premiére année
Durée du cycle 21a 35 jours
Durée des regles 2a7jours

Nombre de protections 3 a 6 serviettes ou tampons par jour

Pertes sanguines (en moyenne) 30 ml par cycle

H Troubles du cycle
chez I'adolescente

Les troubles du cycle menstruel affectent 75 % des adolescen-
tes 1251, IIs représentent un motif fréquent de consultation et
sont une source majeure d’absentéisme scolaire. Les désordres le
plus souvent rencontrés sont les ménorragies, les dysménorrhées
et la spanioménorrhée. Nous développerons ces sujets apres
avoir brievement expliqué le déroulement pubertaire et la
physiologie du cycle menstruel.

Puberté

La puberté implique le développement des caractéres sexuels
secondaires et 'acquisition des fonctions de reproduction. Elle
débute par la thélarche, ou développement mammaire, qui
survient le plus souvent vers 10-10,5 ans chez la jeune fille
caucasienne, mais est considérée normale entre 8 et 13 ans [26],
La ménarche, ou premicres régles, est observée en moyenne a
12,6 ans, soit 2 a 3 ans apres la thélarche, avec une large
fourchette de 9 a 16 ans [26l. La puberté est générée par des
processus inhibiteurs et stimulants qui vont induire une
accélération de la sécrétion pulsatile de GnRH (gonadotropin
releasing hormone) par 1’hypothalamus ; cette derniere va
augmenter l'excrétion de FSH (follicular stimulating hormone) et
de LH (luteinizing hormone) par I’hypophyse via le systéme porte.
Les gonadotrophines (FSH et LH) vont a leur tour stimuler la
production d’estrogenes et d’androgenes par les ovaires et de ce
fait permettre le développement mammaire, les modifications
vulvaires avec apparition de leucorrhées, puis les premieres
régles une fois que 1'utérus aura suffisamment évolué. Les cycles
réguliers ovulatoires s’installent entre 1 a 5 ans apres la
ménarche selon le degré de maturation de 1’axe hypothalamo-
hypophyso-ovarien.

Physiologie du cycle menstruel

Le cycle menstruel est régulier s’il dure 28 + 7 jours
(Tableau 1).

I1 débute par la phase folliculaire durant laquelle la FSH
s’éleve pour recruter jusqu’a une dizaine de follicules qui vont
synthétiser 'estradiol. La LH stimule la production d’androgénes
par ces mémes follicules. Le taux d’estradiol augmente progres-
sivement et opere d’abord un rétrocontrole négatif sur la FSH ;
ce phénomene permet la sélection du follicule dominant, le
plus sensible a la FSH, qui va continuer sa croissance jusqu’a
I'ovulation alors que les autres vont s’atrésier. Vers le quator-
ziéme jour, quand le taux d’estradiol atteint un certain seuil, il
accélere la pulsatilité de gonadotropin-releasing hormone (GnRH)
et donc déclenche un pic de LH par un rétrocontrole positif qui
va provoquer l’ovulation 27, 281 Durant cette période, 1'endo-
metre va d’abord desquamer et donner les régles, puis proliférer
sur le plan tant glandulaire que vasculaire.

Se déroule ensuite la phase lutéale. Le follicule dominant
délesté de 'ovule devient le corps jaune et sécrete des taux
élevés de progestérone. Cela va d’une part diminuer la pulsati-
lité de la GnRH, donc la sécrétion des gonadotrophines [28].
D’autre part, I'’endometre continue sa transformation vers un
état sécrétoire ; les glandes sont de plus en plus tortueuses et
sécrétantes, I’endometre devient ainsi cedémateux et tres
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Tableau 2.
Traitements de la dysménorrhée en France.

Produits Posologie journaliere

500mgx1a3
400mgx1a3

Acide méfénamique 250 mg (Ponstyl®)

Ibuproféne 200 mg et 400 mg (Advil®,
Nurofen®, Brufen®)

Flurbiproféne 100 mg (Antadys®, Cebutid®)  100mgx2a3
500mgx1a3
550mgx1a3

Naproxeéne 500 mg (Naprosyne®)
Naproxeéne sodique 550 mg (Apranax®)

vascularisé afin d’accueillir un éventuel ceuf. Si la grossesse ne
survient pas, le corps jaune involue apres 14 jours, faisant
radicalement chuter le taux de progestérone. La privation
hormonale brutale, en progestérone et en estradiol, va déclen-
cher les régles par desquamation de '’endomeétre grace a des
phénomenes locaux d’inflammation et de vasoconstriction.
Parallelement, la pulsatilité de GnRH retourne a son état basal
et un nouveau cycle menstruel peut commencer.

Dysménorrhée

Description

La dysménorrhée touche de 60 % a 93 % des adolescentes [2%/
301, Elle est caractérisée par des douleurs pelviennes d’intensité
variable a type de crampes irradiant parfois dans les cuisses et
le dos, accompagnées ou non de nausées, vomissements,
diarrhées et céphalées. Ces symptomes débutent la veille ou le
premier jour des regles, et durent en moyenne de 1 a 3 jours,
leur sévérité étant souvent corrélée a des menstruations abon-
dantes et longues. Dans la trés grande majorité des cas, cette
dysménorrhée est fonctionnelle, elle survient quelques mois
apres la ménarche. La physiopathologie s’explique par une
augmentation puis une chute du taux de progestérone en phase
lutéale conduisant a une excrétion locale de prostaglandines
responsable de contractions utérines, d'une vasoconstriction et
d’une irritation des terminaisons nerveuses endométriales [311.
Cette dysménorrhée dite primaire ne nécessite ni examen
clinique gynécologique, ni échographie pelvienne.

La dysménorrhée secondaire est due a une pathologie orga-
nique qu'il convient de distinguer par un interrogatoire minu-
tieux. Les malformations utérovaginales congénitales (anomalie
obstructive des canaux de Miiller, septum vaginal, hématocol-
pos, etc.) peuvent se manifester par une douleur pelvienne
associée ou non a des saignements du fait de 'obstruction totale
ou partielle du flux menstruel ; dans ce cas, la dysménorrhée
apparait dés la ménarche et une exploration échographique
associée éventuellement a une IRM permet un diagnostic précis.

