
Andrologie (1994), 4, 288-295 

Le S y n d r o m e  de  K l i n e f e l t e r  20 a n s  : 
A p r o p o s  de  426 o b s e r v a t i o n s .  

B. BAUDUCEAU, H. MAYAUDON, PH. CROZES, J.C. CHARRUT, RIVELL%~E J.P., D. GAUTIER 

Service d'Endocrinologie : Pr Bauduceau. H6pital Bdgin, Saint-Mandd 

RESUME 

A part ir  d 'une  s ta t i s t ique  p e r s o n n e l l e  
de 426 cas, les  auteurs  dtudient  les  dif- 
f ~ r e n t s  a s p e c t s  c l i n i q u e s ,  p s y c h o l o -  
g iques  et b io log iques  du  s y n d r o m e  de 
Kl inefe l ter  ~ l'~ge de 20 ans.  Ils insis-  
t e n t  s u r  l ' e x i s t e n c e  de  f o r m e s  a ty -  
p i q u e s  et  la  n ~ c e s s i t ~  d ' ~ t u d i e r  le  
c a r y o t y p e  d e v a n t  toute  a n o m a l i e  des  
organes  g6n i taux  ou du  d~ve loppement  
pubertaire .  

L 'androg4noth4rapie  doit  ~tre d~but~e 
le  p l u s  t6 t  p o s s i b l e ,  d~s  la  p ~ r i o d e  
puberta ire .  Les  effets sont  g loba lement  
b~n~f iques  et permet tent  d'assurer,  le 
p l u s  s o u v e n t ,  u n e  i n s e r t i o n  s o c i a l e  
sat i s fa i sante .  

Mots clefs : Syndrome de Klinefelter, Androg~- 
noth~rapie, Hypogonadisme, Gyn~comastie. 

INTRODUCTION 

Forme la plus commune de l'hypogonadisme 
masculin, le syndrome de Klinefelter reste 
en 1994 une affection relat ivement m~con- 
nue. C'est ainsi que ce diagnostic n'est fr~- 
q u e m m e n t  port~ que lors de la visi te de 
s~lection pr~c~dant  le Service Nat ional ,  
voire plus tard au cours d'un bilan de st~ri- 
lit~ [11]. C'est la premiere circonstance qui 
nous a permis de colliger 426 observations 
d o n t  l ' e x p l o i t a t i o n  p e r m e t  de b r o s s e r  
l'aspect clinique et biologique du syndrome 
de Klinefelter ~ l'~ge de 20 ans. 

MATERIEL ET METHODE 

Cette s~rie comporte l'~tude de 426 cas de 
syndrome de Klinefelter authentifi~ par le 
caryotype. La quasi totalit~ de ces patients 
dont la fourchet te  d'~ge est  ex t r~mement  
homog~ne  (19,5 ans  • 2), p r o v i e n t  des  
centres de s~lection. Le diagnostic n '~tait  
connu que dans 25 % des cas et seuls 34 
su je t s  a v a i e n t  re~u un  t r a i t e m e n t .  Ces 
chiffres souffrent toutefois d'un biais relatif  
du fait des exemptions prononc~es pour un 
autre motif, psychiatrique notamment .  

Tous ces malades ont fait l'objet d'une cour- 
te hospitalisation, les invest igat ions com- 
pl~mentaires  pratiqu~es ont ~volu~ au fil 
des ann~es en fonction du ddveloppement  
des dosages biologiques. 

Une s~rie t~moin de 41 sujets de sexe mas- 
culin,  d'~ge tr~s voisin (21,3 ans  • 1,8) 
ayant  fait l'objet d'explorations comparables 
sert de base h l'~tude comparative. 

