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Observat
ion 

B.ANIA no
uveau-né

 de six jou
rs, la 4éme d’un c

ouple con
sanguin 3

éme degré
s, 

sans aucu
ns antécé

dents fam
iliaux pat

hologique
s a été ad

mise à l’u
nité de 

néonatol
ogie pour

 l’explora
tion d’un

 ictère. Ex
amen clin

ique retro
uvait un 

nouveau-
né en bon

 état géné
ral, eutro

phique, a
pyrétique

, pâle ave
c un 

ictère fra
nc, une h

épatomé
galie et sp

lénoméga
lie stade 3

, une hyp
o 

pigmenta
tion cutan

ée avec r
eflets gris

 argentés
 des chev

eux; l’exa
men 

neurolog
ique était

 sans part
icularités

. 
Les exam

ens parac
liniques: o

nt objecti
vé une pa

ncytopén
ieavec un

e 
Discussio

n

Introduct
ion

Le syndro
me de GR

ISCELLI do
it être évo

qué deva
nt tout as

pect de c
heveux gr

is argenté
s, il est de

 transmis
sion auto

somique 
récessive

, un cons
eil 

génétique
 doit être

 proposé.
 Le  SAM 

est une c
omplicati

on redou
table de c

e syndrom
e, son tra

itement e
st mal cod

ifié, et dé
pend de l

’étiologie
. 

Les exam
ens parac

liniques: o
nt objecti

vé une pa
ncytopén

ieavec un
e 

hémoglob
ine à 9g/d

l, les glob
ules blanc

s à 3200/
mm3 et l

es plaque
ttes à 

54000: m
m3; bilan

 d’hémos
tase norm

al; la CRP
 négative

; un ictère
 à 

bilirubine
 conjugué

e; une cy
tolyse hé

patique a
vec ASAT

:302 et A
LAT:182;

 
une Ferrit

inémieél
evée à 47

72; le fro
ttis sangu

in: aném
ie microc

ytaire, 
hypochro

me avec t
hrombop

énie; le m
yélogram

me: prése
nce régul

ière de 
monocyte

 et de cel
lule histio

cytaire, a
spect cyto

logique é
voquant u

n 
Syndrome

 d’activat
ion macro

phagique
(SAM).

Bilan imm
unologiqu

e: pas de 
déficit da

ns l’immu
nité hum

orale, tau
x de 

CD25 solu
ble Plus d

e 2400 u/
ml, lymph

opénie pr
ofonde d

ue proba
blement 

à un chan
gement (

domicilia
tion) des 

lymphocy
tes du à l

’hyper ac
tivation. 

Etude des
 cheveux:

 présence
 d’une do

uble anom
alie de la 

pigmenta
tion de 

la tige pil
aire (mot

tes irrégu
lière de p

igment). 
Evolution

 : notre m
alade a re

çu des bo
lusde mé

thylpredn
isolone: 3

0mg 
/kg/j sur 0

3 jours, sa
ns aucune

 réponse.
 Après co

nfirmatio
n du diag

nostic au
 

CHU de B
irtrariaun

e chimiot
hérapie a

 été entam
ée selon l

e protoco
le 

HLH94:VP
16 et dex

amethaso
ne.

Discussio
n

Le SAM e
st une pa

thologie r
are mais 

souvent m
ortelle. So

n diagnos
tic 

repose su
r l’associa

tion de si
gnes clini

ques: fiè
vre, AEG,

 SPM, HP
M, ictère,

 
manifesta

tions neu
rologique

s, détress
e respirat

oire…) et
 biologiqu

es non 
spécifique

s imposan
t la reche

rche cyto
logique e

t histolog
ique 

d’hemop
hagocyte

s.  Le SAM
 est une c

omplicati
on irrédu

ctible du 
syndrome

 
de GRISCE

LLI type 2
 en l’abse

nce d’allo
greffe de

 la moelle
 osseuse.

 Le 
traitemen

t symptom
atique co

nsiste en 
une  réan

imation h
ématolog

ique, 
correctio

n des trou
bles méta

boliques,
 le traitem

ent étiolo
gique: bo

lusde 
corticoïde

s, chimiot
hérapie, g

reffe de m
oelle osse

use. 
Conclusio

n 
Le syndro

me de GR
ISCELLI do

it être évo
qué deva

nt tout as
pect de c

heveux 
gris argen

tés, il est 
de transm

ission aut
osomique

 récessive
 , un cons

eil 
génétique

 doit être
 proposé.

 Le  SAM 
est une c

omplicati
on redou

table de c
e 

syndrome
, son trait

ement es
t mal cod

ifié, et dé
pend de l

’étiologie
. 
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