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INTRODUCTION




INTRODUCTION

Les malformations congénitales n’epargnent aucun organe ni aucun appareil et
constituent de ce fait le chapitre le plus vaste de la chirurgie pédiatrique et I'essentiel
de la chirurgie néonatale [1].

DEFINITION : Elles se définissent comme des anomalies morphologiques présentes
a la naissance. M&me si on exclut les déviations complexes du développement
responsable de monstruosité, cette définition englobe un trés large éventail
d’anomalies qui different selon leur fréquence, leur gravité, leur pronostic et leur prise
en charge.

La fréquence exacte des malformations est trés difficile a apprécier. Ceci peut
paraitre surprenant mais s'explique aisément pour deux raisons : l'imprécision des
limites de la notion de malformation et la difficulté du diagnostic précoce de
nombreuses anomalies viscérales {cardio-vasculaires et surtout urinaires), il est
également possible qu'une encéphalopathie ne se révéle que tardivement. I est
alors bien difficile de les faire entrer dans une statistique d’ensemble des
malformations congénitales [39]

Une enquéte mondiale portant sur 20 millions de naissances a retrouvé 0,83% de
malformations selon les certificatg de naissance, 1,26% d'aprés les dossiers
d'hospitalisation, 4,5% d'aprés un examen complet en milieu pédiatrique [9]

Dans la littérature, la fréquence globale est estimee a 3-5% dans la population
générale dont 1,2% sont diagnostiqués en période neonatale [9].

Dans les pays développés ou les progrés de I'hygiéne et de la Médecine ont

fortement diminué les affections acquises, les anomalies congénitales constituent un
véritable fléau au premier plan des problémes de la santé publique ; elles sont
responsables de 20-25% de mortalité périnatale {44].

-Aux USA la fréquence est de 8,76% ; 25% des lits pédiatriques sont occupés par
des enfants malformés [9],

-En France les statistiques qui ne tiennent compte que des malformations
importantes, bien que non forcément graves, donnent généralement un taux voisin
de 2% (1,74% dans une statistique de 1975, qui portait sur 205891 naissances ;
3,37% de malformations sur 13335 naissances en incluant des anomalies mineures
[39],



Dans les pays en voie de développement : les statistiques précises manquent. La

mortalité infantile reste dominée par des affections le plus souvent de cause
infectieuse, nutritionnelle ou les deux a la fois [9]. Ce qui fait que les malformations et
toutes les anomalies congénitales en général, gardent une place relativement
restreinte.

De 1971 a 1975 au Sénegal, 205 observations de malformation ont été colligées a
I'unité de néonatalogie au cours d’'une étude rétrospective [32]

au Mali, peu d'études ont eté faites ; une enquéte prospective réalisée a I'unité de
réanimation du service de pédiatrie de F'hépital Gabriel Touré pendant 9 mois a
rapporté une fréquence globale de 4,95% de malformations congénitales [9]

-La gravite : certaines malformations sont mineures ; d'autres engagent le pronostic
fonctionnel ; d'autres compromettent la vie de I'enfant (malformations cardiaques,
neurologiques, digestives, urologiques) et sont responsables de 20% de la mortalité
périnatale [1].

-Le pronostic est variable, certaines malformations ne laissent aucune séquelle, ou
du moins une invalidité aprés traitement ; d'autres par contre sont au dessus de toute
ressource thérapeutique [1].

-La prise en charge est pluridisciplinaire : Pédiatre, Obstétricien, Orthopédiste,
Chirurgien Pediatrique. Quand bien méme certaines malformations curables a peu
de frais, peuvent devenir des handicaps définitifs ou justiciables d’'un traitement
difficile et coQteux [1].

Le risque tératogéne est maintenant bien présent a I'esprit des médecins et le
public. Cependant beaucoup d’inconnues persistent en tératogenése humaine. En
effet les facteurs connus avec certitudes sont peu nombreux et a leur égard bien de
questions sont encore en suspens (fréquence, modalités mécanismes des
malformations observees) [39]

En ce qui concerne les autres expositions, certains soupgons ont parfois été
émis, mais il faut reconnaitre qu'a propos de la vaste majorite des substances
tératogénes, les données humaines font défaut [39]

Dans notre service, aucune étude n’ayant été faite, bien qu'elles semblent
fréquentes. Ce travail nous permettra, de répertorier les malformations
communément observées, mais aussi de recenser celles qui interviennent dans la

mortalité et la morbidité pediatrique.
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OBJECTIFS

1. Objectif général :
-Etudier les malformations congénitales dans les Services de Chirurgie Générale et

Pédiatrique de 'hdpital Gabriel Touré.

2. Objectifs spécifigues :

-Déterminer la prévalence hospitaliere des malformations congénitales ;

-Décrire les aspects cliniques et thérapeutiques des enfants malformés regus durant
la période d'étude;

-Evaluer le co(t de |a prise en charge hospitaliére;

-Faire des recommandations.
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HISTORIQUE [39]

La tératologie est I'étude des monstruosités . Ce terme désigne aujourd’hui

I'étude des malformations sous toutes ses formes, des anomalies morphologiques,
aux troubles fonctionnels dus a des perturbations des processus de différenciation et
de maturation.
Les malformations congenitales furent pendant des siécles interprétées, soit comme
des signes adressés aux hommes par des dieux pour leurs annoncer des
événements heureux ou malheureux, soit comme le résultat de commerces sexuels
avec des animaux ou encore avec Satan ou ses séides, soit enfin comme le reflet
des émotions ou des fantasmes maternels, interprétation d’ailleurs encore bien
vivace.

Les recherches embryologiques modernes commencent avec HARVEY qui, au
début du XVllé siecle, fut I'un des premiers a faire des observations précises
d'embryologie normale et pathologique. Il introduisit une nouvelle explication
biologique en tératologie, selon laquelle les malformations sont dues a un arrét du
développement embryonnaire. C'est un principe fondamental de la tératologie dont
I'importance fut méconnue pendant encore deux siecles.

La fin du XVIle siécle et le XVIllé siecle sont marqués par des progrés rapides
de 'embryologie : DE GRAAF décrit le follicule ovarien en 1672, LEEUWENHOEK
les spermatozoides en 1677, SPALLANZANI démontre leur role fécondant en 1786.

Entre temps la parthénogenése avait eté découverte chez les pucerons en 1740
par REAUMUR et BONNET ELEFANT.

En 1759, K.F. WOLFF décrit le développement de l'ceuf de poule et conclut que le
développement embryonnaire se fait selon un processus d'épigenése, c'est a dire
par différenciation progressive. Cette opinion était coniraire a celle qui était
couramment admise: que le développement révélait d'un processus de
préformation, toutes les parties de 'embryon existant déja en réduction dans I'ovule
ou dans le spermatozoide. Tous ces travaux conduisent progressivement a
I'édification de I'embryologie comme une science biologique moderne. L'étude des
structures de plus en plus précise de 'embryogenése des divers organismes devait
suivre au cours du XlIXe siécle, ce qui permit le développement scientifique de la

tératologie et 'abandon de toute interprétation surnaturelle.



C'est ensuite I'ére de la tératogenése expérimentale commencée par
GEOFFROY SAINT-HILAIRE qui se proposait de transformer les espéces; ces
essais se soldérent par des échecs. Mais ils avaient montré la voie qui fut reprise par
des expérimentateurs. C’est tout d'abord I'ceuf d’oiseau qui fut I'objet d’étude des
expérimentateurs [39]

« DARESTE, le premier, reussit a obtenir des monstres en modifiant les
conditions d'incubation de l'ceuf de poule pendant le début de son
développement. L'étude des monstres obtenus lui permet de décrire de
nouveaux types de malformations en 1891 a Paris ;

« WARINSKI et FOL (1884) utilisent une méthode différente, toujours sur I'ceuf
de poule. lls produisirent des descriptions trés localisées en piquant I'embryon
de poulet avec des aiguilles chauffées. Leurs résultats ne sont pas constants,
mais leurs moyens d'observation optique sont trés imparfaits ;

o ANCEL et ETIENNE WOLF, utilisant les irradiations, puis différentes
substances chimiques, obtiennent des malformations chez le poulet ;

Toujours sur le méme matériel, des anomalies de la différenciation sexuelle
sont provoquées par linjection d'hormones femelles par WOLFF et
GINGLINGER (1935).

o LAADAUER, dés cetie époque commence I'étude de l'action tératogéne de
diﬁérentes substances chimiques et de leur mode d’action.

Chez les mammiféres, les premieres expérimentations datent du début du siécle.
-HIPPEL (1907) observe des malformations oculaires (microphtalmies, cataractes)
aprés irradiation de la lapine gravide.

-HALE, en 1933, démontre l'action tératogéne d'un trouble nutritionnel chez un
mammifére par son étude de I'hypovitaminose A chez le porc.

L'étude de [leffet des carences vitaminiques, ou de certains exces
('hypervitaminose A) fut reprise chez les rongeurs notamment par WARKANY et coll
(1943) aux Etats Unis par GIROUD et Coll (1947) en France .

Depuis, la tératogenése expérimentale chez les mammiferes a pris un
développement considérable.

Chez I'homme, la mise en evidence de trois facteurs tératogénes essentiels

marquent I'histoire de la tératologie :



-les rayons X furent le premier facteur tératogéne connu confirmé par I'observation
des nouveaux nés apres le bombardement atomique d'HIROSHIMA et de
NAGASAKY ;
-Ce fut ensuite la découverte du réle embryotoxique de la Rubéole par GREEG
1941,
-En 1962, la tragédie de la Thalidomide démontre I'action tératogéne possible de
médicaments apparemment anodins.

Depuis, de trés nombreuses enquétes doublant les travaux expérimentaux,

tentent de dépister les facteurs tératogénes humains.
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ETIOPATHOGENIE

LETIOLOGIES :
1. INFECTIEUSES :
Le risque des pathologies infectieuses en cours de grossesse est connu de

longue date et inclut des pathologies virales, bactériennes et parasitaires. Le
retentissement des infections pergravidiques est mulliple.

Il peut s’agir d'un arrét de grossesse au cours du premier trimestre, d'une mort
in-utéro durant les deux derniers trimestres de la grossesse, d'un retard de
croissance in-utéro, et pour certains germes seulement, de malformation {par défaut
de I'organogenése) ou encore d'anomalie du développement avec ou sans atteintes
psychomotrice. Dans |a majorité des cas cependant et notamment lors des infections
du troisiéme trimestre, linfection fcetale sera totalement asymptomatique a la
naissance ; des anomalies sensorielles pouvant ou non, apparaitre des années plus
tard (surdité post rubeoliques, ou des chorioretinites quopiasmiques).

Comme tout agent tératogéne i'effet d’un germé sur la grossesse dépend de
plusieurs facteurs :

-I'intensité de I'infection maternelle ;

-'etat immunitaire maternel et sa modification eéventuelle par une prise
medicamenteuse au long cours (traitement par corticoide) ;

-la compétence immunitaire feetale. Plus récemment ont été abordées les notions de
virulence variable des diverses souches de germes identiques.

a) La Rubéole :

La transmission du virus au fcetus passe obligatcirement par une viremie
maternelle. Elle provoque linfection placentaire puis foetale. Les malformations ne
touchent que les enfants infectés biologiquement. Le chiffre reel du risque
malformatif est bien difficile a établir selon le terme de l'infection : 85 % jusqu’a une
semaine, 52 % entre neuf et douze semaines, 16 % entre 13 et 20 semaines, risque
faible au dela de 20 semaines [39].

Le tableau malformatif regroupe plusieurs anomalies dont les plus
caractéristiques sont : les cardiopathies (50-70% selon les auteurs), les anomalies
oculaires sont présentes dans 20 & 50% des cas, les surdités surviennent dans 20 a
50% des cas [39].
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-—interruptl'on de la grossesse, a n'importe quel terme (et il faudra rechercher la
listériose dans tous les avortements et accouchements prématurés) ;

-Iinfection, ovulaire, essentiellement sous forme nodulaire disséminée. Les nodules
parséement le placenta. Sur la peau du feetus existent des lésions macculo-
papuleuses et surtout des pustules contenant le germe.

La traduction clinique est variable selon I'importance respective des différentes
localisations. La méningo-encéphalite est particulierement redoutable. La mort peut
survenir soit du fait de ia prematurité, soit du fait de la gravité de I'infection.
2,FACTEURS PHYSIQUES :

a) Rayons X :
Le risque létal dans ['espéce humaine se situe aux alentours de 150 rads [39].

Trois périodes principales de développement ovulaire peuvent étre considérées [81]:
-Avant I'implantation de I'embryon, soit pendant la 1°°® semaine de gestation, qui
correspond a la migration tubo - utérine de 'ceuf fécondeé ;

-Pendant la période d'organogenése, du début de la 2°™ semaine a la fin de la 8™
semaine de gestation ;

-La troisiéme période est postérieure a la 15°™ semaine de gestation. Pendant la
période pré implantatoire jouerait la loi du tout au rien : I'embryon est sensible aux
effets abortifs et non tératogénes de lirradiation avec I'arrét de son développement
s'il a été atteint. Il n'a pas été observé de syndrome malformatif chez les embryons
irradiés en période pré implantatoire et restant viables.

Les malformations radio induites les plus fréguentes concernent le SNC
{exencephalie, anencéphalie, hydrocéphalie).

e risque de maladies génétiques radio induites ainsi transmises parait trés
faible et difficile a différencier de risque existant dans la population générale,
notamment en rapport avec la radio activité. Aucun dommage n'a jusqu’a présent été
reconnu chez les vingt mille descendants des victimes survivantes des
bombardements atomiques de 1945 [121].

b) Hyperthermie :

L’hyperthermie provoque experimentalement des anomalies touchant pour
'essentie! le systéeme nerveux central (microcéphalie) anomalie de fermeture de tube
neural [125]. Cette notion a été soulignée par plusieurs auteurs des espéces
humaines, pour des températures corporelles supérieures ou égales a 38,9°c en

début de grossesse [80]. Cependant, les méthodologies et le contenu de ces
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observations sont sujets de controverse car certains auteurs n’‘ont pas trouvé ces
résultats [102]. Si le risque malformatif mérite d’'étre éclairci, le risque abortif de
I'nyperthermie semble en revanche acquis chez 'homme comme chez t'animal.
3. FACTEURS MEDICAMENTEUX :

L'action d’'un tératogéne dépend du terme, de la posologie employée et son

action va étre modulée par la modification de la physiologie de 'organisme maternel
durant la grossesse, par son passage transplacentaire et la maturation des systemes
utilisés par les feetus pour distribuer, métaboliser et excréter les produits chimiques.

La notion de sensibilité individuelle variable aux differents agents tératogénes
doit étre soufignée. Pour une méme exposition médicamenteuse ou toxique, la
reponse embryo feetale est variable.

Ceci peut répondre a deux hypothéses : la premiére est la variable individuelle
du métabolisme maternel, la seconde est |la sensibilité intrinseque liee aux génotypes
embryo feetaux susceptibles de modifier le métabolisme médicamenteux.
Selon le type de foetopathie, et le mécanisme d'action du tératogéne on peut
distinguer les agents [81] :
-a effet malformatif par perturbation des phénomenes de différenciation et de
croissance cellulaire (exemple : thalidomide) ;
-a effet génotoxique par effet délétére sur le capital génique embryonnaire {exemple :
radiations ionisantes) ;
-a effet pathogéne comportemental par modification des interrelations neuronales
(exemple : alcool) ;
-a effet carcinogeéne (exemple :diéthylstilbestrol).
a) Le thalidomide :

Ce produit sédatif considéré comme “inoffensif” est essentiellement

responsable de malformations des membres de types multiples. Les anomalies les
plus fréquentes sont les phocomélies, anomalie de reduction des os longs mais il
peut exister simultanément des anomalies de l'oreille externe, des hemangiomes
faciaux, des atrésies de I'cesophage, tétralogie de falot ou agénésie rénale.

b) Les anticonvulsivants :

Chez les femmes épileptiques traitées, la fréquence des malformations
foetales est deux a trois fois supérieure a celle de la population générale [81].
Certains de ces traitements ont permis la description de tableaux malformatifs

spécifiques : les oxazolidines (triméthadione, paraméthadione), les hydantoines,
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acide valproique {Depakine), s'accompagnent d’'un risque spécifique d'anomalies de
fermeture du tube neural dont la fréquence dans cette population particuliére est
estimée a 1%. || existe aussi un risque de dysmorphie et possiblement d'anomalie
cardiaque de fréquence encore inconnue.

c) Les anticoagulants :

La nécessité d'un traitement anticoagulant en cours de grossesse ne fait
aucun doute dans certaines situations (antecédents de phlébite, embolie puimonaire,
patientes porteuses de prothéses valvulaires cardiaques).

