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Les Glycogeénoses: revue de 3 nouvelles observations
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Introduction:
Les glycogénoses sont des maladies héréditaires rares du métabolisme du glycogene. Différents types ont eté décrits et identifiés selon le
déficit enzymatique en cause. La glycogénose de type | (maladie de vonGierke) est due au déficit de I'activité glucose-6-phosphatase dans
I'hépatocyte.La glycogénose de type Il est due au déficit de 'activité de I'enzyme débranchante. La plupart des malades ont une atteinte
hépatique et musculaire mais environ 15 % des patients n'‘ont que des manifestations hépatiques
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Materiel et méthodes :

-1l s agit de 03 patients hospitalisés a notre niveau pour prise en
charge d une glycogénose ;deux d'entre eux sont issus de la
méme famille .

_Dans ce travail nous allons rapporter le profil clinicobiologique

k thérapeutique et evolutif de ces patients /

Jpservation n :(

_lls agit du patient B.T age de 43 ans dont Le
diagnostic a été posé durant la petite enfance
suite a des hypoglycémies a répétitions ;
dyslipidémie faite d'hyper triglyceridemie ,un
retard staturo_ pondeérale ; un facies poupin,
hépatomeégalie avec FH =18,5cm,une
amyotrophie ,puis confirmé par un
dosage enzymatique retrouvant un déficit en
amylo1-6- glucosidase et |la patient av été mis
sous regime, pendant | évolution on noté la
régression des hypoglycémies mais
persistance de I'hépatomégalie a |, age adulte
le patient s est presenté pour hemiplegie droite
évoquant apres expertise clinico radiologique
un AVC ischemique, | ECG fait durant |
hospitalisation retrouve séquelles
d’'IDM en septo apical et en latéral bas

Observation n:02

_lls agit de freres B.N et B.H agés de 18,19 ans
respectivement, issus d un mariage consanguin et dont le
diagnostic de glucogenose type la a été porté durant I'enfance
a I'occasion d’un retard
staturo-pondérale, des hypoglycémie séreres
répétitives associées a une dyslipidémie et une
hyperuricémie, épistaxis et une hépatomeégalie .

_Au fil des années on note un état stationnaire
chez la jeune fille contrairement a son frere qui
a présenté un adénome hépatique avec persistance des
désordres métaboliques
type dyslipidémie mixte TG=8 ,4 g/l Chol T=3,3
g/l et hyperuricemie=85mg/Isans crise de goutte
_Par ailleurs on a pas constaté une atteintes
cardiague ou rénale chez les deux patients

Discussion:La glycogenose ‘est une maladiegénétique
rare, dont le pronostic est réserveé en raison des
complications, notamment ['hepatomegalie et les
désordres métaboliques associés chez nos patients nous
avons remarqueé une régression des symptomes de la petite
enfance et I'aggravation de I'hepatomegalie en particulier
pour les deux garcons .par ailleur La survenue d’une
complication cardio vasculaires est, selon la littérature est
rare;ceci a été constaté chez un de nos patients
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Conclusions :

La glycogénose est une maladie rare dont sa gravité et liee aux atteintes
associées notamment cardiovasculaire pouvant engagerle pronostic
vital, d ou | Intérét d une observance du réegime diétetique a fin
d’assurerla régression des déférentes atteintes et prévenir les
complications (notamment I'athérosclérose qui reste une complication
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