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AAAS :       Alacramia Achalasia Adrenal Insuficiency Syndrome 

AA :       Acide Aminée 

ACTH :       AdrenoCorticoTrophin Hormone 

ARNm :       Acide Ribonucléique messagé 

ATP :       Adénosine Tri-Phosphate 

CAT :       Catalase 

CD :       Cluster of Determination 

CLU :       Cortisol Libre Urinaire 

DHEA  :       Déhydroépiandrostérone 

EMG :       Electromyogramme 

FG  :       Phénylalanine Glycine 

HC  :        Hydrocortisone 

HLA  :        Human Leucocyte Antigen 

ICD  :        Intégrale de la Contraction Distale 

ISA  :        Insuffisance surrénalienne Aigue 

ISL  :        Insuffisance surrénalienne Lente 

JOG  :        Jonction Oeso-Gastrique 

kDa  :        kilo Daltons 

NES :        Nuclear Export Signal 

NLS :        Nuclear Localization Signal 

NPC :        Nuclear Pore Complex 

NUP :        Nucléoporine 

POM :        Nuclear envelope pore membrane protein 

PRI :        Pression de relaxation integrée 

PSI :        Pound per Square Inch 

ROS :        Reactive Oxygen Species 

ROT :    Reflex Ostéo-Tendineux 
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SIO :     

SIPS    :    Stress Induced Premature senescence 

SNARE  : Soluble N-éthylmaleimide-sensitive-factor Attachment protein     

REceptor 

SOD :   Super Oxyde Dismutase 

VIP  :   Vasoactive Intestinal Peptide 

VIPR1  :   Vasoactive Intestinal Peptide Receptor 1 

 :   9-alpha-fludrocortisone. 
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Le syndrome Triple-        

et al. [1], est une affection rare. Moins de deux cent cas  ont été rapportés dans la 

littérature [2,3]. 

ont été rapportés. Il touche plus fréquemment les populations nord-africaines, 

notamment tunisiennes et algériennes.  

Ce syndrome associe une insuffisance surrénalienne par résistance 

adrénocorticotrope (ACTH), une achalasie et une alacrymie. A ce tableau typique « 

AAA », se greffent des perturbations neurologiques sévères, touchant le système 

motrice des membres, dysarthrie, ataxie et déficit intellectuel. Ces atteintes ne sont 

pas contemporaines de la triade triple A, arrivant plus tardivement, mais sont 

t pourquoi, on qualifie parfois le syndrome de quadruple A (Alacrimia, 

Achalasia, Adrenal insufficiency et Autonomic dysfunction). 

génétique autosomique récessive dont le gène responsable, appelé , code la 

protéine ALADIN (pour ALacrima  Achalasia - aDrenal Insufficiency  Neurologic 

disorder). 

La prise en charge de ces enfants est basée sur la substitution en hormone 

adréno-corticotrope, et sur , associées à des 

méliorer leur qualité de vie.  

afin 

de 

surtout  méconnue et qui peut parfois 
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 : 
 et prospective à la fois, portant sur des 

enfants atteints du syndrome triple-A, diagnostiqué en unité de gastro-entérologie 

pédiatrique du centre hospitalier universitaire Hassan II de Fès, durant la période 

allant du janvier 2010 à avril 2015. 

 

: 
Nous avons inclus dans ce travail tous les patients qui viennent en consultation 

pour des vomissements chroniques et chez qui on découvre        

Après avoir poussé les investigations 

tous à la triade : alacrymie, achalasie, insuffisance surrénalienne. 

Le nombre de cas : 5 cas 

Les paramètres étudiés : 

 Les données épidémiologiques : âge, sexe, niveau scolaire et socio-

 

 Les antécédents personnels et familiaux 

 Le motif de consultation 

 La symptomatologie clinique 

 Les données des examens complémentaires  

 La prise en charge thérapeutique  

  

Nous avons utilisé comme support les informations recueillies à partir des  

dossiers cliniques des enfants malades. 

 

 que pour 

le traitement chirurgical . 
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pour réaliser les bilans biologiques de contrôle à chaque consultation, on a collaboré 

avec le laboratoire et on a convoqué les malades joignables pour la réalisation du 

bilan.  
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OBSERVATION N°1 : 

de sa consultation de 4 ans, originaire et habitant Fès, de moyen niveau socio-

économique. 

On note 

ophtalmologue pour une xérophtalmie depuis 2 ans. Il 

consanguin de 1er degré. La mère est suivie pour un goitre sous traitement substitutif, 

 

convulsif secondaire à une hypoglycémie sévère à 0.22g/l qui a rapidement répondu 

à la correction intraveineuse avec arrêt des crises convulsives et reprise de la 

aux traitements antiémétiques depuis 3 ans.  

enfant est en assez bon état général, avec une insuffisance staturo-pondérale 

accentuée sur les lèvres, les organes génitaux externes      et sur les mamelons ; 

ement brun en comparaison avec le teint des parents (Figure 1).  

larme avec un test de Schirmer <4mm. t tout à fait normal. 

La prise de tension arterielle révèle une valeur correcte par rapport à la taille du 

patient.
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Le diagnostic du syndrome de triple-

et la mélanodermie qui pourrait être en rapport avec une insuffisance surrénalienne, 

ainsi que les vomissements chroniques qui pourrait être en rapport avec un 

 

Le bilan étiologique a été alors démarré dans le sens du syndrome 3A : 

 Le TOGD montre un rétrécissement séré au niveau de la région cardiale 

en amont avec stase à 

ce niveau (Figure 2A). 

 La 

une dilatation exagérée e à sa partie distale (Figure 2B). 

 

technique.   

 ACTH est revenu très élevé  par rapport au taux de 08h00 

 (normale entre 5 et 50ng/l), et un taux de 

cortisol bas à moins 0.2µg/dl. 

 mme sanguin était sans anomalie avec une natrémie à 

136mmol/l, une calcémie à 86.80mg/l et une kaliémie à 4.8mmmol/l. 

 L

manque de moyen de la famille. 

Le diagnostic du syndrome triple-A a été alors retenu et le malade fut  adressé 

 Hydrocortisone. 

Des larmes artificielles ont été prescrites.  

séro-

myotomie  selon la technique  de Heller, avec des suites opératoires simples.  
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 mois au service.  est très 

favorable avec une nette régression des vomissements. Son traitement 

a mélanodermie a nettement régressé avec une 

reprise pondérale satisfaisante. , ainsi le dernier 

TH est de 591 ng/l. Les ionogrammes de contrôle ne montrent aucun 

trouble. 