-Les dérivés de la coumarine ont un effet tératogéne inconstant (environ 16%) mais
désormais clairement reconnu.
-Les héparines : 'héparine standard ne passe pas la barriére placentaire.

d)_Les hormones :

Les hormones males : les androgénes sont associés a une augmentation des
risques de masculinisation des feetus féminins, caractérisee par une hypertrophie du
clitoris, avec ou sans fusion des petites levres mais sans malformations
extragénitales,
les hormones femelles : la vaste utilisation des traitements hormonaux aussi bien a
but contraceptif qu'au cours de la grossesse a amene a envisager 'effet tératogéene
des hormones femelles.

Le clomiféne et les traitements apparentés ont été incriminés dans
I'augmentation de risques d’apparition de trisomie 21 et d'anomalie de fermeture du
tube neural. Ces observations peuvent étre liees d’'une part au terrain particulier des
couples ayant recours a ce type de traitement et pour lesquels une pathologie
familiale peut — étre responsable des anomalies de la reproduction et d’autre part au
fait que ce type de traitement comporte un risque élevé de grossesses multiples pour
lesquelles le risque malformatif est d’emblée plus élevé.

Antithyroidiens : sont associés a un risque accru d’hypothyroidie sevére, de
goitre néonatal et de retard mental [81].

La sensibilite thyroidienne foetale aux agents extérieurs ne débute que vers 13
semaines avec le fonctionnement de la thyroide foetale.

Les corticoides : leur responsabilité a été incriminée dans la survenue chez
I'animal de fente labiopalatine lors du traitement a trés hautes doses. Ce potentiel

tératogéne ne semble pas exister chez I'numain.
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e) La vitamine A et dérivés :

Expérimentalement, I'effet fortement tératogéne de la vitamine A et de ses
dérivés est bien connu depuis longtemps. Chez I'homme, il est nécessaire de
distinguer la vitamine A naturelle (rétinol) de ses dérivés synthétiques : trétinoine et
I'isotrétinoine.

Leur tératogénicité est effective dans plusieurs espéces. Le risque est variable
d’un produit 4 l'autre estimé a 20 % des cas chez I'humain pour l'isotretinoine avec
80 % de malformations du S.N.C. aboutissant le plus souvent a une hydrocéphalie et
a un kyste de la fosse postérieure, une cécité corticale et une paralysie faciale, une
microcephalie, un syndrome dysmorphigue comprenant une hypoplasie de la partie
mediane de la face, une microphtalmie, une paralysie oculomofrice, des fentes
labiopalatines, une microtie et des anomalies du canal auditif externe. || peut exister
aussi des anomalies du systéme cardiovasculaire : hypoplasie de I'arche aortique,

transposition des gros vaisseaux ou hypoplasie du ventricule gauche.

f} Les antibiotiques :

Tétracyclines : L'exposition in-utero durant 2° et 3° trimestre de la grossesse
est responsable d'une coloration jaune des dents de lait, et éventuellement d'une
hypoplasie de I'émail. De fortes doses peuvent aussi étre responsables d’anomalies
de la croissance des os longs.

Aminosides : essentiellement la streptomycine a été incriminée de fagon nette
dans l'altération de fonctionnement de la Xlille paire cranienne entrainant une
diminution de l'audition (dans 10 a 15% des cas). Ce risque persiste de fagon plus
théorique avec les autres produits de la méme famille incluant la gentamycine.

g) Les psychotropes :

Le carbonate de lithium largement utilisé dans le traitement des psychoses
maniaco-dépressives a été associé a la survenue de malformations congénitales dés
1970. Les anomalies décrites comportent des malformations cardiaques touchant la
valve tricuspide (anomalie d'Ebstein). Les anomalies de fermeture du tube neural et
certaines anomalies thyroidiennes sont le fait de cas isolés.

_h) Les antimitotiques :

Les deux agents anticancéreux pour lesquels |'effet tératogéne est mieux
connu sont 'aminopterine et méthotrexate [81]. les malformations ont été décrites sur
des cas isolés ou de'petites séries. lls comportent des anomalies craniofaciales

(hydrocephalie, myélomeningocéle, anencephalie, hypolasie cérébrale, malformation
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du créne) ; les anomalies faciales comprennent un hypertelorisme avec des orbites
peu profondes, une hypoplasie de l'aréte nasale, une malformation de !'oreille
externe, une micrognatie des fentes palatines et une asymétrie faciale. Des
anornalies osseuses et vertébrales ont aussi été décrites.

Agents alkylants : (bisulfan, chlorambucil, cyclophosphamide,
méchlorétamine). lls ont été parfois associés a des anomalies foetales. Les
anomalies d'ecrites comportent un retard de croissance intra-uterine, une surdité,
une microphtamie, des ovaires hypoplasiques, une agénésie rénale, des anomalies
des doigts et divers malformations cardiaques.

4. INTOXICATIONS CHRONIQUES NON MEDICAMENTEUSES :

a) Exposition professionnelle:

-Mercuriels : Le retentissement de ce type d'imprégnation est la survenue
d’anomalies du S.N.C avec retard psychomoteur (convulsion, ataxie, syndrome
choreiques

-Les solvants : type toluéne et xyléne aussi que divers autres solvants industriels
type éthyléne glycol ont été mis en cause dans |'apparition avec une frequence
accrue des syndromes de régression caudale.

b) Intoxications volontaires :

-Le tabac : Les complications classiques sont une diminution du poids de naissance
de 100 a 400g a terme avec une baisse de prise de poids globale, 'augmentation
des hématomes retro placentaires et des ruptures prématurées des membranes.
-I'alcool : Ces manifestations regroupent :

*un retard de croissance global staturo-pendéral ;

*un retard de développement psychomoteur, une irritabilité dans la petite enfance et
une hyperactivité.

Les anomalies morphologiques sont :
*sur le plan facial : microcéphalie d’'un degré variable, briéveté des fentes

palpébrales, nez court, philtrum mal dessiné, Iévre superieure fine, micrognatie ;

*sur le plan squelettique : limitation de mobilité de certaines articulations, pieds-bots ;
*Pathologies des extrémités : hypoplasie inguénale, modification des plis palmaires,
clinodactylie ;

*sur le plan viscéral : urogénitale: rein en “ fer a cheval® duplicité pyelique,

hypertrophie clitoridienne chez les fillettes.
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Les enfants présentant ce syndrome d'alcoolisme feetal ont une sensibilité
accrue aux infections. Les études hématologiques ont montré la fréquence des
lymphopenies avec des anomalies de formation des rosettes; une baisse des
immunoglobulines et des anomalies des lymphocytes T.

-Toxicomanie : Pour la plupart des produits utilisés ( cocaine, marijuana, LSD,
amphétamines, toliréne), I'incidence de malformation foetale liée a I'intoxication est
trés difficile a évaluer. li n'existe probablement pas d'effet malformatif majeur. Le
principal retentissement est la survenue d’accouchements prématurés et de retards
de croissance intra-utérines non liés a 'apport nutritionnel.

La cocaine a éte associée a la survenue de malformations génito-urinaires avec pour
hypothese un effet vasoactif de ce produit.

Les toluénes consommeées de fagon excessive ont donné lieu a des publications des
cas cliniques de feetus presentant une microcéphalie, anomalie de fermeture du tube
neural et des anomalies des membres.

5- PATHOLOGIES MATERNELLES GENERALES ET METABOLIQUES :

a) Le diabéte maternel:

Le diabéte maternel insulino dépendant est responsable d’une augmentation

de la fréquence des malformations foetales lorsqu'il est mal équilibré au moment de
I'organogenése, soit au tout debut de la grossesse. Ces malformations sont
variables :
Anencéphalie, microcéphalie, dysplasie ou régression caudale, anomalies de
fermeture du tube neural, transposition des gros vaisseaux, plus ou moins associés a
d'autres malformations cardiaques fcetales anomalies génito-urinaires (agénésie
rénale, hydronéphrose, duplication urétérale), anomalies digestives (atrésie
duodénale).

b) La phénylcétonurie :

L.e risque d’embryopathie est le retard de croissance, une microcéphalie et dont
les risques de survenue sont liés a un régime bien équilibré avant le début de
grossesse.

c) Les carences alimentaires :
Elles entrainent une augmentation de la mortalité et de la morbidité périnatale ;

et du risque d’anomalie malformative du SNC (hydrocéphalie et spina-bifida).
Le réle des carences vitaminiques dans la survenue des anomalies de

fermeture du tube neural est désormais bien déterminé [81].
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d) Teratogenese du comportement :

Les études expérimentales chez les rongeurs montrent bien que la rapidité
d’apprentissage est bien liée chez les ratons a leur exposition anténatale & des
doses variables de phénobarbital. Des études similaires quoique moins nombreuses
confirment ces données chez les primates. Plusieurs groupes de recherches se sont
orientés sur l'effet tératogéne comportemental potentiel des anesthésiques en cours
de grossesse sans résultats probants a ce jour [81].

6- TERATOGENESE D'ORIGINE PATERNELLE :

Le role d’'une médiation paternelle, bien que peu probable, n'est pas établi

avec certitude chez I'humain. |l existe cependant des effets bien documentés chez

I'animal de laboratoire.

1I- PATHOGENIE :
Un premier point est bien établi. C'est I'importance du stade de

développement ou le facteur exogéne intervient.
1-STADE DU DEVELOPPEMENT :

a) avant la fécondation :

Des substances, telles que certains antitumoraux, sont susceptibles d’agir sur
la gamétogenése ; 'hypothése de séquelles sur le matériel génétique a été souleve
sans preuve a I'heure actuelle [39].

b) avant I'implantation :

A ce stade pré-implantatoire, 'embryon est également assez sensible a
I'effet |étal de certains agents {les radiations en particuliers).

c) Période d’organogeneése :

c'est la période embryonnaire proprement dite, elle va chez 'homme du
13%™ gu 56°™ jour. Plusieurs effets nuisibles sur I'embryon peuvent étre constatés :
-Effets létal, altérations métaboliques ou défauts fonctionnels permanents tels que
les retards psychomoteurs ; effet tératogéene surtout ( c’est en effet Ié période ou se
produisent les malformations proprement dites [39].

d) Période de maturation feetale :

A la fin du 2°™ mois, la morphogenése est achevée pour I'essentiel, bien que
I'organisation du systéme nerveux central se poursuive, ainsi que celle des organes

génitaux externes, des organes sensoriels, etc...
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2- MECANISMES BIOLOGIQUES :

Le point d'impact des différents facteurs tératogénes est constitué par les

tissus embryonnaires, il faut cependant tenir compte de I'interposition de I'organisme

maternei et du placenta entre le milieu extérieur et 'embryon.

a) Paramétres maternels :

L'organisme maternel subit des modifications importantes au cours de la
grossesse qui retentissent sur le métabolisme des médicaments.
b) Paramétres placentaires :
-Le passage placentaire des médicaments n'est pas toujours nécessaire a l'action
tératogéne d'une substance [39]. Celle-ci peut agir par lintermédiaire d’'une
modification métabolique maternelle.

c) Paramétres feetaux :

Le metabolisme feetal chez 'homme est essentiellement différent de celui de
Ianimal. L'oxydoréduction est en place trés t6t chez 'homme (5émeé-6°™ semaine de
grossesse) avec une activité hépatique majeure mais peu spécifique.

3- LES MALADIES GENIQUES OU HEREDITAIRES:
Elles sont liees a I'action des génes pathologiques transmis par les parents

ou par mutation [56). Les génes sont un segment de la chaine dexoyribonucleique
chromatique, ils présentent une unité fonctionnelle qui délivre un message.

La dysgenése qui se transmet par I'héredité gonosomique ou liée au sexe,
estle plus.souvent récessive.

Le dysgénése qui se transmet par hérédité autosomique dominante ou
autodominante, touche un sujet qui est généralement hétérozygote pour le caractére
pathologique.

La dysgenése qui se transmet par héredité autosomique récessive ou autorécessive,
frappe un individu homozygote ; le géne responsable est transmis par hétérozygotie.

On parle d’hérédité plurifactorielle quand les caractéres pathologiques dépendent de
plusieurs génes situés sur des chromosomes différents [56].

Des modifications dans le nombre et la structure des chromosomes peuvent
survenir au cours de leurs syntheéses ou de leurs transformations : on parle de
mutations chromosomiques.

Les unes sont congénitales, les autres acquises au cours de la vie.
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a) Mutations numériques :

Les gametes et les cellules somatiques sont dites euploides quand leur
nombre chromosomique est de 23 ou 46. Lorsque des changements numériques par
multiplication affectent un jeu chromosomique complet, on parle de polyploide ;
habituellement tri ou tétraploidie { 69 ou 92 chromosomes). Les cellules polyploides
constituent des mutations numériques qui restent euploides, car leur nombre
chromosomique n’est qu'un multiple du nombre haploide.

b) Mutations structurales :

Dans les conditions normales, les génes sont dispersés de fagon linéaire le
long des chromosomes et les échanges interchromosomiques qui s’effectuent durant
I'enjambement ou crossing over, ne modifie pas la position génétique [45].

Une telle disposition peut étre troublée a la suite d’accidents structuraux subits
par les chromosomes. Ces accidents impliquent une ou plusieurs cassures qui
entralnent des pertes ou de remaniements segmentaires. lls sont variés.

'y a délétion quand une cassure survient sur une chromatide ou un
chromosome, avec perte du segment rompu qui peut étre terminal ou interstitiel. La
délétion d’'une portion distale de chaque extrémité, avec réunion des extrémités
restantes, forme un chromosome annulaire. Les cassures chromosomiques
rendraient les regions lésées particuliérement adhérentes et de ce fait faciliteraient
les echanges.

Ainsi, quand les cassures surviennent sur 2 chromosomes hétérologues, le
segment acentrique cassé d'un chromosome peut éfre transloqué sur la portion
lésée de I'autre chromosome, modifiant sa taille et lui apportant de groupes géniques
excedentaires. La translocation Robertsonienne ou fusion centrique est une variante
de ce procesus ; elle implique |la soudure centromeétrique de 2 segments centriques
de chromosomes .

L'inversion résulte du retournement d’'un segment cassé et de sa fusion sur un
chromosome. Elle est paracentrique quand le segment intéressé est acentrique et
péricentrique quand il porte un centromere. L'anomalie entraine, comme son nom
l'indique ,une inversion des séquences géniques.

Ses conséquences malformatives ont peu d’'importance. Elles ne deviennent
sérieuse que si le porteur la transmet , par ses gametes a sa descendance. Le
segment transloqué constitue le troisiéme exemplaire d'une séquence genique. Un

iso chromosome provient d'une division centromérique transversale plutdét que
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longitudinale, suivie d’une réplication du segment chromatidien concerné dont les 2
bras ont alors une longueur égale.

c) Conséquence des mutations chromosomiques :

Les mutations numériques congénitales procédent d'accident de Ia
gametogenése ou des premiéres divisions zygotiques. Elles perturbent
'embryongenése. Selon les chromosomes affectés, elles entrainent la mort de
fembryon, ou bien provoque des malformations congénitales compatibles avec une
survie précaire : elles sont dites |étales dans le premier cas et sub-léthales dans le
second.

Des mutations numériques acquises peuvent apparaitre chez I'étre vivant,
exposé a des facteurs mutagénes ou atteindre certains processus pathologiques.

Des mutations structurales se produisent durant la gametogeneése, pendant la
phase du crossing — over, quand les échanges des segments chromosomiques sont
troublés en raison d'un appariement défectueux des paires chromosomiques ou
I'action d’'un facteur mutagéne, telles que les radiations ionisantes.

