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I. Abstract
   Introduction : Le syndrome d’Alport est une maladie héréditaire rare. Elle est définie par  l’association d’une néphropathie glomérulaire hématuriante évoluant vers l’insuffisance rénale terminale, d’une surdité de perception et  une atteinte oculaire. Différents modes de transmission sont retrouvés , lié à l’X mode le plus fréquent, autosomique récessive et  autosomique dominante beaucoup plus rarement.Patients et méthodes :  Etude rétrospective descriptive incluant  27 patients  ayant un  syndrome d’Alport , hospitalisés  dans notre service et suivis sur une période de 25 ans (1991-2016).Résultats : Il s’agit de  21 hommes et 6 femmes d’âge moyen  27 ans (extrêmes : 18-47 ). La durée moyenne de suivi de nos patients était de 60 mois (extrêmes : 1  -288).La  consanguinité était retrouvée dans 14 familles. Des cas de néphropathie familiale chronique sont notés dans 13 cas. Un   tableau de néphropathie glomérulaire  révélait la maladie chez tous nos patients avec une hypertension artérielle (21 cas),des oedèmes (10 cas),une protéinurie de 24 heures  moyenne  à 5g (extrêmes : 0.9-11g/24 heures) et une hématurie microscopique dans tous les cas, un syndrome néphrotique (8 cas) , une insuffisance rénale(IR) d’emblée terminale (18 cas) avec une créatininémie moyenne 1063 (extrêmes :89-1797 umol/l). La fonction rénale au moment du diagnostic était normale chez 8 patients, 2 parmi les 8 cas  ont développé une (IR) après un recul moyen de 18 mois (extrêmes : 12-24 mois).L’échographie rénale avait montré des reins de néphropathie chronique chez 21 patients , 2 patients avaient un reflux vésico-urétéral bilatéral à l’UCR. La ponction biopsie rénale réalisée chez 9 patients avait montré une néphropathie tubulo-interstitielle  avec des lésions vasculaires (6 cas), une hyalinose segmentaire et focale (2 cas), une néphropathie mésangiale (1 cas), une prolifération extracapillaire  (1 cas) . Trois cas de  greffe rénale  avec  évolution favorable en post greffe et un cas a été marqué  par l’apparition secondaire  d’une glomérulonéphrite extramembraneuse . Pour l’atteinte extrarénale, une surdité de perception bilatérale (20 cas), une atteinte oculaire ( 17 cas). Une thrombopénie notée dans (4 cas) et des mégaplaquettes  (2 cas). Trois décès parmi les cas .Discussion et conclusion :La plupart de nos patients étaient jeunes et présentaient  une  IR  chronique terminale au moment du diagnostic.La transplantation rénale constitue une alternative thérapeutique optimale permettant une amélioration de la survie chez ces patients avec un taux de réussite considérableL’enquête familiale est nécessaire afin de détecter précocemment les patients et leur assurer une meilleure prise en charge.
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