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RESUME

Introduction : Le syndrome de Turner est caractérisé par un retard de croissance et une petite taille
chez la fille atteinte laissant penser a une insuffisance somatotrope. Les taux plasmatiques d'IGF-I
(Insulin-like Gowth Factor) et d'IGFBP3 (Insulin-like Growth Factor Binding Protein) sont les reflets de
la sécrétion d’hormone de croissance.

Obijectif : évaluer chez des filles présentant un syndrome de Turner, la fonction somatotrope par la
détermination des taux plasmatiques d'IGF-I et d'IGFBP3.

Patients et méthode : L'étude a concerné 12 filles présentant un syndrome de Turner. Les taux
plasmatiques d’'IGF-I et 'IGFBP3 ont été déterminés par dosage radio-immunologique avant et aprés
traitement par hormone de croissance. L’analyse statistique a été effectuée par le test de Student.
Résultats : Les valeurs d’'IGF-I et d'IGFBP3 observées chez les filles présentant un syndrome de
Turner sont plus basses que celles observées chez les sujets contrdles mais restent encore dans les
limites normales. Apres traitement par ’hormone de croissance, on note une augmentation des taux
plasmatiques d'IGF-I et d'IGFBP3. Cette augmentation est statistiquement significative pour I'lGFBP3.
Conclusion : Bien que le retard de croissance soit une manifestation constamment observée dans le
syndrome de Turner, la fonction somatotrope reste comparable a celle des sujets normaux.

Mots clés: IGF-I, IGFBP3, syndrome de Turner.

SUMMARY : Somatotropic axis in Turner syndrome

Background: Turner syndrome is characterized by growth delay in affected girls resulting in short
stature suggesting growth hormone insufficiency. Plasmatic levels of IGF-I and IGFBP3 are known to
reflect growth hormone secretion.

Objective: To evaluate somatotropic function by the determination of plasma levels of IGF-I and
IGFBP3 in girls with Turner syndrome.

Patients and method: Twelve girls with Turner syndrome were included. Plasma level of IGF-I and
IGFBP3 were determinated by radioimmunologic dosage before and after growth hormone treatment.
Student’s test was used for statistical analysis.

Results: Plasma levels of IGF-I and IGFBP3 observed in girls with Turner syndrome were lower than
those observed in girls without Turner syndrome but remain in the normal ranges. Plasma levels of
IGF-1 and IGFBP3 increased after growth hormone treatment but increase was statistically significant
only for IGFBP3.

Conclusion: Although growth delay is a constant component of clinical feature in Turner syndrome,
growth hormone axis remain normal as reported in previous studies.
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INTRODUCTION

Le syndrome de Turner est un syndrome géné-
tigue caractérisé par une aberration chromo-
somique qui se manifeste entre autre par un
retard de croissance chez I'’enfant phénotypi-
guement de sexe féminin et a terme par une
petite taille chez la fille. Cette perturbation de
la croissance suggeére une implication de I'axe
somatotrope. Si la croissance somatique dé-
pend essentiellement de I'hormone de crois-
sance, l'action de cette derniére est médiée
principalement par un peptide & action hormo-
nale, I'Insulin like Growth Factor | (IGF-I).
L’IGF-I circulant est principalement produit par

le foie sous Il'action de I'hormone de crois-
sance. La sécrétion de I'lGF | est donc régulée
par I'hormone de croissance. Mais contraire-
ment a ’'hormone de croissance dont la sécré-
tion est pulsatile, les concentrations plasma-
tiqgues d'IGF-I sont stables au cours du nyc-
thémere.

Ainsi, alors qu’en routine un dosage ponctuel
du taux plasmatique d’hormone de croissance
ne suffit pas pour dépister les troubles de I'axe
somatotrope, le dépistage en routine des
troubles de la croissance se fait par la mesure
du taux plasmatique d’'IGF-I (1). Par ailleurs,

Journal de la Société de Biologie Clinique, 2012; N° 016 ;58-61


mailto:fdjrolofss@yahoo.fr

Journal de la Société de Biologie Clinique
page 59

l'IGF-I circulant est transporté par des pro-
téines porteuses appelées IGFBP (Insulin like
Growth Factor Binding Protein). L'IGFBP3 est
la protéine porteuse la plus abondante qui
transporte plus de 90% de I'IGF-I circulant.
Son taux plasmatique est également régulé
par 'hormone de croissance si bien que la
détermination de ce taux peut étre utilisée pour
I’évaluation de la fonction somatotrope (2).

Objectif
Evaluer 'axe somatotrope dans le syndrome
de Turner

PATIENTS ET METHODE

L’étude a concerné 12 filles présentant un
syndrome de Turner. Le diagnostic de syn-
drome de Turner a été évoqué sur la base de

RESULTATS

la clinique, notamment chez des sujets phéno-
typiqguement féminins présentant I'habitus ca-
ractéristique de [laffection (retard de crois-
sance, cubitus valgus, épicanthus, thorax en
tonneau, cou palmé) et confirmé par la mise en
évidence du caryotype 45X0.