Ces mutations structurales sont dites “ de novo ". Elles sont mal formatives pour le
zygote si la perte ou la présence d'un segment chromosomique surnuméraire
entraine un déséquilibre génique. Si le remaniement qu'elles entrainent est equilibré,
elles créent un potentiel malformatif pour les descendants du porteur.

Les facteurs mutagénes sont susceptibles de creer par ailleurs dans les cellules
somatique.s, des mutations structurales dont les effets peuvent n'étre ressentis que

sur les tissus ou organes qui naissent d'elles.
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CLINIQUES

A. HYDROCEPHALIE :
. GENERALITES :

1. Définition:

L'hydrocéphalie est une dilatation pathologique des espaces liquidiens aux dépens
de Ila substance cérébrale (hydrocéphalie possible méme en cas de
microcéphalie) [76].

2. Fréquence

L'hydrocéphalie congénitale se rencontre dans le 0,4% des enfants nés vivants. La
fréquence de I'hydroceéphalie post-méningitique est actuellement en diminution
constante (avant l'introduction des antibiotiques : 60%) [76].

3. Physiopathologie :

Le liquide céphalo-rachidien est produit par les plexus choroides des ventricules
latéraux, du llléme et dans les espaces sous-arachnoidiens. Le liquide passe des
ventricules latéraux par les trous de MONRO dans le llléeme ventricule de la par
'aqueduc de SYLVIUS dans le IV®™ ventricule, puis par les trous de MAGENDIE et
de LUSCHKA dans la citerne cérébellomedullaire pour atteindre les espaces sous-
arachnoidiens du crane et du canal rachidien. La résorption a lieu au niveau des
veines de la pie-mére, au niveau des granulations de PACCHIONI et au niveau des
gaines des nerfs craniens et spinaux. La production du LCR est 2 x le volume normal
des espaces liquidiens par 24 h, soit 0,1 — 0,5 ml par minute. La production croit
parallelement a l'augmentation du métabolisme cérébral, et diminue en cas de
déshydratation.

La pression du LCR est de 5 — 15 cm H0. Une augmentation de la pression au
dessus de 20 — 25 cm H20 produit des effets nocifs sur la substance cérébrale.

4. Etiologie et pathogénie : Trois pathogénies différentes.

Cause tantdt congenitale, tantdt acquise.
a - Disproportion entre production et résorption du LCR (Hydrocéphalie
communicante) ;

-production exagérée de liquide (Hydrocéphalie hypersecretoire);

-production insuffisante du liquide (Hydrocéphalie arésorptive).

b - Obstacles sur le parcours du LCR (Hydrocéphalie occlusive)
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-sténose ou occlusion du trou de MONRO (ne sont presque jamais
congénitales ; sont acquises dans les cas de tumeur, de meningite) ;

-sténose ou occlusion de |I' aqueduc de SYLVIUS (malformation congénitale
ou obstruction acquise par dépdt de fibrine, de protéines dénaturées et de détritus
cellulaires) ;

-occlusion des trous de MAGENDIE et de LUSCHKA (congénitale dans le
Syndrome de DANDY-WALKER) ;

-malformation d’ARNOLD-CHIARI (congénitale, accompagnant en général
une myeloméningoceéle) ;

-occlusion des citernes et des espaces sous arachnoidiens a la suite
d’inflammations ou d’hémorragies.

¢ - Atrophie du cerveau sans troubles de la circulation du LCR.

Il. TABLEAU CLINIQUE :
La symptomatologie de I'hydrocéphalie découle de [hypertension

intracranienne. |l faut distinguer entre les symptémes du nourrisson (sutures
craniennes largement ouvertes) et ceux de l'enfant (sutures craniennes fermées).
Chez le nourrisson le tableau clinique est dominé par la croissance pathologique du
crane dont la circonférence dépasse les limites normales, par la tension de la
fontanelle et par les sutures craéniennes élargies. La pression intracranienne elle-
méme ne .provoque des symptdmes que tardivement (somnolence , vomissements,
symptomes neurologiques).

Chez le petit enfant et chez I'enfant en age scolaire, les signes d’hypertensions
intracraniennes sont prépondérants, la disjonction des sutures créniennes ne se
manifeste radio logiquement et cliniquement que beaucoup plus tard.

1. Signes fonctionnels :

-chez le nourrisson : fontanelle bombée, disproportion des sutures, impression a la
percussion d'une outre pleine d'eau. Physionomie hydrocéphalique dés que le
volume du créne dépasse la norme. Phénoméne du * soleil couchant” différents
types de strabisme et de nystagmus dans les cas avancés ; stase au niveau des
veines du cuir chevelu ;

-chez I'enfant en &ge préscolaire et scolaire, pratiquement aucuns signes locaux.



22

2. Signes généraux :
Somnolence, anorexie, nausées et vomissement spasticité généralisée allant jusqu’a

I'opisthotonos, hyperreflexie, convulsions, symptémes oculaires.

3. Signes physiques :

Circonférence cranienne pathologique, fontanelle et percussion pathologiques,
méningisme, status neurologique pathologique (hyperreflexie, spasticité,
opisthotonos), fond d'ceil pathologique (papille de stase), bradycardie, dépression

respiratoire.

Ifl. EXAMENS COMPLEMENTAIRES :

1. La radiographie du crane face et profil :

2. La ventriculographie et pneumo-encephalographie :

3. L’échoencéphalographie : permet la mise en évidence d'une part d’'une asymétrie
des ventricules latéraux, d'autre part d'une dilatation du 11I*™® ventricule en cas
d’hydrocéphalie interne.

Biologie : LCR chimiquement normal dans I'hydrocéphalie congénitale ; élévation des
protéines liquidiennes, dans [I'hydrocéphalie acquise (aprés [linflammation,

hémorragie et dans les cas des tumeurs) Xanthochromie & la suite d’hémorragies.

IV. EVOLUTION SPONTANEE :
Atrophie cérébrale, croissance grotesque du créne pouvant aller jusqu'a la rupture.
Evoluttion fatale dans 50% des cas troubles psychomoteurs graves dans 25% des

cas. Des 25% restants, 1/3 seulement conserve un quotient d'intelligence de plus de
60% [76].

V. TRAITEMENT :
1. But :
Supprimer ['hypertension intracranienne afin d'éviter les lésions secondaires

progressives de |la substance céréebrale.

2. Movyens :
a - Médicaux : aucun ! I'administration de diurétique est discuté jamais couronnéee de

succes et peut entrainer des complications( déséquilibre ionique, complications

rénales).
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b - Chirurgicaux :

-dérivations sans matériel prothétique (ventriculocroternostamie) ;
-dérivations internes ;
-dérivations externes.
3. Indications :
a - En cas d’hydrocéphalie par sténose de I'agueduc, la ventriculocisternostomie est
I'intervention de choix.
b - Mise en place d’'une valve ventriculo-péritonéale dans tous les autres cas si la

décision de drainer est simple devant une hydrocéphalie rapidement évolutive [69].

VI. SURVEILLANCE D'UN ENFANT DERIVE

La mise en place d'une dérivation de LCR est le plus souvent un geste définitif, le
pourcentage d'enfants que l'on peut sevrer de leur valve étant tout a faire marginal
(inférieur 4 10%) [69].
La surveillance est avant tout clinique:

-Evolution du périmétre crénien,

-Développement psychomoteur,

-Performances scolaires,

-Palpation de la valve,

-Radiographies de contrdle du trajet de la valve, une fois par an jusqu'a la fin

de la croissance.

VIl. COMPLICATIONS :

1. Infectieuses :

-les méningites,
-les péritonites.
2. Hydrodynamiques

-un drainage insuffisant,
-un hyperdrainage,

-syndrome du 4*™ ventricule exclu.

3. Epilepsie :
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Vill. RESULTATS:

L'appréciation du traitement des hydrocéphales nécessite la prise en compte de deux
paramétres, l'effet sur I'hydrocéphalie et I'évolution de la maladie causale ou
associée. Sur I'hydrocephalie les résultats sont actuellement bons. Le taux de
complications est inférieur a 20% [69] et l'on peut considérer qu'un enfant présentant
une hydrocéphalie isolée, dépistée et traitée précocement, aura les performances
qu'il aurait di avoir sans hydrocéphalie. Par contre, le traitement n'influe en rien sur

{'évolution de la maladie causale, le pronostic étant lié a celle-ci [69].
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B — SPINA BIFIDA (MYELOMENINGOCELE ET MENINGOCELE)

. GENERALITES:

1. Définitions:

- Le spina-bifida: est une fissure congénitale d'un ou de plusieurs arcs vertébraux
[76].

- La Myeélomeningocele: (MMC, la moelle et les méninges sont impliquées dans la
malformation}

- La Meningocele: (M.C, méninges mal formées, moelle épiniére intacte).

2. Frequence:

1-4°/op des naissances (Suisse 1°/go, pays de Galles 4°/y0). EN Suisse avec environ
80 000 naissances par an 80 nouveaux cas annuellement [76].

3. Physiopathologie:

Il existe de multiples controverses théoriques qui vaudraient expliquer la complexité
des phénomeénes responsables de la persistance d'une ouverture du tube neural lors
de la naissance. Mais essentiellement deux grandes tendances s'opposent:

-les théories hydrodynamiques basées sur la réouverture du tube neural,

-les théories mecanicochimiques basées sur les non-fermetures du tube neural.

Des theories plus modernes mettent l'accent sur le réle d'une croissance anormale
au niveau des cellules de la créte neurale ou sur une mauvaise orientation spatiale
de I'ectoderme dans la genése de la malformation.

4, Etiologies: Inconnues, parfois familiale.

[l. CLINIQUE:

- Meningocele: toujours fermée, en général kystique. La peau au niveau de la
lésion présente souvent des télangiectasies. En bordure, pilosité d'aspect capillaire.
Troubles neurologiques tres discrets;

- Myelomeningocéle avec lipome: Aspect d'un lipome; peau normale, troubles
neurologiques souvent importants;

- Myelomeningocéle: plague neurale ouverte et largement exposée ou
recouverte d'une couche cutanée extrémement mince.

La-dure-mére s'arréte au bord de la fissure osseuse. Au bord supérieur de la |ésion,

abouchement parfois visible du canal de |'épendyme. Aprés quelques mois
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d'évolution, la MMC se présente comme un gros kyste recouvert d'une fine couche
de peau.

1. Malformations associées:

a - Hydrocéphalie: se développe dans 80% des cas de MMC. Manque toujours
dans les cas de MC et de MMC avec lipome. L'hydrocéphalie est due en général a
une maiformation d'ARNOLD-CHIARI (prolapsus du vermis et du bulbe au travers du
trou occipital).

b - Malformations urologiques:

- Malformations primaires: anomalies de forme et de position (ectopie, rénale, rein
en fer de cheval, agenesie rénale, double rein), stenose urétrale, dysplasie du tissu
rénal.

- Malformations secondaires: troubles de linnervation de la vessie (centre de
miction de S; & S4) :

e Parésie du detrusor (asystolie, absence de miction) ;

e Parésie sphinctérienne (incontinence totale, écoulement d'urine gouite a

goutte) ;

e Spasme sphinctérien (vessie en rétention).

- Conséquences des troubles mictionnels: spasme sphinctérien et paralysie
conduisent a:

- Rétention urinaire (urine residuelle).

- Pyurie (cystopyelite chronique) linfection urinaire chronique représente un
danger particulier lors de ['Opération orthopédique et de la dérivation interne du LCR
(danger d'infection)

¢ — Complications orthopédiques :

Dépendent de la localisation de la MMC. Troubles neurologiques en aval de D12
dans 80- 90% des cas.
- Localisation des paralysies:

D.z:Paralysie flasque totale du plancher pelvien des extrémités inférieures pas de
déformation des extrémités inférieures

l.1:Neurologique de la hanche

La:Flexion spastique de la hanche

Ls:Déformation neurologique des pieds

Si:Hanches stables, déformation des pieds

S2:Troubles neurologiques de la vessie (centre de la miction Sz S4)
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- Déformation de la colonne vertébrale:

Développement au cours des années d'une cyphose, d'une scoliose au plus
fréquemment d'une cyphoscoliose.

- Complications des troubles neurologiques:

Fractures pathologiques (avec formation de cals exubérants) trés souvent

consécutives au traitement physiothérapie. Plaies de décubitus [76].

lil. ANOTAMIE PATHOLOGIQUE:

1. Formes anatomiques:

a — Spina bifida occulta: presque toujours dans la region lombo-sacrée. Découverte

fortuite au niveau de L5. Aucune signification clinique.
b — Méningoceéle:est une fissure de I'arc vertébral et de la dure-mere, en général de
petite dimension. Prolapsus de [l'arachnoide sans participation de la moelle.
Localisation en général dans la région lombo sacrée et au niveau du crane.
c — Myelomeningocéle avec lipome: lipome volumineux recouvrant une fissure
médullaire. Peau au-dessus du lipome d'aspect normal.
Le lipome s'étend a !'intérieur du canal vertébral jusqu'a 3-4 cm au-dessus du Spina-
bifida.
d — Myelomeningocele: est une fissure étendue des arcs vertébraux et de la dure-
mere. Prolapsus de l'arachnoide et de la moelle. La malformation peut présenter
divers aspects.

-ouverte ou épithélisée ;

-plate ou protubérante (Kystique) ;

-avec ou sans gibbosite.

2. Association avec d'autres malformations

a— MMC et hydrocéphalie 80% des cas,
b - MMC avec:
-kyste dermoide ou teratome ;
-agénésie du sacrum ;
-diastématomyelie.

3. Causes des paralysies

-dysplasie primaire de la plague neurale au niveau de la malformation,
-lésions neurologiques secondaires par I'un des mécanismes suivant la plaque

neurale de niveau avec la peau pendant la vie intra-utérine aprés la naissance
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pression intra-spinale plus élevée que pression atmosphérique protubérance
progressive de la plaque neurale en trainant une MMC kystique avec élongation des
racines nerveuses rachidiennes.

L'infection de la MMC lorsqu'elle est ouverte ou rupturée; compression de la moelie

par les prolongements intra rachidiens d'un lipome.

IV. DIAGNOSTIC ANTENANTAL:
Parmi les méthodes diagnostiques, deux sont suffisamment fiables pour y recourir

chaque fois que I'on est en présence d'une femme a risque.

1. Echographie,

2. Dosage des marqueurs biologiques:

a —dosage de I'a - foetoproteine (AFP): la concentration de cette protéine est trés
¢levée en cas d'anomalie de fermeture du tube neural

b — dosage de l'acétylcholinesterase: ['électrophorése de I'ACHE constitue la

technique la plus spécifique.

V. BILAN INITAL :

1. Clinique :

a — lésion spinale

b — le segment céphalique

c — bilan heurologique et musculaire
d — analyse des déformations

e - état des sphincters.

2. Radiologique :

a —radio du squelette complet
b — échographie cérébrale, spinale, rénale, abdominale

¢ — urographie avec cystographie.

VI. TRAITEMENT:
1. But:
Fermer la malformation en reconstituant tous les plans anatomiques sur les bases de

'embryologie normale.
2. Méthodes:

a - Médicales: aucun
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b — Chirurgicales:

-Méningocele: excision de la MC sans urgence, fermeture de la dure-mére
-Myelomeningocéle avec lipome: excision du lipome, et des prolongements
intrarachidiens du lipome,

-Myélomeéningocéle: il existe un ordre de priorité du traitement:

1.0Opération d'urgence de Ia myelomeningocéle,

2.Traitement de I'hydrocéphalie par Shunt,

3.Correction des complications urologiques,

4 .Opération orthopédique '

5.Intégration psychosociale.

VIIl. SURVEILLANCE.

a — le rachis,

b — la hanche,

¢ — les pieds.
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C — FENTES LABIALES ET PALATINES :

Les malformations congénitales de la face sont multiples et résultent d'un trouble du

développement embryonnaire apparu entre la 4°™ et la 10®™® semaine de la vie
intra-uterine.
Ces anomalies aboutissent le plus souvent & un défaut de fusion des bourgeons

faciaux qui réalisent des fentes labio-alveolaires et palatines [61].

l. ETIOLOGIE:

La fréquence de cette malformation est de 1,5 pour 1 000 naissances. || existe une
legére predominance masculine.

Le facteur héréditaire est reconnu mais non encore identifié. Il n'y a pas de facteur

étiologique formellement reconnu chez I'homme.

