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Conduite pratique devant une anomalie
de la croissance

N. Bouhours-Nouet, A. Donzeau, R. Coutant

Les courbes de croissance staturopondérale et de corpulence sont les éléments essentiels pour statuer sur
une éventuelle anomalie de la croissance. La croissance d’un enfant a un dge donné est dite « anormale » si
elle se situe au-dela de +2 déviations standard (DS) ou en de¢a de —-2DS. Elle mérite également exploration
en cas d’accélération ou de ralentissement excessif de la vitesse de croissance conduisant a un changement
de couloir. Enfin, la notion de couloir génétique de croissance est essentielle. La petite taille est le plus
souvent (> 70 % des cas) de type constitutionnel (d’hérédité polygénique). La pathologie endocrinienne
représente moins de 10 % des étiologies. Le déficit en hormone de croissance peut étre secondaire a une
lésion (tumeur) ou a une irradiation de la région hypothalamohypophysaire, étre d’origine génétique
(anomalie monogénique ou syndrome), malformative (interruption de tige pituitaire avec posthypophyse
ectopique, rarement de cause monogénique) ou étre idiopathique (imagerie par résonance magnétique
[IRM] hypothalamohypophysaire normale). Pour ce dernier, le diagnostic est difficile et souvent fait par
exces. Il faut systématiquement évoquer le syndrome de Turner chez la fille et réaliser un caryotype,

évocateur. Le retard de croissance intra-utérin est la cause
de 10 % des petites tailles, mais il nécessite une démarche diagnostique étiologique, a la recherche d’une
maladie ayant perturbé la croissance dés la période anténatale. Dans un contexte familial, la réalisation
systématique de radiographies de squelette permet d’identifier des anomalies osseuses constitutionnelles
caractéristiques d La fréquence des anomalies osseuses dans
les retards staturaux est mal précisée, mais on peut I'estimer & prés de(SI00IIESIEES) Le retard pubertaire
est responsable d’un retard a I'accélération de la vitesse de croissance staturale. Cela explique que le

motif de consultation soit souvent la petite taille. (Chez le garcon, il s‘agit d’un retard pubertaire simple

La grande taille, constitutionnelle
dans plus de 90 % des cas, est un motif beaucoup plus rare de consultation.
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H Introduction

Le suivi de 1’état de santé d'un enfant comporte obligatoi-
rement la surveillance réguliere de la croissance de sa taille,
de son poids, de sa corpulence et de son périmetre cranien,
qui sont le reflet de son état de santé, de ses conditions de
vie et de son potentiel génétique. Le plus souvent, le méde-
cin peut rassurer les parents ou l’enfant sur la normalité de
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Tableau 1.
Phases de la croissance anté- et postnatale.

Phase foetale Vitesse de croissance trés rapide (50 cm en

9 mois)

De la naissance a 4ans  Vitesse de croissance trés rapide
Premiére année: 24 cm
Deuxieme année: 12 cm
Troisieme année: 8 cm
Quatriéme année: 6 cm
Diminution de I'influence des facteurs
intra-utérins au profit des facteurs
génétiques: changement possible de couloir
de croissance

Vitesse de croissance stable 5-6 cm/an avec
souvent un ralentissement prépubertaire

Phase prépubere

Phase pubertaire Développement des caracteres sexuels
secondaires

Accélération de la vitesse de croissance
staturale qui passe de 5 a 8-10 cm/an
Synchrone des premiers signes pubertaires,
vers 10,5 ans chez la fille/retardée d'un an
par rapport aux premiers signes pubertaires,
vers 13 ans chez le garcon

Pic a 12 ans fille/14 ans garcon

Gain total moyen : 20-25 cm fille/25-30 cm
garcon

La taille passe en moyenne de 140 a 164 cm
chez la fille a 16 ans/de 150 a 177 cm chez le
garcon a 18 ans

Indicateurs de fin de
croissance

Gain statural <2 cm/an
Age osseux > 15 ans fille/ > 16 ans garcon

la croissance. A l'inverse, son role est d’étre interpellé par les
extrémes de la croissance et/ou du développement pubertaire,
pour savoir effectuer les investigations complémentaires si néces-
saire, afin de ne pas méconnaitre une authentique pathologie qui
en serait responsable et dont le traitement étiologique permettrait
de normaliser au plus vite la croissance et/ou le développement
pubertaire.

B Croissance et puberté normales

Croissance normale

La croissance en taille normale permet a 'enfant d’atteindre
une taille adulte considérée comme normale. La taille moyenne a
20 ans est actuellement en France de 177 cm pour les hommes, et
de 164,6 cm pour les femmes 'l

Physiologie de la croissance

La croissance staturale normale, liée a 1'allongement des os
longs et a la croissance vertébrale, se déroule en quatre phases
en fonction de la vitesse de croissance et de 1'influence prépon-
dérante d’un facteur de croissance donné (Tableau 1) (Fig. 1) 2.
De facon générale, les facteurs influencant la croissance sont
génétiques, nutritionnels, endocriniens, squelettiques et environ-
nementaux.