 

 

 Figure 1 

de la xérophtalmie. A B 
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Figure 2 : A a sténose du 
 

                  B/ FOGD  
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OBSERVATION N°2 : 

féminin, née le 14/07/2003, âgée de 9 ans au moment 

de sa 1ère consultation chez nous. Originaire et habitant OUAZZANE, de bas niveau 

socio-économique. 

a été hospitalisée au CHP de TETOUAN à 4 reprises pour une même 

symptomatologie faite de crises convulsives  avec 

déshydratation, dont la première remonte à 

hospitalisation  

    et demi 

dans un co

 qui serait probablement décédée par 

insuffisance surrénalienne. 

 

Elle vient en consultation de gastro-entérologie pédiatrique en accusant une 

dysphagie aux solides et occasionnellement aux liquides associée à des vomissements 

post-prandiaux installés depuis 4 ans. 

Son examen clinique révèle un retard staturo-pondéral à moins                 3 

déviations standards, avec une hyperpigmentation de la peau (en périorbitaire, les 

mamelons, la région ombilicale et la face dorsale des mains) (Figure 3 A, B, C et D) et 

des larmes presque absentes. La tension artérielle est normale. 

neurologique est sans anomalies . 
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-Un TOGD a été alors demandé objectivant une sténose régulière en queue de radis 

c dilatation en amont (Figure 4A). 

-La FOGD trouve vrant difficilement à la stimulation avec 

stase alimentaire en amont et gastrite pétéchiale (Figure 4B). 

-  

technique. 

-Un bilan étiologique dans le sens du syndrome triple-A a mont

959.8ng/l. 

-La glycémie = 0.94g/l, la natrémie = 129mmol/l, la kaliémie =5.2mmol/l,             la 

calcémie = 86mg/l. 

-Le test de Schirmer est positif. 

-

moyens de la famille. 

La patiente a été mise sous Hydrocortisone à la dose de 15mg/m2/j avec des 

larmes artificielles. La cure chirurgicale est programmée. 

 a présenté une seule 

crise convulsive hypoglycémique en rapport avec la mauvaise observance 

 La mélanodermie semble régresser et la patiente se plaint toujours 

de vomissements et de dysphagie aux solides puisque le traitement chirurgical du 

 

 

Les ionogrammes de contrôle sont corrects. 
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A B 

C 

Figure 3 : 

Hyperpigmentation des mamelons. C/ Hyperpigmentation ombilicale et péri-
ombilicale. D/ Hyperpigmentation des mains 

Figure 4 : A/ TOGD 
B/ FOGD  en amont. 

A B 

D 
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OBSERVATION N°3 : 

de sa consultation de 15 mois. Originaire et habitant AKNOUL

bas niveau socio-économique. 

Dans ses antécédents on note aucun événement pathologique particulier ni 

notion de consanguinité des parents. 

entaire, 

la mère rapporte une dysphagie aux solides et occasionnellement aux liquides 

associée à des vomissements alimentaires. La fam  

cyanose. 

notamment une SaO2=96%, une TA= 10/06 (normale) et une auscultation cardiaque 

sans anomalie. Ce médecin a réalisé alors des examens pour explorer les troubles 

 (Figure 6A). Le 

cardia était hypertonique et difficilement franchissable par le fibroscope pédiatrique, 

avec une importante dilatation en amont (Figure 6B). On a réalisé même une 

échocardiographie chez cet enfant qui est revenue normale. 

myotomie extra-muqueuse avec des suites post-opératoires simples 

déshydratation sévère avec hypoglycémie.  
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(Figure 5) 

omatique.

  

 Le taux ACTH est revenu élevé à 1230ng/l, avec un ionogramme sanguin 

perturbé : Na+= 122mmol/l, K+=5.8mmol/l, Ca2+=78mg/l et une glycémie à 

0.51g/l. 

Un traitemen

correction des troubles électrolytiques. Des larmes artificielles sont également 

prescrites. 

ne présent

vomissements. La mélanodermie est en régression progressive.  

pas de troubles. Le contrôle 

r manque de moyen de la famille. 
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A B 

Figure 5  

Figure 6 : A/ TOGD  : 
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OBSERVATION N°4 : 

 le 04/05/2009, âgé au moment 

de sa consultation de 3 ans et demi. Originaire et habitant Fès, ayant un bas niveau 

socio-économique. 

t est i er aucun événement 

pathologique particulier dans ses antécédents. 

Depuis -

prandiaux.  

 

n clinique objective une hyperpigmentation des lèvres (Figure 7A), des 

mamelons (Figure 7B) et du scrotum, avec un retard staturo-pondéral à moins 2.5 

déviations standards. 

  

sténo . 

 La FOGD montre un cardia hypertonique et difficilement franchissable avec une 

. 

 

technique. 

  

 Le taux ACTH est élevé à 1050ng/l      

(Na+= 138mmol/l, K+=4mmol/l, Ca2+=96mg/l) et la glycémie est à 1.06g/l. 
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 avec application de larmes artificielles. Le 

traitement chirurgical a été refusé par la famille. 

 régression des vomissements 

tauration du traitement médical, raison pour laquelle la famille refuse la cure 

chirurgicale du mé  note une reprise pondérale satisfaisante, en plus 

de la régression de la mélanodermie.  

 

Les contrôles biologiques des électrolytes reviennent toujours normaux. 
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Figure 7 : A/Hyperpigmentation des lèvres  B/Hyperpigmentation des 
 

Figure 8 : A/ TOGD 
B/ FOGD 

stimulation. 

A 

B A 

B 

B 
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OBSERVATION N°5 : 

 25/05/2006, âgée de 8 ans au 

moment de sa consultation. Originaire et habitant ERRACHIDIA, ayant un bas niveau 

socio-économique. 

de 1er 

 

particulier dans ses antécédents personnels. 

sphagie 

intermittente aux solides avec des vomissements post-prandiaux.  

et de la face dorsale des mains (Figure 9A), un retard staturo-pondéral à moins 2 

déviations standards. La TA est correcte

 

 

 (Figure 10A). 

 dia hypertonique qui ne 

stimulation avec une nt et dont la 

 favorisée par la stase 

. 

 techniques. 

  (Figure 9B). 
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(Na+= 140mmol/l, K+=4.2mmol/l, Ca2+=85mg/l) et la glycémie est à 

0.92g/l. 

Un traite e larmes 

artificielles.  

La patiente est hospitalisée actuellement au service de chirurgie pédiatrique où 

-

opératoires simples. 

Le traitement médical  
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Figure 9 : A/ hyperpigmentation des lèvres, des mamelons et de la face dorsale 
des mains. 

buvard au bout de 5 min). 