Il. FORMES ANATOMIQUES :

Toutes les fentes peuvent étre totales ou partielles, n'intéressant alors qu'une partie

des éléments anatomiques [61].

1. Fente [abio - alvéolaire bilatérale:

Les deux fentes qui servent le méme ftrajet isolent un bourgeon meédian qui
comprend la columelle, la partie médiane de la [évre entre les deux crétes filtrales et
un bourgeon osseux maxillaire qui contrent les germes des incisives centrale et
latérale.

2. Fente labio - alvéolaire unilatérale ou fente du palais primaire :

Le défaut de fusion intéresse le seuil narinaire, la levre supérieure au niveau de la
créte filtrale et la région gingive — alvéolaire en regard de l'incisive latérale. Cette
lésion siége le plus souvent du cété gauche.

3. Fente vélaire et vélo-palatine ou fente du palais secondaire :

Il s'agit d'un défaut de fusion médian depuis la région retro incisive jusqu'a la partie
postérieure au voile du palais (luette).

Les deux bourgeons sont plus ou moins fusionnés selon l'expressivité de la
malformation, pouvant réaliser au minimum une division sous-muqueuse du voile qui
est morphologiquement continue mais qui présente une dysfonction par absence de
fusion musculaire sur la ligne mediane.

Une luette bifide est également un équivalent de cette malformation.
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Lorsqu'elle est isolée, la fente palatine est plus fréquente que la fente labio -
alvéolaire.

4. Association d'une fente labio — alvéolaire et du fente palatine :

realisant une fente labio-palatine totale qui peut étre au niveau labial uni ou

bilatérale.

Ill. CLINIQUE:

Le diagnostic qui peut étre ante-natal par échographie, est porté a la naissance et
doit déterminer s'il s'agit d'une fente labio-alvéolaire uni ou bilatérale associée ou non
une fente vélo — palatine. les conséquences de la malformation sont multiples:
1.Problémes morphologiques;

2.Difficultes d'alimentation dés les premiers jours de |a vie (tétées impossibles en cas
de fente Ilabio-palatine totale);

3.Troubles fonctionnels liés a la fente velo-palatine par reflux bucco-nasal, rhinolalie
compléte a l'origine de troubles phonatoires majeurs, dysfonction des trompes
d'Eustache a I'origine de complications ontologiques fréquentes (otites);

4.Troubles de la croissance dento-alvéolaire a f'origine d'une endo-maxillie et
d'importants désordres de ['‘éruption dentaire dans les secteurs incisive - canins du
fait de la fente osseuse alvéolaire, anomalies fréquentes des bourgeois dentaires
des dents de voisinage;

5.Association possible avec d'autres malformations en particulier des mains

(syndrome oro-digital).

IV. SCHEMA THERAPEUTIQUE:

Le traitement s'étale des premiers mois de vie jusqu'en fin croissance avec plusieurs
étapes dont la chronologie initiale peut étre differente selon les équipes mais dont le
principe général est le méme [61]:

-Correction morphologique précoce (avant le 6°™ mois) de la région labiale,
-Fermeture du voile du palais avant 18 mois,

-Reduction orthophonique précoce et prolongeée,

-Surveillance odontologique réguliére pendant toute la petite enfance,

-Traitement orthodontique dés I'apparition de la denture définitive pour une durée
souvent longue,

-Eventuelle greffe osseuse de la région alvéolaire vers 10 ans,
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-Compléments chirurgicaux, esthétique et/ou fonctionnels en cours de croissance

(pharyngopiastie, retouches de la cicatrice [abiale, rhinoplastie).
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D - LA PARQI - ABDOMINALE
. EMBRYOLOGIE:

1. Omphalocéle:

Exomphalos: hernie amniotique: absence de I'involution du ccelome extra-
embryonnaire entre le 32°™ jour (5 mm) et le 70°™ jour (45 mm), c'est & dire & une
époque ou l'anse ombilicale se trouve encore dans le ceelome extra-embryonnaire
(76].

2. La paroschisis:

Est une fissure longitudinale de la paroi abdominale située un peu en dehors de
l'orifice ombilical. Conséquence d'un trouble du développement de la somatopleure:

I'absence de myotomie et de meésenchyme provoque la résorption de ['épithélium.

IIl. FORMES ANATOMIQUES:
1. Omphalocele:

Présente toujours un sac herniaire. Lors d'arrét du développement a un stade tres
précoce, le collet du sac est extrémement large. Lors d'un arrét de déeveloppement
tardif, 'omphalocele est plus petite et son collet plus étroit.

a — La paroi du sac: a l'intérieur constituée par le peritoine, a I'extérieure par la gelée
de Warton. La paroi du sac est transparente au debut, devient trouble et laiteuse en
quelques heures.

b — Le contenu de l'omphalocéle: intestin avec défaut plus ou moins important de la
rotation embryonnaire. Le foie dans les omphalocéles trés volumineuses.

¢ — Les complications:

-la rupture du sac, avant pendant ou aprés la naissance,

-la péritonite,

-I'étranglement prénatal de ['intestin par le collet du sac.

2. La paroschisis

Il n'existe pas de sac herniaire, les intestins pendent librement hors du corps.
L'orifice herniaire est relativement étroit. L'intestin est plus court que normal. I existe
des troubles de la rotation intestinale embryonnaire, et de la résorption intestinale.

L'infection est la principale complication entrainant une péritonite.
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Ifl. CLINIQUE:

Dans les cas habituels, linspection suffit pour poser le diagnostic. Il faut toujours
penser a la possibilité d'une atrésie intestinale secondaire.

Syndrome EMG: Syndrome exomphalos-macroglossie-gigantisme, au syndrome
WIEDEMANN et BECKWITH.

L'omphalocéle est accompagnee de macroglossie, d'hépatomégalie de
néphromégalie et de pancréatomégalie. Tres sévére hypoglycémie chez le nouveau-

né et chez le nourrissorn.

IV. TRAITEMENT:

1. Lomphalocéle & collet large et sac intact

La cavité abdominale est d'autant plus petite que F'omphalocele est plus grande. Les
organes exteriorisés (intestin, foie) sont trop volumineux pour la cavité abdominale.
Une reposition forcée conduit a une compression de la veine cave Inférieure‘
entrainant la mort ou a une compression de l'intestin entrainant l'iléus.

a — Le traitement conservateur selon GROB: application de mercurochrome ou de
poudre d'antibiotique sur le sac de I'omphalocéle ce qui entraine la formation de
cro(te. Epithélialisation secondaire et formation d'une hernie ombilicale geante
épidermisée 18-24 mois plus tard, correction operatoire de la hernie ombilicale
résiduelle. Par la méme occasion correction de I'anomalie du situs intestinal.

b — Le traitement opératoire selon GROSS: mobilisation de la peau au pourtour de
l'omphalocele, recouvrement de la hernie & l'aide de cette peau, tout en laissant
l'orifice musculaire ouvert. Correction définitive de la paroi abdominale a un stade
ultérieur.

¢ — Le traitement opératoire selon SCHUSTER: l'intestin prolabé est entouré d'un sac
de silastic, fixé aux bords de I'orifice musculaire. Le sac est rapetissé tous les 2 jours
permettant aux organes extériorisés de réintégrer petit a petit la cavité abdominale.
Aprés quelques dizaines de jours, la paroi abdominale peut étre fermée selon les
plans anatomiques.

d —Le recouvrement a l'aide de dure-mere lyophilisee.

2. Omphalocéle rompue

¢ — Le collet du sac étroit et peu d'intestin exteriorise: reposition des organes

prolabés, fermeture directe selon les plans anatomiques
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d — Le collet large, grosse masse d'organes prolabés: traitement selon CROSS ou
SCHUSTER.

3. Omphalocéle a collet étroit

Trés grand risque d'incarcération avec nécrose intestinale et atrésie secondaire. le
traitement conservateur selon GROB est dangereux.

a — L'omphaloceéle de petit volume: résection du sac, révision de l'intestin, correction
d'une atrésie éventuelle et du défaut de rotation embryonnaire en général présent.
Reposition des organes dans la cavite abdominale et fermeture de la paroi
abdominale en plusieurs plans.

b — l’omphalocéle de grand volume: résection du sac, débridement du collet,
révision et correction éventuelle du contenu, le reste du traitement selon CROSS ou
SCHUSTER.

4. La paroschisis

On procéde & un débridement de l'orifice herniaire. Les anses intestinales sont en
genéral fortement accolées les unes aux autres, il est dangereux d'essayer de les

disséquer. La suite du traitement se fera selon SCHUSTER.

V. PRONOSTIC:
L'Omplalocele a collet étroit sans complications: pronostic excellent, dans les autres

cas, environ 50% de guérissions, dans le syndrome EMG, le pronostic dépend de la

correction de I'hypoglycémie.
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E- MEGACOLON CONGENITAL OU MALADIE DE HIRSCHSPRUNG :
|. GENERALITES:

1. Définition:

Elle est histologique. C'est I'absence congénitale des cellules ganglionnaires des
plexus nerveux sous-muqueux de Meissner et intra musculaires d'Auerbach [7].

cette anomalie intéresse un segment intestinal de longueur variable, mais s'étendant
en bas toujours jusqu'au sphincter interne, la limite supérieure remontant plus ou
moins haut.

2. Fréquence:

Estimée a 1 cas/5 000 naissances. Affection 9 fois plus fréquente chez le gargon que
chez la fille. Incidence familiale souvent observée 5 a 10% des séries.

Des travaux récents viennent de mettre en évidence le géne responsable sur le bras

long du chromasome 10 [76].

Il. ANATOMIE PATHOLOGIQUE ET PATHOPHYSIOLOGIE :

1. Aspect macroscopique:

La dilatation du colon en amont d'une portion distale en état de contraction. La
portion contractée est plus ou moins étendue selon les cas. Elle s'étend presque
toujours jusqu'au mécanisme sphinctérien. La jonction entre portion dilatée et portion
contractée en forme d'entonnoir. On peut distinguer 3 groupes [76].

a — La forme classique: contraction du rectum, du rectosigmoide ou de la portion

terminale du cdlon descendant; la dilatation en amont.

b — La forme ultra-courte: seuls les 2 et 3 derniers cm du rectum sont contractés, la

dilatation atteint presque le mécanisme sphinctérien.
¢ — La forme longue: contraction de plus de la moitié du colon (rarement contraction
du colon dans sa totalité).

2. Aspect microscopigue

Absence des cellules ganglionnaires dans le plexus myentérique d'Auerbach et dans
le plexus sous muqueux de MEISSNER au niveau de la portion contractée du cdlon.
Diminution des cellules ganglionnaires dans la zone de transition. Nombre normal de
cellules ganglionnaires dans la zone dilatée. Hyperplasie des fibres nerveuses
parasympathiques avec élévation de l'activité de l'acétyl-cholinestérase dans la

portion ganglionnaire (histochimie).
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3. Pathophysiologie
La portion aganglionnaire contractée montre une incoordination de péristaltisme et

se trouve dans un état d'achalasie faisant obstacle au passage des selles. En amont
de cet obstacle, I'augmentation de l'activité péristaltique entraine une hypertrophie
musculaire, puis une dilatation. Le réflexe de relaxation du sphincter anal interne est

absent.

Ill. CLINIQUE:

Classiquement, elle varie avec |'age.

1. Période néo-natale :

-le passage incomplet et tardif du meconuim ;

-l'iléus ou sub-iléus néonatal ;

-I'évacuation explosive de gaz et de méconium lorsqu'on retire le doigt aprés toucher
rectal ;

-la Perforation du célon avec pneumopéritoine et péritonite.

2. Nourrisson:

a —La forme bénigne: pas de troubles de la défécation aussi longtemps que I'enfant
est nourri au sein (selles relativement liquides). L'aggravation subite lors du passage
au lait de vache. La constipation, masse stercorale souvent palpable dans
I'abdomen, métecrisme, sous alimentation.

b —La forme maligne: colite de retention grave, diarrhées paradoxales troubles
électrolytiques, hypoprotéinemie, cedémes état toxique.

3. Enfant en age pré - scolaire et scolaire :

La dilatation énorme de I'abdomen, les anses intestinales dilatées sont visibles &
travers la paroi abdominale, plasticité des masses stercorales a la palpation,
amaigrissement extréme, absence de la sensation de besoin d'aller a la selle. Mort
suite a la perforation intestinale et de toxicose.

4. Adulte :

Elle est rare car |'affection non traitée est en général Iétale.

IV. DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL:

1. Chez le nouveau-né:

-Toutes formes d'iléus mécaniques: atrésie du cdlon, iléus meconial,
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-La septicemie, la méningite, 'némorragie cérébrale entraine I'léus paralytique qui
provoque le passage tardif ou incomplet du méconium.

2. Chez I'enfant plus grand:

La sténose anatomique du colon, le mégacdlon idiopathique, la constipation simple,

la rétention fécale chez les enfants mongoloides, les idiots ou les psychopathes.

V. DIAGNOSTIC POSITIF:

Il est basé sur:

-la constipation, selles a odeur fétide 1-2 fois par semaine ;

-I'abdomen ballonné, les anses dilatées visibles, les masses stercorales palpables ;
-'ampoule rectale est vide ;

-l n'y a pas d'encoprésie: le linge de corps toujours propre ;

-'absence de toute sensation de besoin d'aller a la selle ( la sangle pubo — rectale
n'est jamais mise sous-tension, les masses stercorales ne l'atteignent jamais) ;
-I'histologie: la seule permettant d'affirmer indiscutablement le diagnostic en mettant
en évidence I'anomalie de l'innervation ;

-la rectomanometrie: peut prouver indirectement le diagnostic, par l'absence du
reflexe recto anal inhibiteur ;

-I'histochimie: acétyle cholinestérase augmente.

VI. TRAITEMENT:

Le principe du traitement est la conséquence logique de la connaissance de la
pathogénie: ce sont la resection du segment pathologique aganglionnaire et le
retablissement de la continuité digestive en respectant I'appareil sphinctérien.

1. Traitement d'attente:

Dans les formes habituelles ol la maladie est révélee par un syndrome occlusif, la
premiére mesure thérapeutique urgente est de lever l'occlusion afin d'éviter la stase
intestinale, source éventuelle d'entérocolite grave. Deux alternatives se posent : le
nursing, ia colostomie.

2. Traitement définitif:

- Les interventions chirurgicales visant a résequer le segment aganglionnaire, doivent

répondre a des impératifs trés précis:
-résection de la totalité du segment pathologique,

-contréle histologique du segment abaisse,
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-respect de |'appareil sphinctérien et de l'appareil génito-urinaire.

Quelle que soit la technique utilisée, les régles de la chirurgie colique doivent étre
impérativement respectées: I'abaissement d'un segment colique sain, normalement
vascularisé et sans tension; anastomose avec les 2 derniers cm du rectum au
dessus du sphincter. On distingue plusieurs techniques:

-selon SWENSON,

-selon DUHAMEL,

-selon SOAVE.

Vil. PRONOSTIC:
En général bon, cependant, des complications existent:

-I'incontinence lorsque le mécanisme du sphincter est lése,
-la constipation résiduelle lors de résection insuffisante du segment aganglionnaire,
-la formation de coprolithes aprés I'opération de Duhamel,

-les troubles vésicaux lors de Iésion chirurgicale de l'innervation de ia vessie.
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F — LES MALFORMATIONS ANO — RECTALES :
. GENERALITES:

1. Embryologie:
Chez l'embryon de 4 mm, l'allantoide et lintestin terminal débouchent dans le

cloaque qui est lui-méme encore fermé par une membrane. Allantoide et intestin

terminal sont séparés au stade de 8 mm par le septum urorectal.

~Aprés rupture de la membrane anale, le proctodium et le tubercule anal se forment.

Ce dernier croit autour de iI'anus primitif et forme le sphincter externe et le périnee.
Un trouble du développement & un stade quelconque conduit a l'une des
nombreuses malformations anorectales.

2. Fréquence:
1 cas/3 000 naissances. les deux sexes sont atteints en proportion égale.

Il. FORMES CLINIQUES

1. Anomalies basses:

a —La persistance de la membrane anale: rare défaut de la rupture de la membrane
dans la 8™ semaine de la grossesse membrane translucide fermant I'anus.

b —L'agenésie anale: Défaut de différenciation du proctoduim, parfois combiné a une
régression caudale exagérée. Fistule périnéale ou vulvaire possible.