Croissance feetale intra-utérine

Elle est rapide (50cm en neuf mois). Elle est peu influen-
cée par les facteurs génétiques (tailles parentales) mais surtout
par les apports nutritionnels du placenta, I'insuline et l'insulin-
like growth factor 2 (IGF-2). La croissance intra-utérine peut étre
appréciée en échographie grace a 'étude du diametre biparié-
tal (entre 15 et 26 semaines) et de la taille du fémur (jusqu’a la
trentiéme semaine surtout). A la naissance, et en fonction du
terme, des tables permettent d’apprécier la normalité de la taille,
du poids et du périmetre cranien, et éventuellement d’identifier
les enfants présentant un retard de croissance intra-utérin
(RCIU) B,
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Figure 1. Lavitesse de croissance peut étre divisée en trois composantes
(petite enfance : décroissance rapide, enfance : décroissance lente linéaire,
et adolescence: pic de croissance). Lorsque la puberté tarde, le pic de
vitesse de croissance de I'adolescence est déplacé vers la droite : la vitesse
de croissance reste celle de I'enfance, et se ralentit (d'apres 121y,

Croissance postnatale ddl0fd4ans

Elle est également rapide, mais décroit rapidement: 24 cm la
premiere année, 12 cm la deuxiéme année, 8 cm la troisieme année
et 6 cm la quatrieme année. Cette phase de croissance est marquée
par la diminution de I'influence des facteurs intra-utérins au profit
des facteurs génétiques, de la nutrition et des facteurs hormonaux

Durant
cette période de croissance, 1’existence d'une accélération de la
vitesse de croissance, ou a I'inverse d'un ralentissement progressif
et modéré de la vitesse de croissance, peut étre physiologique si
cela conduit 'enfant a «entrer» dans son couloir de croissance
génétiquement programmeé.

De 4 ans a la période pubertaire

La croissance de I'enfant est plus lente, réguli¢re et décroit pro-
gressivement jusqu’a la puberté (de 7 cm/an a 4 ans dans les deux
sexes, a Scm/an en moyenne vers 1’age de 11-12ans pour les
garcons et 5,5 cm/an pour les filles entre 9 et 10ans). Elle est
sous (notion de couloir de
croissance), de
Plusieurs points intéressants sont a signaler: normalement, la

croissance doit se faire régulierement et étre située dans le couloir
de croissance génétique._tout ralen-
tissement excessif de la vitesse de croissance (<4 cm/an) doivent
alerter. En cas de retard pubertaire, cette période de ralentissement
de la vitesse de croissance se poursuit, aboutissant a une vitesse de
croissance tres lente, un changement de un ou plusieurs couloirs,

voire a un authentique retard statural /.

Croissance pubertaire

Elle est marquée par une accélération de la vitesse de croissance
staturale largement dépendante des stéroides sexuels, en plus des
facteurs cités précédemment. Chez la fille, 'accélération puber-
taire est synchrone des premiers signes pubertaires, vers 10,5 ans.
La vitesse de croissance passe de 5cm/an a un pic de 8 cm/an vers
12 ans. La taille passe de 140cm a 11ans a 163,7 cm en moyenne
en France vers 1’age de 18 ans. La croissance pubertaire totale est
de 20 a 25 cm. Chez le 'accélération pubertaire est

croissance pubertaire totale moyenne est de

deux sexes, les repeéres de croissance sont donnés pour un début
pubertaire a un age moyen: ils sont plus précoces si la puberté
démarre plus tot, et plus tardifs si elle démarre plus tard. Le gain
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statural pubertaire dépend en partie de 1’dge de démarrage puber-
taire: il est d’autant plus élevé que la puberté démarre tot. Mais
I’age de démarrage de la puberté ne modifie pas de facon impor-
tante la taille finale, a condition que la puberté démarre dans les
limites physiologiques.

L'accélération de la vitesse de croissance s’accompagne d’'une
maturation du cartilage de croissance qui va progressivement se
souder. La fin de la croissance (gain statural <2 cm/an) survient
lors de la disparition du cartilage de croissance et de la soudure
épiphysométaphysaire, correspondant a un age osseux de 15 ans
pour la fille, 16 ans pour le garcon.

Mesure de la taille

La taille doit étre mesurée avec soin, par une personne entrai-
née, et avec un matériel fiable. Les enfants sont généralement
mesurés en position couchée jusqu’a 1’age de 2 ans (genoux éten-
dus, pieds a angle droit sur les jambes), puis en position debout
avec une toise murale (talons collés I'un contre ’autre et contre

le mur, ienoux étendus, reiard horizontal).-

Les tailles des enfants pour un age chronologique donné
se distribuent de manieére gaussienne. Le niveau de taille est
exprimé en déviation standard (DS) ou en percentile, en réfé-
rences aux courbes de croissance d’enfants du méme sexe de
Sempé et al. ™. Un percentile donné est la limite en dessous de
laquelle se trouve le pourcentage correspondant de la population
normale (par exemple 3 % des enfants ont une taille en dessous
du 3¢ percentile). Les tailles de 95% des enfants bien portants
sont entre -2DS (proche du 3¢ percentile) et +2DS (proche du
97¢ percentile). Cela correspond a une taille adulte comprise entre
152 et 174 cm chez les filles et entre 163 et 187 cm chez les garcons.