L’existence de douleurs pelviennes également en dehors des
regles doit faire rechercher une pathologie organique : endomé-
triose qui peut s’accompagner d'une dyspareunie profonde chez
la jeune fille ayant une activité sexuelle ; kyste ou tumeur de
I'ovaire. Une pathologie pelvienne inflammatoire est recherchée
s'il existe des antécédents chirurgicaux pelviens ou une activité
sexuelle. Enfin, I'inefficacité des traitements de la dysménorrhée
primaire doit faire reconsidérer ce diagnostic.

Traitement

Le paracétamol est donné en premiere intention en cas de
dysménorrhée modérée ; son efficacité peut étre améliorée par
I'adjonction de spasmolytiques.

Si cela s’avere insuffisant, les anti-inflammatoires non
stéroidiens (AINS) représentent le traitement de choix de la
dysménorrhée primaire ; quelques exemples de molécules avec
leurs posologies sont détaillés dans le Tableau 2. Il est conseillé
de commencer la veille ou le premier jour des reégles, et
d’employer une dose de charge (le double de la dose habituelle)
suivie de la posologie recommandée [321.
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La prise d'un progestatif du seiziéme au vingt-cinquieme jour
du cycle peut renforcer l'effet des AINS, par exemple la dydro-
gestérone (Duphaston®, 10 mg deux fois par jour) ou l'acétate
de chlormadinone (Lutéran®, de 5 a 10 mg/j) 33). Elle permet
d’empécher I'épaississement endométrial, donc de diminuer la
libération de prostaglandines et par la méme ces effets spasmo-
dique et vasoconstricteur utérins.

L'utilisation d’une pilule estroprogestative n’a pas de justifi-
cation en cas de dysménorrhée isolée. Elle est conseillée s’il
existe une demande de contraception ou si les AINS se sont
avérés insuffisants [34l. L’effet est le méme que pour le proges-
tatif, combiné a une inhibition de I'ovulation et par conséquent
une absence d’élévation de la progestérone en deuxieéme partie
de cycle.

Le recours a un avis spécialisé est souhaitable devant une
dysménorrhée rebelle a toute thérapeutique afin de s’assurer de
I’absence de pathologie organique.

Métrorragies pubertaires

Description

Les ménométrorragies de la période pubertaire sont une
anomalie du cycle dont la fréquence est estimée entre 2 % et
5 % d'une population d’adolescentes bien portantes dans les
2 années suivant les premieres regles. Elles sont définies par des
saignements utérins anormaux par leur abondance, leur durée
ou leur fréquence sans anomalie anatomique ou organique ;
dans la plupart des cas, elles surviennent dans l’année suivant
la ménarche 331,

Plusieurs étiologies sont a rechercher.

La cause la plus fréquente de métrorragies pubertaires est
I’anovulation fonctionnelle 351, En effet, de 55 % a 82 % des
cycles sont anovulatoires les 2 premieres années apres la
ménarche 1361, A cause de I'immaturité du mécanisme de
rétrocontrole positif de l’estradiol sur la LH, le pic de LH et
donc l'ovulation ne se produisent pas; de ce fait, il n'y a pas
d’élévation de la progestérone en seconde partie de cycle. En
conséquence, I'endometre subit une hyperestrogénie relative qui
se traduit par une croissance des éléments vasculaires et
glandulaires sans support stromal suffisant. Il va finir par
saigner de maniere irréguliére, prolongée et en général indolore.

Les anomalies séveres de la coagulation sont généralement
diagnostiquées dans 'enfance du fait de la survenue d’épisodes
hémorragiques. Toutefois, les métrorragies pubertaires, souvent
d’installation précoce, peuvent révéler une maladie de ’hémos-
tase dans une forme modérée ; selon les études, de 19 % a 28 %
des adolescentes hospitalisées pour des métrorragies hémorragi-
ques présentent des troubles de la coagulation [37 38l On trouve
le plus fréquemment une dysfonction plaquettaire dans 20 % a
30 % des cas et une maladie de Willebrand dans 13 % a 17 %
des cas, les autres déficits étant déja connus car plus séveres [391,
Toutefois, ni la gravité du saignement, ni sa précocité ne sont
prédictifs d’'une anomalie de I'hémostase [491.

D’autres causes hormonales comme 'hypothyroidie et
I'hyperandrogénie (cf. infra) peuvent interférer avec I'ovulation.
L'utilisation de progestatifs peut conduire, d’'une part a une
anovulation, et d’autre part a une atrophie de I’endometre par
carence en estradiol, tous deux favorables a la survenue de
métrorragies.

Certaines maladies hépatiques sont responsables d'une baisse
des facteurs de coagulation vitamine K dépendants. L'insuffisance
rénale chronique peut également conduire a des métrorragies.
Enfin, il convient de rechercher une cause médicamenteuse
comme le valproate ou la carbamazépine par exemple.

Les causes organiques sont rares et facilement identifiables
par le clinicien car les circonstances de survenue et les caracté-
ristiques du saignement sont bien différentes. Ce sont les rares
tumeurs cervicovaginales ou tumeurs sécrétantes de 1'ovaire, les
complications de la grossesse et de la contraception ou les
infections génitales hautes.

Les examens initiaux consistent en une numération-formule
sanguine (NFS), un dosage de B human chorionic gonadotrophin et
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Tableau 3.

Prise en charge des métrorragies pubertaires fonctionnelles ou dues a une anomalie de I'hémostase.