¢ —L’anus couvert: recouvrement de l'anus par développement anormal du tubercule
anal. Fistulés périnéales superficielles fréquentes.

d —L'anteroposition de ['anus: périnée secondaire anormalement court.

2. Anomalies hautes et intermédiaires

Elles sont dues & une régression caudale exagérée. Elles se différencient des
anomalies basses par les caractéres suivants:

-Le cul-de-sac rectal se trouve en dessus de la sangle puborectale ;

-La fistule recto-uretrale présente dans 90% des cas chez le gargon ;

-La fistule recto-vaginale, rectovulvaire ou rectovestibulaire chez lafille ;

-Les malformations associées trés fréquentes portant sur la colonne vertébrale et le
tractus urogenital;

-L’opération par voie périnéale pure-contre indiquée.

3. Anomalies rectales:

|'atrésies ou sténoses membraneuses dues probablement a un trouble circulatoire

dans la période foetale.
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Ill. CLINIQUE:

-L'inspection de la région anale permet de caractériser le type de la malformation

dans un grand nombre de cas: I'anus couvert avec fistule scrotale, agénésie recto-
anale avec une fistule recto-vaginale;

-L’absence de passage de méconium, la rétention des gaz et de méconium, le
météorisme, les signes d'occlusion intestinale, les vomissements,

-L’ évacuation de méconium ailleurs que par l'anus,

-L'absence de sillon interfessier, et la palpation d'une malformation du sacrum font

suspecter une anomalie haute.

IV. EXAMENS COMPLEMENTAIRES:

1. La manceuvre de Wangensteen et Rice:

L'enfant est radiographié téte en bas, de face et profil, la région anale préalablement
repérée par un indexe métallique. Une bulle gazeuse vient mouler le cul-de sac
rectal et permet de se faire une idée de la distance qui sépare celui-ci de la peau.

La différence entre forme basse et haute peut alors étre faite, selon que cette bulle
se trouve au-dessus ou au-dessous d'une ligne joignant le pubis et la derniére piéce
sacrée, et que lI'on nomme la ligne pubo-coccygienne (STEPHENS); cette ligne
représente le plan du releveur de I'anus.

2. Les clichés avec l'injection du produit de contraste

3. La fistulographie

V. TRAITEMENT:
1. Dans les sténoses anales: le bougirage pendant une période de 6-12 mois ;

2. Les anomalies basses: ouverture chirurgicale de l'anus par voie périnéale et
anastomose anocutanée. Bougirage pendant 6-12 mois;

3. Les anomalies recto - anales et intermédiaires et anomalies rectales pures, mise
en place d'une colostomie, abaissement sacro-abdomino périnéal du recto sigmoide

a l'age de 4-6 mois.

V1. COMPLICATIONS:

-La sténose anale,

-Le lachage de la suture muco-cutanée avec rétraction de l'intestin;

-Les lésions de l'uretére, de l'incontinence;
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-La réapparition de fistules recto-vaginales ou recto-urinaires.

VIl. PRONOSTIC:

1. Chances de survie:

Dépend de la présence d'autres malformations:
-L'atrésie de I'cesophage 6% des cas,

-Le vice cardiaque congénital 7% des cas,

-Les autres anomalies du tractus digestifs 7%,
-Les anomalies urogénitales plus de 50% des cas.

2. Continence: depend

-du développement de [a sangle pubo-rectale et du mécanisme sphinctérien;

42

-du niveau de la malformation (anomalie basse: pronostic bon; anomalie haute:

pronostic réserve);

-de la malformation du sacrum (aplasie sacrée S; ou au-dessus entraine des

troubles de {'innervation du plancher pelvien);

-de I'expérience du chirurgien.
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METHODOLOGIE

CADRE DE L’ETUDE :

Ce travail a été réalisé dans les services de Chirurgie Générale et Pédiatrique de
I'Hopital Gabriet TOURE de Bamako.

1°) Situation Géographique :

L'Hopital Gabriel TOURE est situé au Centre Administratif de ia ville de Bamako. On
trouve & I'Est le quartier Medina Coura, a I'Ouest I'Eccle Nationale d’Ingénieur (ENI),

au Nord le Service de Garnison de I'Etat Major de I'Armée de Terre, au Sud le
TRANIMEX (Société de Dédouanement et de Transit ).

Dans I'enceinte de cet établissement, on retrouve a 'angle sud ouest le service des
URGENCES Chirurgicales (SUC), au Nord et au Rez de Chaussée du pavillon INPS,
les Services de Chirurgie Générale et Pédiatrique.

2°) Les locaux :

a)Le Service de Chirurgie comprend deux Unités :

-Unité de Chirurgie Générale avec 34 lits d’hospitalisation, 6 bureaux, une salle de
pansement.

-Une Unité de Chirurgie Pédiatrique, la seule au MALI avec 18 lits d’hospitalisation,
un bureau pour le Major Chef Unité de Soins et une salle de pansement.

-Le Bloc Opératoire composé de 3 Blocs que le Service partage avec les autres
Spécialistes Chirurgicales : Chirurgie Orthopédique et Traumatologigue, I'Urologie.
(A noter ici I'absence de salle de reveil, les malades étant conduits sur leur lit
d’hospitalisation  aprés l'intervention, souvent & la réanimation du Service des

Urgences Chirurgicales) et une salle de Stérilisation.

b)Le Service des Urgences Chirurgicales comprend 3 Secteurs :
-Premier secteur : accueil — trie avec 8 lits ;
-Deuxiéme secteur :

Deéchoquage avec 3 lits ;

Bloc Opératoire au nombre de 3 ;

une salle de Stérilisation ;

-Troisiéme secteur : réanimation avec 8 lits.
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-La visite se fait chaque matin;

-La visite générale a lieu chaque vendredi aprés le Staff de Chirurgie toute spécialité
Chirurgicale confondue.

-Le Staff du Service a lieu chaque jeudi.

2-Le Service des Urgences Chirurgicales :

Le Service des Urgences Chirurgicales (S.U.C) est un Service & Vocation
Chirurgicale. |l a été crée en 1996 aprés les événements du 26 mars dans le but de
répondre aux attentes de la ville de Bamako en matiere d'Urgence Chirurgicale.
C'est le lieu de passage de toutes les Urgences Chirurgicales du C.H.U. de Gabriel

TOURE, hormis les Urgences gynécologiques et Obstétricales.

ll -MATERIELS ET METHODES :
A-Echantillonnage :Il s'agissait d’une étude prospective descriptive gui s'étendait

sur une période d'un an : de janvier a décembre 2000.

1-Critéres d'inclusion :

-enfants de 0 a 14 ans;

-hospitalisés; présentant au moins une des six maladies (hydrocéphalie, spina bifid'a,
fente labiale, mégacdlon congénitale, malformation ano-rectale, omphalocele-
laparoschisis).

2-Critéres de non inclusion :

-toutes les-autres malformations;
-enfants non hospitalisés
NB :définition opératoire de bas niveau économique ou mangue de moyen financier,
tout malade ne pouvant assurer le frais des examens para cliniques et le traitement
B— MATERIEL :
Nous avons consulté :
- Le registre d’hospitalisation des entrées et des sorties ;
- Le registre de compte rendu opératoire ;
- Le registre de compte rendu d'anatomopathologie;
- Le registre d’anesthésie —réanimation;
- Le registre de garde des infirmiers.
Nous avons demandé les examens complémentaires :
- la radiographie et I'échographie ;

- le Scanner;
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- le lavernent baryté ;
- l'anatomopathologie ;
- la Biologie ;
- la cytogénétique.
Des photographies ont été réalisées pour des raisons didactiques, avec I'accord des

parents.

C- METHODE :
Notre methode Comportait des phases :

1. La phase de conception et de confection de la fiche d’enquéte :

Elle a été élaborée par nous, puis corrigée par les chirurgiens du service et en
dernier ressort par le Professeur.
Elle comporte des variables en 3 chapitres :

- Une partie administrative, précisant I'état civil et I'adresse du malade ;

- Une partie portant sur les differentes pathologies étudiées, les signes
cliniques, le protocole therapeutique ;

- Une partie concernant les parents, portant sur des parametres (I'age maternel,
paternel, la parité, les pathologies de la grossesse en cours, les conditions
d'accouchement, la notion de prise de medicaments au cours de la
grossesse, les antécédents familiaux, les caractéristiques de [I'enfant
malformé.

Ces paramétres ont été évalués a partir de :

- L'interrogatoire : a la recherche des cas d’herédités susceptibles d’étre en cause et
permettre I'établissement de l'arbre génealogique;

- L'examen physique : local, loco -régional et général ; pratiqué par le pédiatre, les
chirurgiens et enfin le professeur. Il vise a décrire macroscopiquement la
malformation et d'autres tares qui se seraient associées; et évaluer le devenir
I'enfant malformé .

2. La phase de la collecte des données :

Ces données ont été collectées a partir des dossiers, des registres de consultations
et ceux des comptes — rendus Opératoires de la chirurgie genérale, pédiatrique et
Urgences Chirurgicales . Chague malade a un dossier dans lequel sont portés toutes
les données administratives, cliniques, para cliniques, le diagnostic et les

traitements regus.
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Les Thésards sont repartis en trois (3) groupes faisant la rotation entre le bloc
opératoire, la consultation chirurgicale externe et la visite des malades hospitalisés.
Cette rotation est hebdomadaire.

3. La phase d’enquéte sur le terrain :

Elle a pour but de retrouver tous les patients ou les « personnes-contact» a
Bamako. Les adresses précises ont rendu possible cette phase de I'enquéte.

Dans tous les cas si le patient était retrouvé, il était interroge et réexaminé, a défaut
la « personne-contact » était interrogée. Lorsque lintéressé ou la « personne-
contact » résidait en dehors de la ville de Bamako ou n’étaient pas vu, nous nous
sommes limités aux renseignements fournis dans le dossier.

4.La phase d'analyse des données :

Elle a été effectuée dans la cellule informatique de la F.M.P.O.S. sur logiciel Epis info
6. Le traitement de texte a éte fait sur logiciel Win.Word 2000. Les tests de

comparaison utilisés étaient le kh2, le student « t », le yate’s
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RESULTATS

La place des Malformations dans notre Service :

De Janvier & Décembre 2000, nous avons enregistré 10244 malades en consultation
externe dans notre service.

Le nombre d'enfants consultés était de 3 360 soit 32,8% et 351 enfants présentaient
une malformation (10,4%).

Celles qui ont fait 'objet de notre étude étaient au nombre de 108 enfants malformeés
soit 3,2% de nos consultations chirurgicales pédiatriques.

Nous avons hospitalisé 1505 malades dont 49,5% étaient pédiatriques. Les enfants
malformés ont représenté 14,5% de cette hospitalisation et 8% de I'hospitalisation
globale.

Au cours de la méme période, 1250 malades ont eté opérés dont 12,8% étaient
pédiatriqgues. Les enfants malformés ont représenté 29,3% de nos activités

chirurgicales pédiatriques et 3,8% de nos activités chirurgicales globales.

Tableau | : Répartition des malades selon I'age

Ages Nombre Pourcentage (%)
Nouveaux-nes :
76 70,4
1jour - 29jours
Nourrissons :
_ 25 23,1
30jours — 3ans
Enfants :
4 3,7
d4ans — 7ans
Grands enfants :
3 2,8
8ans —14 ans
Total 108 100

L’age moyen était de 35,075 semaines, + 86,08. Les extrémes variaient entre 1 jour

et 528 semaines.
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Tableau Il : Répartition des malades selon le sexe
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Malades Nombre Pourcentage (%)
Gargons 77 71,3

Filles 31 28,7

Total 108 100

Le sexe-ratio était de 2,48 en faveur des gargons.

Les malformations congénitales sont plus prononcées chez les sujels de sexe

masculin que ceux du sexe féminin selon le test de comparaison de deux

pourcentages (p=0,0001 ).

Tableau lll : Répartition des malades selon le poids

Poids en kgp Nombre Pourcentage (%)

1-5 59 54,6
6-10 39 36,1
11-15 4 3,7
16-20 3 2,8
21-25 1 0,9

26 -30 2 1,9
Totai 108 100

Le poids moyen était de 6,54 kg, + 7,66. Les extrémes variaient entre 2 kg et 30 kg.
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Tableau IV : Répartition des malades selon la taille
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Tailles en cm Nombre Pourcentage (%)
45 - 65 87 80,6
66 — 85 14 13,0
86 — 105 5 4,6
106 — 125 1 0,8
126 — 145 1 0,9
Total 108 100

La taille moyenne était de 60,25cm, +14,94. Les extrémes variaient entre 48cm et

130cm.

Tableau V: Répartition des malades selon leur provenance

Régions Nombre Pourcentage (%)}
Bamako 29 26,9
‘Koulikoro 19 17,6
Ségou 18 16,7
Kayes 17 15,7
Sikasso 14 13,0
Mopti 9 8,3
Gao 2 1.9
Total 108 100
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Tableau VI: Répartition des malades selon leur ethnie
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Ethnies Nombre Pourcentage (%)
Bambara 32 29,6
Sarakole 17 15,7
Malinké 14 13,0
Peulh 13 12,0
Autres 9 8,3
Sonrhai 7 6,5
Sénoufo 6 5,6
Dogon | 4 3,7
Bozo 3 2,8
Minianka 3 2,8
Total 108 100 -

-75 malades ont été adresses par un médecin et 33 malades par un technicien de

sante.

Tableau VIl : Répartition des malades selon le mode de recrutement

Mode de recrutement Nombre Pourcentage (%)
consultation normale 103 95,4
urgence 5 4.6
Total 108 100

Les 5 urgences étaient des imperforations anales.
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Tableau VIl : Répartition des malades selon leur état vaccinal
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Vaccination Nombre Pourcentage (%)
Incompléte 70 64,8
Compléte 31 28,7
Non Vaccinés 7 6,5
Total 108 100

Les 7 non vaccinés étaient originaires du milieu rural.

Tableau IX : Répartition des malades selon les différentes malformations

congeénitales

Malformations Nombre Pourcentage (%)
Hydrocephalie 41 38,0
Spina-bifida (Meningocéle, Myelomeningocéle) 25 25,0
Fente labio-palatine 15 13,0
Imperforation anale 12 11,0
Omphalocele + Laparoschisis 12 11,0
Méga colon-congenital 3 2,0
Total 108 100
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opérées et non opérées
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Tableau X: Répartition des malades selon le nombre de malformations

Malformations Nombre Pourcentage
(%)
Non opérées 61 55,5
Opérées 47 43,5
Total 108 100

Tableau XI : Répartition des malades selon la nature de malformation opérée

Malformations Nombre Pourcentage (%)
Hydrocephalie 17 36,2
Omphalocele + Laparoschisis 12 25,5
Fente labio-palatine 9 19,1
Imperforation anale 4 8,5
Méga colon-congenital 3 6,4
Spina-bifida(Meningocéle, Myelomeningocele) 2 4,3
Total 47 100

NB :les autres patients non opéres (61 malades) s’expliquent par leur manque de

moyen financier ou par perte de vue.

La durée moyenne d'hospitalisation était de 14,81 jours 9,40. Les extrémes

variaient entre 2 a 50 jours
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1 HYDROCEPHALIE

. 34

L'Hydrocéphalie occupe le 1°" rang avec 38% des 108 malformations recensées.

Tableau XII : Répartition des Hydrocéphalies selon I'age

Ages Effectifs Pourcentage

(%)

Nouveaux-nés : 24 58,5
1jour - 29jours

Nourrissons : 12 29,3
30jours ~ 3ans

Enfants : 4 8,8

4ans — 7ans

Grands enfants : 1 2,4
8ans —14 ans

Total 41 100

L’dge moyen était de 53,902 semaines, +103,880. Les extrémes variaient entre une

semaine et 510 semaines.