RESULTATS 

1. Donn~es  c l in iques  

Le morphotype de ces sujets est for tement  
~vocateur du diagnostic, ce qui leur confere 
un  air de ressemblance  [15] (Tableau 1). 
Ainsi 72 % sont macrosk~les et leur taille 
m oyenne  est  s e n s i b l e m e n t  sup~r i eu re  
celle de la population t~moin ~tudi~e sur  
une s~rie de plus de 670000 sujets, comme 
cela  a p p a r a i t  c l a i r e m e n t  s u r  les h i s to -  
grammes de r~partition des tailles (Figure 
1). Seuls 10 % des klinefelt~riens pr~sen- 
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Tableau 1 : Donndes cliniques. 

KLINEFELTER TEMOINS 
(426) (680000) 

Age (an) 19,5 • 2 
Taille (cm) 178 • 7 
Poids (kg) 66 + 11 
Macroskelie 72 % 
Surpoids 10 % 
Gyn~comastie 50 % 

19,2 + 2 NS 
175 • 7 p<0,0001 
67 • 9 NS 

[~ TEMOINS (6~0 000) 17~ _+ 7 cm I 

KLINEFI~LTER (430} 17~ "!"- 7 cm 

30 

150 160 170 180 190 200 

Figure 1 : His togrammes  de r~parti t ion des 
tailles. 

tent  une surcharge pond~rale, 38 % ont un 
aspect g~n~ral gyno~de. 

L'examen des organes g~nitaux externes est 
r iche  d ' e n s e i g n e m e n t .  La pa lpa t i on  des 
b o u r s e s  m e t  en e f f e t  en  ~v idence  une  
microorchidie dans la quasi totalit~ des cas. 
Seu les  7 obse rva t ions  ~chappent  ~ cet te  
r~gle, la taille des testicules se situant ~ la 
limite inf~rieure de la normale. De situation 
habi tue l lement  intrascrotale,  ils n'ont pas 
~t~ perqus ~ la palpation dans 6 cas seule- 
ment .  Con t r a i r emen t  aux conclusions de 
GUPTA [22], les notions de cryptorchidie et 
d 'orchidopexie sont  f r~quemment  re t rou-  
v~es d a n s  les  a n t e c e d e n t s  (25 cas). La 
c o n s i s t a n c e  de ces g l andes  es t  du re  ou 
ferme mais peut  ~tre molle (105 cas). L'exa- 
men du scrotum et des ~pididymes ne rel ive 
ord ina i rement  pas  d'anomalie,  l 'existence 
de varicoc~le est notre chez 14 polygonoso- 
miques.  La taille de la verge est  normale 
dans un cas sur deux, diminu~e pour l 'autre 

moiti~ tand is  que 2 hypospad ia s  ont  ~t~ 
observes. Le contraste  entre la taille sub- 
normale de la verge et la microorchidie est 
fortement ~vocatrice du diagnostic. 

Si la pubert~ in terv ient  parfois ~ un Age 
normal,  elle est  f r~quemment  re tard~e et 
s ' a s soc ie  s o u v e n t  ~ des  m a n i f e s t a t i o n s  
d]aypoandrisme. La pilosit~ pubienne selon 
la codification de TANNER est estim~e ~ P4 
dans  8 1 %  des cas, de type  t r i a n g u l a i r e  
dans 53 % des observations. La pilosit~ axil- 
laire est  le plus souvent  pr~sente,  tandis  
que la moyenne des rasages hebdomadaires  
est de 1,7. Parmi ces Klinefelt~riens, 175 ne 
se r a s e n t  j a m a i s ,  t a n d i s  que  50 le fon t  
chaque jour. 

215 sujets de cette cohorte pr~sentent  une 
gyn~comastie .  H a b i t u e l l e m e n t  bi la t~rale  
(86 % des cas), elle est souvent asym~trique 
et insensible  p resque  cons tamment .  Une  
galactorrh~e n'a ~t~ observ~e que chez 4 
patients. 