Formes mineures (hémodynamique stable, Education et réassurance
flux 1éger a modéré, Hb > 11 g/dl)

+ Traitement hormonal pendant plusieurs mois :

- progestatif du 16¢ au 25¢ jour du cycle

- pilule estroprogestative si contraception nécessaire

+ Antifibrinolytiques pendant les regles

Supplémentation ferrique si anémie ferriprive

Calendrier menstruel
Suivi trimestriel
Formes modérées (hémodynamique stable, Traitement hormonal :

flux modéré a abondant, 8 <Hb<11g/dl)  pjlule estroprogestative a 30-35 ug d’éthinyl estradiol 4 raison de 1 comprimé/j pendant 21 jours durant
1 a 3 mois, puis un progestatif du 16° au 25¢ jour du cycle

Progestatif en aigu (si contre-indication aux estrogénes par exemple) : acétate de chlormadinone, Lutéran® 10
a 20 mg/j jusqu’a l’arrét des saignements

+ Anti-ibrinolytiques pendant les regles

Supplémentation ferrique
Calendrier menstruel
Réévaluation a 1 mois

Formes sévéres (hémodynamique instable, Hospitalisation, perfusion + transfusion sanguine

flux abondant, Hb < 8 g/dl) Traitement hormonal :

Pilule estroprogestative a 50 ng d’éthinyl estradiol 2 ou 3 comprimés par jour jusqu’a arrét des saignements,
puis diminution progressive sur quelques jours, et relais par une nouvelle plaquette pendant 21 jours pendant
plusieurs mois, puis d"un progestatif du 16¢ au 25¢ jour du cycle

Progestatif en aigu (si contre-indication aux estrogénes par exemple) : acétate de nomegestrol, Lutenyl®
10 mg/j jusqu’a 'arrét des saignements

+ Antiémétiques

+ Antifibrinolytiques intraveineux en aigu, puis per os pendant les regles

Supplémentation ferrique
Calendrier menstruel
Réévaluation a 1 mois

Hb : hémoglobine.

une échographie pelvienne. D’autres explorations sont réalisées
en fonction de l'orientation clinique ; ainsi, on demande en plus
de la NFS et des plaquettes le taux de prothrombine, le temps de
céphaline activé et le fibrinogene a la recherche de maladies de
la coagulation, suivis d’une prise en charge par un hématologue
si ce bilan de premiere intention est anormal ou s'il existe des
antécédents personnels ou familiaux évocateurs.

Traitement

Le traitement des métrorragies pubertaires dépend avant tout
de la cause et de la sévérité des saignements. Les saignements
dus a 'anovulation fonctionnelle ou a des troubles de ’'hémos-
tase peuvent étre traités selon le Tableau 3. L’hémodynamique
et la profondeur de 'anémie définissent le degré d’'urgence de
la prise en charge. Dans tous les cas, une correction de la
carence martiale est a entreprendre pendant 2 a 3 mois. Enfin,
la réalisation d’un calendrier menstruel peut étre utile afin
d’évaluer 1'efficacité et la tolérance des traitements.

Dans les formes mineures (taux d’hémoglobine [Hb] supérieur
a 11 g/dl), une simple surveillance peut étre suffisante. Si
I’adolescente est génée, on propose :

e soit un antifibrinolytique : acide tranéxamique, Exacyl® de 2
a3glj;

e soit un progestatif du seiziéme au vingt-cinquiéme jour du
cycle : dydrogestérone, Duphaston® 10 mg deux fois par
jour ; acétate de chlormadinone, Lutéran® 10 mg/j; acétate
de nomegestrol, Lutényl® 5mg/j ;

e la pilule estroprogestative, envisagée si la patiente a besoin
d'une contraception ;

e la prescription d’AINS pendant les régles, qui peut diminuer
le flux de 30 % a 50 % grace a son effet endométrial direct
sur 'équilibre entre le thromboxane A, (vasoconstricteur) et
la prostaglandine I, (vasodilatatrice).
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Une forme mineure peut devenir grave si le saignement
menstruel se prolonge, d’ou la nécessité de vérifier I'efficacité
du traitement de facon rapprochée jusqu’a l’arrét du
saignement.

Dans les formes modérées (Hb comprise entre 8 et 10 g/dl),
I'anémie peut étre contrOlée par une pilule estroprogestative a
30-35 pg d’éthinyl estradiol. Elle est prescrite a raison de
1 comprimé par jour pendant 3 semaines sur une période de 1
a 3 mois, puis remplacée par un progestatif (cf. supra) si la
jeune fille n’a pas besoin d'une contraception. L’adjonction
d'un antifibrinolytique est possible. Si cela permet I’établisse-
ment de cycles réguliers et de régles d’abondance normale, on
tente une fenétre thérapeutique.

Dans les formes graves (Hb inférieure a 8 g/dl), I’hospitalisa-
tion est nécessaire. Si I’hémodynamique est instable, on
s’occupe en premier lieu de la rétablir grace a un soluté de
remplissage et/ou une transfusion sanguine. L’hémorragie
génitale peut étre jugulée par une pilule estroprogestative
normodosée a 50 pg d’éthinyl estradiol (Stédiril®), 2 a 3 com-
primés par jour jusqu’a l'arrét, associée a un antiémétique pour
contrer les effets digestifs des fortes doses d’estrogenes. Le relais
se fait aprés décroissance par un comprimé par jour pendant
21 jours pendant plusieurs mois, et peut étre remplacé par un
progestatif au bout de quelques mois.

D’autres mesures peuvent étre entreprises en aigu en cas
d’échec ou de troubles de la coagulation :

e les antifibrinolytiques : acide tranéxamique, Exacyl® de 20 a
25 mg/kg per os toutes les 6 a 8 heures (jusqu’a 1,5 g par
prise) ou 10 mg/kg par voie intraveineuse toutes les 8 heures
(jusqu’a 1g par prise) ;

e Ja 1-deamino-8-D-arginine vasopressine (desmopressine,
Minirin®), qui est habituellement utilisée dans le traitement
du diabete insipide ou de I'énurésie nocturne ; elle augmente
la sécrétion du facteur VIII et du facteur de Willebrand [411.
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Elle est prescrite en intranasal a 300 pg pour plus de 50 kg

ou en intraveineuse a 0,3 pg/kg dans 25 a 50 ml de sérum

physiologique sur 15 a 20 minutes. Une surveillance quoti-
dienne de la diurése et du poids est nécessaire ;

e la transfusion de facteurs de coagulation, qui est exception-
nelle ;

e le curetage hémostatique sous anesthésie générale, qui serait
indiqué en cas d’échec du traitement médical. En pratique,
son indication est exceptionnelle.

D’autres traitements sont évoqués dans la littérature, mais en
général peu évalués. L'injection intramusculaire d’acétate de
medroxyprogestérone (Depo-Provera®) induit une aménorrhée
secondaire dans 50 % des cas a 1 an, mais peut étre responsable
de spottings dans 15 % a 20 % des cas.

