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Le syndrome d’Allgrove ou syndrome des 3A
est une affection génétique rare a transmission

autosomique récessive. I Qssocie une

alacrymie, une achalasie et une maladie
d’'Addison.

sUivi d
notre consultation pour hémiplégie infantile
porteur de ce syndrome.

I s’agit du patient MB dge de 12 ans issu d'un
mariage consanguin avec notion de plusieurs
déces dans la famille de la mere avant I'age
de 6ans non explorés. Il a été vu a I'age de 2
MOIs pour une hémiparésie gauche constaté
oar la mere. L'exploration par TDM et IRM @
: oorencéphalie temporo

conclue a une
parietale droite (figl) pour laguelle il a eté suivi
a notre consultation externe. A I'adge de 2 ans
et demi, nous avons constaté |'apparition
d'une meéelanodermie dont ['exploration d
oermis de la : insuffisance

ratftacher a une
surrénalienne peéeriphérique. L'interrogatoire o
rapporté la notion d'alacrymie confirmé par le
test de Schirmer et ['exploration digestive
(TOGD et manometrie ocesophagienne) était
en faveur d’'une achalasie (fig2). Le tableau o
permis ainsi de refenir le diagnostic de
syndrome de 3A qui a été confirmée par une
etude genétigue (fig3). Le patient a été alors
fraité symptomatiguement par des larmes
artificielles, une hormonothérapie substitutive
et une dilatation pneumatique de |'cesophage
avec une bonne évolution clinico biologigue.
Concernant son hemiplégie infantile, le patient
a bénéficié d'une réeéducation fonctionnelle
associe a un appareillage bien adapté.
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Figl: “TDM  montrant». une
temporoparietale droite

porencephalie

Fig 2: TOGD montrant
un retrécissement effilé

avec une  sténose
reguliere du segment
INnferieur de
'oesophage

Fig 3:les résultats de

séguencage du
gene AVAVAN
Indiguant une
mutation
homozygote chez le
patient

La triade corac’rens’nque de ce syndrome est
rarement assemblee d'emblé. En plus, elle est
frequemment associée O une atteinte
neurologique. Les manifestations neurologlques
sont réevélés souvent au cours de |'évolution,
rarement d’'emblé contrairement a ce gqu'on A
frouvé dans notre observation. Elles sont
hetérogenes et peuvent intéresser le systeme
nerveux central, periphériqgue et autonome.

Tullio et al. en 2000, ont démontré une licison du
gene « AAAS » du syndrome du triple A au
chromosome en 129g13. Ce gene code pour une
nucleoprotéine a localisation  cyfoplasmique
appelee ALADIN (alacrimia-achalasio-

adrenal insufficiency-neurologic disorder)
role est encore incerfain.

A ce jour, 30 mutations ont été décrites dans |a
iftterature. Ces mutations sont le plus souvent de
fype non sens ou epissage. Notre patient presente
une mutation qui a ete décrite chez une vingtaine
autre familles.

dont le

Le syndrome d'Allgrove est une affection rare,
grave et multi systémique necessitant une prise en
charge multidisciplinaire et un conseil génétigue
dans la fratrie.
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