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Objectifs :

A travers  ce cas clinique :

1- Discuter l’étiologie de l’insuffisance ovarienne prématurée chez cette patiente.
2/ Réunir les éléments  du pronostic de cette patiente.
3/ Prescrire le traitement et planifier la surveillance de cette patiente.

	Vous êtes priés de respecter le délai de 10 mn pour la présentation du cas en fonction des objectifs fixés


_________________________

Une jeune patiente, âgée de 16 ans, sans antécédents pathologiques personnels  particuliers,  consulte en raison d’une aménorrhée primaire. 
Contexte socio-familial

Issue d’un mariage non consanguin, elle est la benjamine d’une fratrie de 4 (3 filles et un garçon). La famille est originaire du nord-ouest mais réside à Tunis depuis plus de deux décennies. La patiente est orpheline de père et élève en 3ème année secondaire. 

Antécédents familiaux

La patiente a une sœur, âgée de 30 ans, qui vient de commencer un traitement par la L thyroxine en raison d’une hypothyroïdie. Sa deuxième sœur, âgée de 23 ans, présente une stérilité primaire avec troubles des règles, en cours d’exploration.
Examen physique

L’examen physique trouve un poids à 65 kg pour une taille à 1.64 m, (un indice de masse corporelle à 24 kg/m2), un tour de taille à 82 cm et une PA à 11/7 cmHg. La thyroïde est normale. La patiente n’a ni hirsutisme ni vergetures. Aucun syndrome dysmorphique n’est noté et il n’y a aucun signe en faveur d’une endocrinopathie. Le développement pubertaire est estimé à S2P2A2, selon la classification de Tanner et les organes génitaux externes sont infantiles, sans ambiguïté ni hypertrophie clitoridienne. 
Examens complémentaires
Le taux des triglycérides est de 1.05 g/l, celui du cholestérol total de 1.42 g/l et celui du HDL de 0.33 g/l. La glycémie à jeun est à 0,93 g/l, la calcémie à 95 mg/l, la phosphorémie à 35 mg/l et l’albuminémie à 39 g/l.

Le taux de FT4 est à 0.89 ng/dl et celui de la TSHus à 3.8 µUI/ml. Les taux des gonadotrophines plasmatiques sont de 32 UI/l pour la LH et de 44 UI/l pour la FSH.

L’âge osseux est estimé à 13 ans.
L’échographie pelvienne met en évidence deux ovaires visibles mais de petite taille, ainsi qu’un petit utérus 
L’étude génétique trouve une formule chromosomique à 46 XX.
Traitement
Le traitement proposé à la patiente consiste en une oestrogénothérapie, suivie par un traitement oestro-progestatif.