Evolution de la prise pondérale

L'appréciation de la courbe pondérale comprend le poids (rap-
porté a la taille) et 'indice de masse corporelle (IMC) (ou indice
de corpulence ou indice de Quetelet) qui correspond au rapport
poids (kg)/taille? (m?). Cet indice permet de ne pas tenir compte
de la taille et reflete indirectement la masse grasse corporelle.
Chez l'enfant, cet indice varie avec 1'age et le sexel®l. Il aug-
mente la premiere année et passe par un maximum a 12 mois,
pour diminuer ensuite et passer par un minimum vers 6ans,
pour remonter ensuite et atteindre vers 20 ans une valeur proche
de celle de 'adulte (20,5kg/m? chez la fille et 22 kg/m? chez le

Tracer systématiquement la courbe de corpulence
a chaque consultation a partir des courbes de référence permet
donc de repérer précocement un changement de couloir de cor-
pulence et d’en alerter la famille®!. Ces courbes de corpulence
francaises figurent depuis 1995 dans le carnet de santé des enfants
francais. Elles sont établies en centiles, ce qui permet de définir
les zones d’insuffisance pondérale (< 3¢ percentile), de normalité
(3°-97¢ percentile) et d’excés pondéral (>97¢ percentile).

Evolution du périmeétre cranien

De la naissance a 1’dge de 3 ans, 1'évaluation de la croissance
comprend la mesure du périmetre cranien, rapportée a 1'age
chronologique. Entre la naissance et 3 ans, le périmétre cranien
augmente de 15 cm, entre 3 et 18 ans de 5,5 cm. La différence entre
garcon et fille est de 1 cm tout au long du développement.

Puberté normale
Physiologie de la puberté

La puberté est la période de transition entre I'enfance et 1'age
adulte. Elle correspond a la maturation rapide de la fonction
hypothalamo-hypophyso-gonadique, aboutissant au développe-
ment complet des caracteres sexuels secondaires, a l'acquisition de
la taille définitive, de la fonction de reproduction, et de la fertilité.
L'adolescence s’associe également a des modifications psycho-
logiques et affectives profondes, au début des comportements
sociaux et sexuels des adultes.
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Figure 2. La pilosité pubienne (fille) (d’apres [6]).
A. Absence de pilosité.

B. Quelques poils longs sur le pubis.

C. Pilosité pubienne au-dessus de la symphyse.

D. Pilosité pubienne fournie.

E, F. Pilosité adulte.

Le phénomene initiateur de la puberté est encore mal connu.
Le déclenchement de la puberté résulte de la réactivation de la
fonction gonadotrope aprés la période de quiescence de cette
fonction tout au long de 'enfance: la sécrétion pulsatile de Iutei-
nizing hormone-releasing hormone (LH-RH) (gonadotrophin-releasing
hormone [GnRH]) va entrainer une sécrétion accrue et pulsatile
de LH et follicle stimulating hormone (FSH), aboutissant a une
augmentation de la production de stéroides gonadiques appe-
lée «gonadarche » (testostérone chez le garcon, estradiol chez la
fille). Les surrénales participent au développement de la pilosité
sexuelle: cela constitue «1’adrénarche ».

Déroulement normal de la puberté

Chez le garcon, comme chez la fille, les différents stades du
développement pubertaire sont cotés de 1 (absence de dévelop-
pement pubertaire) a 5 (développement complet adulte) selon la
classification de Marschall et Tanner (7 (Fig. 2 a 5).

Chez la fille ®

- (Fig. 3), débutant en moyenne a partir de

11ans (entre 8 et 13 ans pour 95 % des filles) et qui est
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Figure 3. Le développement mammaire (d’apres [6]).

A. Absence de développement mammaire.

B. Petit bourgeon mammaire avec élargissement de I'aréole.

C. La glande mammaire dépasse la surface de l'aréole.

D. Développement maximum du sein (sillon sous-mammaire). Saillie de
I'aréole sur la glande.

E. Aspect adulte. Disparition de la saillie de I’aréole.

La pilosité de la région (plibienne) (Fig. 2) débute le plus sou-
vent six a 12 mois apres la glande mammaire, et prend un aspect
d’adulte en deux a trois ans en triangle a base supérieure horizon-
tale.

La pilosité@Xillaiteapparait en moyenne 12 a 18 mois plus tard.
Elle évolue en deux a trois ans.

La vulve s’horizontalise, avec hypertrophie des petites levres,
accentuation des grandes levres, augmentation discrete du clitoris,
et devient sécrétante i

Les premieres regles (ménarche) a
(entre 10 et 16ans), entre

araissent autour de 13 ans

Les hémorragies ne sont pas cycliques d’emblée, le

Chez le garcon !

Le premier signe de puberté est 'augmentation de volume
testiculaire (Fig. 4), en moyenne vers l'age de 11 a 13ans
(entre 9 et 14ans pour 95% des garcons). 11 témoigne du

développement des tubes séminiferes, induit par 'augmentation

4

Figure 4. Le développement des organes génitaux externes du garcon
(d’apres 6]y,

A. Testicules et verge de taille infantile.

B. Augmentation du volume testiculaire de 4 a 6ml (L: 25 a 30 mm).

C. Poursuite de |'accroissement testiculaire de 6 a 12ml (L: 30-40 mm).
D. Accroissement testiculaire de 12 a 16 ml (L: 40-50 mm) et de la verge.
E. Morphologie adulte.

de la FSH.

Pilosité(pubienne (Fig. 4). Elle apparait entre 0 et 6 mois aprés
le début du développement testiculaire, et évolue en deux a trois
ans vers un aspect adulte, s’étendant a la racine de la cuisse et
s’allongeant vers I’ombilic.