Mirena®, le dispositif intra-utérin délivrant 20 pg/j de
levonorgestrel, a montré son efficacité chez 'adulte sur les
meétrorragies réfractaires, notamment dues a une anomalie de
I’hémostase [42]. Son utilisation a ’adolescence fait 1’objet de
plusieurs publications [#3l. La pose peut étre difficile chez une
adolescente peu habituée a l'examen gynécologique et nulli-
pare ; dans ce cas, le geste peut étre envisagé sous sédation. Les
agonistes de la GnRH ne seraient indiqués qu’en dernier recours
dans les cas rares de formes séveres ne répondant pas aux
traitements précédents, ou de complications liées aux traite-
ments progestatifs et estroprogestatifs ou de contre-indications
a ceux-ci, avec la difficulté d’'une thérapeutique substitutive
adaptée pour limiter les risques de I’hypcestrogénie prolongée.

Cycles longs

La spanioménorrhée est définie par des cycles menstruels
supérieurs a 35 jours et I'aménorrhée secondaire par l’absence
de regles pendant au moins 6 mois. Il est statistiquement peu
fréquent pour ces adolescentes de rester aménorrhéiques au-dela
de 3 mois, ce qui correspond au 95¢ percentile de la durée du
cycle ; c’est pourquoi il convient d’explorer une patiente
présentant des cycles irréguliers au-dela de 3 mois. Les causes de
spanioménorrhée et d’aménorrhée secondaire sont sensiblement
superposables. La grossesse est la premiere cause a éliminer. On
distingue les cycles longs isolés dans les 2 ans suivant la
ménarche, et les cycles longs au-dela de 2 ans et/ou associés a
des signes cliniques.

Cycles longs isolés dans les deux années suivant
la ménarche

Plus de la moitié des adolescentes présentent des cycles longs
anovulatoires dans les 2 années suivant la ménarche 371, Ce
phénomene est fonctionnel, secondaire a une immaturité du
mécanisme de rétrocontrole positif de 1’estradiol sur la LH (cf.
supra). Cette spanioménorrhée est donc transitoire, et les cycles
vont progressivement se raccourcir et se régulariser. En pratique,
si les cycles durent moins de 3 mois et si I'examen clinique est
normal, aucun examen complémentaire n’est nécessaire. Un
traitement n’est justifié que s’il existe des ménorragies ou si la
jeune fille souhaite régulariser ses cycles. Il consiste a corriger
I'insuffisance lutéale par l'introduction d’un progestatif du
seizieme au vingt-cinquiéme jour du cycle (dydrogestérone,
Duphaston® 20 mg/j ou acétate de chlormadinone, Lutéran® de
5 a 10 mg/j).

Le profil hormonal des premiéres années postpurbertaires se
caractérise par une absence ou une insuffisance en progestérone,
des taux de LH, testostérone et A4-androstenedione plus élevées
chez les filles ayant des cycles longs que chez celles ayant des
cycles réguliers. La maturation des ovaires se traduit par un
accroissement de leur taille, du fait de "augmentation du
nombre et de la taille des follicules antraux et du stroma. Leur
volume est souvent supérieur a celui des ovaires adultes (plus de
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6 cm?®) et leur échostructure est multifolliculaire, comportant
des follicules inférieurs ou égaux a 10 mm de diametre, répartis
uniformément au sein de l'ovaire. Cet aspect, fréquent dans les
années suivant les premieres regles, régresse progressivement
jusqu’a ce que les cycles deviennent ovulatoires.

Cycles longs au-dela de 2 ans aprés la ménarche
et/ou associés a des signes cliniques

Causes hypothalamohypophysaires

On retrouve plus fréquemment des causes acquises et fonc-
tionnelles comme l'anorexie mentale, la pratique intensive de
sport, un stress psychologique ou des maladies chroniques
(cancer, insuffisance rénale chronique, diabete, maladie ccelia-
que, etc.) 1291, Les troubles du cycle sont dus a une perturbation
de la pulsatilité de la GnRH qui conduit a des taux réduits de
FSH, LH et estradiol. Il faut a tout prix rechercher une cause
organique qui peut étre tumorale (craniopharyngiome, macroa-
dénome hypophysaire, prolactinome), infiltrative (sarcoidose,
histiocytose X, tuberculose, leucémie), ou exceptionnellement
une hypophysite auto-immune ou un syndrome de Sheehan ;
I'interrogatoire et I'examen permettent de repérer des manifes-
tations cliniques, d'une part neurologiques, et d’autre part
propres a la pathologie. Une IRM cérébrale centrée sur la selle
turcique est indispensable dans ce contexte.

Les causes congénitales sont plus rares, mais peuvent tout de
méme se manifester par un tableau partiel, la puberté étant
retardée ou d’installation longue [?1. Le syndrome de Kallmann
est responsable d'un hypogonadisme central associé a une
anosmie. Il est la conséquence d’une absence de migration des
neurones a GnRH durant la vie embryonnaire. La mutation
inactivatrice du récepteur de la GnRH ou la mutation de
GPR54 s’intégrent également dans les causes congénitales
d’aménorrhée secondaire ou de spanioménorrhée.

L’hyperprolactinémie méme modérée peut perturber la
pulsatilité de la GnRH, ainsi que '’expression et la sensibilité de
son récepteur hypophysaire. L’adénome hypophysaire a prolac-
tine est la cause la plus fréquente d’hyperprolactinémie. L'IRM
cérébrale centrée sur la selle turcique permet de repérer 1'adé-
nome ; sur le plan biologique, la prolactine est élevée, mais ne
répond pas a la stimulation par thyrotropin releasing hormone.
L’hyperprolactinémie de déconnexion est due a une tumeur de
la région, un phénomene infiltratif, ou une section de tige
traumatique ou non. Enfin, il faut rechercher minutieusement
a l'interrogatoire la prise de médicaments antidopaminergiques :
antiémétiques, neuroleptiques, certains antihypertenseurs
(spironolactone, alpha-méthyldopa), cimétidine, etc.

D’autres causes endocriniennes influent sur l’axe gonado-
trope : dysthyroidie, syndrome de Cushing, maladie d’Addisson,
etc.

