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Abstract :

Le syndrome Apeced (Autoimmune polyendocrinopathy-candidiasis-ectodermal
dystrophy) est est la seule affection auto-immune héréditaire
monogénique, associant une candidose cutanéo-muqueuse chronique, une
hypoparathyroidie et une insuffisance surrénale d'origine auto-immune.

Nous présentons le cas d'une patiente atteinte d'’APECED avec des manifestations
bucco-dentaires. Le but de cet article est de détailler les aspects cliniques ainsi
que le traitement de ’APECED et de discuter le r6le important du médecin
dentiste dans le diagnostic et la prise en charge de cette maladie.

Introduction :

APECED ou également appelée syndrome polyendocrinien auto-immun de type
I, est une maladie rare, de transmission autosomique récessive liée aux mutations
du gene AIRE, impliqué dans les mecanismes de tolérance immunitaire centrale
et périphérique. [1]. Ce syndrome est caractérisé par 1’association d’une candidose
chronique cutanéo muqueuse a une poly endocrinopathie. Des manifestations
bucco dentaires sont également présentes [2].

Observation :

11 s’agit d’une patiente agée de 24 ans, ayant une insuffisance surrénalienne sous
cortef, adressée au service de médecine et chirurgie buccales CHU Farhat Hached,
pour des lesions pigmentaires multiples de la muqueuse buccale et des taches
amélaires inesthétiques. L’examen clinique a montré également la présence de
perléeches bilatérales (Figl), une glossite losangique médiane (fig2) et une
dystrophie des ongles des mains (Fig 7).

Figl : vue exobuccale : présence Fig2 : glossite losangique médiane
des perléches bilatérales
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Fig3 et4 : vue endobuccale : Iésions pigmentaires
diffuses mal limitées au niveau de la face interne des
joues

Fig5 : pigmentation au niveau du
palais

Figb: hypoplasie de I'email Fig 7: pigmentation de la

touchant plusieurs dents face dorsale des mains, des
plis de flexion palmaires et
une dystrophie des ongles

Fig 8 : radio-panoramique
montrant plusieurs caries
dentaires
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Tenant compte des différentes manifestations buccales et endocriniennes le
diagnostic d’APCED a été retenu.

Discussion :

Le diagnostic clinique de I’APECED repose essentiellement sur la présence, de
deux des trois criteres majeurs suivants : candidose cutanéo-muqueuse
chronique, hypoparathyroidie et une insuffisance surrénale d’origine auto-
immune [2]. Chez le frére ou la sceur d’un patient atteint, 1’identification d’un
seul des trois criteres permet d’établir le diagnostic [2].

Cependant, I’affection peut se manifester initialement par une atteinte atypique,
telle qu’une hypoplasie de 1'émail, des atteintes digestives : une malabsorption
intestinale, des atteintes ophtalmologiques : une kératoconjonctivite [3]. Dans ces
formes atypiques, le diagnostic repose surtout sur la génétique moléculaire [4].

Le diagnostic différentiel inclut le syndrome IPEX et, surtout, les
polyendocrinopathies autoimmunes de type 2 [5].

La prise en charge des patients avec APECED par le médecin dentiste repose sur
la connaissance aussi bien des différentes manifestations buccodentaires
qu’endocriniennes.

Le traitement est essentiellement symptomatique. Des précautions particulieres
sont requises. Les atteintes endocriniennes sont traitées par une hormonothérapie
de substitution. Les antifongiques systémiques oraux au long cours sont efficaces
pour traiter les candidoses cutanéo-muqueuse, le traitement fait appel a
I’amphotéricine B, ou au kétoconazole, fluconazole et I’itraconazole en cas de
résistance a 1’amphotéricine B [3,6]. S’il s’agit seculement de candidose de la
cavité orale, un traitement antifongique par voie locale est suffisant. Pour les
autres 1ésions pigmentaires asymptomatiques, on s’abstient.

Le pronostic est tres variable d'un patient a I'autre en fonction de la gravité des
atteintes. Plus les premieres manifestations apparaissent tot, plus les atteintes
seront nombreuses. Un carcinome a cellules squameuses de la sphére orale ou
oesophagienne, une hépatite fulminante, une insuffisance rénale par néphrite
interstitielle, peuvent survenir menacant ainsi le pronostic vital [1,7].

Conclusion :

En raison de son caractéere trés polymorphe, le syndrome APECED est difficile a
diagnostiquer. Son expression clinique doit étre connue pour permettre un
dépistage et un traitement précoces de ses différentes affections, dont certaines
peuvent engager le pronostic vital.
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