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Les Maladies Métaboliques à la fois sur le plan 
du diagnostic et de la thérapeutique

CA

Introduction:  

Les glycogénoses sont des maladies héréditaires rares du métabolisme du glycogène. Différents types ont été décrits et identifiés selon le 
déficit enzymatique en cause. La glycogénose de type I (maladie de vonGierke) est due au déficit de l'activité glucose-6-phosphatase dans 
l'hépatocyte.La glycogénose de type III est due au déficit de l'activité de l'enzyme débranchante. La plupart des malades ont une atteinte 

hépatique et musculaire mais environ 15 % des patients n'ont que des manifestations hépatiques

Materiel et méthodes :
-Il s agit de 03 patients hospitalisés à notre niveau pour prise en 

charge d une glycogénose ;deux d'entre eux sont issus de la
même famille . 

_Dans ce travail nous allons rapporter le profil clinicobiologique
thérapeutique et évolutif de ces patients

Conclusions :
La glycogénose est une maladie rare dont sa gravité et liée aux atteintes 

associées notamment cardiovasculaire pouvant engagerle pronostic 
vital, d ou l Intérêt d une observance du régime diététique a fin 
d’assurerla régression des déférentes atteintes et prévenir les

complications (notamment l’athérosclérose qui reste une complication 
assez rare)

Discussion:La glycogenose ’est une maladiegénétique 
rare, dont le pronostic est réservé en raison des 

complications, notamment l'hepatomegalie et les 
désordres métaboliques associés chez nos patients nous 

avons remarqué une régression des symptômes de la petite 
enfance et l’aggravation de l'hepatomegalie en particulier 

pour les deux garçons .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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