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Introduction

La porphyrie intermittente aigué (PIA) est une maladie génétiquement déterminée, caractérisée par des troubles de
la biosynthese de 'heme lies a un déficit en porphobilinogene désaminase entrainant une accumulation accrue de
porphyrines et de leurs précurseurs. Elle peut se manifester par une symptomatologie neurologique diverse. Nous
rapportons a ce propos une observation illustrant I'atteinte du systeme nerveux autonome (SNA) au cours de la PIA.

Observation

Il s’agissait d'une patiente agee de 32 ans suivie pour une PIA dont le diagnostic a eté revéle a I'age de 12 ans, par un
tableau clinique associant des douleurs abdominales avec des vomissements, des crises convulsives tonico-cloniques
generalisées, une tetraplegie flasque areflexique en rapport avec une polyneuropathie motrice axonale aigue et des
urines de couleur rouge porto. Le diagnostic était retenu devant des taux eleves de porphobilinogene urinaire (PBG) a
0,42 mg/24h et d'acide delta-aminolevulinique (ALA) a 0,52 mg/24h. Le cours evolutif etait marque par I'apparition d’'une
hypertension arterielle et d’'une insuffisance réenale chronique tubulo-interstitielle.

En fevrier 2025, elle consultait pour une fievre prolongée inexpliquee, evoluant en plateau depuis un mois,
sans signes de pousseée de sa maladie.

Cette fievre etait isolée, et n'etait pas associee a un syndrome inflammatoire biologique. La numeration formule
sanguine montrait une anemie microcytaire a 7 g/dl et une leuco lymphopénie.

Une enquéte infectieuse

Une enquéte Dysimmunitaire
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Devant I’absence d’une cause evidente expliqguant la fievre prolongee de notre patiente apres un bilan
étiologique exhaustif, le diagnostic retenu est celui d’une fievre secondaire a un dereglement thermique
neurogene en rapport avec une dysautonomie du SNA.
La patiente garde actuellement une fievre intermittente chiffree a 38°C sans periodicite fixe avec des episodes
d'arthralgies recurrentes.
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Discussion

La PIA est une maladie métabolique rare se manifestant par une triade clinique faite de douleurs abdominales, des
troubles psychiatriques et une atteinte neurologique. Le dereglement du systeme nerveux autonome peut étre a l'origine
d’'une fievre prolongee comme le cas de notre patiente.

Toutefois, une enquéte etiologique éliminant une origine infectieuse mais aussi tumorale et inflammatoire est
necessaire. Apres avoir elimineé une multitude d’infections frequemment retrouvees sous nos cieux par des tests
microbiologiques et radiologiques adequats, les etiologies tumorales ont ete également exclues notamment grace a une

imagerie metabolique. Par ailleurs, le bilan immunologique minimal s’est avére negatif.

Conclusion

Nous avons rapporté une particularité évolutive rare au cours de la PIA. L'origine centrale de la fievre doit
cependant rester un diagnostic d’exclusion apres un bilan étiologique exhaustif.

o2 #SHIFM
I3 10,1112 DECOMDRE 2025 s F ITO[I-
Fla COMGRES | FALAIS DES COMGRES . J"_




