POEUDOHERMAPHRODISME

Pseudohermaphrodisme qualité d’'un individu présentant des discordanestre son sexe
génétique, son sexe gonadique, son sexe géniwtu$r génital) et son sexe
phénotypique. Le « pseudohermaphrodisme male» téaisec l'individu par la
présence de testicules et une ou plusieurs casditjaes femelles et inversement pour
le « pseudohermaphrodisme femelle». Lorsque lesdgs sont indifférenciées, on
qualifiera de méales les individus avec un appayéilital externe méale et femelles les
individus avec un appareil génital externe femelle.

= Epidémiologie

ETIOLOGIE ET PATHOGENIE:

0 Le cas le plus connu est I'intervention du génetenddn parle aussi d’'inversion
sexuelle.

= La mutation PISolled intersex syndrome) touche a la fois les males et les
femelles mais seules les femelles subissent umesion sexuelle.

= |l s’agit d'une délétion affectant I'expression deux géenes PISRTL1 et
FOXL2 permettant la différenciation ovarienne.

= Latransmission de cette pathologie est récessive.

o0 Une mutation génétique sur le chromosome Y ou €abs d’'une séquence de gene
pourrait étre a l'origine d’'un manque de mascuéitism de I'animal notamment
concernant les attributs sexuels secondaires (oentpaine la présence d’une vulve
et d’'un vagin)

0 Une déficience en hormone antimullérienne ou eept@ur de cette hormone a été
suspectée dans un cas de bouc a pseudohermapleodém

PREVALENCE-INCIDENCE :

o L'inversion sexuelle mettant en cause le gene Pé&Strpas rare dans certains
troupeaux ou I'absence de corne est recherchée.

= Symptdmes et altérations comportementales

0 Le « pseudohermaphrodisme male» chez les caprins

= Malgré son age adulte, aucune chaleur n'est dé&tesuté les individus
identifiés a la naissance comme femelle.

= La présence de testicules produisant des hormon&esma pour
conséquences une libido et un comportement de mrdl@résence de
femelles en chaleur ou de boucs entiers.

o Les femelles pseudohermaphrodites (gonade indiftéée et appareil génital
externe femelle) ne présentent pas non plus digestmais nont pas
nécessairement de comportement male du fait dedadiiférenciation de leurs
gonades.



m L ésions et altérations morphologiques

0 Tableau 1l : Le « pseudohermaphrodisme male » elsazabrins

Identification sexuelle a la naissance
Male

Femelle

aspect d'une femelle masculinisé¢e,

le

un

ué
et

su

(]
% o présence d’'un scrotum présence de cornes,
O , . . . ; , :
£ S | présence de tissu mammaire possiblg Présence d’'une barbiche,
g S mamelle juvénile
(@]
App_(;lrlell Penis de petite taille voire absence | vulve en position normale
genita : . . -
externe | Hypospadias chez certains clitoris proéminent
Appareil A i A . - - )
épr?ital Uretre anormal, faible développement | e vagin est de petite taille (de I'ordre
ﬁ]terne Voire cornes utérines de 3cm), aucun utérus n’est détecta
Les testicules sont accompagnés
épididyme d’histologie normale, d'un
vas deferens sans lumiére. L
parenchyme testiculaire est semblable
gonades | Présence de testicules aux testicules hypoplasiques, consti
de tubes séminiferes immatures
atrophiés avec des cellules de Sertoli
mais aucune cellule germinale. Le tig
interstitiel est abondant.
Sexe
" 60, XX 60, XX
génétique

o Dans le cas du bouc pseudohermaphrodite, il y aesi présence de testicules.
Ces dernieres étaient en position abdominale (I&frde consultation était la
cryptorchidie). Cet animal était exempt de scrotamajs possédait un fourreau et
un pénis de taille normale. Ses testicules étdigpbplasiques, deux épididymes
rudimentaires étaient présents ainsi qu’'un utércgribes. Le pénis observait une
courbure sigmoide normale, les glandes vésiculatelulbourétrales étaient en
position normale. Cet animal était génétiquemener@D, XY)

Il n'est pas rare de trouver des femelles pseudayenrodites, elles n‘ont de male

gu’un clitoris de grande taille, mais lors de lgpgie ou du passage a I'abattoir, on
retrouve des gonades indifférenciées de tres petille en position abdominale
dans la zone classique de localisation des ovaires.