Tableau Xlll : Répartition des Hydrocéphalies selon le sexe

Malades Nombre Pourcentage
(%)
Masculin 27 65,9
Féminin 14 341
Total 41 100

Le sexe-ratio était de 1,92 en faveur du sexe masculin.
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Tableau XIV : Répartition des d’hydrocéphalies, selon les signes fonctionnels

et physiques

Signes Nombre Pourcentage
(%)
Augmentation du périmétre 39 95,1
créanien
Elargissement des sutures 38 93,0
craniennes
Stase des veines du cuir : 38 93,0
chevelure
Bombement de la fontanelle 36 88,0
Yeux en “coucher du soleil” 36 88,0
Vomissements 31 75,6
Meningisme 20 49,0
Fievre 17 41,5
Spasticité 12 29,3
Hyperréflexie 9 22,0
Nauseée 6 14,6

L’augmentation du périmetre cranien a été le signe clinique dominant (95,1%).

Tableau XV : Répartition des hydrocéphalies selon les malformations

associées
Anomalies Nombre Pourcentage
(%)
Aucune 27 65,9
Spina-Bifida (Méningocéle-Myelomenigocéie) 8 19,5
Kyste dermoide 4 9,8
Teratome coccygien 2 4.9
Total 41 100
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Tableau XVI : Répartition des hydrocéphalies selon les signes radiographiques

du crane
Signes Nombre Pourcentage (%)
Disjonction des sutures craniennes 35 85,4
Calcifications intracraniennes 4 9,8
Maodifications de la selle turcique 2 4,9
Total 41 100
Tableau XVII: Repartition des hydrocéphalies selon les signes
échographiques
Signes Effectifs Pourcentage (%)
Asymétrie des ventricules 20 48,8
lateraux
Stéenose de 'aqueduc de 17 41,5
Sylvius
Dilatation triventriculaire 4 9,8
Total 41 100

Tableau XVIII : Répartition des hydrocéphalies selon leur devenir

Devenir Nombre Pourcentage (%)
Nombre de malades n'ayant pas le moyen financie 21 51,2
Nombre de malades opérés 17 41,5
Nombre de malades perdus de vue 3 7,3
Total 41 100




Y

Tableau XIX: Répartition

immeédiates
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des hydrocéphalies selon les suites opératoires

Suites opératoires Nombre Pourcentage {%)
Simples 13 76,5
Infectieuses 3 17,6
Deéceés 3 17,6
Obstruction de la valve 1 6

NB : le dénominateur commun est égal a 17.

Les suites opératoires immédiates ont été simples chez 13 malades.

Tableau XX : Répartition des malades selon leur suivi a 6 mois

Suites Malades opérés Malades non opérés
Simples 15 2
Distensions craniennes 2 18
Hypertension intracranienne 2 4
Obstruction de la valve 2 0

Le taux de morbidité: a été de 23,5%

Le taux de mortalité : a été de 17,6%.

Le CoGt moyen de la prise en charge de I’hydrocéphalie :

était 153 600F CFA

+ 250,99. Les extrémes variaient entre 153 000F CFA et 153 700F CFA.
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2 SPINA-BIFIDA (Méningocéle - Myeloménigocéle)

Il occupe le 2°™ rang aprés 'hydrocéphalie, et le 1/4 des 108 malformations.

Tableau XXl : Répartition des Spina-bifida selon I'dge

Age Nombre Pourcentage (%)

Nouveaux nés : 17 68

1jour — 29jours

Nourrissons : 8 32

30jours — 3ans

Total 25 100%

L’Age moyen était de 4,167 semaines, +6,465. Les extrémes variaient entre une

semaine et 24 semaines.

Tableau XXI| : Répartition des Spina-bifida selfon le sexe

Malades Nombre Pourcentage (%)
Masculin 19 76
Féminin 6 24

Total 25 100

Le sexe-ratio était de 3,16 en faveur du sexe masculin.
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Tableau XXl : Répartition des Spina-bifida (Méningocéle-Myelomenigocéle)

selon les signes fonctionnels et physiques

Signes Nombre Pourcentage (%)
Tumeéfaction Lombo-sacrée 25 100
Contours réguliers 25 100
Taille > 5cm 25 100
vomissements 8 32
nausées 5 20
Troubles sphinctériens 5 20
Paraplégie partielle 4 16
Fiévre 4 16
Ecoulement LCR 3 12
Refus de tetée 2 8
Paraplegie compléte 2 8

NB : Le dénominateur commun est égal a 25.

Tableau XXIV: Répartition des Spina-bifida selon les signes neurologiques

sphinctériens :anal + vésical

signes sphinctériens Nombre Pourcentage (%)
Hypotonies sphinctériens anal et du périnée 6 24
Béance anale 5 20
Ecoulement urinaire continu 3 12
Absence de réflexe anal 2 8
Prolapsus anal 1 4

NB : Le denominateur commun est égal a 25.
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Tableau XXV: Répartition des Spina-bifida selon I'association avec d’autres

malformations

Anomalies associées Nombre Pourcentage (%)
Hydrocéphalie 6 24
Kyste dermoide 4 16
aucun 15 60

NB : Le dénominateur commun est égal a 25.

Tableau XXVI : Répartition des Spina-bifida selon le type.

Types de Spina-bifida Nombre Pourcentage (%)
Méningocéle 19 76
Myélomeningocéle 6 24
Total 25 100

Tableau XXVII: Répartition des Spina-bifida selon les signes échographiques.

Types de Spina-bifida Nombre Pourcentage (%)
Dilatation asymeétrique des 6 24
venfricules lateraux
Dilation triventriculaire, 4°™ ventricule 1 4

petit
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Tableau XXVHI: Répartition des Spina-bifida selon les signes radiologiques

slgnes radiologiques Nombre Pourcentage (%)
Fissures congénitales des arcs vertébraux. 19 76
Amincissement antero-postérieur de I'arc 13 52
vertébral
Troubles d’ossification des arcs vertebraux 6 24

NB : Le dénominateur commun est égal a 25.

Tableau XXIX: Répartition des Spina-bifida selon leur devenir

Devenir Nombre Pourcentage (%)
Malades sans moyens financiers 16 64
Malades perdus de vue 7 28
Malades opérés 2 8
I total 25 100

Traitement :

Dans la Méningocéle , on a procéde a une fermeture de la dure meére.

Dans la Myélomeningocéle, on a procédé a une réintégration des structures

nerveuses et fermeture plan par plan, une dérivation ventriculo-périnéale a été

réalisée.

Les suites opératoires :Elles ont été simples dans les deux cas.




Tableau XXX: Suivi des malades a 6 mois
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Suivi Suites simples | Hydrocéphalie | Augmentation | Paraplégie partielle
de la tumeur
Malades non 10 11 2
Opérés
Malades 2 - - -
opérés

NB :les malades non opérés ont été perdus de vue 8 mois apres.

Parmi les malades opérés aucun cas d'hydrocéphalie, d’'augmentation du périmétre

cranien, de paraplégie partielle n'a été enregistre.

Le Colt moyen de la prise en charge du spina bifida : était 94 114,28 F CFA

+ 11 902,59. Les extrémes variant entre 20 000F CFA et 35 700F CFA.




TR W T e

W

3 FENTE LABIO-PALATINE
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Tableau XXXI : Répartition des Fentes labio- palatines selon I'dge

Age Nombre Pourcentage (%)
Nouveaux nés : 10 66,7
1jour — 29jours
Nourrissons : 5 33,3
30jours — 3ans
Total 15 100

L'4ge moyen était de 21,533 semaines, +23,241. Les extrémes variaient enlre une

semaine et 96 semaines.

Tableau XXXII : Répartition des Fentes labio- palatines selon le sexe

Malades Nombre Pourcentage (%)
Masculin 11 73,3
“Féminin 4 26,7

Total 15 100

Le sexe-ratio était de 2,75 en faveur des gargons.
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Tableau XXXIIl: Reépartition des Fentes labio- palatines selon les signes

fonctionnels et physiques

Signes fonctionnels Nombre Pourcentage (%)
Succion difficile 15 100
Troubles phonatoires 15 100
Rhinolalies 10, 66,7
Reflux bucco-nasal 10 66,7
Refus tétée 4 26,7
Otites 2 13,3

NB : dénominateur commun est égal a 15

Tableau XXXIV: Reépartition des Fentes labio- palatines selon les formes

anatomiques

Formes anatomiques Nombre Pourcentage (%)
Les fentes unilatérales 9 60
Les fentes bilatérales 4 26,7
Les divisions palatines isolées 2 13,3
Total 15 100
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Tableau XXXV: Reépartition des Fentes labio- palatines selon leur devenir a
I'HGT durant la période d’étude.

devenir Nombre Pourcentage (%)
Malades operés 9 60
Malades n'ayant pas les 5 33,3
moyens financiers
Malades perdus de vue 1 6,7
Total 15 100

Le traitement : la chéiloplastie a été pratiquée chez 9 malades selon la technique

de Victor VEAU.

Les suites opératoires immeédiates : ont été simples dans les 9 cas opéres.

Tableau XXXVI: suivi des malades 6 mois aprés

Suivi Simples Troubles Trouble de phonation
d'alimentation
Malades opérés 9 0 0
(60%)
Malades non opérés 0 8 10
(563,3%) (66,7%)

Aucun cas de lachage de fil, de récidive n'ont été observés chez les malades opérés.

Le colit moyen de la prise en charge de la fente labio palatine: était de

41 662,5F CFA +8229,03F .Les extrémes variaient entre 35 700F CFA et

51 600F CFA.
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4 LES MALFORMATIONS ANO-RECTALES

Tableau XXXVII : Répartition des malades selon I’4ge

Age Nombre Pourcentage (%)
Nouveaux nés : 7 58,3
1jour — 29jours
Nourrissons : 5 41,7
30jours — 3ans
Total 12 100

L'dge moyen était de 20,333 semaines, +18,007. Les extrémes variaient entre une
semaine et 52 semaines.

Tableau XXXVIll : Répartition des malades selon le sexe

Malades Nombre Pourcentage (%)
Masculin 7 58,3
Féminin 5 417

Total 12 100

Le sexe-ratio était de 1,4 en faveur du sexe masculin.
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Tableau XXXIX: Répartition des malades selon les signes fonctionnels

Signes fonctionnels Nombre Pourcentage (%)
Douleur 5 41,7
Retard d’émission de méconium>24h 5 41,7
Vomissements 5 41,7
Arrét des matiéres et gaz 5 41,7
nauseées 4 33,3

NB :le dénominateur commun est égal a 12.

Tableau XL: Répartition des malades selon les signes physiques

Signes physiques Nombre Pourcentage (%)
Absence d’anus 12 100
Fistule (périnéale, urétrale, vaginale) 7 58,3
Ballonnements abdominaux 5 41,7
Tympanisme 5 41,7
Distension abdominale 5 41,7
Augmentation des bruits intestinaux 5 41,7
Méconiurie 4 33,3

NB :le dénominateur commun est égal a 12.
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Tableau XLI: Répartition des malades selon le type de fistule associée

Type de fistule Nombre Pourcentage (%)
Fistule Périnéale 7 58,3
Fistule recto-vulvaire 3 25
Fistule-recto-vaginale 2 16,7
Total 12 100

Tableau XLII: Répartition des malades selon la forme anatomique.

Formes anatomiques Nombre Pourcentage (%)
Formes basses 9 75
Formes hautes 3 25
Total 12 100
Tableau XLIll: Répartition des malades selon Ila radiographie de
WANGENSTEEN et RICE pratiquée chez les 5 malades au SUC
formes anatomiques Nombre Pourcentage (%)
Formes basses 3 60
Formes hautes 2 40

Total 5 100




Tableau XLIV: formes anatomiques selon la Fistulographie
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formes anatomiques Nombre Pourcentage (%)
Formes basses 6 85,7
Formes hautes 1 14,3
., Total 7 100

Tableau XLV: évolution des malades 6 mois aprés le diagnostic positif

Devenir des malades Nombre Pourcentage (%)
Perdus de vue 5 41,7
Malades opérés 4 33,3
Malades n'ayant pas de moyens financiers 3 25
Total 12 100

Tableau XLVI: Suites opératoires immeédiates

Suites opératoires

Nombre de malades

LLachage de fil de suture

3

Retrécissement anal

1

wiv
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Tableau XLVIl: Suivi des malades 6 mois aprés
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Suites Malades opeérés Malades non opérés
constipation 2 8
Sténose anale 2 0

Aucun cas de réapparition d

fes malades opeéreés.

Le coilit moyen de la prise

e fistule, de lincontinence anale n’ a été enregistré chez

en charge des malformations ano rectales: était de

|
163 425F CFA +59 918,8. Les exirémes variaient entre 35 700F CFA et 194 100F

CFA.

o e
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5 OMPHALOCELE ET LAPAROSCHISIS

Tableau XLVIII : Répartition des malades selon I'dge

Age Nombre Pourcentage (%)
Nouveaux nés : 10 83,3
1jour — 29jours
Nourrissons : 2 16,7
30jours — 3ans
Total 12 100

L’age moyen était de 3 semaines, +5,5610. Les extrémes variaient entre une semaine

et 20 semaines.

Tableau XLIX : Répartition des malades selon le sexe

Malades Nombre Pourcentage (%)
Masculin 10 83,3
Féminin 2 18,7

Total 12 100

Le sexe-ratio était de 1,4 en faveur du sexe masculin.

Tableau L : Répartition des malades selon le diameétre du Colet

Diamétre du Colet Nombre Pourcentage (%)
Diamétre > 8cm 7 58,3
Diametre entre 2 — 4cm 4 33,3
Diamétre < 2cm 1 l8,3
Total 12 100
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Tableau LI: Répartition des malades selon le sac

Le sac Nombre Pourcentage (%)
Présence du sac 10 _ 83,3
Absence du sac 2 16,7

Total 12 100

Tableau LIl : Répartition des malades selon le type de traitement

Type de traitement Nombre Pourcentage
(%)
Traitement conservateur selon CROB 10 83,3
Traitement opératoire selon CROSS 2 16,7
Total 12 100

Tableau LIll: Repartition des malades selon le contenu du sac

Contenu du sac Nombre Pourcentage (%)
Intestins 8 66,7
Intestins + épiploon 4 33,3
Foie 0 0
Total 12 100
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Les suites immédiates du traitement: ont été simples dans les 12 cas

Le suivi @ 6 mois : 10 malades ont développé une hernie ombilicale géante, 2

malades une petite hernie ombilicale.

Le coilit moyen de la prise en charge des omphalocéle et laparoschisis: était de
23 555,5F CFA +10666,6. Les extrémes variant entre 20 000F CFA et 52 000F CFA.
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6 FACTEURS EPIDEMIOLOGIQUES DES MERES

Tableau LIV : Répartition des méres selon I'dge.

Ages en année Nombre Pourcentage (%)
15-25 45 41,7
26-35 51 47,2
36 —45 11 10,2
46 - 50 1 0,9

Total 108 100

La moyenne d’dge des méres éltait de 27,04, + 6,93. Les extrémes variant entrel5 ans et

48 ans (p=0,0001).

Tableau LV :Répartition des méres selon la parité

Parité Nombre Pourcentage (%)
Multipares 92 85,2
Primipares 16 14,8
Total 108 100
(0=0,0001 ).

Tableau LVI :Répartition des méres selon leur niveau socio-économique

Niveaux socio-économiques Nombre Pourcentage (%)
Niveau de vie bas 93 86,1
Niveau de vie élevé 15 13,9
Total 108 100

(0=0,0001 ).
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Tableau LV :Répartition des Méres selon les antécédents médicaux (H.T.A,

Diabéete, Drépanocytose)

Antécédents médicaux Nombre Pourcentage (%)
. Drépanocytose 14 12,9
H.T.A 3 2,8
Diabete 1 0,9
Aucun 90 83,3
(p=0,0001 ).

Tableau LVIIi: Repartition

des Meéres selon

les antécédents gynéco-

obstétriques (Métrorragie - infections genito-urinaires - avortement )

Antécédents gynéco-obstétriques Nombre Pourcentage (%)
infections genito-urinaires 57 52,8
Métrorragies 3 2,8
avortements 2 1,8
Aucun 46 42,6

Tableau LIX : Répartition des Méres selon la notion de prise de médicaments

toxiques
Antécédents de prise de Nombre Pourcentage (%)
médicaments
Non 65 60,2
Qui 43 39,8
Total 108 100
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Tableau LX :Antécédents de malformations chez les Méres

Antécédent de Nombre Pourcentage
malformation (%)
Non 103 95,4
Oui 5 4,6
Total 108 100
(0=0,0001 ).
Tableau LXI :Répartition des Méres selon leur suivi
Consultation prénatale Nombre Pourcentage
(%)
Non fait 74 68,5
Fait 34 31,5
Total 108 100
{p=0,0001 ).