Dans tous ces cas, il faut traiter la cause de ’hypogonadisme
central si cela est possible. Le traitement estroprogestatif
substitutif est envisagé en attendant la reprise des cycles, afin de
prévenir/limiter une déminéralisation osseuse secondaire a la
carence estrogénique que l'on évalue par une ostéodensitomé-
trie 44, L'amélioration des apports calciques est indispensable.
Enfin, une prise en charge psychothérapique est recommandée
si la patiente a des troubles du comportement alimentaire.

Insuffisance ovarienne prématurée

Tous les faisceaux cliniques sont possibles entre l'impubé-
risme et la puberté complete avec spanioménorrhée puis
aménorrhée secondaire. L’hypogonadisme est hypergonadotro-
phique, c’est-a-dire que FSH et LH sont élevées. Les taux
d’estradiol sont bas.

Le plus souvent, la cause n’est pas retrouvée, 'insuffisance
ovarienne est idiopathique.

Les causes congénitales sont rares. Le syndrome de Turner est
une des dysgénésies gonadiques les plus fréquentes [#5]; c’est
pourquoi le caryotype fait parti des explorations. Il en est de
méme pour la recherche du X fragile (FMR-1) responsable
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d’insuffisance ovarienne prématurée chez les femmes prémutées,
et de retard mental entre autres chez les garcons mutés, ce qu'il
faut identifier a l'interrogatoire. La galactosémie et 1'ovarite
auto-immune (dans le cadre d'une polyendocrinopathie auto-
immune) sont exceptionnelles. D’autres geénes de susceptibilité
font 1'objet de travaux de recherche.

Les causes secondaires sont plus souvent identifiées. Elles sont
iatrogenes pour la plupart : radiothérapie au-dela de 10 grays
irradiant le pelvis et certaines chimiothérapies. Le type de
chimiothérapie ainsi que la dose utilisée et I’dge sont a prendre
en compte. Les cures a base d’agents alkylants (chlorambucil,
cyclophosphamide, ifosfamide, etc.) sont les plus toxiques [46l.

Le traitement de la cause est généralement impossible du fait
de l'irréversibilité commise sur 'ovaire. Un traitement estropro-
gestatif substitutif est introduit afin de prévenir les conséquen-
ces de la carence estrogénique et d’assurer le bien-étre de la
patiente. La congélation du cortex ovarien avant la radiothéra-
pie ou la chimiothérapie est une option de plus en plus
répandue, le but étant de greffer ce tissu en ortho/hétérotopique
afin de restaurer des cycles ovulatoires et donc la fonction de
reproduction une fois la patiente guérie du cancer 47, 48] Cette
méthode est pleine d’avenir bien qu’elle soit perfectible,
compte-tenu du faible nombre de grossesses et de naissances
mondiales.

Hyperandrogénie

Le syndrome des ovaires polykystiques (SOPK) est un état
d’hyperandrogénie et d’hyperestrogénie relative responsable
d’anovulation qui concerne de 5 % a 10 % des adolescentes, et
respectivement de 30 % et 75 % des femmes en aménorrhée
secondaire et en spanioménorrhée 4% 50l La physiopathologie
est mal connue ; il s’agirait d’'une maladie ovarienne pour
laquelle des génes de susceptibilité seraient impliqués dans
I’hyperandrogénie. Les facteurs environnementaux, en particu-
lier la suralimentation et la sédentarité qui contribuent au
développement d’un exces pondéral avec hyperinsulinisme,
seraient des facteurs promoteurs du SOPK. Le diagnostic est posé
si la patiente remplit au moins deux des trois critéres de
Rotterdam révisés en 2004 : troubles du cycle menstruel,
hyperandrogénie clinique et/ou biologique, aspect échographi-
que évocateur, si exclusion des autres étiologies [5l. Clinique-
ment, les deux manifestations les plus fréquentes sont les cycles
longs deés la ménarche et I'hirsutisme ; on doit rechercher
d’autres signes d’hyperandrogénie comme 1’acné, 1'hypersébor-
rhée, 1'alopécie, le surpoids réparti de maniere androide. Les
antécédents de puberté ou d’adrénarche précoces sont des
facteurs associés. L’insulinorésistance est due aux facteurs
environnementaux et a ’hyperandrogénie ovarienne, mais elle
aggrave également cette derniére [52!; 1'acanthosis nigricans et
un tour de taille au-dessus de la norme signent cet hyperinsu-
linisme (53], Les explorations biologiques habituellement
réalisées montrent : testostérone et A4-androstenedione élevées ;
sulfate de déhydroépiandrostérone parfois élevé ; sex hormone
binding globuline basse a cause de l’hyperandrogénie et de
I’hyperinsulinisme ; augmentation non constante de la LH
basale et aprés test a la LHRH, mais ce dernier n’est pas
nécessaire au diagnostic. L’hyperinsulinisme est évalué par une
insulinémie et une glycémie a jeun, et parfois aprés hypergly-
cémie provoquée par voie orale si 'on suspecte une intolérance
aux hydrates de carbone. Les ovaires sont supérieurs a 10 ¢cm?
en échographie, a cause de l’hypertrophie stromale et des
nombreux follicules infracentimétriques répartis en couronne
(au moins 12 par ovaire) ; ’hypertrophie endométriale, si elle
existe, est un signe d’hyperestrogénie relative. S’il n’est pas pris
en charge, le SOPK peut a long terme avoir des conséquences
métaboliques (diabete, hypercholestérolémie, obésité, maladies
cardiovasculaires) [54], et I'hyperestrogénie relative secondaire est
associée a une augmentation du risque de cancer de I’endomeétre
et du sein [5> 56l. La premiere mesure du traitement est l'instau-
ration de régles hygiénodiététiques afin de perdre du poids, ce
qui permet souvent de restaurer des cycles réguliers et donc la
fertilité, et de diminuer ’hyperandrogénie et I’hyperinsulinisme.
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Le traitement insulinosensibilisant par metformine est utilisé
dans cette indication avec succes chez 'adulte, mais est encore
en cours d’évaluation chez l’adolescente. Si la jeune fille
présente seulement des cycles longs, on prescrit un progestatif
dénué d’effets métaboliques du seiziéme au vingt-cinquiéme
jour du cycle comme la dydrogestérone (Duphaston®) ou
l'acétate de chlormadinone (Lutéran®), ou une pilule estropro-
gestative en 'absence de contre-indications si la jeune fille a
besoin d'une contraception. Si une hyperandrogénie clinique est
associée, on combine l'acétate de cyprotérone (Androcur®
50 mg/j), puissant antigonadotrope et antiandrogénique, et
2 mg de 17f estradiol 20 jours sur 28. Ce traitement est
remarquablement efficace bien qu’on n’en voit les effets qu’au
bout de 6 a 9 mois; il est également contraceptif bien que
n’ayant pas l'autorisation de mise sur le marché dans cette
indication. On peut donc proposer des mesures complémentai-
res, comme l’épilation a la cire ou plus définitive au laser. Une
fenétre thérapeutique doit étre prévue apreés 18 mois a 2 ans de
traitement pour une nouvelle évaluation clinique et biologique,
car cette situation peut étre transitoire, ce qui est caractéristique
de cette période adolescente.

