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Résumé  

Mise à part la triade classique du syndrome 3A, des manifestations bucco-dentaires importantes 
sont présentes mais qui sont très peu décrites dans la littérature. L’objectif de ce travail est de 
déterminer l'incidence du syndrome 3A sur la santé orale et de préciser les spécificités de la prise 
en charge buccodentaire des patients atteints de ce syndrome. La recherche bibliographique a été 
effectuée principalement sur la banque de données Medline et complétée par une recherche 
manuelle sur Google Scholar. Dans les 40 articles retenus, cinquante patients atteints de syndrome 
3A ont été décrits (20 féminins/30 masculins, âges variant de 8 mois à 60 ans). Les signes bucco-
dentaires les plus associés au syndrome 3A étaient : la langue fissurée (11 cas), la xérostomie (9 
cas) et les caries dentaires (7 cas). La prise en charge bucco-dentaire a été développée uniquement 
dans 2 articles. L'incidence bucco-dentaire du syndrome d'Allgrove était très peu décrite dans la 
littérature, ce qui reflète le manque de collaboration entre médecins et médecins dentistes 
concernant le diagnostic précoce de ce syndrome. Plus d’études cliniques devraient être menées 
afin d'instaurer un protocole clinique pour la prise en charge bucco-dentaire de ces patients. 
Mots clés : Maladies bucco-dentaires ; protocole thérapeutique ; revue systématique ; Syndrome 
d'Allgrove.  

 
Abstract  

Besides the classic triad of the 3 A syndrome, important oral manifestations are present but are 
poorly described in the literature. Hence, the objective of this work was to evaluate the impact of 
3A syndrome on oral health and to define the specificities of the oral management of patients with 
this syndrome. The bibliographic search was carried out on the Medline database and 
supplemented by manual search via Google scholar. In the 40 retained articles, fifty patients with 
3A syndrome were described (20 females/30 males, age ranging from 8 months to 60 years). The 
most oral most described in the literature associated with 3A syndrome were: fissured tongue (11 
cases), xerostomia (9 cases) and dental caries (7 cases). Oral health care was developed in only 
two articles. The oral incidence of Allgrove syndrome was poorly developed in the literature, which 
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reflect the lack of collaboration between doctor and dentist for the diagnosis of this disease at a 
young age. More clinical studies should be considered in order to establish a clinical protocol for 
the oral management of these patients. 
Keywords: Allgrove syndrome; dental management; oral diseases; systematic review. 

 

INTRODUCTION 

Le syndrome d’Allgrove, également connu sous 

le nom de syndrome triple-A ou syndrome 3A 

[1], est une affection génétique rare de 

transmission autosomique récessive associant 

dans sa forme complète trois principales 

caractéristiques : Alacrymie (absence de 

production de larmes), Achalasie (trouble de la 

motilité œsophagienne), et la maladie d’Addison 

(une insuffisance cortico-surrénalienne ne 

répondant pas à l’hormone adrénocorticotrope 

ACTH) [2]. 

Aragona et al. [3], l'appelaient syndrome 4A en 

raison de sa large association avec des troubles 

neurovégétatifs plus globaux et des 

manifestations neurologiques périphériques en 

particulier l'amyotrophie (le quatrième A du 

syndrome d'Allgrove). 

L'âge d’apparition des symptômes est variable 

[4]. L’alacrymie est le signe le plus tôt découvert 

depuis la petite enfance et le plus évident suivie 

par l’insuffisance surrénalienne et l’achalasie qui 

sont les causes les plus communes des 

consultations et qui débutent à la période pré-

pubertaire [5].  

Certaines manifestations bucco-dentaires 

retrouvées chez ces patients pourraient avoir une 

grande aide clinique dans le diagnostic du 

syndrome d'Allgrove comme la xérostomie, la 

langue fissurée, l'hyperpigmentation des 

muqueuses, la présence des caries et de la 

maladie parodontale [6]. 

Ainsi, ces altérations orales peuvent être le 

premier signe de la maladie, car la cavité buccale 

fait partie du système gastro-intestinal et peuvent 

donc permettre d’établir un diagnostic et une 

prise en charge précoce [7]. 