Augmentation de la verge. Au-dela de 5 a 6 cm, elle débute
vers I'age de 13 ans, un an apres I'augmentation de volume testi-
culaire.

Pilosité axillaire. Elle apparait 12 a 18 mois apres
l'augmentation de volume testiculaire. La pilosité faciale
est encore plus tardive, de méme que la pilosité corporelle,
inconstante et variable, et que la modification de la voix.

Le développement de la pilosité pubienne, axillaire,
l'augmentation de taille de la verge et la mue sont liés a
l'augmentation de la synthese de testostérone par les cellules de
Leydig sous I'influence de la LH et des hormones surrénaliennes.
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Figure 5. Calendrier pubertaire.

B Diagnostic d’'une anomalie
de la croissance

Pris isolément, le niveau de taille ne permet pas de conclure
uant au caractére normal ou non de la croissance.

la croissance et de statuer sur sa
normalité ou son anormalité.

Enquéte auxologique

11 faut reporter la taille mesurée en centimetre sur la courbe de
croissance et déterminer ainsi la taille en DS pour 1’age et le sexe 4],
Il faut faire de méme pour le poids et le reporter sur la courbe de
croissance pondérale pour en déterminer sa DS pour l'dge et le
sexe. On complete en calculant I'IMC et en le reportant sur la
courbe de corpulence de maniere a en déterminer le percentile
pour I'age et le sexe Il

A Taide du carnet de santé, on trace les courbes de croissance
staturale, pondérale et de corpulence de maniére a les analyser en
parallele. En effet, il est important d’apprécier la vitesse de crois-
sance staturale en paralléle de 1’allure de la courbe de corpulence
afin d’identifier une vitesse de croissance staturale anormale, une
croissance pondérale anormale pouvant motiver un bilan complé-
mentaire.

Les mensurations de naissance sont reportées. Surtout, la notion
de RCIU est a identifier: il s’agit d’une taille de naissance et/ou
d’un poids de naissance inférieur a —-2DS pour le terme selon les
références de Usher et McLean B/,

La taille cible génétique est déterminée. C’est la taille que le
patient devrait avoir si n’intervenaient que des facteurs géné-
tiques. Elle est calculée selon la formule [ : taille cible (cm) = taille
pere (cm) + taille mere (cm) + 13 si garcon (-13 si fille)/2.

Ce calcul doit étre interprété avec précaution: il donne un
ordre de grandeur et pas une valeur précise;

) il ne doit
pas étre confondu avec une taille prédictive, prenant en compte
d’autres données telles que le stade pubertaire et 1’age osseux. Dans
I'enquéte auxologique, il est important de repérer si la taille se
situe a plus ou moins 1,5 DS de la taille cible.
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Tableau 2.
Quand s’inquiéter en ce qui concerne la croissance.

Niveau de taille supérieure a +2 DS ou inférieur a -2 DS pour 1’age et le
sexe

Taille située a +1,5 DS au-dessus ou au-dessous de la taille cible génétique
Vitesse de croissance anormale s’accompagnant d'un changement d’au
moins un couloir de croissance

Notion difficile avant 4 ans et au moment de la puberté
Analyser en parallele la courbe de taille et la courbe de poids ou de
corpulence

Cassure staturale brutale : éliminer une tumeur cérébrale
Infléchissement (pondéral avant infleéchissement staturals cause
nutritionnelle ou affection générale chronique

Infléchissement sEatUFaAIGEPFiSEdE POIdS EXCEsSive pathiologie

Infléchissement statural > 1 DS ou taille inférieure de plus de 1,5 DS par
rapport a la taille cible: explorations

DS: déviation standard.

(14 .
Point fort

La courbe de croissance permet de déterminer cing points
fondamentaux de I'analyse :

e |es mensurations de naissance;

e |‘allure de la courbe;

e |a vitesse de croissance;

e |e rapport poids taille/IMC;

e |e couloir de croissance par rapport a la taille cible géné-
tique.

Quand s’inquiéter (Tableau 2)

On suspecte une anomalie de croissance:

e sila taille de l'individu est inférieure a -2 DS ou supérieure a
+2 DS pour l'age et le sexe;

e si la taille de l'individu se situe a +1,5DS au-dessous ou au-
dessus de sa taille cible génétique;

e si la vitesse de croissance est anormale, s"accompagnant d'un
changement de couloir de croissance (attention, le changement
de couloir peut étre physiologique entre O et 4 ans si c’est pour
se mettre sur son couloir de croissance génétique; a la puberté,
le changement de couloir peut étre secondaire a un retard ou
au contraire une avance pubertaire).

B Retard de croissance statural

La petite taille constitue un motif trés fréquent de consultation
en pédiatrie. Par définition statistique, 2,5 % des enfants normaux
ont une taille inférieure a -2 DS. La prise en charge de la petite
taille doit étre rigoureuse afin d’explorer les enfants chez qui une
pathologie est suspectée et qui pourraient éventuellement bénéfi-
cier d'une thérapeutique adaptée. Trop souvent, les enfants sont
adressés tardivement alors que le diagnostic d'une petite taille
pathologique doit étre fait le plus tot possible car I'efficacité a long
terme du traitement peut dépendre, pour une part, de la précocité
de son démarrage.

il faut se méfier lorsque 1'un ou l'autre des parents signale qu'il
était également petit au méme age, mais qu'il a rattrapé ensuite,
etc. I n'est pas rare que 1’enfant soit en réalité beaucoup plus petit
que son parent au méme age.