Le diagnostic différentiel du SOPK est I’hyperplasie congéni-
tale des surrénales non classique. La présentation clinique
est semblable et le diagnostic est établi sur une 17-hydro-
xyprogestérone élevée aprés test au Synacthéne® ordinaire. La
prise en charge varie peu, si ce n’est pour I'hydrocortisone,
qu’on consideére comme un moyen efficace de régulariser les
cycles et de diminuer les taux d’androgénes surrénaliens.

L'apparition brutale et I'aggravation rapide des signes d’hyper-
androgénie, associés a des signes de virilisation comme la raucité
de la voie et la clitoridomégalie, doit orienter vers un corticosur-
rénalome ou une tumeur endocrine de I'ovaire, rares. La prise en
charge adaptée se fait en milieu spécialisé.

B Pathologie mammaire
de l'adolescente

La pathologie mammaire de l’adolescente résulte d’'une
anomalie des processus d’embryogenese et de développement
physiologique de la glande mammaire a la puberté. Elle est
dominée par les anomalies du développement et la pathologie
tumorale bénigne.

Les questions posées au cours de la consultation vont avoir
trait soit a une anomalie morphologique avec une forte impli-
cation émotionnelle, tant est important a 1’adolescence le
besoin de normalité, soit a une tumeur qui a cet age est
quasiment toujours bénigne.

Ainsi, quelque soit le tableau clinique, le diagnostic et la prise
en charge ne doivent pas étre faits dans la précipitation pour
éviter de poser l'indication d’une chirurgie inutile et aux
conséquences esthétiques parfois séveéres sur un sein
d’adolescente 571,

La clinique dans la majorité des cas est essentielle et souvent
suffisante au diagnostic.

11 faut cependant souligner que la palpation du sein a cet age
n’est pas toujours aisée ; en effet, la densité de la glande rend
le sein ferme et tendu, et il ne faut pas considérer comme une
tumeur un lobe glandulaire normal. Il est donc parfois utile de
répéter I’examen a distance et a une autre période du cycle
avant de poser un diagnostic 58 591,

La mammographie n’a pas d’indication a cet age. La densité
du sein rend la lecture des clichés difficile voire impossible et
sans intérét pour le diagnostic.

L’échographie en revanche complete 'examen clinique et
permet de distinguer les 1ésions solides des 1ésions kystiques.

Les examens plus invasifs type cytoponction et surtout
biopsie ont de rares indications.

L'IRM est en cours d’évaluation a cet age.
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Anomalies morphologiques

Hypoplasie et aplasie mammaire bilatérale

L’hypoplasie mammaire est le plus souvent constitutionnelle.
La puberté a évolué normalement, la glande mammaire est
normale mais de petit volume. L’hypomastie est souvent mal
tolérée sur le plan psychologique, et source de mésestime et de
repli sur soi.

Les traitements hormonaux n’ont que peu ou pas d’effet. Le
seul traitement est chirurgical. §’il peut étre expliqué des la
premiere consultation, il n’est proposé qu’apres un délai
suffisant pour permettre a la glande mammaire d’achever sa
formation, et a 1’adolescente de mdrir et d’avoir un regard plus
objectif sur elle-méme.

L’hypoplasie mammaire peut résulter d’'une insuffisance
ovarienne ou d’une hyperandrogénie telle une hyperplasie
congénitale des surrénales ou un état intersexuel. Le traitement
est en premier lieu le traitement hormonal adapté a la cause :
suppression des androgenes, traitement estrogénique ou estro-
progestatif. La chirurgie est proposée ultérieurement si les
résultats ne sont pas satisfaisants.

L’aplasie mammaire bilatérale avec ou sans athélie est rare,
isolée ou élément d'un syndrome polymalformatif.

Asymétrie mammaire

Une asymétrie mammaire est fréquente au moment du
démarrage pubertaire mais aussi chez ’adolescente ou a l'age
adulte.

Elle est le plus souvent modérée. L'examen clinique permet
alors par la palpation d’exclure la présence d’une formation
tumorale a l'origine de 'asymétrie et de rassurer en expliquant
la « banalité » de cette situation.

L’asymétrie peut étre sévere avec d'un c6té un sein normal et
de l'autre un sein hypoplasique :

e hypoplasie constitutionnelle le plus souvent, ou parfois
acquise apres chirurgie ou irradiation, ou plus rarement liée
a la présence d’'un navus de Becker développé dans la région
pectorale et englobant 1’aréole ;

e aplasie compléte isolée ou associée a un syndrome de Poland,
avec aplasie complete ou partielle du muscle grand pectoral
et éventuellement hypoplasie costale et syndactylie du méme
cOté.

Dans tous ces cas ou l'asymétrie est sévere sans possibilité
d’amélioration spontanée et source de préjudice important, une
correction chirurgicale doit étre proposée des le début de
I’adolescence.

Mamelons et seins surnuméraires

Cette anomalie est fréquente puisqu’elle concerne de 1 % a
5 % de la population générale. Les seins surnuméraires sont
situés le long de la créte mammaire primitive en position
axillaire ou thoracique. Le plus souvent, il s’agit seulement de
I'aréole et du mamelon a ne pas confondre avec un navus.
Cette anomalie est asymptomatique et ne nécessite pas de
traitement. Plus rarement, il s’agit d'un véritable sein surnumé-
raire. L’'indication chirurgicale est fonction de la géne occasion-
née par sa situation, son volume ou sa sensibilité.