Sauf que, dans la littérature, la majorité des 

articles publiés s'intéressent au tableau clinique 

général du syndrome d’Allgrove et ne 

développent pas suffisamment les signes bucco-

dentaires ainsi que leurs prises en charge. 

La présente revue a été menée afin de mieux 

comprendre la relation possible entre le 

syndrome d’Allgrove et l’état bucco-dentaire. 

Les questions de recherche tirées à travers ces 

éléments sont les suivants : 

 Quels sont les symptômes du syndrome 

d’Allgrove ? 

 Quelles sont les incidences du syndrome 

d’Allgrove sur l'état bucco-dentaire ? 

 Existe-t-il une spécificité de la prise en 

charge bucco-dentaire et prothétique des 

patients atteints du syndrome  

d'Allgrove ? 
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MÉTHODOLOGIE 

La recherche des articles a été réalisée sur la 

banque de données Medline, en utilisant 

l’interface PubMed. Cette recherche a été arrêtée 

le 12/10/2017.  

Les mots clés suivants ont été utilisés 

:  Achalasia, Adrenocortical insufficiency, 

Alacrimia, Allgrove syndrome, Oral diseases, 

Dental management. Ensuite la recherche a été 

affinée par une recherche manuelle sur Google 

Scholar.  

Des critères d’inclusion et d’exclusion ont été 

préalablement proposés par le groupe de travail.  

Les articles répondant aux critères suivants ont 

été retenus :   

 tous les articles dont le schéma d’étude 

est de type : méta-analyses, revues 

systématiques de la littérature, études 

analytiques interventionnelles (essais 

cliniques contrôlés randomisés, essais 

cliniques libres), études analytiques 

d'observation (études cohortes, études 

cas-témoins), études transversales, séries 

de cas et case report ; 

 les articles répondant aux objectifs fixés 

au préalable. 

Tous les articles ne répondant pas à au moins un 

de ces critères ont été exclus : 

Avant lecture : 

 Texte intégral ou full text non disponible, 

 articles publiés en une langue autre que 

le français ou l’anglais. 

Après lecture : 

 type d’étude : une revue narrative ou un 

commentaire ou une lettre aux éditeurs ; 

 articles dont le contenu est jugé non 

pertinent par le groupe du travail. 

L'étude a nécessité un engagement de la part des 

membres du groupe de travail pour la sélection 

des articles, leur lecture critique, l'extraction et 

la synthèse des données de façon indépendante, 

mais également pour la confrontation des 

conclusions selon un planning prédéterminé bien 

coordonné. En cas de désaccord, une discussion 

entre les membres du groupe est nécessaire. 

Les données pertinentes contenues dans les 

articles retenus dans cette étude ont été extraites 

selon une grille de lecture prédéfinie. Cette grille 

de lecture inclut entre autres, les données 

relatives à : 

 l’identification de l’article, 

 l’objectif de l’article, 

 le schéma d’étude de l’article, 

 les variables étudiées et caractéristiques 

des patients atteints du syndrome 

d’Allgrove, 

 le traitement, 

 les résultats, 

 la conclusion. 

Les données ainsi extraites ont été collectées 

dans des tableaux de synthèse pour l’analyse des 

résultats. 
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RÉSULTATS 

La recherche bibliographique sur Medline, 

utilisant PubMed ainsi que la recherche 

manuelle sur Google Scholar, avec les équations 

booléennes prédéfinies a permis d’identifier 65 

articles. 

Lors de l’étape de pré-sélection, 7 articles ont été 

exclus compte tenu de la langue de publication 

et la non disponibilité du texte intégral. 

Après la lecture, 18 articles ont encore été exclus 

compte tenu des autres critères d'exclusions 

prédéfinis dans l'étude.  

Ainsi, le nombre d'articles retenus est de 40 

correspondants aux schémas d'études suivants : 

 trente-cinq études et séries des cas : [4-

38] ; 

 une étude cas-témoin : [39] ; 

 trois études rétrospectives : [2], [40-41] ; 

 une étude prospective statistique : [42]. 

La figure 1 résume la démarche adoptée pour la 

sélection des articles dans cette étude. 