Enquéte auxologique

Au terme de I'enquéte auxologique effectuée chez un enfant
consultant pour une petite taille et décrite précédemment, on
suspecte un retard de croissance statural :


http://www.em-consulte.com/article/emc/pem/04-69248/multimedia/mmc1.htm
http://www.em-consulte.com/article/emc/pem/04-69248/multimedia/mmc2.htm
http://www.em-consulte.com/article/emc/pem/04-69248/multimedia/mmc3.htm
http://www.em-consulte.com/article/emc/pem/04-69248/multimedia/mmc4.htm
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Itinéraires staturo-pondéraux '
des gargons Al
de la naissance a 22 ans —] | == imaEEEESEESESEEE:

Date do n c 31/01/1995 |

M3 TC

TAILLE 1

Remicade®

il M) =1 50%

Figure 6. Courbe de croissance staturopondérale d’un adolescent
consultant pour petite taille et retard pubertaire. L'infléchissement pon-
déral marqué précede I'infléchissement statural bien plus progressif. Le
diagnostic apres bilan étiologique est une maladie de Crohn. Le traitement
étiologique (Remicade®) permet a lui seul un redémarrage pubertaire et
une normalisation de la croissance. TC: taille cible.

e sila taille de I'individu est inférieure a -2 DS;;

e si la taille de l'individu se situe a +1,5 DS sous sa taille cible
génétique;

o sile ralentissement de la vitesse de croissance staturale est telle
que ’enfant a perdu plus d’un couloir de croissance (perte supé-
rieure a 1DS).

L'étude en parallele de I'évolution de la taille et du poids oriente

I’analyse (Tableau 2):

e une cassure brutale de la croissance staturale oriente vers une
pathologie acquise et évolutive et impose des explorations
rapides;

e un ralentissement régulier de la croissance, sans cassure,
conduisant a perdre plus de 1 DS de taille ou bien a éloigner de
+1,5DS de la taille cible génétique conduit a des explorations;

e un infléchissement statural précédé d’un infléchissement pon-
déral (ou d'une diminution de la corpulence) oriente vers une
cause nutritionnelle ou une pathologie des grands appareils
(Fig. 6);

e un infléchissement statural s’accompagnant d’une prise de
poids ou d'un maintien de la croissance pondérale oriente
vers une cause endocrinienne (hypercorticisme, hypothyroidie,
déficit somatotrope, pseudohypoparathyroidie, craniopharyn-
giome) ou bien un syndrome de Turner chez la fille;

e uninfléchissement de la taille en période pubertaire correspond
trés souvent a un retard pubertaire simple mais il s’agit d’'un
diagnostic d’élimination.

Tableau 3.
Signes dysmorphiques orientant le diagnostic clinique.

Syndrome de Turner Pterygium colli (cou bref et large),
thorax large, écartement
mamelonnaire accru, implantation
basse des cheveux, oreilles basses
implantées et proéminentes, palais
ogival, naevi nombreux, cubitus
valgus, brachymétacarpieIIl, IV et V

Syndrome de Noonan Ptosis, oreilles basses implantées,
implantation basse des cheveux,

pectus excavatum

Syndrome de Silver-Russell Sclérotiques bleutées, clinodactylie
des cinquiémes doigts, facies
triangulaire, micrognathie, bosses
frontales saillantes, tiches cutanées

café au lait, asymétrie corporelle, etc.

Taille assise/taille > 55,5 %,
envergure/taille <96,5 %,

IMC > 50¢ percentile, cubitus valgus,
mésomélie, déformation de
Madelung

Dyschondrostéose

Brieveté des membres, lordose
lombaire accentuée

Hypochondroplasie

Pseudo-hypo-parathyroidie Facies lunaire, obésité,
brachymétacarpieIV et V

IMC: indice de masse corporelle.

Enquéte anamnestique
Familiale

11 faut se faire préciser les tailles des parents et de la fratrie, les
tailles des grands-parents et des oncles et tantes, cousins (notion
de petite taille familiale). Il faut identifier les ages pubertaires des
parents et de la fratrie. Pour les femmes, cette donnée est facile-
ment recueillie a partir de 1'age de la ménarche. Pour les hommes,
la datation est plus complexe: il faut rechercher I'age auquel la
croissance s’est accélérée, ou la mue est survenue, ou a défaut si
la personne se souvient avoir ressenti un décalage par rapport a
ses camarades en termes de puberté. La notion d’un retard puber-
taire familial est informative. On recherche d’éventuels éléments
dysmorphiques. Des précisions sur le contexte socioéconomique
et psychologique sont utiles, pouvant orienter vers d’éventuelles
carences nutritionnelles et/ou psychoaffectives.

Personnelle

Outre les cordonnées de naissance et le terme, la notion de
pathologie chronique ou de traitement pouvant retentir sur
la croissance (corticothérapie, radiothérapie, etc.) est recher-
chée. Un antécédent de traumatisme cranien grave est un
élément d’orientation vers un hypopituitarisme acquis. La notion
d’hypoglycémie néonatale, de micropénis, d’ictére néonatal pro-
longé oriente vers un déficit hypophysaire congénital. Les troubles
fonctionnels éventuels sont repérés: céphalées et/ou vomisse-
ments (signes d’hypertension intracranienne), troubles du transit,
anorexie, polyuropolydipsie, frilosité, etc. Les apports alimen-
taires sont précisés. Le contexte psycho-socio-affectif est évalué.

