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Introduction:

Le syndrome d’Allgrove est une maladie multisystémique tres rare a transmission autosomigue recessive due a des
mutations du géne AAAS (12913) codant pour la nucléoporine ALADIN.

Ce syndrome est caractérisé par une insuffisance surrénale avec un déficit isolé en glucocorticoides, une achalasie,
une alacrymie.

Les manifestations neurologiques de la maladie telles gu'une dysfonction autonomique et une neurodégénerescence
se voient essentiellement a I'age adulte.

Observation:

Nous rapportons le cas d'un patient age de 34 ans presentant un syndrome d'Allgrove diagnostique a I'age de 09ans
devant I'association d’'une insuffisance surrenalienne revelée a I'age de 5 ans, d'une alacrymie et d'une achalasie toutes
deux confirmées a I'age de 9 ans.

Le tableau cliniqgue s’est complété a I'age adulte par I'apparition de signes neurologiques a type de syndrome
pyramidal,d’'un syndrome cordonal postérieur et de crises convulsives tonico-cloniques.

Le patient a benéficié d’'un traitement chirurgical pour I'achalasie,d’un traitement hormonal substitutif par hydrocortisone et
d'un traitement antiepileptique.

Discussion:

La maladie peut debuter dans la petite enfance, a I'adolescence ou a I'age adulte.

Lorsqu’elle se manifeste dans la petite enfance lI'alacrymie et I'achalasie en sont des signes evocateurs .

A I'age adulte, la presentation est majoritairement neurologique ;il peut s'agir d'une atteinte du systeme nerveux central
avec un retard mental d’aggravation progressive, epilepsie, troubles neurosensoriels.

La polyneuropathie périphérique et le syndrome pyramidal entraine des troubles de la marche et un deficit sensoriel.

L 'atteinte du systeme nerveux autonome est observée chez 30 % des patients .Ses principales manifestations sont la
dyshydrose ,I’hypotension orthostatique, I'atteinte des reflexes cardio-vasculaires avec arythmie cardiaque, une
dysfonction digestive, sexuelle,circulatoire et urinaire.

Le terme « syndrome 4 A » inclue les troubles autonomiques dans la définition.

Le traitement est I'normonotherapie substitutive par hydrocortisone,la dilatation cesophagienne et les gouttes artificielles.
Le traitement des troubles neurologiques reste discute.

Conclusion:
Le syndrome d’Allgrove doit étre evoqué chez tout patient presentant une anomalie parmi la triade.
Une recherche soigneuse des signes neurologiques associés s'impose afin de diagnostiquer a temps des complications

pouvant mettre en jeu le pronostic vital, car non traité, le syndrome peut avoir un taux de morbidité élevé et un mauvais
pronostic. Un traitement approprié ameliore sensiblement le pronostic.
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