Hypertriglycéridémie primaire de type iv =

forme précoce et sévere de découverte

fortuite

L’hypertriglycéridémie de type IV (HTG IV) ou HTG endogene
est un trouble héréditaire rare du métabolisme lipoprotéique du
a une augmentation de la synthese hépatique des triglycérides
(TG) (1,2). Elle est diagnostiquée dans 80 % des cas chez
I’adolescent et 1’adulte jeune (3,4).

Les auteurs rapportent une forme précoce et sévere d’HTG IV
découverte fortuitement chez une fille agée de 4 mois, chez qui
I’enquéte familiale a permis de porter le diagnostic de la
maladie chez la sceur agée de 6 ans et chez la mere.

Observation

T..., fille agée de quatre mois, issue de parents consanguins du
3eme degré ? a été hospitalisée dans le service pour
bronchiolite. Elle a dans ses antécédents familiaux un grand-
pere maternel suivi pour HTG, un frere et deux sceurs agés
respectivement de neuf, six et trois ans en bon état de santé
apparente.

L’examen a noté une croissance normale : poids = 6900 g (M),
taille = 62 cm (M), PC =40 cm (M). Le reste de I’examen était
sans particularités. L’aspect particulierement trouble et
lactescent du sérum prélevé pour une C réactive protéine nous
a amené a faire un bilan lipidique qui a montré une
cholestérolémie a 6,14 mmol/l, et un taux de TG tres élevé a
11,93 mmol/l.

Une électrophorese des lipoprotéines a montré un pic de la
fraction VLDL a 45,4 % ( 5.36 mmol/l), un HDL cholestérol
diminué a 0,72 mmol/l, ’ApoAl 20,92 g/l ;1’Apo B a 1,44 g/l
avec un taux bas de chylomicrons a 9.5 %(1,1 mmol/l)
permettant ainsi de porter le diagnostic d’HTG de type IV.
L’enquéte familiale a montré les mémes anomalies au
lipidogramme chez le sceur agée de six ans (cholestérol= 4.68
mmol/l, TG= 4.99 mmol/l, HDL cholestérol = 0.93 mmol/l,
VLDL a 51.7% ( 2.57 mmol/l), Apo Al=1.36 g/l, Apo B=1.56
g/1, chylomicrons= 5.4% ( 0.26 mmol/l)) et chez la mere avec
une HTG plus modérée chez cette derniere (TG = 3,02 mmol/l
; HDL cholestérol = 0,71 mmol/l).

L’évolution biologique sous régime hypolipidique (lait
totalement écrémé, interdiction de consommation de lipides
d’origine animale) et pauvre en hydrates de carbone
(interdiction des sucres rapides et restriction des sucres lents)
était marquée par une fluctuation tres importante des taux de
TG atteignant 66 mmol/l (fig. 1). Cependant le bilan de
retentissement cutané, thyroidien, ophtalmologique, hépatique,
cardiaque et métabolique (acide urique, glycémie) contrdlé
régulierement tous les 6 mois était négatif avec un recul évolutif
de 30 mois.

Conclusion

L’hypertriglycéridémie de type IV est un trouble endogene du
métabolisme lipidique rare chez 1’enfant. Il se révele le plus
souvent apres la 2eme décade. L’originalité de cette observation
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réside premierement dans la découverte fortuite de 1’affection a
un age tres précoce et deuxiemement son degré de sévérité
biologique contrastant avec une bonne tolérance clinique. Son
dépistage dans les familles a risque permet de démarrer
rapidement le traitement diététique et d’éviter par conséquent
les complications liées a la maladie.

Figure 1 : Evolution des taux de cholestérolémie et de triglycérides
(recul 30 mois)
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