Le nombre total des patients atteints du 

syndrome d’Allgrove dans tous les articles 

retenus était 50. Ce syndrome atteint les deux 

sexes avec une prévalence élevée pour les 

garçons : 30 (60%) patients de sexe masculin et 

20 (40%) de sexe féminin. Ces patients 

présentent un âge variant de 8 mois à 60 ans. 

Les différents symptômes du syndrome 

d’Allgrove mentionnés au niveau des articles 

analysés étaient essentiellement : l’achalasie 

(100% des cas), l’alacrymie (96% des cas) et 

l’insuffisance surrénalienne (68% des cas). 

Ces symptômes étaient associés le plus souvent 

à des insuffisances respiratoires (12%),  

des troubles neurologiques (70%),  

des pigmentations de la peau et des articulations 

(50%), des ostéoporoses (6%), des photophobies 

(8%) et des pertes de poids (16%) (Figure 2). 

Les signes bucco-dentaires relevés  

chez les patients atteints de syndrome 

d’Allgrove étaient comme suit : xérostomie 

(18%), langue fissurée (22%), glossites (6%), 

hypertrophie gingivale (2%), caries délabrantes 

des dents temporaires et permanentes (14%) 

(Figure 3).  

La prise en charge bucco-dentaire a été 

développée seulement au niveau de deux 

articles : Ben Daya et al. [6] ont présenté  

des soins de caries ainsi qu’une reconstitution  

des dents atteintes, réalisés chez une patiente 

tunisienne en denture mixte.  

Vahedi et al. [34] ont développé la prise en 

charge prothétique pour un jeune patient iranien, 

atteint d’Allgrove avec des dents atteintes  

de caries délabrantes. 

DISCUSSION 

Le syndrome d’Allgrove est une maladie 

héréditaire rare à transmission autosomique 

récessive. Cette pathologie est caractérisée par la 

triade Alacrymie, Achalasie et maladie 

d’Addison [1], d’où vient son appellation 

« syndrome triple-A (3A) ». Mais des signes 
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neurologiques peuvent aussi s’y associer [8]. En 

plus de ces signes cardinaux, certains auteurs ont 

rapporté des cas présentant ; une 

hyperpigmentation de la peau surtout au niveau 

des articulations [2], une perte de poids [19], des 

troubles respiratoires [17], une photophobie [3] 

et des ostéoporoses [16]. 

Par ailleurs, le syndrome d’Allgrove présente 

une symptomatologie atypique, complexe et 

variée.  

Le diagnostic précoce parait un élément 

indispensable à la prise en charge spécialisée.  

La prise en charge de ces patients est basée 

essentiellement sur la substitution en hormone 

adrénocorticotrope, et sur la cure chirurgicale de 

l’achalasie, associées à des mesures 

symptomatiques permettant d’améliorer la 

qualité de vie [29]. 

Meyer et al. [15] ont détaillé, à travers une étude 

rétrospective, les différentes modalités de 

traitement de l’achalasie et ont présenté 

l’évolution de la maladie ainsi que l’effet des 

traitements chirurgicaux et non chirurgicaux sur 

une population de 42 patients dont 6 seulement 

sont atteints de syndrome d’Allgrove. 

Erginel et al. [18] ont rapporté au niveau d’une 

série de cas, 3 patients (2 garçons et une fille) 

atteints du syndrome d’Allgrove, en détaillant 

les symptômes rencontrés et la prise en charge 

de ces patients du point de vue pédiatrique. 

L'incidence de cette pathologie est inconnue et 

difficile à déterminer à cause de la variante 

clinique de la maladie et de la mortalité infantile 

due aux crises d'insuffisance surrénale, d'où 

l'importance d'une anamnèse soigneuse à la 

recherche d'antécédents de mortalité dans la 

fratrie [43]. 

Environ 200 cas ont été rapportés à ce jour dans 

le monde entier, montrant une grande variabilité 

dans la sévérité ainsi que dans les manifestations 

cliniques [9]. 

Tebaibia et al. [42] à travers une étude 

prospective réalisée en Algérie, se sont 

intéressés à l’évaluation de l’incidence et la 

prévalence de l’achalasie et ont étudié et 

comparé ses caractéristiques cliniques et 

paracliniques dans différentes régions d’Algérie.  