  

Figure 10 : A/ TOGD 
B/ FOGD : Dilatation  

 

A A B 

A A B 
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RESULTATS  
ET  ANALYSE 

 
 
  



  

32 

Etude épidémiologique : 

1/Fréquence : 

Au cours de la période étudiée et sur 12 mala

en consultation de gastro-entérologie pédiatrique, on a colligé 5 cas portant un 

syndrome des 3A. Ces dernies ont été identifiés après une anamnèse révélant une 

alacrymie et/ou un examen clinique trouvant une mélanodermie. Ainsi, la recherche 

. 

Par ailleurs, en dehors de ces 5 patients, 22 malades sont suivis pour 

. 

 

manifesté de signes digestifs.    
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2/Age : 

       et 9 

5 ans 1 mois et 24 jours. Le diagnostic est souvent 

posé à la petite enfance entre 1 an et 5 ans (60% des cas).  

 

 

 

3/Le sexe :  

Au cours de notre étude nous avons colligé 3 garçons (soit 60% des cas) et 2 
filles (40% des cas). Le sexe ratio étant de 0,6. 

 

 

Figure 12 : Répartition des malades en fonction du sexe. 

  

0
0,5

1
1,5

2
2,5

3
3,5

1 à 5 ans 5 à 10 ans Tranche d'âge

Garçons 
60%

Filles
40%

60% 
40% 

Figure 11  
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4/Le niveau socio-économique : 

 épidémiologique, le milieu social et le niveau 

économique des familles de nos malades, représente un facteur important à analyser. 

Dans notre étude, on note une nette prédominance des enfants issus des familles de 

bas niveau socio-économique.    

 

 

 

 

  

80%

20% 0%

NSE bas

NSE moyen

NSE élevé

Figure 13 : Répartition des cas en fonction de leur niveau socio-économique. 
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origine géographique : 

Dans notre étude, 2 de nos patients proviennent du milieu urbain habitant la 

ville de Fès et 3 patients proviennent du milieu rural dont une patiente habite les 

régions de Ouazzane, un patient habite à Aknoul et le 3ème habite les région 

. 

 
Figure 14 : Répartition des cas en fonction  

 

Etude clinique : 

1/Antécédents :  

Dans les antécédents personnels de nos patients on note la notion de suivi pour 

une xérophtalmie chez un seul patient (20% des cas), et un patient qui a été hospitalisé 

à 4 reprises pour des crises convulsives dan % des 

cas). 

Dans les antécédents familiaux, la notion de consanguinité de 1er degré a été 

rapportée chez 3 patients (60% des cas), un patient ayant une mère suivie pour un 

uivie pour un diabète type I (20% des cas), une patiente ayant un 

 et un autre patient ayant une 

Fès
40%

Ouazzane
20%

Errachidia
20%

Aknoul
20%

Rural    60% 

Urbain 40% 
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tation de la peau et qui est décédée 

dans un t  (20% des cas).   

 

  
 

  

3

1 1 1 1 1 1

ATCD Familiaux 

ATCD Personnels 

Figure 15 : Ensemble des antécédents personnels et familiaux de nos patients. 
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2/Mode de révélation du syndrome: 

La  avec un tableau digestif :        3 

patients se sont présentés pour des vomissements chroniques rebelles aux 

antiémétiques dont 2 accusaient une dysphagie associée. Deux patients on été admis 

at de mal convulsif et 

 Le diagnostic du syndrome 3A chez ces 2 

endoscopique.  

 

 

 

 

  

0 0,5 1 1,5 2 2,5 3

Vomissements chroniques

Dysphagie

Hypoglycémie sévère

DHA sévère

EME

Figure 16 : Répartition des cas en fonction du mode de révélation du 
syndrome 

20% 

20% 

40% 

40% 

60% 

EMC 
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3/ Début de la symptomatologie : 

Le début de la symptomatologie de nos patients est précoce dans la majorité 

des cas. Trois patients accusent des vomissements plus ou moins une dysphagie dès 

manifesté  de 1 an et 4 ans. 

 

 

Tableau 1  

Patients Age de début de la symptomatologie 

1 1 an 

2 4 ans 

3 6 mois 

4 6 mois 

5 6 mois 
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4/  : 

ns cliniques et la 

consultation des malades a varié entre 9 mois et 7 ans 1/2 avec un délai moyen de 2 

ans 9 mois. 

 

Tableau 2 : Répartition des malades en fonction du délai de leur consultation 

Patients Délai de consultation 

1 3 ans 

2 2 jours 

3 9 mois 

4 2 ans 1/2 

5 7 ans 1/2 

 

5/ Manifestations cliniques : 

A on note une mélanodermie et une alacrymie 

chez tous nos patients (100% des cas), dont 3 ont un retard staturo-

pondéral et un seul a une insuffisance pondérale. 

 

  

  

Mélanodermie
Alacrymie

RSP
Insuffisance pondérale

5 cas

5 cas

3 cas

1 cas

100% 

20% 

100% 
60% 

Figure 17 : Répartition des cas en fonction des manifestations 
cliniques 
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Etude paraclinique : 

1/ Bilan radiologique : TOGD 

vomissements 

ou moins importante et stase en amont de la sténose (Figure 18) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

  

 

Figure 18 : Ensemble des TOGD de nos patients 
-entérologie pédiatrique,  

CHU Hassan II-Fès)
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2/ Bilan endoscopique : FOGD 

spasmé et hypertonique, difficilement franchissable par le fibroscope pédiatrique avec 

e et stase alimentaire en amont (Figures19). 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 19 : Ensemble des FOGD de nos patients                                                                  

 -entérologie pédiatrique, CHU Hassan II-Fès) 
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3/ Bilan manométrique : Manométrie  

La e diagnostic 

 pu être réalisée pour nos patients pour des problèmes de 

appareillage en unité de gastro-entérologie pédiatrique. 

   

4/ Bilan biologique : 

devant toute 

yant une alacrymie et une 

   

 avec une cortisolémie 

dosée chez un seul patient, vu le manque de moyens chez les autres cas, et est 

revenue effondrée.  

été observées chez 2 patients (40% des cas). Des hypoglycémies sévère et modérée 

ont été objectivées chez 2 patients (40% des cas). 

 

 

 ACTH (ng/l) 
Cortisol 

(µg/dl) 
Glycémie (g/l) 

Electrolytes 

Na+ (mmol/l) K+ (mmol/l) 

Cas 1 1503.3 < 0.2 0.22 136 4.8 

Cas2 959.8 Non fait 0.94 129 5.2 

Cas3 1230 Non fait 0.56 122 5.8 

Cas4 1050 Non fait 1.06 138 4 

Cas 5 856.8 Non fait 0.92 140 4.2 

 

Tableau 3 : Perturbations biologiques de nos patients 
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5/ Etude génétique : 

gène AAAS qui code pour la protéine défaillante ALADIN. Pour cette étude, on a 

convoqué les malades et on a contacté le laboratoire de génétique de notre CHU, mais 

de nos malades pour pouvoir réaliser la recherche génétique.  
 

