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OBJECTIFS :

   A travers ce cas clinique :    
1- Réunir les éléments qui permettent de poser le diagnostic d’un syndrome de Klinefelter et en préciser ses principales caractéristiques physiopathologiques et épidémiologiques.
2- Préciser la forme clinique de cette affection en insistant sur ses principales implications sur le patient.
3- Etablir une stratégie thérapeutique du syndrome de Klinefelter adaptée au patient. En déduire des recommandations pour un meilleur pronostic de cette affection.
	Vous êtes priés de respecter le délai de 10 mn pour la présentation du cas en fonction des objectifs fixés


_________________________

Patient âgé de 45 ans, vous consulte pour des troubles sexuels.

Il s’agit d’un patient originaire de Sousse, marié depuis 6 mois à sa cousine. En fait, depuis toujours, il a toujours noté une insuffisance des signes pubertaires par rapport à ses amis, mais ne leur a pas accordé   d’importance. Il a interrompu tôt ses études à cause des remarques désobligeantes de ses amis sur sa puberté. Par contre il signale qu’il a été toujours plus grand que ses amis ce qui lui permettait d’engager régulièrement des bagarres au lycée. 
Son insertion professionnelle a été difficile, changeant souvent de profession, fuyant le service militaire, car il est souvent agressif et n’accepte pas les ordres. Il boit occasionnellement mais ne fume pas. Actuellement, il travaille comme ouvrier dans le bâtiment. Depuis 6 mois, sur insistance de sa famille, il a accepté d’épouser sa cousine, mais il a constaté une diminution de la libido avec une dysfonction érectile.

Par ailleurs, il signale un rasage toutes les semaines, une sécheresse buccale et une fatigue accrue au travail avec des douleurs des membres en fin de journée. Il ne rapporte pas d’anosmie, ni de céphalée, ni de douleurs à l’effort. Il ne prend aucun médicament et n’a jamais eu de traumatisme grave.

Son examen montre : patient en bon état général imberbe ; poids : 85 Kg ; taille : 1,95 m ;                             envergure : 2 m ; TA : 14/8 cm Hg ; conjonctives normocolorées ; léger souffle systolique au foyer mitral ; pouls périphériques perçus ; loge thyroïdienne libre ; état dentaire normal ; gynécomastie modérée bilatérale sans galactorrhée; testicules en place mesurant 2 cm sur 1 cm ; pas de micropénis avec abouchement normal de l’urèthre ; pilosité pubienne : PP3 ; examen articulaire normal ; examen abdominal normal.

Examen des urines : urines claires ne contenant ni glucose ni protéines.
Radiographie du thorax normale ; ECG normal.
Son exploration montre : glycémie : 6,5 mmol/l ; cholestérol total : 4 mmol/l ; HDL-C : 1,2 mol/l ; triglycérides : 1,4 mmol/l ; natrémie : 138 mmol/l ; ALAT : 25 U/l ; ASAT : 32 U/l ;                             créatinine : 75 µmol/l ; calcémie : 2,4 mmol/l ; TP : 85 %.
Dosages hormonaux :
T4 libre : 12 pg/ml ; TSH : 2 mU/l, testostéronémie : 0,5 ng/ml ; FSH : 42 U/l ; LH : 35 U/l ; prolactinémie : 12 ng/ml.

Caryotype : 47 XXY.