L'exploration par l 'interrogatoire du type de 
sexualit~ de ces malades se heur te  ~ rexis- 
tence fr~quente de t roubles  du caract~re. 
Ceci a m i n e  ~ formuler  quelques r~serves 
quant  ~ la r~alit~ de l'~veil de la libido chez 
337 suje ts ,  d 'une  ~rect ion no rma le  chez 
82 % et de la pratique de rapports sexuels 
s a t i s f a i s an t s  chez 31% d 'en t re  eux. Une  
homosexualit~ d~clar~e a ~t~ retrouv~e chez 
5 sujets. 

Conforme aux notions classiques re tenues  
par  BIEDER [3] le profil psychologique rec~le 
fr~quemment des troubles moderns du com- 
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po r t e me n t  avec immatur i t~  et agressivit~ 
chez 25 % d'entre eux, des anomalies carac- 
t 6 r i e l l e s  g r a v e s  son t  observ~es  chez 11 
sujets. La grande majorit~ de ces polygono- 
somiques  d~sire  a r d e m m e n t  e f fec tue r  le 
Service National ,  peut  6tre pour valoriser  
une virilit~ balbutiante.  

Le niveau intellectuel est souvent faible ou 
moyen marqu~ par  des redoublements  en 
classe  p r i m a i r e  et un  6chec f r e q u e n t  au 
CAP. Cependant  9 Klinefelteriens ont effec- 
tu~ des ~tudes sup~rieures, 2 ont at teint  un 
niveau professionnel 61ev~. 

2. D o n n ~ e s  b i o l o g i q u e s  

La s igna tu r e  biologique du syndrome  de 
Kl ine fe l t e r  es t  a t t es t~e  pa r  l ' examen  du 
caryotype. En effet le test  de Barr  est loin 
d'etre parfa i tement  fiable. 409 patients  pr~- 
sen ten t  un caryotype de type 47 XXY, 17 
poss~dent des formes plus complexes ou des 
mosm'ques (Tableau 2). 

Tableau  2 : Rdpar t i t i on  des syndromes  de 
Kl inefe l ter  selon leur formule caryotypique.  

47 XXY 411 
48 XXYY 3 
46 XY / 47 XXY 10 
47 XXY / 48 XXYY 1 
45 XO / 46 XY / 47 XXY 1 

L'~l~vation des gonado t roph ines  qui fa i t  
p a r t i e  i n t ~ g r a n t e  du d iagnos t ic  de ce t te  
affection se chiffre ~ 66 U1/1 + 37 pour  la 
FSH et 32 U1/1 • 11 pour la LH (Tableau 3). 
Cependant  des taux normaux de FSH et de 
LH ont ~t~ observ6s dans 2 cas. Un tes t  au 
LH-RH d~masque alors une r~ponse explo- 
sive. 

Les taux de la DHT ~ 0,38 mcg/l + 0,16 et 
celui de la tes tos t~ron~mie  se s i tuen t  au 
niveau inf~rieur de la fourchette normale 
4,4 mcg/1 + 1,9 et differe tr~s significative- 
ment  de la s~rie t~moin (p <10-9). La prolac- 
t ine de base est d iscr~tement  ~lev~e ~ 15 
mcg/1 • 9 et augmente ne t t ement  sous TRH 

72 mcg/l ~ la 15 ~me minute,  t r adu isan t  
u n e  h y p e r p r o l a c t i n 6 m i e  f o n c t i o n n e l l e  
(Tableau 4) [16]. Le taux de l'cestradiol est 
par contre normal. 

La comparaison des deux sous populations 
p r~sen tan t  ou non une  gyn~comast ie  fai t  

Tableau 4 : Rdsul ta ts  de la s t imula t ion  de 
la pro lac t ine  sous TRH. 

PROLACTINE KLINEFELTER TEMOINS 
(mcg/l) 

BASE 15 + 9 13 _+ 9 NS 
15mn 72 + 39 53 + 22 p<10-7 
30mn 53 _+ 30 37 + 13 p<10-9 

Tableau 3 : Donndes biologiques. 