Prise en charge thérapeutique : 

1/ Corticothérapie : 

Un traitement oral à la dose de 15mg/m2/j a été 

instauré chez tous nos patients. 
 

2/ Correction des hypoglycémies et des troubles hydro-électrolytiques : 

Une correction des hypoglycémies et des troubles hydro-électrolytiques a été 

instaurée en urgence chez les 2 patients qui les ont présentés avec bonne évolution. 
 

 : 

Tous nos patients ont été mis sous larmes artificielles pour un confort oculaire 

satisfaisant, avec des pansements occlusifs alternés entre les 2 yeux pour prévenir la 

kératite. 
 

 :  

Dans notre étude, 3 patients ont bénéficié du traitement chirurgical du 

pe de séro-myotomie de Heller (60% des cas), une patiente est 

programmée pou

chirurgicale. 
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Evolution : 

1/ Clinique : 

isante dans 60% des cas et 

défavorable pour un seul cas vu la mauvaise observance thérapeutique et le traitement 

. 

prévues aux contrôles cliniques.  

 

 

Figure 20 : Répartition des cas selon leur évolution clinique sous traitement 

  

Evolution 
favorable

60%

Evolution 
défavorable

20%

Traitement 
récent
20%
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Figure 22 : Evolution des patients opérés et non opérés. 
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Evaluation en cours
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Régression

0

0,5

1

1,5

2
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Opérés

Figure 21  
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20% 

20% 

20% 
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20% 
80% 

20% 
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Evaluation en cours 

20% 20% 

20% 
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2/Biologique :  

Sur le plan biologique, tous les ionogrammes et les glycémies sanguins de nos 

patients ne révèlent aucun trouble. Le do et de cortisolémie de 

contrôle a 

 

 

Tableau 4 : Evolution biologique des patients sous traitement 

 
ACTH (ng/l) 

Cortisol 

(µg/dl) Glycémie 
Ionogramme 

sanguin 
Avant Après Avant Après 

Cas 1 1503.3 591 <0.2 9.1 normale normal 

Cas 2 959.8 68.3 NF 32,9 normale normal 

Cas 3 1230 - NF - normale normal 

Cas 4 1050 5 NF - normale normal 

Cas 5 856.8 Traitement récemment débuté 
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DISCUSSION 
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I- Epidémiologie : 
héréditaire à transmission autosomique 

récessive. Son incidence est  inconnue mais environ 200 cas 

ont été rapporté au monde depuis la description du syndrome par Allgrove et al. en 

1978 [4]. Classiquement, il y a autant de garçon que de fille sauf pour quelques 

auteurs [5,6] le garçon est plus touché. Cette maladie héréditaire est volontiers 

adoptée par la population maghrébine avec un pic de fréquence en Algérie et en 

Tunisie [7]. 

Dans notre série, sur une durée de 5 ans on a pu collecter 5 cas. Le sexe 

masculin prédomine  avec un sexe ratio de 0.3. 

 

II- Physiopathologie : 

1. Aspects génétiques et bio-cellulaires : 

(substitution,  gène (Achalasia  Addisonism- Alacrima 

Syndrome). Ce gène -à-dire une 

protéine appartenant à la macrostructure du complexe du pore nucléaire. Cette 

nucléoporine a été nommée (acronyme de : Alacrima  Achalasia  Adrenal 

Insufficiency - Neurologic disorder). On peut également la retrouvée sous le nom 

 

Le gène se situe sur la paire de chromosome n°12, et présente 14 172 

paires de bases (localisation génique 12 : 53 701 239 - 53 715 411). Ce gène 

comporte seize exons. La localisation précise du gène est 12q13 à la coloration 

Giemsa. Le locus du gène est situé au début du bras long du chromosome douze 

(Figure 23), chromosome classé parmi les chromosomes sub-métacentriques à 
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2. Conséquences cellulaires du défaut de localisation de la protéine 

ALADIN : 

r un stress oxydatif 

apparait comme étant le meilleur mécanisme pathogénétique expliquant le syndrome 

Triple-A et étant compatible avec les affections neurodégénératives subies par les 

tions sur les 

syndrome Triple-A est causé par une augmentation intracellulaire du degré de stress 

oxydatif conduisant la cellule neuronale vers une sénescence prématurée et 

provoquant par la suite le phénomène neurodégénératif. 

Ainsi, le défaut de localisation de la protéine , au sein du complexe du 

pore nucléaire est consécutif à une mutation sur le gène codant . Cette 

lécules intranucléaires, molécules 

: le chromosome 12 
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principalement à visée antioxydante [15]. Lors de la respiration cellulaire, la 

mitochondrie produit des ROS qui sont normalement rapidement détoxifiés. Dans le 

syndrome Triple-A, cette détoxification est moins efficiente et la concentration en 

ROS augmente, faisant entrer la cellule dans un stress oxydatif sub-toxique. Ce niveau 

 de la concentration 

des ROS induit donc un plus grand nombre de mutation, notamment sur la fonction 

de la chaine de respiration, mutation qui engendre une augmentation de la production 

de ROS, qui engendre à son tour une augmentation du nombre de mutation [17]. La 

cellule rentre dans un cercle vicieux de mutation et de production de ROS, ce qui 

provoquera une sénescence prématurée. Les neurones présentent un niveau 

métabolique élevé et sont de fait particulièrement affecté par ce phénomène de SIPS. 

La spéc

différence de sensibilité des tissus et des organes par rapport à ce processus de 

sénescence prématurée, au 

. 

Le schéma ci-dessous (Figure 24) permet de bien faire le lien entre tous les 
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III- Description du syndrome Triple-A : 

1-Alacrymie : 

1-1. Définition : 

base du syndrome Triple-A. Ce symptôme apparait comme étant le plus précoce. 

également le symptôme qui présente la plus grande prévalence au sein de la triade 

triple A avec environ 90% de sujets atteints. Il est généralement constaté par les 

parents des patients atteints dans leur première année de vie, et qui présente une 

et une augmentation du risque 

. 