Cette étude a relevé un taux de 2,5 fois plus 

important au nord et au centre par rapport au sud 

et il a déduit que le mariage consanguin constitue 

un facteur de risque. 

Hormis quelques articles qui ont affirmé que les 

garçons sont les plus touchés, la plupart des 

auteurs attestent que le syndrome d’Allgrove 

touche aussi bien le sexe masculin que le sexe 

féminin sans différence de race (sexe ratio = 1) 

[32]. 

L’âge de début est imprécis ; l'achalasie et 

l'alacrymie représentent les signes inaugurateurs 

de la pathologie et peuvent apparaitre dès la 

naissance alors que l'insuffisance surrénale se 

développe au cours des deux premières 

décennies de la vie [4, 5]. 

Certains auteurs se sont intéressés à l’état bucco-

dentaire des patients atteints de syndrome 

d’Allgrove. En effet, Tadini et al. [33] en plus du 

triade du syndrome d’Allgrove , ont rapporté la 

présence de caries occlusales, de formes 
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anormales des dents (coniques), de xérostomies, 

de colorations jaune-orange diffuses sur les 

dents, d’hypoplasies de l’émail , d’érosions sur 

les dents temporaires ainsi que sur les dents 

permanentes. 

Dumic et al. [39] ont considéré la xérostomie 

comme une découverte nouvellement identifiée 

du syndrome d’Allgrove.  Ces auteurs ayant 

réalisé une sialométrie sur 5 patients qui 

présentaient ce syndrome, ont découvert que les 

5 patients avaient une sécheresse buccale.  

Milenkovic et al. [36], ont décrit des caries 

dentaires délabrantes chez des patients 

présentant ce syndrome.  

Dumic et al. [39] ont décrit des chéilites, des 

glossites, des inflammations des papilles 

fongiformes de la langue, des caries dentaires 

prononcées, une xérostomie et une candidose 

alors que Vallet et al. [60], ont rapporté 

seulement un état de langue fissurée chez les 

patients atteints de ce syndrome. 

La xérostomie et la mauvaise hygiène buccale 

pourraient expliquer l'infection à candida 

observée lors de l'examen de la langue fissurée 

chez la plupart des patients atteints du syndrome 

d’Allgrove. 

Une inspection précise de la dentition mixte a 

révélé une érosion dentaire sur la plupart des 

surfaces palatines des dents. Généralement, 

l'érosion dentaire est causée par l'acide 

alimentaire ou gastrique, les facteurs causals 

communs de la présence de l'acide gastrique 

dans la cavité buccale sont les conséquences de 

l'achalasie, notamment le reflux de l'acide 

gastrique et les vomissements répétés induisant, 

par la suite, une acidité buccale presque 

constante. La manifestation clinique de cette 

érosion chimique se produit lorsque les dents 

sont exposées à l'acide pendant plusieurs mois 

[24]. 

Li et al. [24] ont montré que trois patients sur six 

ont présenté des anomalies dentaires, des 

xérostomies, des langues fissurées et des 

muqueuses pigmentées, ces manifestations 

bucco-dentaires pourraient être d'une grande 

aide dans le diagnostic du syndrome d'Allgrove 

surtout que la relation entre les manifestations de 

la cavité buccale et la santé systémique a été 

largement prouvée [7].  

Les altérations dans la cavité buccale peuvent 

être le premier signe de maladie systémique ou 

gastro-intestinale, car la cavité buccale fait partie 

du système gastro-intestinal et peut donc 

permettre un diagnostic et une prise en charge 

précoce [44]. 

En outre, si un retard d'éruption a été remarqué, 

il pourrait être probablement dû au syndrome lui-

même ou à la corticothérapie (hydrocortisone). 

En effet, l'hydrocortisone inhibe la synthèse des 

protéines et des glycoprotéines, diminue la 

quantité de cellules proliférantes, accélère leur 

différenciation et retarde ainsi la formation de la 

croissance des racines et des dents [45]. 

Ainsi, l'évaluation de l'âge dentaire pourrait 

également être d'une grande importance, car elle 

montre un décalage avec l'âge chronologique, de 

sorte que le retard de l'éruption dentaire peut 
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être, désormais, une caractéristique dentaire 

associée au syndrome d’Allgrove [6]. 