KLINEFELTER TEMOINS 
(n = 41) 

FSH(UUL) 66 + 37 4,2 + 2 
n = 223 

LH (UUL) 32 + 11 4 + 2 
n = 223 

TESTOSTERONE (mcg/1) 4,4 + 1,9 8,3 + 1,5 
n = 266 

D.H.T. (mcg/1) 0,38 + 0,16 0,54 + 0,2 
n = 182 

ESTRAD1OL (ng/1) 35 + 15 39 + 10 
n = 222 

PROLACT1NE (mcg/1) 15 + 9 13 + 9 
n = 258 

p<10-9 

p<10-9 

p<10-9 

p<0,001 

n s  

a s  
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a p p a r a i t r e  une  d i f f e rence  s igni f ica t ive  de 
poids (68 kg  cont re  63,5kg : p < 0,01). On 
note  pa r  ai l leurs  une  d iminut ion  significati- 
ve de la t e s t o s t e r o n e  chcz les su je ts  avec 
gyn~comast ie  ainsi  qu 'une  d iminut ion  de la 
DHT. Le r appor t  oestradiol sur  tes tos terone  
e s t  s i g n i f i c a t i v e m e n t  p lus  ~lev~ chez  les 
sujets  por teurs  d 'une gyn6comastie .  Ce der- 
n ie r  point  t i en t  aux modifications de la tes- 
t o s t ~ r o n ~ m i e  p u i s q u e  ni l ' ces t radiol  ni la 
pro lac t ine  ne dif ferent  en t re  les deux s~ries 
(Tableau  5). 

3. P a t h o l o g i e  a s s o c i ~ e  

De nombreuses  affections sont  susceptibles 
de ponc tue r  la vie des polygonosomiques.  

�9 I1 en est ainsi de l ' intol~rance au  gluco- 

se ou du  d i a b ~ t e  r a r e m e n t  r e t r o u v ~  ici 
pu isque  dans  cet te  cohorte  de 426 sujets  5 

sont intol~rants  au glucose et  un  seul diab~- 
t ique. Si rhyperglyc~mie  provoqu~e pa r  voie 
orale est  le plus souvent  no rmale  en t e rm e  
de chiffres glyc~miques il existe  pa r  contre  
un  hyper insu l in i sme  ne t  dont  la f r~quence 
est  tr~s grande  (Tableau  6). 

�9 Deux anomal ies  sque le t t iques  (cyphose 

avec vert~bres su rn u m 6 ra i r e s  et  t ho rax  en 
e n t o n n o i r )  ont  ~t~ ici r e t r o u v ~ e s .  La  fr~- 
quence  de ce r t a ins  cancers  es t  u n e  no t ion  
classique ; un  sujet  p r~senta i t  ainsi  un  can- 
cer de la thyroide  [29]. 

�9 L'~tude de l 'olfaction s 'est  r6v~l~e per- 

turb~e chez 19 des 137 sujets  exp lo res .  Ceci 
souligne l ' importance de la r6al isa t ion d 'un  
caryotype devan t  l 'association hypogonadis-  
me-anosmie  afin de ne pas  la r a t t a c h e r  p a r  
e r r eu r  ~ un syndrome de DE MORSIER-KALL- 
MANN [17]. 

T a b l e a u  5 : C o m p a r a i s o n  d e s  d e u x  g r o u p e s  d e  K l i n e f e l t e r i e n s  a v e c  e t  s a n s  g y n e c o m a s t i e .  

AVEC SANS 
GYNECOMASTIE GYNECOMASTIE 

Nombre 215 211 
Poids (kg) 68 • 12 63,5 • 10 p<0,01 
Testosterone (meg/l) 4,2 • 1,8 4,7 • 2 p<0,01 
DHT (mcg/1) 0,36 • 0,17 0,4 • 0,15 NS 
Oestradiol (ng/1) 34 • 16 36 • 14 NS 
Prolactine (mcg/1) 16 • 10 15 • 9 NS 
FSH (Ul]l) 63 • 35 69 • 39 NS 
LH (U1/1) 33 • 11 32 • 11 NS 

T a b l e a u  6 : R ~ s u l t a t s  d e  l 'H.G.P.O. 