 

: Schéma illustrant les hypothèses du mécanisme pathogénétique  dans le 

syndrome 3 A. 
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1-2. Physiopathologie : 

 Elle 

végétative cholinergique du système lacrymal sécréteur [18,19]. Des chercheurs 

japonais ont mis en évidence une hypoplasie des glandes lacrymales chez un enfant 

de sexe masculin de douze ans Triple-A positif grâce à une IRM cérébrale [20,21]. 

cornéenne, une atrophie optique, une anisocorie et des troubles de la motricité 

pupillaire par atteinte des nerfs crâniens [22,23]. 

1-3. Diagnostic positif : 

Pour confirmer une alacrymie, on procède au test de Schirmer. Ce test est utilisé 

en ophtalmologie pour déceler une hypolacrymie voire une alacrymie vraie. Ce test 

consiste à placer un papier buvard calibré de 35 millimètres de long sur 5 millimètres 

de large dans le cul-de-sac lacrymal inférieur, au niveau du premier tiers interne de 

 (Figure 25). On y associe également une anesthésie locale afin de bien mesurer 

le débit lacrymal basal et 

buvard. On mesure la partie mouillée du papier buvard au bout de cinq minutes. Le 

test est positif si la longueur de la partie mouillée est inférieure à cinq millimètres en 

cinq minutes (voir       annexe 1). 

Chez un sujet normal, ayant une quantité suffisante de larmes, les cinq 

millimètres de buvard sont imbibés en une minute environ, et au moins quinze 

millimètres seront imprégnés au bout du temps imparti. Pour une lecture facilitée, les 

nouveaux papiers buvard sont associés à un réactif qui engendre la coloration du 

papier buvard au contact des larmes.  
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1-4. Diagnostic différentiel : 

En présence  de la 

rapidement év une insuffisance cortico-

e également dans un 

syndrome rare appelé . Ce syndrome présente un tableau 

très varié lacrymo-auriculo-dento-digital [24]. Deux autres étiologies sont également 

possibles devant une alacrymie : , due au vieillissement des glandes 

lacrymales et  qui est une maladie auto-immune 

systémique caractérisée par une atteinte des glandes exocrines, en particulier des 

glandes lacrymales et salivaires. 

1-5. Traitement : 

Pour bsence de production de larmes, les patients utilisent des 

collyres de substitution lacrymale, permettant une hydratation et une lubrification de 

 purement symptomatique, qui est auto-instillé plusieurs fois 

: représentation schématique du test de Schirmer. 
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par jour, à la demande, par le patient. On retrouve soit des larmes artificielles en 

flacon ou en conditionnement unidose (faible viscosité), soit des correcteurs de 

sécheresse oculaire non physiologique de viscosité élevée, permettant un meilleur 

effet rémanent. (Voir annexe 2)  

 

2-Achalasie : 

2-1. Définition : 

sphincter 

 nomme également cette anomalie : méga . Cette achalasie 

provoque une dysphagie basse, et une régurgitation.                  La prévalence est de 

8 cas/1 000 000 de personne avec une incidence évaluée approximativement à 1 

cas/100 000 personnes te 

dysphagie basse chez environ 75% des patients. Elle entraine une stase 

de salive et  

2-2. Physiopathologie : 

Au niveau anatomo-histologique, les sphincters inférieur et supérieur de 

 sont sensiblement différents. Le sphincter supérieur est constitué de 

muscles striés et est innervé directement par le système nerveux somatique via la 

composante vagale issue du noyau ambigu. A contrario, le sphincter inférieur est un 

muscle lisse et son innervation est le fruit de plusieurs voies nerveuses. Le nerf vague 

pré-ganglionnaire issu du noyau dorsal moteur innerve deux types de nerfs post-

ganglionnaires au sein du plexus mésentérique. Premièrement, le neurone excitateur 

e avec le peptide 

intestinal vaso-  
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-

e par les neurones sécréteurs de monoxyde 

physiopathologique déterminant conduisant au défaut de relaxation du cardia. Au 

point de vue causal, plusieurs hypothèses on été décrites. Les phénomènes 

génétiques avec au premier lieu les mutations du gène , les mutations du gène 

VIPR1 (récepteur de type 1 du VIP) et également certaines prédispositions génétiques 

: HLA-DR et HLA-DQ. 

Des phénomènes auto-immuns : infiltrations lymphocytaires du plexus 

mésentérique CD3+/  [12]. 

2-3.  Diagnostic positif : 

 dysphagie basse qui entraine des 

 poids, des régurgitations avec 

douleur retrosternale à la longue. La dysphagie peut intéresser les liquides et les 

solides. Chez les enfants, cela va engendrer des pneumonies récurrentes, une toux 

 

Le score d'Eckardt est utilisé pour évaluer la gravité des symptômes [25]. Ce 

score est basé sur :  

- La dysphagie  

- La régurgitation des aliments. 

-  kg 

- Des douleurs thoraciques.  (Voir annexe 3) 
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Le diagnostic sit baryté oeso-

gastro-duodénal (TOGD),  et la fibroscopie oeso-

gastro-duodenale (FOGD). 

- le transit baryté : révèle une stagnation du produit de contraste au dessus du 

SIO  (méga ). (Figure 26) 

 

 

 

 

- . Cette 

manométrie  représente le principal outil diagnostic (Figure 27). Les 

signes cliniques essentiels au diagnostic sont : 

*absence de péristaltisme du corps de l' . 

*élévation de la pression du SIO et absence de sa relaxation complète à la 

déglutition. 

On utilise la classification de Chicago ( ) pour différencier les 

différents types les résultats de la manométrie [26]. Les fréquences 

 Type III [27]. 

-gastro-duodénal montrant un 

. 
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Figure 27 
achalasie. 
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- La FOGD 

terminal régulier, franchi difficilement par fibroscope [19]. La muqueuse 

 (Figure 28). A un stade évolué, on peut 

lavage. 

 
Figure 28 : FOGD montrant un cardiospasme 

 

2-4. Diagnostic différentiel : 

 

- le syndrome de Down  

-  

- la maladie de Chagas 

- le léiomyome du cardia. 
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2-5.  : 

Leur but est de diminuer la pression du SIO pour livrer le passage au bol alimentaire. 

 Traitements par médicaments myorelaxants : dérivés nitrés et inhibiteurs 

calciques 

 une contre-indication aux traitements invasifs. 