Ces filles ont recu aprés le diagnostic un trai-
tement par I'hormone de croissance. Les taux
plasmatiques d’IGF | et d'IGFBP3 ont été dé-
terminés par dosage radio-immunologique
avant et aprés traitement. Les taux observés
ont été comparés aux normes déterminés chez
des enfants normaux d’age comparable. Le
taux est considéré comme bas lorsqu’il est
inférieur de plus de deux déviations standard a
la norme. L’analyse statistique a été réalisée
par le test de Student.

Tableau | : Concentration plasmatique d’'IGF-I et d'IGFBP3 dans le syndrome de Turner

Tranche d’age IGF-I (ng/ml) IGFBP3 (mg/ml)

(année) Valeur normale Turner Valeur normale Turner
<5 92 +41 49 2,7+0,6 1,4
9-12 281 £ 177 143 46+1,3 3,6
12-18 375 + 149 122 38+1.2 41

Comme le montre le tableau I, les taux plasmatiques d’'IGF-I et d'IGFBP3 observés chez les filles pré-
sentant un syndrome de Turner sont inférieurs aux valeurs observées chez les sujets contrdles. Mais
si I'on considére la moyenne observée chez les sujets normaux diminuée de deux déviations stan-
dards, toutes les filles présentant un syndrome de Turner ont un taux plasmatique d’'IGF-I se situant
dans les valeurs normales et seule la patiente de moins de 5ans présente un taux anormalement bas

d’IGFBP3.
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Figurel : Taux plasmatiques d'IGF-I et d’'IGFBP3 avant et aprés traitement par GH

Chez ces patientes, le traitement par ’'hormone de croissance s’est accompagné d’'une élévation du
taux plasmatique d’'IGF-1 et d'IGFBP3. L’élévation observée était proportionnellement plus élevée pour
I'IGF-1 (+241%) que pour L'IGFBP3 (+65%). Toutefois, I'élévation aprés traitement par hormone de
croissance n’était statistiquement significative que pour I'lGFBP3.
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DISCUSSION

Une des caractéristiques du syndrome de Tur-
ner, c’est le retard de croissance avec a terme,
une petite taille chez la fille. L’évaluation de
'axe somatotrope a montré que la fonction
somatotrope, évaluée par la détermination des
taux plasmatiques d’'IGF-I et d'IGFBP3, bien
que diminuée par rapport au sujet normal, se
situait dans les valeurs normales.

Plusieurs auteurs avaient abouti a la méme
conclusion (3).

Plus récemment Pessoa et collaborateurs (4)
ont aussi montré que le taux plasmatique basal
d’'IGF-1 et d'IGFBP3 chez les filles présentant
un syndrome de Turner était comparable a
celui observé chez les contréles de méme age
et qu’il n'y avait pas de différence significative.
Le retard de croissance observé dans le syn-
drome de Turner ne peut donc étre attribué a
une insuffisance somatotrope. L’explication de
ce retard de croissance pourrait étre apportée
par les travaux de Westwood et collaborateurs
qui mettent en évidence une réduction de la
sensibilité a I'lGF-1 des fibroblastes chez les
filles présentant un syndrome de Turner (5).

Mais pour Gravholt et collaborateurs, s’il N’y a
pas de différence significative entre les taux
plasmatiques d’IGFI total observés chez les
filles présentant un syndrome de Turner et les
contrdles, le taux d’IGFI libre est significative-
ment plus bas de 25% dans le syndrome de
Turner (6). Outre la réduction du taux d'IGF-I
libre, certains auteurs ont mis en évidence une
protéolyse exagérée de I'lGFBP3 dans le syn-
drome de Turner (7). D’autres auteurs ont par
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contre rapporté des concentrations plasma-
tigues d’IGFI plus basses chez les filles pré-
sentant un syndrome de Turner que chez des
contrdles de méme age chronologique (8).

Si la petite taille n'est pas en soi une menace
directe pour la santé de l'individu, elle affecte
cependant le bien-étre psychologique de la
fille. De nos jours, la disponibilité d’hormone de
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n’est significative que pour I'lGFBP3.

Pour BanninK et collaborateurs (9), au cours
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d’'IGFBP3 augmentent au-dela des valeurs
normales (au- dela de +2 déviations stan-
dards) alors que le taux plasmatique d’IGF-I
libre augmente, mais reste dans les limites
normales (en dessous de +2 déviations stan-
dards).

CONCLUSION

Bien que le retard de croissance soit une com-
posante constante des manifestations cli-
niques du syndrome de Turner, I'exploration de
la fonction somatotrope par le dosage de base
des taux plasmatiques d’IGF-I et d'IGFBP3 ne
met pas en évidence dinsuffisance somato-
trope. Le retard de croissance pourrait
s’expliquer par une résistance tissulaire a
'IGF-I et une réduction de I'lGF-I libre.
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