GLYCEMIES 

0 30 60 90 120 

KLINEFELTER 4,8 • 0,4 7,3 • 1,6 6,2 • 1,9 5,4 + 1,6 4,8• 1,2 
NS NS NS NS NS 

TEMOINS 5,2 • 0,4 7,9 • 1,6 6,7 • 1,6 6 • 1,3 5,3 • 1,2 

INSULINEMIE 

KLINEFELTER 15 • 9 84 • 63 84 + 75 65 + 56 51 • 51 
p<0,01 p<0,01 p<0,02 p<0,02 p<0,01 

TEMOINS 12 • 5 66 • 58 65 • 54 46 • 39 37 • 35 
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�9 Enfin une phl~bite ambula to i re  du 
membre inf~rieur droit a ~t~ le mode de 
r~v~lation du syndrome de Klinefelter [1]. 
La notion de phldbothrombose des membres 
inf~rieurs, de fr~quence excessive chez les 
klinefelt~riens, ne semble pas li~e ~ une 
anomalie associ~e de l'h~mostase mais bien 
sans doute t~ la fr~quence de l'insuffisance 
veineuse de ses sujets [2, 20]. 

�9 Le syndrome de Klinefelter a ~t~ rendu 
responsable de l'installation d'une ost~opo- 
rose. A l'age de 20 ans, le degr~ de min~rali- 
sation rachidienne explor~e par densitom~- 
trie ~ l'aide d'un scanner chez 16 de ces 
sujets  diff~re d~j~ de celle d 'une s~rie 
t~moin par fa i tement  appari~e [7]. Ainsi 
malgr~ la conservation relative ~ cet age 
d'une testost~ron~mie satisfaisante, ce fait 
constitue un argument de plus pour enga- 
ger une androg~noth~rapie qui est ainsi 
susceptible, en dehors des autres b~n~fices 
escompt~s, de conserver ce capital osseux 
d~jt~ alt~r~. 

COMMENTAIRES 

Le syndrome de Klinefelter repr~sente la 
plus grande part des hypogonadismes explo- 
res dans cette tranche d'age de sujets [13]. 
Rapport~s ~ l'effectif examin~ chaque annie 
au centre de s~lection la fr~quence de ce type 
d'anomalie peut ~tre chiffr~e ~ 1,1 o/oo [11, 
15] chiffre sensiblement inf~rieur aux don- 
n~es de la litt~rature (1,5 o/oo pour Kaplan, 
2,4 o/oo pour Paulsen et 2 o/oo d'apr~s Mac 
Lean) [10]. Ceci tient au fait d'un certain 
biais de recrutement  et ~ l'~limination de 
sujets dont le diagnostic ~tait d~j~ connu ou 
comportant des anomalies graves incompa- 
tibles avec le Service National. 

Les r~sultats de cette s~rie confirment les 
donn~es habituelles de la litt~rature et per- 
mettent de brosser l'aspect clinique du syn- 
drome de Klinefelter ~ l'age de 20 ans. I1 
apparait surprenant qu'une affection aussi 
fr~quente demeure si souvent m~connue. 
En effet les signes cliniques suffisent, lors- 
qu'il associent une microorchidie bilat~rale 

un morphotype longiligne et macrosk~le t~ 
faire tr~s fortement suspecter ce diagnostic. 

A l'age de 20 ans la fonction Leydigienne de 
ces sujets est encore acceptable bien que la 
testost~ron~mie se situe ~ la limite inf~rieu- 
re des normes. Le taux moyen de la DHT 
est abaiss~ dans des proportions voisines si 
bien que le rapport Testost~rone/DHT est 
normal ~ 11,6. Enfin la correlation entre ces 
deux donn~es est excellente (p <10 -9) (Figu- 
re 2). L'ensemble de ces r~sultats peut faire 
douter de la r~alit~ d'une r~duction de l'acti- 
vit~ de la 5 alpha-r~ductase, hypoth~se fr~- 
quemment avanc~e pour rendre compte de 
la r~sistance partielle aux hormones males 
[23, 28] dont t~moignent les signes d'nypo- 
andrisme du Klinefelt~rien. 