La perte des dents indique le caractère multi 

systémique de la maladie. En plus de l'altération 

des tissus durs par l'érosion, certaines études 

antérieures ont signalé des altérations du tissu 

parodontal dans certains cas associés au 

syndrome d’Allgrove. Des études ont indiqué 

qu'une perte prématurée des dents permanentes 

pouvait survenir suite à ces altérations [30]. Des 

rendez-vous pour contrôle parodontal, semblent 

raisonnables pour ces patients. 

Dans la littérature, une inspection précise de 

l’état bucco-dentaire des patients atteints du 

syndrome d’Allgrove a révélé que ces patients 

pouvaient présenter certaines altérations telles 

que les xérostomies, les infections à Candida, les 

langues fissurées, les hyperpigmentations de la 

muqueuse buccale, des gencives, des lèvres et de 

la région péribuccale et des pertes dentaires 

prématurées.  

Simultanément trouvé, un taux élevé de caries 

dentaires associées à l’érosion étendue de l'émail 

sur presque toutes les surfaces palatines des 

dents avec la présence de la maladie parodontale 

ont été décrits chez les patients atteints du 

syndrome d’Allgrove [6]. 

Ce syndrome nécessite une surveillance 

et un suivi multidisciplinaire : 

ophtalmologique, pédiatrique, 

neurologique, dentaire et une éducation 

du patient sur son hygiène de vie quel que 

soit son âge.  

Malgré les lourdes incidences de ce 

syndrome sur la santé orale, les soins 

bucco-dentaires étaient très peu 

développés dans la littérature, 

uniquement deux articles relataient des 

soins dentaires chez ces patients.  

Le premier article retenu a suivi une approche 

conservatrice avec la réalisation des soins de 

carie et des restaurations coronaires à la résine 

composite. Les traitements endodontiques 

étaient précédés par l’apexification des dents 

permanentes immatures, et des coiffes 

pédodontiques préformées étaient réalisées 

ensuite sur les molaires pour rétablir des 

rapports d'occlusion correctes et améliorer la 

fonction masticatoire du jeune patient [6].     

Dans le deuxième article, l'auteur a développé 

une approche plus invasive plutôt prothétique, 

avec la réalisation de sections au niveau des 

couronnes des dents résiduelles afin de les 

exploiter comme des overdentures au-dessous 

d'une prothèse totale réalisée en résine 

acrylique [34]. 

Ces deux articles montrent qu'aucun protocole 

clinique n'est encore établi pour la prise en 

charge bucco-dentaire des patients atteints du 

syndrome d’Allgrove, il s'agit plutôt de 

traitement symptomatique à visée locale sans 

aucune collaboration avec les autres disciplines 

médicales. 
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CONCLUSION 

Les données relatives aux patients atteints du 

syndrome d'Allgrove ont relevé une attention 

particulière au tableau clinique général et n’ont 

pas développé suffisamment les signes bucco-

dentaires et leurs traitements. Seulement deux 

articles de la littérature ont développé la prise en 

charge buccodentaire des patients atteints de ce 

syndrome. Ce qui reflète l’absence de 

collaboration entre médecins et médecins 

dentistes concernant le diagnostic de cette 

maladie surtout à un jeune âge. 

Nous avons noté également le nombre limité des 

études publiées déterminant la prévalence de 

cette maladie ainsi que les spécificités des 

traitements bucco-dentaires. 

Plus d’études cliniques devraient être menées 

pour déterminer la prévalence de cette maladie 

afin de pouvoir définir une cartographie 

permettant ainsi d'instaurer un protocole clinique 

pour la prise en charge bucco-dentaire des 

patients atteints du syndrome d'Allgrove. 
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Figure 1 : La démarche de recherche des articles 

Process Flow diagram 

 

 

Figure 2 : Prévalence des symptômes du syndrome d’Allgrove 
Prevalence of symptoms of Allgrove syndrome  
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Figure 3 : Manifestations bucco-dentaires chez les patients atteints de syndrome d’Allgrove 
 Oral manifestations in patients with Allgrove syndrome 
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