Enquéte clinique

Elle a débuté par une analyse attentive de la croissance sta-
turopondérale a 1'aide des courbes de référence, et se poursuit
par 'examen clinique. L'examen doit étre général et complet:
poids, taille, IMC, stade pubertaire selon la cotation de Tanner
(Fig. 2 a 4)1%71 pression artérielle, rapport envergure sur taille,
rapport taille assise sur taille.

Une insuffisance nutritionnelle (peau séche et fine, cheveux
ternes, extrémités violacées et froides, absence de pannicule adi-
peux, hypotrophie musculaire, sangle abdominale relachée) ou
une obésité sont facilement repérées.

Des ¢€léments dysmorphiques (Tableau 3) sont recherchés:
ceux orientant vers un syndrome de Turner chez la fille,
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vers d’autres causes syndromiques (pseudo-hypo-parathyroidie,
Noonan, Silver-Russell, etc.), vers une anomalie osseuse consti-
tutionnelle (dyschondrostéose, hypochondroplasie, etc.) ou vers
d’autres anomalies chromosomiques ou génétiques.

Des éléments associés aux hypopituitarismes congénitaux sont
recherchés (anomalie de la ligne médiane: fente labiopalatine,
incisive médiane unique, colobome irien, anomalie ophtalmique,
etc).

Les éléments en faveur d'une endocrinopathie comme le syn-
drome de Cushing (érythrose faciale, vergetures pourpres, buffalo
neck, amyotrophie, etc.) ou I’hypothyroidie (goitre, peau pale,
jaunatre ou cireuse et froide, visage bouffi avec lévres épaissies,
cedéme palpébral, infiltration des extrémités, sourcils rares, signe
de la queue du sourcil, bradycardie, douleurs musculaires, etc.)
sont recherchés.

Enquéte paraclinique
Détermination de lI'age osseux

La détermination de 1’dge osseux fait classiquement partie de
la consultation pour retard statural. Elle est en pratique

Elle permet d’évaluer la maturation glo-
bale de l'organisme. Elle utilise une radiographie de la main
et du poignet gauches de face, lue par un radiologue entrainé
ou l'endocrinologue pédiatre en utilisant 1’atlas de Greulich et
Pyle ', 1] faut prendre en compte la variabilité normale de 'dge
osseux par rapport a l'age chronologique (extrémes de 1’ordre
de+ 18 mois) et la grande variabilité de l'interprétation de la
mesure.

Un retard osseux majeur peut étre le marqueur d’une cause orga-
nique de retard statural mais se rencontre aussi chez les enfants
nés avec un RCIU, ou il est alors souvent faussement rassurant.

Le début de la puberté se situe pour un age osseux proche
de 11ans chez la fille, 13ans chez le garcon, correspondant a
I'apparition du sésamoide du pouce.

L’age osseux permet d’approcher la fraction de sa taille adulte
qu'un enfant a déja prise, et donc sa potentialité de croissance
résiduelle jusqu’a la taille adulte. La prédiction de taille adulte
se calcule, pour un enfant donné_a partir de sa
taille actuelle et de son age osseux, la méthode la plus communé-
ment utilisée étant celle de Bayley et Pinneau ['?. Ce pronostic est
particulierement imprécis avant des ages osseux de 10 ans chez la
fille et 12 ans chez le garcon. L'erreur de prédiction individuelle
entre la taille prédite et la taille finale est d’autant plus grande que
I'enfant est plus jeune et la différence entre 1’age osseux et 1'age
chronologique plus grande.

En cas de retard pubertaire, I’dge osseux est souvent en rap-
port avec le retard de maturation physique, et donc inférieur a
11 ans chez la fille, inférieur a 13 ans chez le garcon, sans préjuger
de la cause. A

Bilan complémentaire (Tableau 4)

Le bilan proposé en premiére intention est indiqué dans le
Tableau 4. Une imagerie par résonnance magnétique (IRM) cra-
nienne doit étre réalisée sans tarder en cas de cassure staturale.

En seconde intention, une exploration fonctionnelle (un test de
stimulation de I’hormone de croissance) peut étre programmée.
En cas de déficit somatotrope prouvé, une IRM hypothalamohy-
pophysaire est réalisée 13141,

En cas de prise de poids excessive, la mesure du cortisol libre uri-
naire des 24 heures est effectuée (hypercortisolisme), ainsi qu'un
bilan phosphocalcique (pseudo-hypo-parathyroidie).

En cas de retard pubertaire associé, la mesure des gonadotro-
phines hypophysaires de base, FSH et LH, le dosage de I'inhibine B
et de ’hormone antimiillérienne (AMH) ['*!, 1a réalisation d’une
échographie pelvienne et d'un caryotype standard chez la fille
sont informatifs. Le caryotype est également exigible chez le
garcon en cas de suspicion d’insuffisance testiculaire.
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Tableau 4.

Bilan effectué en premiere intention a la recherche de I'étiologie d'un
retard statural.