TESTOSTERONE (meg/l) 

I 0  

Y "..= =:."" N= 00,: 

,p~, �9 -, �9 r= 0.808t=17.221 

p<lO -9 

/ 

I i i i i i i i i i I DHT (mcg/l) 

0 1 

Figure 2 : Correlation entre la testost6ro- 
ndmie et  la DHT. 

La d~couverte d'une gyn~comastie au cours 
du syndrome de Klinefelter est tr~s fr~- 
quente, proche de 50 % dans cette s~rie. Son 
d~terminisme apparait comme multifacto- 
riel, faisant intervenir notamment  le fac- 
teur pond~ral puisque le poids des sujets 
avec gyn~comastie est tr~s significative- 
ment plus ~lev~ que celui du second groupe 
(p <0,01). Ce fait pourrait ~tre interpr~t~ 
comme la traduction de l'activit~ de l'aro- 
matase d~pendante du tissu adipeux s'il 
n'existait aucune difference entre les taux 
d'oestradiol plasmatique des deux popula- 
tions. En effet si le rapport E2/testost~rone 
diff~re s ignif icat ivement  (p <0,02), ceci 
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r~sulte uniquement  des modifications de la 
testost~ron~mie. I1 existe enfin une correla- 
t ion n~gat ive tr~s s ignif icat ive (p <10 -9) 
entre le poids et la testost~ron~mie (Figure 
3). Par  contre les taux de prolactine et de 
DHT ne poss~dent aucun caract~re explica- 
t if  q u a n t a  l'apparition d'une gyn~comastie. 

TESTOSTERONE (mcg/1) 

16 

N= 276 ddl= 274 

.~.~" �9 " r = - 0 . 2 1  t=  3 . 5 4 8  

" .  f~ i  ' I . ' .  , .  p<O O0 I 

. =  = . i  

0 
I i i n i i i i i I P O I D S  ( K g )  

40 130 

Figure  3 : C o r re la t i on  en tre  la testost~ro- 
n6mie et le poids .  

Le mode de recrutement  de cette s~rie por- 
tant  sur des sujets de 20 ans explique vrai- 
semblablement  la fr~quence re la t ivement  
faible de la pathologie morbide associ~e. 
Ost~oporose [6], d~sordres immuni ta i res  , 
ulc~res de jambes ont ~t~ ainsi rapport~s au 
cours des syndromes  de Klinefelter.  Cer- 
taines de ces associations expliquent sans 
doute la r~duction de l'esp~rance de vie esti- 
m~e ~ 5 ann~es [27]. Accidents vasculaires 
c6r~braux, affections n~oplasiques diverses 
notamment  testiculaires ou mammaires  [5, 
21, 24, 25, 31] et valvulopathies aortiques 
r enden t  compte de cette majoration de la 
mortalit~ [27]. 

Si la fr~quence du diab~te sucr~ est une 
notion bien admise au cours des dysgonoso- 
mies [4] et notamment  du syndrome de Kli- 
nefelter [12], elle semble ~ la lumi~re de ce 
travail plus faible que classiquement. I1 est 
v r a i s e m b l a b l e  que la j e u n e s s e  de ce t te  
cohorte explique ce ph~nom~ne, les troubles 
de la glycor~gulation pouvant se d~masquer 
plus tardivement.  Par contre l'insulinor~sis- 
tance,  ind~pendan te  de toute  ob~sit~ est 

observ~e de faqov fr~quente [26]. Une corr@ 
lation n~gative existe entre testost~ron~mie 
et insulin~mie (Figure 4) ; darts la mesure 
ou l 'hyperinsulinisme pourrait  ~tre h l'origi- 
ne d'une hyperandrog~nie [30], il est pos- 
sible de s ' interroger sur le lien qui existe 
entre ces deux facteurs et sur le r61e aven- 
tuel de l 'hyperinsulinisme dans la stimula- 
tion d'une fonction Leydigienne dafaillante. 