Tableau LXIl :Reépartition des Meéres selon la

Phyperthermie au cours de la grossesse

présence ou non de

Hyperthermie Nombre Pourcentage
(%)
Oui 69 63,9
Non 39 36,1
Total 108 100

(0=0,0001).
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Tableau LXIIl :Répartition des Péres selon leur age.

7T

Ages en année Nombre Pourcentage 1
(%)
15-25 7 6,5
26 - 35 36 33,3
L 36 - 45 40 37,0
46 - 55 19 L 17,6
56 - 65 6 | 5,6 1
T Total 108 100
a L L

La moyenne d’dge des peres éfait de 38,77 ; +9,66. Les extrémes variaient entre 19

et 60 ans
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COMMENTAIRES-DISCUSSIONS

Les objectifs sont atteints mais les difficultés ont été rencontrées :

-la collecte de linformation sur les parents a été difficile. Le niveau socio-
économique bas et le manque de documents accompagnant la grossesse et la
naissance des enfants représentent entre autres des facteurs influengant cette
démarche.

-certains enfants non viables meurent tot ; d’autres sont référés ailleurs que notre
service. Ceci g éte prejudiciable & la tenue d'une statistique fiable.

-certains examens complémentaires(scanner cérébral, sérologie Toxoplasmique et

de la Rubéole) n'ont pu étre effectués faute de moyens financiers.

1 - la Fréquence : ( tableau LXIV, LXV)

Notre étude a porté sur 6 malformations de I'enfant. {I'hydrocéphalie congenitale, le

spina-bifida, les fentes labio-palatines, les malformations ano-rectales, les
omphalocéles-laparoschisis, le mégacolon congénital)

Nos 108 malades ont représenté 3,21% des 3360 enfants ayant été consultés dans
notre service.

Les auteurs qui ont réalisé des études sur toutes les malformations des enfants a la

naissance, ont rapporté des fréquence entre 1,74% et 6% ( tableau LXIV)

Tableau LXIV : fréquence des malformations selon les auteurs.

te et 4 7Y

el

L

hH

Auteurs Nombre Pourcentage (%)

C. Stoll France 1991 131 760 2,66

BRIARD France 1975 20 591 1,74

ELEFANT France 1986 13 335 3,37

ASSIMADI Lomé 1997 11 066 | 3,86

GUEDDICHE Tunisie 1987 11 036 4,06
TCHOKOTEU Cameroun 1977 1 568 6

Bah Oumar Mali 1999 60 4.9




T"‘l‘r

L .

-r

(O}

Ty ¥y T

!

[ S A A

117

79

La fréquence hospitaliére des 6 malformations chez les 108 enfants de notre
service n'est pas relative a tous les enfants 4 la naissance. Ainsi une comparaison
entre les résultats d’autres études et les ndtres n'est pas possible.

De fagon générale, la fréquence exacte des malformations est difficile a estimer
en raison de :

-I'imprécision de la limite de définition des malformations,

-la difficulté du diagnostic précoce de nombreuses malformations ;

-dans les pays développés, la recherche des malformations commence depuis les
premiers jours de la grossesse, contrairement aux pays en voie de développement.

Par conséquent, vu les différentes méthodologies pratiquées par les différents
auteurs, une comparaison semble étre difficile.

La fréquence est variable & cause des facteurs régionaux, de la taille de la
population étudiée(variant de 3000 naissances/an a Luxembourg a 60000 a Paris),
selon les cas, les niveaux socioéconomiques, les méthodes de dépistage [51, 114],
les avortements (tableau 2).

De fagon spécifique, I'apparition des myelomeningocéles serait liée au niveau
socio-économique des parents. Ainsi, elles ont été retrouvées dans 0,6% des cas en
Finlande, 4,5% en Irlande et en Angleterre.

Sur 10000 malformations du systéme nerveux central, 21 myelomeningoceles ont
été recensées au Luxembourg, 470 a Paris, 746 a Dublin, 879 a Belfast (Royaume
uni) [114]

Calculés sur 10000 paissances, 339,05 hydrocéphalies ont été retrouvés en
Australie ; 752,2 en Angleterre ; 302,2 au Japon ; 702,1 au Canada.

872 cas de fentes labio-palatines ont été retrouvées en Australie, 44 en Israél.

956 cas de malformations digestives au USA contre 33 en France.

Les USA ont recensé 1232,5 cas de malformations de la paroi abdominale tandis
que 249 cas ont été retrouvés en Amérique du sud.

La prévalence des différentes malformations varie d'un pays a un autre (tableau 3 ).
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Tableau LXV : frequence des malformations a la naissance[75]

Taux pour 10000 naissances

pays naissances | 1 2 |3 4 5 |6
Aflanta 135437 51 [6,6(9,1 [50 414,98
Australie 968721 6,8 3590 |52 |3,2|38
Tchécoslovaquie | 532825 3,5 (2,7 |11,3[6,1 |26]20
Danemark 225188 39 |[26|147]16,1 |2,8]3,8
Angleterre 2686522 37 |28|85 |66 |23!6,1
Finlande 243199 1,2 12,0(85 |123(23 |18
Hongrie 511826 70 13,2195 (38 (2023
|sraél 69489 56 |3,0|63 |53 (3516
ftalie 548121 38 (37|64 (46 (3122
Japon 570178 32 |53|144|51 |46 |3,8
Mexique 130389 176|4,1 (12,335 |43 (4,0
Nouvelle 213158 3,1 36|84 |76 |27 |27
Zélande 27813 11,112,656 |12,2(7,2 (2,2 |22
Irfande du Nord | 216531 49 141 (145|55 (21 |4,2
Norvege 163495 26 (42|56 |28 |20(56
Paris 777357 6,9 '47|102(35 [35]3.2
Ameérique du Sud | 228700 49 12,7154 14,0 (24|22
Espagne 418837 53 |29(122|7,1 |3,7|1.6
Suéde 71346 3.1 |34|142|64 |62 |29
Tokyo 2515404 4,3 |581/9,1 |55 |3,8 49
usa - 911781 7.8 |7.7/82 |73 |58 47
Canada

(1989-1991)

w11

oy Ty T

Légende
1= spina bifida 4=fissure palatine
2=hydrocéphalie congénitale S=atrésie et sténose du colon, rectum du canal anal

3=fissure palatine avec bec de liévre 6=anomalies congénitales de la paroi abdominale
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pays Nombre Taux pour 10 000 naissances Taux des 5| Test entre
de Spina- | hydrocéphalie | Fente | digestives | Paroi malformation | 2 pays
naissance | hifida labio abdominale
palatine
Australie |968721 |68 3,5 9,0 3.2 39 26,4 p=0,00000
Angleterre | 2686522 |3,7 2,8 8,5 2,3 6,1 23,4 hautement
significatif
Japon 570178 |32 53 14,4 4,6 38 31,3 p=0,00000
Paris 163495 2,6 4,2 56 2,0 5,6 20 hautement
significatif
Amérique | 777357 |69 4.7 10,2 3,56 3,2 28,5 p=0,00000
du sud
USA 2515404 |43 5,8 9,1 3,8 4.9 27,9
Canada 911781 |7.,8 7,7 8.2 58 47 34,2 p=0,00000
Isradl 69489 5,6 3,0 6,3 3,5 1,6 20 hautement
significatif

3 -L’age : ( tableau |)

Les malformations de Penfant sont généralement diagnostiquées des la naissance.

(Meningomyelocéle,

fente

labio-palatine,

imperforation anale,

laparoschisis). Certaines peuvent étre congeénitales ou acquises.

ompholocele +

L’hydrocéphalie congénitale peut se manifester par des signes cliniques permettant

son diagnostic dés la naissance ; selon 'EMC, le pronostic est plutdt meilleur si

I'enfant est jeune.

Le crane du nouveau né peut se distendre, par conséquent I'hyper pression

intracranienne sera limitée. La dilatation ventriculaire provoquera une croissance du

PC mais sans répercussion majeure sur le developpement du parenchyme cérebral.

Le diagnostic du mégacolon est en genéral précoce. Mais il existe de rares formes

rectosigmoidiennes qui se manifestent dans

exceptionnellement les 1%°

4 — Provenance : ( tableau V)

années [7 ].

les premiers mois de la vie,

Les malades résidants a Bamako,(lieu'de I'enquéte) ont été les plus représentés.

Notre pays est vaste, la distance entre Bamako et les autres régions est importante.
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Pourtant un grand nombre de nos malades(71%) sont originaires des régions
limitrophes. Nous sommes le seul service de chirurgie pédiatrique du pays.

L'absence des moyens de transports medicalisés, le manque de moyens financiers
ont srement influencé le nombre peu éleve de malades provenant du septentrion-

malien.
5 — Ethnie : ( tableau VI)
Tous les groupes socio-ethniques étaient représentés. La répartition numérique est

superposable a celle généralement retrouvée dans le pays [9, 35].

6 - le Mode de recrutement : ( tableau VII)

Il est variable selon les contextes.
Les malformations digestives sont en général des urgences chirurgicales (ano-
rectales-omphalocéles). Nos 6 malades regus en urgence avaient une imperforation

anale. Le geste urgent a étée la réalisation d’'un anus iliaque.

7 - U’Hydrocéphalie : Photo n°13 ( tableau XII & XX)

La grande majorité malienne est rurale(80%), et linsuffisance de la couverture

sanitaire sont des facteurs d'entrave a la tenue d'une statistique fiable de
I'hydrocéphalie au Mali.

Elles constituent la majorité (38%) de nos 108 malformations qui etaient de
nouveaux nés(58,5%). Ce résultat est semblable & ceux des auteurs [2, 120 ] qui ont
respectivement trouvé 60% et 53%. Cette fréquence élevee est probablement liée au
caractére congénital de 'hydrocéphalie.

Une prédominance masculine a été observée par beaucoup d'auteurs (tableau LVII})

Tableau LXVII : le sexe-ratio est en faveur des gargons

Auteurs Gueye Kanté B Shako Notre étude
Dakar1999 Mali 2000 Zaire 1978
Sexe-ratio 1,7 1,36 1,12 1,92

Etiologies : on peut les classer en deux groupes
Les causes prénatales sont responsables d’hydrocéphalie congénitale et celles se

révélant en période néonatale. Elles sont d'origine malformative, infectieuse ou
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vasculaire. Ainsi les sténoses malformatives de l'aqueduc de Sylvius sont
responsables de 10% des hydrocéphalies du nourrisson [99].

Les signes cliniques :

-Les signes fonctionnels et physiques dépendent de la sévérité de I'hypertension
intracrénienne, et de I'age de 'enfant [69, 76] .

dans notre étude nous avons trouvé la macrocranie et I'augmentation du périmétre
crénien chez 39 malades, élargissement des sutures craniennes chez 38 malades, le
signe oculaire chez 36 malades, le méningisme chez 20 malades. Les signes
semblables ont été retrouvés par [16 ], macrocranie et I'augmentation du périmétre
cranien chez 26 malades, le signe oculaire dans 17 cas le tableau clinique compiet
d'hydroceéphalie chez 7 malades.

Les examens complémentaires: les examens biologiques (sérologie
toxoplasmique, de la rubéole, I'étude du L C R) ont été effectués chez tous nos
malades avant la prise en charge des enfants dans notre service. Ces examens ne
contribuent pas a poser le diagnostic, mais plutdt a la recherche étiologique.

-Les explorations neuro -radiologiques posent le diagnostic de 'hydrocéphalie et
reconnaissent souvent sa cause.

Tant que la fontanelle antérieure est perméable, I'échographie transfontanelllaire
realisée chez 41 malades, objective la dilation ventriculaire de maniére simple
anodine et peu colteuse. Elle donne des résultats analogues a ceux du scanner
dans le diagnostic d’hydrocéphalie. C'est ainsi que nous avons retrouvé une
asymeétrie des ventricules latéraux chez 20 malades, une sténose de l'aqueduc de
Sylvius 17 cas, une dilatation triventriculaire 4 cas. Elle a été |'examen
complémentaire de choix dans notre série ; bien qu'elle ait des insuffisances pour
asseoir le diagnostic étiologique, détecter des lésions parenchymateuses, elle est
non utilisable apres fermeture de la grande fontanelle.

- La Radiographie du crane réalisée chez 41 malades, est utile a partir de 2 ans
intervient dans le diagnostic étiologique, elle objective certaines anomalies que nous
avons retrouvées d des proportions variables dans notre étude ( disjonction des
sutures craniennes dans 35 cas, modification de la selle turcique dans 2 cas, des
calcifications intra-craniennes dans 4 cas), mais ne semble pas étre systématique
chez les auteurs [69, 76, 99].

-Le scanner : & cause de son coup élevé, il n'a été pratiqué que chez 3 malades. Il a

la performance comparable a celle de I'écho donc le diagnostic de | ‘hydrocéphalie
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mais supérieur dans ['analyse des lésions parenchymateuses. C'est un examen
essentiel [69, 100]. Dans la précision de diagnostic, son utilisation fréquente expose
au cataracte a cause des rayons passant par le globe oculaire.

Le traitement: il est essentiellement neurochirurgical, [69, 99, 110]. On utilise

plusieurs techniques découlant toutes du méme principe : communiquer les cavités
ventriculaires avec une autre cavité ou va se résorber le LCR. Mais l'idéal est le
traitement de la cause quand elle est accessible. La technique la plus utilisée [110]
est la dérivation ventriculo-peritoneale (DVP), mais se discute parfois les dérivations
ventriculoatriales (cardiaques) et les dérivations lomboperitoneales entre les
espaces sous arachnoidiens perimedullaires et le peéritoine.

La ventriculo-cisternostomie est indiquée en cas de sténose de I'aqueduc de sylvius
[69, 99, 110]. le traitement chirurgical n'est pourtant pas exempt de complications.
-Infectieuses : dont le taux varie entre 0,5 a plus de 10% [99] contre 17,6% dans
notre serie.

Nous avons observé une différence statistiquement significative entre notre taux
d’infection et celui d’ABENA [2 ] kh2= 9,53 P=0,002026.

Tableau LXVIIl : Comparaison des complications infectieuses post opératoires.

Auteurs Nombre Taux de Tests
d’intervention complication statistiques
infectieuse

ABENA Cameroun 69 58,8% Kh2=9,53
1995 p=0,002026
Kanté Mali 2000 26 13,3% Kh2 de yate's

' p=0,9083

Notre étude 17 17,6% -

Les staphylocoques blancs sont a l'origine dans 60% des cas [85]. Mais certaines
mesures ont permis de réduire les complications infectieuses & un taux inférieur a
5% [69] : 'expérience du chirurgien, le temps limité de I'opération, moins d'incision
cutanée et de taille aussi limitée que possible, un antibiotique actif sur le
staphylocoque blanc.

-Mécanique ( obstruction de la valve) ont représenté 5,9% dans notre serie ou il

existe une différence statistiquement significative avec le taux retrouvé par (16 ] kh2
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de yate's avec P=0,041699 et comparable a celui de [566] Kh2 de yate's avec
P=0,3342

Tableau LXIX : Comparaison des complications mécaniques post-opératoires.

Auteurs Nombre Taux de Tests
d’interventions complication statistiques
meécanique
GUEYE Sénégal 1999 354 18% Kh2-yate's
p=0,3342
Kanté. Mali 2000 26 38,5% p=0,041699
Notre étude 17 5,9% -

Ces complications sont maximums dans le premier mois post opéqatoire, entre
20-35% en un an [99]. .'
Les systémes de dérivation ont marque un progrés -dans le tra:iitement de
I'hydrocéphalie. Si la morbidité est importante selon les auteurs, la mortalité est
diversement appréciée, 17,6% dans notre série contre 0-20% selon cenFins auteurs
[69, 99]. Mais nous n'avons pas trouvé une différence statistiquement significative
entre notre taux de mortalité et ceux de certains auteurs ( tableau LXX).