Anomalies de forme

La plus fréquente est le sein tubéreux qui est habituellement
hypoplasique a base étroite avec une aréole large et saillante,
la glande mammaire faisant hernie dans cette aréole au
pourtour rigide. Si I'’anomalie est importante, le traitement est
chirurgical.
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Mastopathies liées a une anomalie
du développement galactophorique

L'ectasie de la partie proximale du sinus galactophorique est
un processus physiologique particulierement marqué au cours
de la croissance mammaire, donc a ’age pubertaire [°0l. Elle n’a
pas de traduction clinique.

L'exagération de ce processus conduit a 'ectasie galactopho-
rique qui se manifeste cliniquement par une tuméfaction
rétroaréolaire bleutée de 1 a 3 cm de diameétre et un écoulement
mamelonnaire brunatre. L’échographie met en évidence le ou
les galactophores dilatés. L’écoulement peut étre observé a
I'aréole et non au mamelon, et est alors attribué a un galacto-
phore accessoire ou a un tubercule de Montgomery. Dans tous
les cas, tuméfaction et écoulement régressent spontanément.
Aucun traitement n’est nécessaire.

L'ectasie peut se compliquer de réaction inflammatoire avec
formation d’un abceés qui se présente alors comme une tumé-
faction a point de départ rétroaréolaire de 4 a 10 cm de
diametre avec une rougeur cutanée en regard, de sensibilité
habituellement modérée. Cette tuméfaction inflammatoire
diminue rapidement sous traitement antibiotique. Une petite
tuméfaction rétroaréolaire correspondant a l’ectasie peut
persister plusieurs semaines. Des récidives sont possibles, a
traiter de la méme maniere. Il n’y a pas dans notre expérience
d’indication a un traitement chirurgical.

Mastopathies liées a une anomalie
du développement du tissu conjonctif :
hypertrophie mammaire

L'hypertrophie mammaire peut revétir tous les aspects, depuis
la simple variante de la normale jusqu’a la pathologie grave. En
effet, modérée elle est considérée comme un avantage ou au
contraire comme un désagrément selon la perception que
I’adolescente a d’elle-méme. Plus importante, elle provoque
alors inconfort et géne pour les activités habituelles. Au
maximum, elle réalise une gigantomastie qui est une pathologie
sévere [58],

Hypertrophie mammaire

Elle se constitue au cours de la puberté ou dans les premicres
années postpubertaires. Elle peut étre la cause de difficultés
psychologiques, de géne physique importante et de troubles de
la statique vertébrale. Apres évaluation aussi objective que
possible de l'importance de l’hypertrophie et de ses inconvé-
nients, apres réduction et stabilisation pondérale si nécessaire,
la chirurgie peut étre proposée sans limitation liée a ’age (611,

Gigantomastie

C’est une forme extréme d’hypertrophie mammaire. Uni- ou
bilatérale, elle est de survenue brutale et d’évolution rapide en
période péripubertaire [58. Le sein est volumineux, ferme,
indolore, d’aspect inflammatoire. Elle est a 1'origine d’une
véritable détresse psychologique et d’'un grand malaise physi-
que. Flle nécessite un traitement rapide et efficace. L’étiologie
est mal connue. On évoque une hypersensibilité aux estrogenes
provenant sur un terrain dysimmunitaire. La réduction chirur-
gicale est nécessaire apres stabilisation de la croissance mam-
maire. Un suivi a long terme est nécessaire, des récidives étant
possibles conduisant dans les cas extrémes a une mastectomie
bilatérale avec mise en place de protheses.

Mastopathies liées a une anomalie
du développement lobulaire
Le lobule terminal constitue l'unité structurale de la glande

mammaire. Le fibroadénome se développe a partir de ses
différentes structures. Le développement lobulaire est maximal
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a l’age pubertaire, ce qui rend compte de la fréquence des
fibroadénomes a 1’adolescence, tumeur du sein le plus souvent
observée a cet age [62],

Fibroadénome simple

La présentation clinique est si caractéristique que dans la
majorité des cas le diagnostic peut étre fait avec une quasi-
certitude des ’examen clinique. Il s’agit d’'une tumeur ferme,
lisse, arrondie ou lobulée, indolore, trés mobile, mesurant de 1
a 3 cm de diametre. Il atteint sa taille maximale en quelques
mois, puis reste stable ou diminue progressivement de taille
voire disparait. Son développement est hormonodépendant,
mais cette hormonodépendance diminue avec la durée d’évolu-
tion du fibroadénome. Cette observation est a mettre en
relation avec l'histologie : le fibroadénome est une exagération
du développement normal du lobule avec une prolifération
harmonieuse des éléments épithéliaux et conjonctifs, puis une
sclérose progressive avec disparition des éléments épithéliaux.

L'image échographique est ovalaire a contours nets, hypoé-
chogéne et homogene.

Chez l’adolescente, ’abstention thérapeutique peut étre
envisagée. En effet, le risque de tumeur maligne est négligeable
avant l’age de 20 ans, la majorité des adénofibromes ne va pas
grossir, certains vont diminuer voire disparaitre, enfin 1’adéno-
fibrome est rarement unique. L’intérét de I’échographie est de
montrer des adénofibromes non palpables car petits ou pro-
fonds exposant au risque esthétique de chirurgie large ou
répétée.

En pratique, une tuméfaction mammaire ayant les caractéris-
tiques cliniques et échographiques d'un adénofibrome peut faire
l'objet d’un traitement conservateur et d’une surveillance
clinique réguliere, sans étre excessive, une ou deux fois par an.
Au-dela de 18 mois a 2 ans, une modification de taille ou
d’aspect n’est pas a craindre ; la surveillance peut étre suspen-
due. Une cytoponction peut étre proposée si la clinique ou
I’échographie ne sont pas strictement caractéristiques.