NFS, VS

Ionogramme sanguin, urée et créatinine sanguine, bandelette urinaire

Dosage pondéral des IgA et anticorps IgA antitransglutaminase
IGF-1

TSH, FT4

FSH, LH, estradiol ou testostérone, inhibine B et AMH, PRL
Caryotype standard chez la fille

Radiographies de squelette : rachis lombaire face et profil, avant-bras
gauche face, genou gauche face, bassin face

En cas de prise de poids excessive: cortisol libre urinaire des 24 heures
IRM cérébrale rapide si cassure staturale

NFS : numération formule sanguine ; VS : vitesse de sédimentation ; Ig: immuno-
globulines ; IGF-1: insulin-like growth factor 1, TSH : thyroid stimulating hormone ;
FT4: free thyroxine; ¥SH: follicle stimulating hormone; LH: luteinizing hormone,
AMH : antimiillerian hormone; PRL: prolactine; IRM: imagerie par résonance
magnétique.

Etiologies du retard de croissance (Tableau 5)

Causes nutritionnelles et psycho-socio-affectives

L'anorexie mentale est plus fréquente chez les filles, apres le
début de leur puberté 1%, [’amaigrissement et I'aménorrhée sont
au premier plan. Il est donc rare qu’elle se manifeste sous la forme
d’un retard statural franc.

Le «nanisme psychosocial » se présente comme un ralentis-
sement marqué de la vitesse de croissance staturale, des taux
plasmatiques effondrés d’IGF-1, une réponse variable de la growth
hormone (GH) au test de stimulation. Les difficultés psychoso-
ciales ne sont pas forcément faciles a authentifier. 'augmentation
rapide du taux d'IGF-1 au cours d'une hospitalisation de quelques
jours est en faveur de ce diagnostic. Le critere diagnostique est la
réaccélération staturale lorsque le patient est séparé de son milieu
familial ['71,

Les sports intensifs alliant restriction calorique, contrdle
excessif du poids et dépense énergétique élevée, peuvent étre
responsables d'un retard de croissance, surtout en induisant un
retard pubertaire par hypogonadisme hypogonadotrope fonction-
nel. Les sports concernés sont essentiellement la gymnastique et
la danse a haut niveau (> 15 heures par semaine).

Enfin, la maladie cceliaque doit étre systématiquement élimi-
née, méme en l’absence de signes digestifs évocateurs.

Toutes les affections chroniques induisant
un surcroit de dépense énergétique

Toute pathologie chronique sévere peut étre responsable d'un
retard de croissance et de puberté: cardiopathie, mucoviscidose,
maladie inflammatoire du tube digestif (Fig. 6), etc. Le traitement
d’une affection chronique peut, a lui seul, étre responsable du
retard statural (corticothérapie a forte dose par exemple).

11 faut se méfier des néphropathies asymptomatiques a recher-
cher systématiquement, méme en 1'absence de symptomatologie
évocatrice (recherche d’une hypertension artérielle, existence
d’une nycturie).

En pratique, dans les pathologies cardiaques, pulmonaires,
hépatiques, le ralentissement de la croissance ne fait pas découvrir
les pathologies chroniques sous-jacentes déja bien connues. En
revanche, lorsqu’'un enfant ralentit sa vitesse de croissance sans
raison évidente, il faut de principe évoquer l'intestin et le rein
dont les atteintes peuvent étre cliniquement discretes.

Causes endocriniennes

La pathologie endocrinienne est importante a reconnaitre
puisqu’elle conduit a un traitement spécifique.
Hypothyroidie

L'hypothyroidie acquise pendant I’enfance ou I’adolescence est
le plus souvent périphérique ou primitive, liée a une thyroidite

7
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Tableau 5.
Etiologies des retards staturaux.

Causes nutritionnelles et psychoaffectives Carence alimentaire profonde

Anorexie mentale

Nanisme psychosocial

Sport intensif associant restriction calorique et dépense énergétique élevée

Maladie coeliaque

Affections chroniques séveres et leurs traitements Maladies respiratoires : mucoviscidose, insuffisance respiratoire chronique
Hépatopathies séveres

Insuffisance rénale chronique, tubulopathies

Cardiopathies

Maladies inflammatoires du tube digestif (maladie de Crohn)
Corticothérapie prolongée, radiothérapie cérébrale

Causes endocriniennes Hypothyroidie

Déficit en hormone de croissance : congénital, acquis secondaire a une tumeur
hypothalamohypophysaire ou a une irradiation cérébrale, ou idiopathique
Hypercortisolisme exogene ou endogéne (central ou périphérique)

Causes chromosomiques ou syndromiques Syndrome de Turner
Autres anomalies chromosomiques (trisomie 21)
Causes syndromiques diverses (syndromes CHARGE, de Di Georges, de Seckel, de

Noonan, de Silver-Russell)

Causes squelettiques Dyschondrostéose
Hypochondroplasie
Pseudo-hypo-parathyroidie
Dysplasie spondyloépiphysaire
Retard de croissance intra-utérin Simple
Pathologique (hypogonadisme hypogonadotrope ou hypergonadotrope)

Retard pubertaire
Petite taille idiopathique ou constitutionnelle ou familiale

auto-immune (Hashimoto). Le ralentissement de la vitesse de
croissance est le plus souvent associé a une prise de poids exces-
sive en regard, et a d’autres signes cliniques d’hypothyroidie, et
parfois a un goitre. L'dge osseux est souvent largement inférieur a
I’age chronologique (>2 ans). Le diagnostic est porté sur un taux
élevé de thyroid stimulating hormone (TSH) (supérieur a 10 mUI/],
et souvent beaucoup plus élevée dans les hypothyroidies périphé-
riques responsables d’infléchissement statural). Le diagnostic de
thyroidite est porté sur l'existence d’anticorps antithyroidiens a
des taux augmentés. La supplémentation par L-thyroxine permet
un rattrapage statural.