I N S U L I N E  ( m U l l )  

4 5  

5 

N= 223 ddl= 221 

r=-0.237 t= 3.624 

p<o,oo I 

�9 �9 �9 , , ' u  -" . .  " "  ~  

- ; ;%: . . . . . . .  : i 
." z ,  �9 ~... �9 . 

I I I i I I I I I i 

0 1 0  

T E S T O S T E R O N E  

( r n c g / I )  

Figure  4 : Corrdlat ion entre  l ' insul in6mie et  
la testost6ron6mie. 

Le trai tement  bas~ sur l 'androg~noth~rapie 
permet d'am~liorer de faqon tr~s signifieati- 
ve l'ensemble de ces sujets [9, 14, 19]. D~bu- 
t~e de fa~on progressive car elle peut aggra- 
ver les troubles du comportement praexis- 
tants ou entrainer  le d~veloppement d'une 
agressivit~ latente, cette androg~noth~rapie 
permet dans la grande majorit~ des cas le 
d ~ v e l o p p e m e n t  des  ca ' , ac t~res  s e x u e l s  
secondaires en dehors de la pilosit~ faciale 
puisque 1/3 des sujets  r e s t en t  imberbes.  
Parall~lement la libido et l'activita sexuelle 
s'am~liorent tandis que les troubles du com- 
portement s 'amendent. C'est dire que l'int~- 
gration de ces sujets dans la vie sociale en 
est g r a n d e m e n t  facilit& Adminis t r~  & la 
posologie de 250 mg de testosterone retard 
tous les  15 & 30 jours par voie intramuscu- 
laire,  ce t r a i t e m e n t  subs t i t u t i f  doit ~tre 
poursuivi pendant  de tr~s longues ann~es. 
Un seul patient a d~velopp~ une polyglobu- 
lie, r~gressive a l'arr~t du traitement.  
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CONCLUSION 

Le syndrome de Klinefelter m6rite une 
meilleure connaissance en raison de sa fr6- 
quence et des cons6quences th6rapeutiques 
qui d6coulent de son diagnostic. La visite de 
s61ection pr6c6dant le service national  
constitue une situation privil6gi6e bien que 
d6j~ tardive pour son d6pistage [8, 18]. Ceci 
souligne, en conclusion, la n6cessit6 de pen- 
ser au syndrome de Klinefelter et de faire 
pratiquer l'indispensable caryotype chez 
tout adolescent pr6sentant une anomalie 
des organes g6nitaux ou de l'6volution 
pubertaire. 
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ABSTRACT 

Klinefelter's Syndrome in Subjects 
Aged Around Twenty 

B.  BAUDUCEAU, H .  MAYAUDON~ PH. CROZES, 
J . C .  CHARRUT, J . P .  RIVELINE, D .  GAUTIER 

Based  on a p e r s o n a l  s e r i e s  of  426 
consecutive observations, the authors 
look into the different clinical, psycho- 
logical and biological aspects of Kline. 
f e l t e r ' s y n d r o m e  in s u b j e c t s  aged  
around twenty.  They emphas i ze  the 
misleading forms and the need to get 
the karyotype in all patients  presen- 
t ing  with  any gen i ta l i a  or puber ta l  
development abnormalities. 

Testosterone treatment must be given 
as early as possible around the age of 
11-12 years.  This  therapy  is a lways  
beneficial in all aspects including the 
i m p r o v e m e n t  of  the  p s y c h o s o c i a l  
adjustment. 

Key words : Klinefelter'syndrome, Testosteron 
treatment, Hypegonadism, Gyn~comastia. 
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