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Introduction
Le deficit congénital en plasminogene est une maladie genéetique rare, se
manifestant par une accumulation de dépoéts de fibrine sur diverses muqueuses.
Le tableau clinique est domine par la conjonctivite ligheuse, mais des atteintes
systemiques (respiratoires, digestives, gynecologiques) peuvent survenir. Le
diagnostic est souvent posé dans l'enfance, mais la decouverte a I'adolescence
est possible a travers des manifestations extra-oculaires.

Materiels et methodes
Nous rapportons un cas diagnostique avec une similarité clinique familiale

Resultats
Il s'agit d'une patiente agee de 17 ans, hospitalisée pour I'exploration de depots
blanchatres au niveau de la muqueuse gingivale. La patiente est issue d'un
mariage consanguin (parents au 2eme degre), et a pour antécedent une

conjonctivite ligneuse a I'age de 8 ans.

L'examen clinique a objectivé de multiples depots blanchatres au niveau de la
muqueuse gingivale, associes a une symptomatologie digestive a type
d'epigastralgies
Le bilan biologigue a montre un déficit severe en plasminogene a 34%, une
anemie par carence martiale et un déficit associé en Protéine C.

La biopsie des lésions buccales a confirmé la nature fibrineuse des depots.

| 'endoscopie digestive a révélé une cesophagite, une pangastrite et un ulcére

antral. Le diagnostic de déficit en plasminogene a éte conforte par la similarite
clinique et la confirmation biologique chez la sceur jumelle et un frere de 11 ans,
ce dernier étant au stade de cécite de I'ceil droit

Conclusion
Ce cas illustre le caractere systemique et polymorphe du déficit en plasminogene,
revele tardivement par une atteinte buccale sur un terrain familial évocateur.
La gravité de la maladie est liee aux atteintes fonctionnelles, notamment
ophtalmologiques, comme en témoigne le cas du frere. La prise en charge a
consiste a traiter les pathologies associees (ulcere, carence martiale) et a gérer la
thrombophilie ;
Le diagnostic de déficit en plasminogene doit étre evoqué précocement devant
toute lesion pseudomembraneuse, surtout dans un contexte de consanguinite,
afin de limiter les complications et d'initier une enquéte familiale indispensable
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