 Dilatation pneumatique : elle représente le traitement le plus souvent 

proposé en France et est le plus efficace sur le court et moyen terme (93 % 

d'amélioration des 

niveau de la jonction  et de gonfler celui-ci sous une pression 

déterminée. Généralement le ballon possède un diamètre de 30 mm et est gonflé à 

une pression comprise entre 4,5 et 5,5 PSI. La procédure peut être éventuellement 

répétée en employant dans un second temps, un ballon de diamètre plus grand en 

cas de résurgence des symptômes dysphagiques (ballon de 40 mm de diamètre avec 

une pression comprise entre 5 et 6 PSI) [28]. La dilatation pneumatique est proposée 

lorsque le score d'Eckardt est supérieur à 3 (Figure 29). Les complications possibles 

sont : perforations (3 %), fissuration de l' (2,5 %), reflux gastro-  

(25  subissent souvent plusieurs 

dilatations pneumatiques. 
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 Injection de toxine botulique : La toxine botulique agit au niveau de la 

fusion des vésicules d'acétylcholine avec la membrane de la cellule nerveuse en 

agissant sur le complexe SNARE. Le complexe SNARE permet la fusion entre la vésicule 

et la membrane pré-synaptique. Ainsi les récepteurs à acétylcholine des cellules 

musculaires restent vides et les muscles n'entrent pas en contraction. On injecte 20 à 

25 unités de toxine botulique dans chaque cadran du SIO. On réalise donc une 

dénervation chimique permettant la relaxation du cardia (Figure 30). Elle est utilisée 

en cas de refus ou de contre-indication aux traitements invasifs. Cette technique 

présente un risque élevé de récidive (50 % des cas). 

: Schéma de la dilatation pneumatique. 
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 Traitement chirurgical : La myotomie d'Heller qui consiste à réaliser une 

incision longitudinale extra-muqueuse de la couche musculaire du cardia sur une 

dizaine de centimètres (Figure 31). Cette chirurgie est réalisée par chirurgie classique 

ou par voie laparoscopique. La myotomie est efficace dans 92 % des cas [29]. 

Cette technique présente les meilleurs résultats sur le long terme. Le traitement 

chirurgical est proposé en cas d'échec à la dilatation pneumatique. Les complications 

possibles sont les perforations et une dysphagie persistante (5 à 10 % des cas). 

Figure 30 :  



  

62 

 

 

 

r le symptôme le plus invalidant de la triade « AAA 

» dans 

pas corrigée. La prise en charge de ce symptôme doit se faire dans les meilleurs délais 

afin de limiter au maximum la perte de poids et la dégradation de la qualité de vie.  

  

: Schéma de la myotomie de 
Heller. 
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3- Insuffisance surrénalienne: 

3-1. Définition : 

Le dernier symptôme de la triade Triple-A est constitué par le déficit 

surrénalien. Sa fréquence est estimée 

manière générale, ce déficit reste cantonné à un hypocortisolisme périphérique isolé. 

Les patients présentent 

temps. La réponse au test c pas nulle (test au synacthène®, 

activité rénine plasmatique couché 

 première à la troisième décennie, 

 Néanmoins, ce déficit peut également 

toucher la fonction minéralo-corticoïdienne et la fonction androgénique.  

Avant que le syndrome Triple A ne soit documenté, les patients étaient 

considérés comme des addisonniens (insuffisance surrénalienne lente primitive). 

leurs, il existe toujours un retard diagnostique, car le syndrome Triple-A ne 

pauvre 

3-2. Diagnostic positif : 

Classiquement, dans leur première décennie de vie, les enfants Triple-A 

présentent plusieurs épisodes hypoglycémiques. Parfois, la cortisolémie très basse 

 la 

néoglucogenèse.  

Sur le plan dermatologique, une mélanodermie est présente dans trois quarts 

des cas  (Figure 32 et 33) ; elle se constitue progressivement lorsque le déficit 

autres 

horripilation [ 31]. 
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Figure 32 : Mélanodermie diffuse sur les plis et les  zones du frottement 
(hanches et sternum). 

 

Figure 33 : Mélanodermie évidente sur les lèvres et la muqueuse 
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nce surrénalienne ACTH 

plasmatique > 80 ng/L à 8h, cortisol plasmatique effondré, hyponatrémie :        < 

135mmol/l et hyperkaliémie : > 4,5 mmol/l) reçoivent un bilan complet permettant 

de mettre en place un t ainsi la survenue 

 

3-3. Diagnostic différentiel :  

- Tuberculose surrénalienne. 

- Rétractation corticale (maladie auto-immune). 

- Iatrogénie ( , kétoconazole, mitotane). 

- Maladie de système ( , amyloïdose, sarcoïdose, maladie de 

Wilson). 

- Envahissement des glandes surrénales lors de cancer 

- Infections ( , VIH, CMV, toxoplasmose, cryptococcose). 

- Hémorragie bilatérales des surrénales 

- Thrombose surrénalienne : syndrome des anti-phospholipides 

- Adrénoleucodystrophie (maladie lié au chromosome X) 

- Bloc enzymatique: déficit en 21- -hydroxylase ou                    

-hydroxystéroïde déshydrogénase. 

3-4.  : 

 

minéralocorticoïdes, voir de DHEA si besoin. Le traitement sera instauré dès la carence 

établie et sera poursuivit à vie par le patient. 

- Apport de glucocorticoïdes : le traitement substitutif est à base 
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afin, de respecter le cycle nycthéméral physiologique du cortisol (pic plasmatique à 

8h). La prise du matin étant plus forte que celle de midi. La posologie est adaptée 

 

- Apport de minéralocorticoïdes : traitement par apport de Fludrocortisone 

(fluoro-9- - g en une ou deux prises. 

- Apport de DHEA : généralement, apport entre 25 à 50 mg de DHEA synthétique 

préparé sous forme de gélule, ne prise par jour. 

3-5. Suivi clinico-biologique : 

Un bilan régulier est pratiqué pour contrôler le bon équilibre du patient. Pour 

cela, on a 17-hydroxyprogestérone, le cortisol libre urinaire 

voire le cortisol libre salivaire, un ionogramme 

sanguin. 

Les tests dynamiques sont effectués pour juger de la progression des déficits 

surrénaliens. 

normes, preuve bon rétro-contrôle pothalamo-

hypophysaire, une pression sanguine également dans la norme (13/08 mmHg) ainsi 

 

Les patients Triple-A doivent être éduqués afin de connaitre tous signes de 

décompensation de leur insuffisance surrénalienne (fièvre, troubles digestifs, asthénie 

intense) ou tous événements pouvant induire une décompensation : 

- arrêt de traitement. 

- acte chirurgical / traumatisme / stress / infection. 

- régime désodé / perte de sel (vomissement, forte diarrhée, sueurs profuses). 
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- efforts physiques majeurs. 

- médicaments (laxatifs, diurétiques, opiacés, sédatifs). 