L'hypothyroidie est moins fréquemment d’origine centrale,
hypothalamohypophysaire. En général, dans ce cas, elle
s'accompagne d’autres signes et est le plus souvent d’origine
tumorale. On trouve ici une T4l (thyroxine libre) basse et une
TSH anormalement normale (inappropriée), parfois méme discre-
tement élevée.

Déficit en hormone de croissance

Bien que le diagnostic de growth hormone deficiency (GHD) repose
conventionnellement sur la mesure d’une faible réponse de la
GH sérique lors de deux tests de stimulation pharmacologique
différents (GH Research Society), I'un simple, l'autre couplé, il
est rendu difficile par le continuum existant entre GHD sévere
et sécrétion de GH subnormale, la spécificité limitée des tests
de stimulation de la GH (de 'ordre de 25 a 50% en prépuberté
immédiate) ['®!, la variabilité des méthodes de dosage de la GH,
les valeurs seuils arbitrairement choisies pour définir le GHD
(supérieur a 20mUI/1) et la faible reproductivité des tests de sti-
mulation 9],

Les déficits en hormone de croissance peuvent étre congénitaux
ou acquis, complets (pics de GH aux deux tests <10 mUI/I) ou
partiels (pics entre 10 et 20mUI/1), isolés ou associés a d’autres
déficits hormonaux, idiopathiques ou organiques, transitoires ou
définitifs.

Le GHD congénital est suspecté en période néonatale devant
l’association d’une hypoglycémie néonatale, d’'un micropénis
(longueur de la verge chez le garcon né a terme < 25 mm) %%/, En cas
de déficit gonadotrope associ€, le garcon peut présenter une cryp-
torchidie. En cas de déficit corticotrope associé, un ictere prolongé
peut exister. Peuvent alors s’y associer des anomalies malforma-
tives de la ligne médiane telles qu’une fente labiale ou palatine,

8

un colobome irien, une incisive médiane unique, une dysplasie
septo-optique, etc. Le RCIU n’est pas habituel: le déficit en hor-
mone de croissance aboutit a une taille de naissance en moyenne
entre -0,5 et -1 DS.

L’age moyen du diagnostic de GHD congénital se situe entre
3 et 6ans, car souvent les signes néonataux, hypoglycémies,
micropénis, pourtant présents dans 25 a 50% des cas, ont été
négligés 21221 11 est porté devant un infléchissement statural mar-
qué (voire une cassure) (Fig. 7) associé a des signes cliniques
évocateurs : adiposité abdominale, voire surcharge pondérale rela-
tive, front bombé, ensellure nasale marquée, hypoplasie malaire,
visage poupin, voix haut perchée, aspect potelé des mains et des
pieds, faible développement musculaire, etc.

Dans ces cas de GHD congénitaux, le GHD est en général pro-
fond. Le GHD congénital peut étre isolé (sporadique ou familial,
par délétion ou mutation du gene de la GH, du gene du récepteur
du growth hormone-releasing hormone [GHRH], etc., 'IRM hypotha-
lamohypophysaire est alors normale) ou associé a d’autres déficits
hypophysaires (anomalie des génes codant pour des facteurs de
transcription HESX1, PITX2, LHX3, LHX4, PROP1, Pitl, SOX3,
etc.) - Enfin, le GHD congénital peut s’associer a des anoma-
lies malformatives : anomalies de la ligne médiane précédemment
décrites, syndrome de posthypophyse ectopique, avec ou sans
hypoplasie de I'antéhypophyse, avec ou sans interruption de la
tige pituitaire, agénésie du corps calleux, etc. 4.

Le GHD acquis et organique, secondaire a une tumeur de
la région hypothalamohypophysaire, majoritairement un cra-
niopharyngiome (moins souvent un gliome du chiasma, un
dysgerminome, un astrocytome, un épendymome, etc.), est mar-
qué par des signes cliniques évocateurs (signes d’insuffisance
hypophysaire, signes visuels, signes d’hypertension intracra-
nienne), une cassure staturale franche et est souvent accompagné
d’autre(s) déficit(s) hypophysaire(s) 2°.

Le GHD secondaire a une irradiation de la région hypothala-
mohypophysaire ne pose pas de difficulté diagnostique puisque sa
recherche fait ’objet de la surveillance post-thérapeutique recom-
mandée I, Tl concerne la radiothérapie pour tumeur de la face et
du cou, tumeurs intracraniennes comme le médulloblastome. En
général, le GHD survient dans les deux ans qui suivent la radio-
thérapie. Les facteurs de risque majeurs de GHD apreés irradiation
sont la dose totale de grays (Gy) (GHD quasi constant au-dela de
30 Gy, plus rare en deca de 18 Gy) et ’age a l'irradiation (les plus
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