0 Cas particuliers des individus « motte » :
» |e caractére « absence de corne » est étroiterasotié a un autre, relatif
aux capacités de reproduction, et qui s'exprims ditérents aspects:

. intersexualité,

. formes variées de stérilité chez les males,
*  décalage du sex-ratio en faveur des males,
. surfécondité de certaines femelles



Le géne p ("polled") présente deux alléles :

pis+ récessif (allele sauvage) gouverne la présée@mrnes

pis- dominant (allele muté) gouverne l'absencealess.

Tableau 2 : récapitulatif sur les individomstte
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Formules Génotypes
chromosomiques  [p|S+/+ | PIS +/- PIS-/-
Males Males  mottes Méales mottes fertiles plus prolifique
cornus fertiles plus| que les males PIS +/+ et +/-
XY fertiles Fm“f'ngllfles qFl)Jli Males atteints d'obstruction ¢
f/i ales I3 pgpididyme  partielle  (fertiles) ol
totale (stériles) due a une fail
différenciation.
Femelles | Femelles mottes Animaux mottes tous stériles inverg
cornues | fertiles plus| sexuels : la moitié des cas sont mé
XX fertiles prolifigues que XX sans ambiguité I'autre moitié so

les males PIS
+/+

5 des méales XX avec ambiguité génit

es
les
nt
Ale

externe

Chez les foetus femelles inversées sexuelleme®({P) I'expression de
CYP19 (gene de l'aromatase) est des 36j post 3gjipq) plus faible que
chez les femelles témoins (PIS(+/+) ou (+/-)). Ajp4Q les ovaires
présomptifs des femelles PIS(-/-) présentent dégs dlifférences
significatives par rapport aux témoins marquées ya réduction du
cortex ovarien et un développement des cordonsnefénes.

Il a été montré que la présence d’hormone antiéméifine dans une
gonade XX au moment ou les cellules germinales alent entrer en
méiose est responsable de leur dégénérescence. eutation PIS(-/-)
entraine une production d'’AMH par les cellules preeurs de sertoli qui
se différencient dans les cordons séminiferes tle genade inversée donc
la mort des cellules germinales femelles.

o Dans les cas de gynécomastie, les trayons des suleplus larges que la normale,
les quartiers mammaires sont développés souvenmaeiére asymeétrique et
produisent du lait.

= Diagnostic

DI1AGNOSTIC CLINIQUE

o]
chez la

femelle.

diagnostic de pseudohermaphrodisme

La présence d’'un clitoris proéminant voire péniferast un indice d’intersexualité

L'absence de corne chez une femelle infertile eeiciortement en faveur d'un



D1AGNOSTIC DIFFERENTIEL

0 Tableau 3 : taux plasmatiques en testostérone

Freemartin Hermaphrodite Pseudohermaphrodisme ma
Idept!f!catlon Femelle | femelle = Ambigué Ma'? femelle
initiale (rarissime)
Ovotestis ou
Gonades testicule Testicule + ovaire OU .
. . . testicule
possibles | (ovaire chez ovotestis
les caprins)
XX
. Mutation d'un
Mosaicisme A
Sexe : géne du
énétique sanguin chromosome X
,g , Chimérisme XX XY
généralement | ou
trouvé sexue Présence de
(XX/XY) ,
séquences du
chromosome Y
indice de Au moins un Male 2 Parents motte
, . .. Aucun . )
présumption | frere jumeau cryptorchide (caprin)
clinigue de Pas d'oestrus C;‘i)snnuztilre"e Pas d'oestrus
. qu Attitude Tres variable q . ~
I'individu A tumeur Attitude male
male . .
testiculaire
Orifice génital
Vulve vgﬁapbclegﬁ?re
particularités | Physionomie plus ou la mamelle. le O scrotum Absence de
anatomiques male moins scrotum utérus corne (caprin)
normale ,
éventuel et
l'anus

= Conduite a tenir

0 Les animaux confirmés comme intersexués doiveatétartés de la reproduction.

= Prophylaxie

0 Le cas le plus simple a gérer, est d’éviter 'agtement de deux caprins motte afin

d’éluder le risque de réversion sexuelle.
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