Pour cela, les patients Triple-A ont en permanence sur eux de 

injectable 

il  

IV- Atteinte neuropathique associée au syndrome Triple-A: 
Les manifestations neurologiques associées au syndrome Triple-A ont été 

longtemps ignorées et rarement explorées. Cette association dénomme le syndrome 

en quadruple-A.  En effet, les descriptions dans la littérature sont peu fréquentes et 

eau neurologique prédominant devant la triade 

que de 

que très tardivement. Le symptôme neurologique le plus fréquemment décrit est la 

dysautonomie (dystonie neurovégétative), avec un dérèglement global du système 

neurovégétatif [32]. Les signes pyramidaux, les signes périphériques et les troubles 

issus du bulbe cérébral (rythme cardiaque, respiration et pression artérielle) sont 

aussi largement évoqués [33]. 
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1. Manifestations neurologiques : 

Les différents symptômes observés sont : 

 neuropathie périphérique chronique. 

 syndrome pyramidal : perturbations de la motricité volontaire. 

 dépérissement distal avec déformations orthopédiques ( : 

exagération pathologique de la voute plantaire, rétractation du tendon 

calcanéen). 

 déficit sensoriel : hypoesthésie distale (peu fréquent néanmoins). 

 dystonie neurovégétative : hypotension orthostatique, 

dysfonctionnement vésical, diarrhée ou constipation, 

dysfonctionnements sexuels (impuissance, éjaculation rétrograde), 

dyshidrose palmo-plantaire. 

 déficiences faciales et bulbaires : insuffisance vélo-pharyngée induisant 

une voix nasonnée (rhinolalie) typique des patients Triple-A ; 

amyotrophie ou parésie de la langue, fasciculation linguale, déficience du 

muscle orbiculaire de la bouche. 

 ataxie cérébelleuse : défaut de coordination fine des mouvements 

volontaires. 

 amyotrophie des membres : prédominance  

(Figure 34). 

 perturbations cognitives : léger retard mental, perturbation de la 

mémoire. 

 - symptômes neuro-ophtalmiques : réactivité pupillaire anormale, 

dysfonctionnement du nerf optique (anisocorie, aréflexie pupillaire, 

atrophie du nerf optique). 
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Pour les patients Triple A, le tableau neurologique se compose de ces différents 

éléments symptomatologiques [34].

variées mais la lente dégradation des symptômes semble être la seule notion 

 [35,36]. 

 

 

 

 

2. Tests diagnostiques utilisés en neurologie : 

Le ROT est un réflexe polysynaptique d'étirement composé de deux éléments : 

une voie monosynaptique excitatrice ou "réflexe myotatique" (entraînant la 

contraction du muscle qui a été étiré) et une voie polysynaptique entraînant le 

relâchement du muscle antagoniste du muscle étiré. Le test se pratique fréquent sur 

Figure 34 : A- Vue frontal et B- vue oblique montrant une amyotrophie                           
des muscles hypothénars des 2 mains 
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le tendon achilléen, rotulien, bicipital, tricipital, cubito-pronateur ou stylo-radial et 

une racine nerveuse.  

EMG consiste à stimuler un tronc nerveux à l'aide d'un choc électrique bref. 

Ensuite, on recueille la réponse d'un muscle distal faisant partie du territoire moteur 

du nerf stimulé à -ci. Le nerf est stimulé en deux 

points de son trajet. La réponse du site de stimulation proximal est recueillie après 

celle du distale. Le temps de latence entre les deux réponses correspond au temps de 

conduction sur le tronc nerveux entre les deux points de stimulation. La longueur du 

nerf entre les deux points de stimulation est mesurée directement sur la peau. Le 

rapport de cette distance au temps de conduction représente la vitesse de conduction 

nerveuse motrice. 

amplitudes sensorielles ainsi que la vitesse de conduction semblent moins 

fréquemment altérées. 

Le blink réflexe utilise des électrodes de surfaces placées sur la partie inférieure 

des muscles orbiculaires des paupières. Par la suite, on stimule le nerf sus-orbitaire 

 

clignement qui est homolatérale à la stimulation puis la réponse secondaire qui est 

bilatérale et plus prolongée. conduction proximale des 

nerfs de la face (nerfs V et VII) [36]. 

 

des glandes sudoripares en réponse à divers stimuli. Le stimulus le plus courant est 

un stimulus électrique délivré le plus souvent de façon controlatérale au site de recueil 
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(nerf médian au poignet, nerf tibial à la cheville), avec une intensité égale au seuil 

moteur. Le RCS explore alors un arc reflexe dont la voie afférente est constituée par 

les fibres sensitives myélinisées [37].  

3. Diagnostics différentiels : 

le patient consulte pour des troubles neuropathiques quand bien même les signes 

ent discrets ou inexistants. Dans ce 

errance diagnostique importante. 

Les autres syndromes ou maladie évoqués sont [38]: 

- La sclérose latérale amyotrophique juvénile 

- -cerébelleuse 

-  

- Les myopathies mitochondriales 

-  

- La sclérose en plaque 

- Le syndrome de Charcot-Marie-Tooth type 1 et 2. 
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 : 

médicaments type alpha- 1-sympathicomimétiques directes (midodrine : 

Gutron®)[36]. 

 

V- Suivi pluridisciplinaire : 
Si le diagnostic est posé précocement ou que les premiers symptômes sont 

intenses, les patients atteints du syndrome triple-A doivent atterrir  immédiatement 

nologie pédiatrique où on réalise des tests dynamiques et 

des dosages pour surveiller la fonction endocrine générale des glandes surrénales. 

Un bilan régulier en neuro-ophtalmologie est effectué afin de surveiller 

e  

Les troubles dysphagiques très invalidants sont pris en charge par un gastro-

entérologue qui réalise régulièrement des manométries, des pH-métries pour 

 -  

surajouté. 

Le neurologue réalise régulièrement des bilans et son rôle devient prépondérant 

neurologiques complets et régulie

la vitesse de progression de ces neuropathies. 

Le succès postopératoire immédiat  est estimé à 89% avec 

un taux de mortalité <1%. ition 

complète de la gène digestive dans 95% des cas [39].  
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RECOMMANDATIONS 
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 Devant toute dysphagie et tous vomissements chroniques un TOGD doit être 

réalisé. 

 Un TOGD objectivant une sténose avec 

être complété par une FOGD pour étayer la nature fonctionnelle de la 

sténose et explorer la qualité de la muqueuse et de la lumière 

 

 ne est un outil clé pour le diagnostic certain du 

 

 Devant toute découverte radio-

r la notion 

 

 Vice versa, devant toute insuffisance surrénalienne et/ ou une alacrymie, 

ercher des signes digestifs pouvant orienter vers un 

 

 La mélanodermie doit être différenciée de la cyanose. 

