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INTRODUCTION :

Le syndrome de Prader willi est une affection génétique caractérisée par l’association d’un

dysfonctionnement hypothalamo-hypophysaire, à une hypotonie néonatale, des troubles du

développement psychomoteur, une obésité précoce sévère. Son diagnostic repose sur la découverte

d’anomalies dans la région 15q11-q13 du chromosome 15 d’origine paternelle [1]. Ce syndrome

illustre le phénomène d’empreinte génomique. Nous rapportons deux observations de patients

hospitalisés pour obésité, chez qui ce diagnostic a été retenu.

OBSERVATION 1 : une patiente de 17 ans, ayant présentée une hypotonie néonatale, un retard

d’acquisitions psychomotrices, était admise en hospitalisation pour obésité avec hyperphagie.

L’examen clinique retrouvait une petite taille, une obésité morbide, une dysmorphie acro-faciale, un

retard mental, des lésions d’automutilation, un syndrome d’apnée du sommeil, une scoliose et

polyarthralgies. Le bilan paraclinique rapportait un hypogonadisme hypogonadotrope. le diagnostic

du syndrome de Prader Willi a été retenu après une étude génétique.

OBSERVATION 2 : un patient âgé de 20 ans, était admis en hospitalisation pour exploration d’une

obésité installée depuis l’âge de 2 ans. Il avait présenté une hypotonie néonatale. L’examen clinique

retrouvait une petite taille, un retard mental, une dysmorphie acro-faciale, Cette obésité était

compliquée de diabète sucré et de syndrome d’apnée du sommeil. L’exploration complémentaire

notait un hypogonadisme hypogonadotrope. Le diagnostic du syndrome de Prader Willi a été porté

sur l’étude génétique, montrant une absence de contribution paternelle en position 15q11-q13.

DISCUSSION ET CONCLUSION : le syndrome de PRADER WILLI demeure une pathologie

génétique rare. Plusieurs auteurs rapportent des manifestations cliniques évoluant avec l’âge,

incluant une hypotonie néonatale, un retard statural, une obésité, une déficience cognitive et

comportementale [1,2]. C’est le cas pour nos deux patients. Cette symptomatologie serait tributaire

d’un dysfonctionnement hypothalamique associé à des anomalies endocriniennes y compris un déficit

en hormone de croissance. La morbi-mortalité de cette pathologie est liée à l’obésité et ses

complications [3]. Sa prise en charge reste complexe et multidisciplinaire.
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