/ Syndrome de triple A ou syndrome d’Allgrove a I’age adulte : A propos d’un cas \
S. Laidi, S. El Aziz, F.Jennane, A. Chadli
Service d’endocrinologie et maladies metabolique. CHU Ibn Rochd. Casablanca
Laboratoire de neurosciences et santé mentale
Faculté de Médecine et de Pharmacie, Université Hassan Il - Casablanca

dLe syndrome de Triple A est une affection rare. Elle

assocle. | - dLe syndrome d’Allgrove est une maladie héréditaire a

»Une insuffisance surrénalienne transmission autosomique récessive.

»Une achalasie

»Une alacrymle. | 1Son incidence est inconnue mais environ 200 cas ont
d A ce tableau typique, se greffent des perturbations été rapportés depuis la description du syndrome en
neurologiques severes 1978.[1]

Nous rapportons un cas de syndrome de 3 A a lI'age adulte

dC’est la conséquence d’'une mutation du géne AAAS
du chromosome 12, codant pour une proteine

Observation médicale appartenant a la macrostructure du complexe du pore
nucléaire.
dl’augmentation intracellulaire du degré de stress
oxydatif
»Patient agé de 20 ans I une senescence prématuree de la cellule
»Sans antécédents familiaux neuronale
»Opéré a I’age de 6 ans pour mégaoesophage (achalasie) =) phénomeéne neurodégénératif [2]
»Suivi pour insuffisance surrénalienne (Addisson) sous
substitution par hydrocortisone dLe symptéme neurologique le plus fréequemment décrit
»Suivi pour retard pubertaire ayant bénéficié d'une est la dysautonomie (dystonie neurovégétative) + un
stimulation androgenique dereglement global du systeme neurovegétatif [3]

» Difficulté d’écriture sans retard mental
JdNotre patient présente une polyneuropathie motrice

d'allure axonale.
» Retard statural a (-3DS) et pondéral a (-3DS)

» Alacrymie subjective.
»Hyperpigmentation accentuée sur les lévres et les organes dLe syndrome de Triple A est une affection rare qui doit

genitaux externes. étre evoque devant une achalasie associee a des signes
d’'insuffisance surrenalienne aigue chez les nourrissons.
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