L'exérese chirurgicale de 1’adénofibrome est indiquée si son
volume le rend génant, si les données cliniques, échographiques
ou histologiques ne sont pas strictement caractéristiques, ou si
I'inquiétude de 1’adolescente ou de son entourage est trop
importante (631,

Fibroadénome géant

Il se distingue du fibroadénome simple par sa taille et la
rapidité de sa constitution. Il se constitue dans l'année précé-
dant ou suivant les premieres regles et atteint d’emblée une
taille volumineuse. C’est une tumeur de plus de 5 cm de
diameétre pouvant atteindre de 10 a 15 cm, de développement
rapide en quelques semaines. A l'inspection, l'aspect est parfois
inquiétant ; la peau en regard est inflammatoire, tendue et le
réseau veineux accentué, dilaté. A la palpation, la tuméfaction
est individualisable, mobile, sans adhérence cutanée ou pro-
fonde, de consistance ferme bien différente du reste de la glande
mammaire. Elle ne peut étre confondue avec une hypertrophie
mammaire simple unilatérale ou la glande est tendue dans son
ensemble et avec 'asymétrie mammaire ou la palpation révéle
un tissu mammaire normal et souple.

Les examens complémentaires n’ont pas d’utilité pour décider
de la conduite a tenir. Le volume de la tumeur impose la
chirurgie qui doit étre envisagée sans tarder pour que la peau
conserve son élasticité. Le choix de l'incision périaréolaire est
guidé par l'esthétique. Le tissu mammaire normal refoulé en
périphérie de la tumeur reprend rapidement sa forme normale
et les résultats esthétiques sont habituellement bons.

Histologiquement, les proliférations épithéliale et mésenchy-
mateuse sont équilibrées, mais si I'adénofibrome simple peut
étre considéré comme une variante du développement normal
du lobule, I'adénofibrome géant est une situation pathologique.
Sa croissance rapide va a ’encontre de 1’hypothése selon
laquelle il résulterait de 1’évolution progressive d’'un adénofi-
brome simple, mais signe plutot une condition pathologique de
novo (641,
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Le seul diagnostic différentiel de 1’adénofibrome géant est la
tumeur phyllode.

L’adolescence n’est pas ’age de découverte de la tumeur
phyllode. La clinique est peu différente de celle de 1’adénofi-
brome géant, seule 1'histologie permet le diagnostic.

Dans la tumeur phyllode, on note une prolifération prédomi-
nant au niveau mésenchymateux avec une importante cellula-
rité associée a de nombreuses mitoses et a des atypies. L’aspect
folié macroscopiquement est typique. A cet age, il sagit le plus
souvent de tumeur phyllode de grade 1 qui autorise un traite-
ment chirurgical conservateur (651,

A noter que dans la littérature les descriptions des tumeurs
géantes du sein peuvent entrainer une certaine confusion :

e selon la taille on parle d’adénofibrome géant ;
e selon l'age d’adénofibrome juvénile ;
e selon la densité cellulaire de tumeur phyllode de grade 1.

Il existe donc des subtilités histologiques sans doute a
l'origine de diagnostics de tumeur phyllode de grade 1 posés par
exces dans cette classe d’age.

Fibroadénomes multiples ou polyadénomatose

Lors du bilan échographique demandé devant la découverte
d’un adénofibrome, dans 10 % a 20 % des cas d’autres adéno-
fibromes imperceptibles cliniquement peuvent étre mis en
évidence.

La polyadénomatose est une situation pathologique rare et
bien différente. Plusieurs fibroadénomes sont présents simulta-
nément ou successivement dans chaque sein. Ils se constituent
rapidement. Leur nombre varie de trois a plus de dix, leur taille
de 1 a 5 cm. IIs sont quelquefois associés a une hypertrophie
mammaire ou a un adénofibrome géant.

Le traitement ne peut pas étre chirurgical car il risque d’étre
mutilant ou incomplet. Le traitement peut étre médical. Depuis
la disparition des progestatifs norstéroides, 'utilisation des
progestatifs norprégnanes peut étre envisagée mais ils deman-
dent a étre évalués.

66 . .
Points essentiels

¢ La pathologie mammaire de I'adolescente est dominée
par les anomalies morphologiques et I'adénofibrome.
L’examen clinique est souvent suffisant pour leur prise en
charge. L'absence de pathologie maligne a cet age
permet de rassurer |’adolescente et sa famille des le
premier examen.

e L’échographie est le meilleur examen complémentaire,
la mammographie n’a pas d’indication a I'adolescence.

¢ Les anomalies morphologiques ont un fort impact
émotionnel et nécessitent une prise en charge adaptée en
sachant ne pas repousser |'age de la chirurgie si celle-ci
s’avere inévitable.

e L’adénofibrome est la seule tumeur a l’adolescence. Le
diagnostic est clinique. Dans le cas le plus fréquent d’un
adénofibrome simple, aucun traitement n’est nécessaire.
¢ En revanche, I'adénofibrome géant doit faire I’objet
d’une exérése chirurgicale et la polyadénomatose d'un
traitement hormonal.

¢ La pathologie inflammatoire résulte de la surinfection
d’une ectasie galactophorique. Le traitement est
uniquement médical.

e En pratique, les indications chirurgicales chez la jeune
adolescente sont les hypertrophies mammaires séveres,
I’adénofibrome géant et I'aplasie mammaire uni- ou
bilatérale. Dans les autres cas, la chirurgie peut étre
différée jusqu’a la maturité physique et psychologique.
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Mastopathies liées aux modifications
cycliques du tissu mammaire

Chez la jeune adolescente, les mastodynies et les modifica-
tions perceptibles cliniquement de densité de la glande mam-
maire en phase prémenstruelle sont exceptionnelles. Leur
fréquence augmente avec l'age.

Cancers

L'incidence estimée est inférieure a 0,1 pour 100 000 avant
I’age de 20 ans. A linverse de l’adulte, ce n’est donc pas le
premier diagnostic a évoquer devant une tumeur du sein chez
une adolescente (661,

On distingue :

e soit des tumeurs primitives : cancer secrétant juvénile,
rhabdomyosarcome, localisation primitive de lymphomes ;

e soit des tumeurs secondaires : localisations mammaires de
lymphomes ou de rhabdomyosarcome ;

e soit des cancers radio-induits dans les suites a distance d'une
radiothérapie (irradiation en mantelet du Hodgkin par
exemple).

Dans les

deux tiers des cas, il s’agit de tumeurs

secondaires [671,

La présentation clinique est une tumeur de 1 a 2,5 cm de
diametre, rétroaréolaire, dure, adhérente aux plans profonds ou
a la peau.

L’imagerie peut ne pas conclure [°8]. La biopsie est nécessaire.
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