 Après avoir posé le diagnostic du syndrome 3A, un traitement à base 

roubles 

glycémiques et hydro-électrolytiques parfois très sévères. 

 

pansement occl  des 1ers signes 

de gène oculaire. 

 La cure chirurg

de permettre un état nutritionnel et un développement staturo-pondéral 

satisfaisant des patients. 
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 L'approche thérapeutique et le suivi des patients doivent être 

pluridisciplinaires entre gastro-entérologue pédiatre, endocrinologue 

pédiatre,  chirurgien pédiatre et ophtalmologue. 

 Un contrôle clinique trimestriel est nécessaire dès que le traitement est mis 

(digestives, mélanodermie), évaluer le statut staturo-pondéral, la prise de 

TA.    

 Un contrôle biologique trimestriel est également nécessaire dès que le 

traitement est mis en route, consistant à surveiller les perturbations 

glycémiques et électrolytiques (Na+ et K+) 
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CONCLUSION 
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Le syndrome Triple-A est une maladie génétique neuro-endocrinienne 

grande hétérogénéité clinique, rendant 

présentant une errance diagnostique importante.  

ifiant 

ainsi le syndrome de quadruple-A. 

La symptomatologie digestive du syndrome, faite de vomissement et de 

dysphagie,  semble être la plus invalidante avec un 

Cette 

complication hydro-électrolytique parfois grave pouvant engendrer le pronostic vital. 

Ce traitement sert aussi à 

 

oculaires. 

thérapeutique et 

un bon suivi des patients qui reprennent un mode de vie plus confortable 

avec une reprise de croissance normale.     
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RESUME 
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Le syndrome Triple-

complexe, multi-systémique et très rare. Il est caractérisé par une triade 

symptomatologique qui explicite , 

et  . A ce tableau typique « AAA », se greffent des 

perturbations neurologiques sévères, parfois très invalidantes, touchant le système 

nerveux central, autonome et périphérique, qualifiant alors le syndrome de 

quadruple-A.  

De ce fait, le syndrome Triple-A apparait comme étant un syndrome neuro-

endocrinien engendrant une symptomatologie atypique, complexe et variée ce qui 

augmente nostiques. Le diagnostic précoce parait un élément 

indispensable à la prise en charge spécialisée qui doit être adaptée au profil 

symptomatologique de chaque patient. 

définissant le

symptômes caractéristiques de ce syndrome. On rapporte notre expérience avec 5 

patients, 4 garçons et 1 f  et 9 ans. Dans la majorité 

des cas le tableau révélateur du syndrome est digestif, fait de vomissements 

alacrymie et insuffisance surrénalienne. Le traitement substitutif en hydrocortisone a 

été instauré pour tous nos patients avec bonne évolution de la symptomatologie, sous 

 

les 2 autres sont 

programmés pour cette cure  . 

problèmes de moyens des familles. 
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FIGURES 

TABLEAUX 

ET ANNEXES 
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Figure 1 nsement occlusif 

 

Figure 2 : A 

FOGD  

Figure 3 : ire avec une 

hyperpigmentation des mamelons. C/ hyperpigmentation ombilicale et péri-

ombilicale. D/ hyperpigmentation des mains 

Figure 4 : A/ TOGD  

B/ FOGD  

Figure 5  

Figure 6 : A/ TOGD  

B/ FOGD  

Figure 7 : A/hyperpigmentation des lèvres.  

 

Figure 8 : A/ TOGD  

B/ FOGD  

Figure 9 : A/ hyperpigmentation des lèvres, des mamelons et de la face dorsale des 

papier buvard au bout de 5 min). 

Figure 10 : A/ TOGD 

B/ FOGD  

Figure 11 : Répartition des malades en fonction  

Figure 12 : Répartition des malades en fonction du sexe 

Figure 13 : Répartition des cas en fonction de leur niveau socio-économique. 

Figure 14  

Figure 15 : Ensemble des antécédents personnels et familiaux de nos patients. 
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Figure 16 : Répartition des cas en fonction du mode de révélation du syndrome 

Figure 17 : Répartition des cas en fonction des manifestations cliniques 

Figure 18 : Ensemble des TOGD de nos patients 

-entérologie pédiatrique, 

CHU Hassan II-Fès) 

Figure 19 : Ensemble des FOGD de nos patients                                                                   

-entérologie pédiatrique, CHU Hassan II-

Fès) 

Figure 20 : Répartition des cas selon leur évolution clinique sous traitement 

Figure 21  

Figure 22 : Evolution des patients opérés et non opérés 

: le chromosome 12 

: Schéma illustrant les hypothèses du mécanisme pathogénétique dans la 

 

: représentation schématique du test de Schirmer. 

-gastro-duodénal montrant un 

 

Figure 27 

achalasie. 

Figure 28 : FOGD montrant un cardiospasme.  

: Schéma de la dilatation pneumatique. 

Figure 30:  

: Schéma de la myotomie de Heller. 

Figure 32 : Mélanodermie diffuse sur les plis et les  zones du frottement (hanches et 

sternum). 

Figure 33 : Mélanodermie évidente sur les lèvres et la muqueuse buccale 
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Figure 34 : A- Vue frontal et B- vue oblique montrant une amyotrophie                             

des muscles hypothénars des 2 mains 

Tableau 1 

symptomatologie 

Tableau 2 : Répartition des malades en fonction du délai de leur consultation 

Tableau 3 : Perturbations biologiques de nos patients 

Tableau 4 : Evolution biologique des patients sous traitement 



  

84 

: Tableau conciliant les normes retenues pour le test de Schirmer. 

 

> 15 mm Normal 

14  9 mm Hypolacrymie moyenne 

8  4 mm Hypolacrymie modérée 

< 4 mm 
Hypolacrymie sévère / 

Alacrymie 

 

Annexe 2 :  

 

Viscosité Principe actif Spécialité 

Très haute 

viscosité 
Acide hyaluronique Vismed® 

 

 

Haute viscosité 

Carbomère Siccafluid® / Liposic® / Lacrigel® 

Hypromellose Artelac® 

Carmellose sodique Celluvisc® 

Povidone 
Fluidabak® / Dulcilarmes® / Nutrivisc® 

/Refresh® 

Chondoïtine sulfate Lacrypos® 

Faible viscosité Chlorure de sodium Larmabak® / Larmes Artificielles® 
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Annexe 3  

 

 
Score 

Symptômes 
Perte de 

poids (kg) Dysphagie Douleur retro-
sternale régurgitation 

0 Non Non 
 

1 <5 Occasionnelle 
 

2 5-10 Quotidienne 
 

3 >10 A chaque repas 
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Annexe 4 :  
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