Tableau LXX :Comparaison des taux de mortalité.

Mortalité Nombre Pourcentage Tests statistiques
Auteurs (%)

GUEYE Dakar 354 13 Kh2- yate's

1999 p=0,8518
AMACHER USA 170 16,5 Kh2-yate's
1984 : p=0,827707

Kanté Mali 2000 26 38,6 Kh2=2,11
p=0,146212

Notre étude 17 17,6 -

Le pronostic de I'hydrocéphalie est fonction des lésions sequellaires étiologiques

que de I'hydrocéphalie elle méme [69, 99 ].
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Diagnostiguée et traitée tot, I'enfant conservera ses facultés intactes [33, 69, 99).

Le coft : le colt de la prise en charge est variable selon les pays [16].

Tableau LXXI.: Co(t de la prise en charge selon les pays.

Cote d’lvoire 5000000 CFA
Sénégal 3000000 CFA
Kanté B 1524316 CFA

Notre étude 153600 CFA

Il est supérieur au SMIG malien, mais reste inférieur a celui de certains pays de la

sous région.
8 - Le spina bifida : Photo n°7 et 8 ( tableau XXI a XXX)
IL est la forme la plus fréquente des dysraphies spinales [51]. IL représente le % des

108 malformations et occupe la deuxiéme place aprés I'hydrocéphalie.
En Suisse, 80 cas sont annuellement recenses sur 80000 naissances [76]. En
France, elle est de 0,50%.. Sa prévalence semble étre plus élevée dans les pays
anglo-saxons ['lIrlande, 'Ecosse, ou le pays de Galles(4%.) [46]. Selon les mémes
auteurs, son incidence serait liée a des facteurs :
-Ethniques, elles sont moins fréquentes chez les noirs et jaunes que chez les blancs
ou les anglo-saxons sont plus affectés ;
-Geénétiques : le sexe ratio en faveur des filles [46] a été retrouve par un autre auteur
S.MAY contrairement a notre étude.
-Exogénes: sa fréquence est élevée en hiver, chez certaines catégories
socioprofessionnelles défavorisées en Grande Bretagne ot une carence vitaminique
en acide-folique serait le facteur déterminant.

8-1 L’étiologie :
Elle est inconnue [76], mais il existerait des prédispositions familiales comme le bas
niveau de vie économique, le régime maternel pauvre en acide folique,
I'hyperthermie dans les premiers trimestres de grossesse, les méres primipares [25,
27, 110]. Ces facteurs favorisants ont été retrouvés dans notre série a des taux
respectifs 86,11%, 68,5%, 64%, 15% contre....
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8-2 Les signes cliniques :

-Les signes fonctionnels et généraux sont semblables a I'hydrocéphalie(nausée,
vomissement, bombement de la fontanelle, refus de téter, macrocranie, stase des
veines du cuir-chevelu, regard en « coucher de soleil », agitations). lls ont été
retrouves a des proportions variables chez certains auteurs [69, 76,99 1.

-Les signes physiques : le caractére variable de son siege fait d'elle I'une des plus
invalidantes justifiant son diagnostic anténatal et 'avortement prophylactique [1, 46,
69].

La lésion spinale, de siege médiane est caracteristique dans sa forme classique [486,
51, 76]. Habituellement localisée dans la region lombo-sacrée (100% dans notre
série), elle est décrite plus rarement dans la région cervicale, exceptionnellement au
niveau dorsal.

La taille de la tuméfaction varie, (entre 5 a 10cm de diametre) car nos enfants
consultent tardivement.

Certains auteurs ont rapporté la présence d'une touffe de poils [69]}, du sang a
I'intérieur de la tumeur [76] tandis que son contenu était liquidien (L.C.R) dans notre
série et chez d’autres auteurs {46, 51].

Certaines anomalies peuvent étre associées :

-L'hydrocephalie : Elle est présente dans toutes les myeloméningocéles a des taux

variables selon les auteurs (tableau1 LXXII).

Tableau LXXIl : taux d'association de I'hydrocéphalie au spina-bifida

Auteurs Taux d’Hydrocéphalie associée
GENITORI, France, 1993 65-95%
MARCEL Suisse 1979 80%
NATAF, France 1995, 1995 80%

Elle se développe dés la période fcetale d'aprés les échographies anténatales [46],a
la naissance, ou aprés fermeture de la myelecméningocéle [51]. Elle a été presente
dans 24% chez nos patients. Associee & la MMC, elle est due a la malformation
d’ARNOLD-CHIARI (petite fosse postérieure dont le contenu, tronc cérébral et
cervelet, est mal formé et fait une hernie a des degrés variables a travers le forarmen

magnum ), [51].
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Son pronostic est fonction du siége de la malformation : 80-93,5% dans les formes
lombaires, 83% dans les MMC sacrées, 77% dans les formes lombo-sacrées, 43%
dans les formes thoraciques [51, 46] contre 100% dans notre étude.

-Les troubles orthopédiques: réalisent une paralysie compléte des membres
inférieurs quand le siége est lombaire 8% dans notre étude contre 80% [76] ; tandis
que les formes lombo-sacrées entrainent des paralysies partielles dans 16% des cas
dans notre série, contre 26% chez d'autres auteurs [1, 69, 76]. Les déformations des
pieds, des genoux et des hanches s’y associent fréquemment et peuvent étre
constatées a la naissance; 24% de nos patients ont présenté ces différentes
complications. Elles sont justiciables d’un traitement long, difficile et coteux.

-Les troubles sphinctériens (anal et vésical) 68% dans nofre série, sont difficiles a
évaluer a la naissance. lIs influencent I'avenir de I'enfant et la décision thérapeutique
[1, 46, 51].

Certains sont évidents, d’autres plus discrets nécessitent un examen approfondi de
I'anus.

En plus des troubles sphinctériens retrouvés dans notre série, certains auteurs ont
rapporté des malformations uro-génitales comme ectopie renale, rein en fer a
cheval, double reins, sténose urétrale[45], hydronéphrose 33,9%, lithiase rénale
19,6%, reins non fonctionnels 12,5%, lithiase vésicale 7,1% [8].

Les troubles urinaires sont en général fréquents dans les MMC et pourraient étre liés
a une atteinte radiculomedullaire entrainant une dis synergie vesico-sphintérienne
[51].

8-3 Les examens complémentaires :

-Echographie transfontanellaire.

Nous l'avons demandée chez 7 malades qui a permis de retrouver une dilatation
asymétrique des ventricules 24%, une dilatation tri ventriculaire 4% des cas. Les
autres malades 18/25 n'ont pu effectuer cet examen par fautes de moyens
financiers, ou parce qu'on les a perdus de vue.

-La radiographie lombo-sacrée : Elle a été effectuée chez tous les patients. Elle a
permis de rechercher des déformations de la hanche et du rachis. Elle a objectivé
entre autre des troubles d'ossification des arcs vertebraux 76%, amincissement
antéro-postérieur de l'arc vertébral 52%. D'autres signes radiologiques ont éte

retrouvés dans la série de [ 76] a des taux respectifs : 80% de luxation paralytiques,
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26% de luxation de la hanche avec déformation des pieds [76] 15% de
malformations vertébrales [51].

C’est un examen, qui precise le niveau et I'étendue de la malformation et objective
certaines malformations associées qui sont dans les 2/3 des cas responsables des
déviations scoliotiques vertébrales[29].

8-4 Le traitement :

la prise en charge est pluridisciplinaire. Certains de nos malades ont été suivis par
I'orthopédiste et I'urologue.

Le traitement chirurgical a eu lieu en seul temps opératoire.

Une divergence existe quant aux délais d’intervention qui selon [51, 76] se situe
entre les 6 aux 48 premieres heures de la naissance. Au dela, de cette limite une
aggravation des troubles neurologiques est en général observée par distension des
racines et infection de la plaque neurale [76, 46].

8-5 Les suites opératoires :

ont été simples dans les 2 cas de notre étude contre 80% chez MARCEL [76], et
91% chez Wong [126 ]

g - les fentes labio-palatines : Photo n°12, 12a, 12b ( tableau XXX a XXXVI)

Le sexe ratio est de 2,7 en faveur des garcons dans notre étude. La prédominance

masculine est retrouvée dans d'autres séries [ 61, 84).

9-1 Signes cliniques :

-Les signes fonctionneis : selon la littérature [61] le disfonctionnement de la trompe
d'eustache peut donner des signes fonctionnels comme la difficulté d’'alimentation
chez 15 malades dans notre étude, la rhinolalie chez 10 malades, les troubles
phonatoires chez 15 malades et les otites chez 2 malades.

-Les signes physiques: toutes les fentes peuvent étre totales ou partielles
n'intéressant qu'une partie des éléments anatomiques, [6, 61]. C'est ainsi que nous
avons retrouvé les fentes unilatérales gauches dans 9 cas , les fentes bilatéerales 4
cas, les divisions palatines isolées 2 cas.

9-2 Le traitement, commence dés les premiers mois de la vie jusqu'en fin de
croissance avec plusieurs étapes dont la chronologie initiale peut étre differente
selon les équipes mais le principe général est le méme [61, 84].

Le but du traitement est d'arriver a un meilleur résultat cosmétique, orthodontique et

orthophonique.
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La chéiloplastie a été réalisée chez 9 patients dés les premiers mois.

9-3 Les suites opératoires immédiates, ont été simples chez les 9 malades.
Le traitement est codifié selon une chronologie : fermer d'abord le voile du palais &
trois mois, tandis que la lévre et le reste du palais sont fermés a 6 mois [6, 84] cela
favoriserait la correction des déformations osseuses et simplifie le traitement
orthodontique ultérieur qui s'étale sur plusieurs années.
Aujourd’hui I'accent est mis sur le diagnostic prénatal pour une prise en charge et

une discussion pluridisciplinaire. [76, 84].

10 - Les malformations ano-rectales : Photo n°4, 5 et 6( tableau XXXVII a XLVII)
Notre étude a trouvé le sexe ratio en faveur des garcons 53,3% comme chez
certains auteurs [78, 90] ; ailleurs il existe une atteinte en proportion egale des deux
sexes [76].

-Les signes cliniques sont ceux d'une occlusion néonatale en géneral (tableaux
LXXII et LXXIV).

Tableau LXXIl : les signes fonctionnels
Signes fonctionnels Notre Tekou Test statistiques
étude Seénegal
1983

Nausées 4 19 0=0,312552 '
Douleur 5 19 p=0.3125 |
Retard d'émission de méconium 5 19 " |

Vomissement 5 19 "

Arrét des matieres et gaz 5 19 "
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ASignes physiques Notre Tekou Test statistiques
étude Sénégai
1983
fistules 7 19 p =0,614454
Ballonnements abdominaux 5 19 p=0,312552
tympanisme 5 19
Augmentation des bruits 5 19
intestinaux
Distension abdominale 19
Meéconuirie 4 4 Yate's= p=0,43390

Nous n'avons pas trouve une difféerence statistiquement significative entre nos signes

cliniques et ceux retrouves par [118]

D'autres signes sont décrits par certains auteurs comme la présence d’'un bourgeon

charnu, d’'une fossette, d'une contraction réflexe sphinctérienne anale, de la

pneumaturie, I'absence de pli inter fessier [76, 78, 90 ].

Bien qu'elles correspondent a des variétés anatomiques différentes (hautes,

intermédiaires basses), les imperforations ano-rectales ont un méme aspect clinigue.

Elles réalisent un tableau d'occlusion néonatale d’autant plus net que I'enfant est vu

tardivement, a des taux variables selon les auteurs.

Tableau LXXV : fréquence de 'occlusion intestinale

Auteurs Nombre de Nombre Test statistiques
malades d’occlusions
intestinales

Nasir, IRAQ, 2000 36 10 Yate's=
p=0,969388
TEKOU, Sénégal 1983 38 19 Yate's= p=1,000
000
Notre étude 12 5
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Ces malformations sont souvent associées a d'autres anomalies (tableau LXXVI)
que nous n'avons pas retrouvées.

Tableau LXXVI: association des malformations ano-rectales avec d’autres

anomalies.
alformations Malformations Uro-genitales Autres
\M\ rachidiennes
Auteur
MARCEL, ] + 50% (Esophage 6%
Suisse 1978 Cardiaque 7%
CARCASSONE + 44% Cardiagues,
France 1972 cesophages
Spina-bifida
VAYSSE + {560%) 50% -Cardiaques
Paris 1998 -(Esophages
HAROUCHI +(20%) 30% - !
Maroc, 1982 i
TEKOU 13.50% 18,4% 5,26% cesophages |
Dakar 1983

Les examens complémentaires :

I'examen clinique peut a lui seul donner une orientation diagnostique. Mais
l'identification de la variété anatomo-clinique est un élément important, car le
traitement et le pronostic y dependent d'ou la realisation des examens
complémentaires :

-La radiographie de profil, la téte en bas (manceuvres de Wangensteen et Rice) est
le moyen d’exploration de base [1, 76, 78, 90]. Elle consiste a placer le nouveau-ne
la téte en bas pendant 3-5 minutes la fossette anale est localisée par un repere
métallique collé ou par une tache de baryte.

Réalisée chez nos 5 malades au SUC, elle a retrouvé les 2 formes anatomiques de
malformations ano-rectales :basses (60%), hautes (40%).

C'est un examen facile, rapidement réalisable, peu colteux mais elle peut induire

des erreurs au cours des contractions de muscles releveurs d’oll la nécessité de
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multiplier les cliches [90] et en cas de fistule donnant & l'extérieur (périnéale,
vulvaire), I'air peut s’echapper au lieu de rendre visible le cui bac.

-La fistulographie : l'opacification par une fistule lorsqu'elle existe, permet de
reconnaitre aussi les formes anatomiques. [1, 76]. Dans notre étude, 85,7% étaient
de forme basse, 14,3% de forme haute.Elle est non réalisable en urgence.

Bien qu’elle ait les mémes intéréts diagnostiques que ia radiographie téte basse, elle
est réalisée en seconde intention et dans la plupart des cas, le cliché de profil
associé a I'examen clinique, permettent de poser le diagnostic [1, 76, 90].

Le traitement :il est chirurgical et comprend des étapes. Les 5 malades regus au

SUC ayant une occlusion ont benéficié d'une colostomie.

L'abaissement sacro-abdomino-perineal du recto-sigmoide a 'age de 6 mois a été
réalisé, suivi d'une fermeture de la colostomie. Ce schéma thérapeutique est réalisé
par plusieurs auteurs [78, 78, 90]. Le moment de i'abaissement rectal est sujet a

controverse (tableau LXXVI).

Tableau LXXVIl : Date de 'abaissement selon les auteurs.

\_AQ& 3 mois 4 — 6 mois 18 mois

Auteurs

VAYSSE, Paris +
1998

BETTEX +
Suisse 1978
CARCASSONNE +
France 1972

Les suites opératoires immédiates : les complications peuvent survenir au

décours de cette intervention et en grever lourdement le diagnostic ; entre autres les
lachages de fils de suture 25%, ia constipation 8,3%.Ces complications sont
retrouvées par d’autres auteurs a des taux variables : 80% d'incontinence, 50% de
sténose rectale, 25% de récidives de fistule [78, 100] 1l n'existe aucune difference

statistique entre nos suites opératoires et celles des auteurs (Tableau LXXVIII).
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Tableau LXXVIII : les suites opératoires immédiates selon les auteurs.

Suites opératoires | Nombre de | Constipation | Pourcentage [ Test statistiques
immédiates| malades et (%)
auteurs incontinence
SANTULLI 406 325 80% -
France 1970
PENA , USA 1988 332 232 70% x2=yate's
=0,164623
MARTUCIELLO ] 22 18 82% Yate's=0,081177
France 1999
BECMEUR France 14 5 36% Yate's=0,841132
2001
Notre etude 4 1 25% -

Ces resultats s'apprécient dans le temps. C'est ainsi qu'en 20 ans de recul,

SANTULLI| [ 100 ] a trouvé 60% de fonctions anales normales, 20% satisfaisantes,

20% non satisfaisantes, 85-95% de bons résultats dans les formes basses, contre

32-64% dans les malformations hautes. Notre taux de morbidité n’est pas

statistiquement different de ceux des auteurs (tableau LXXIX).

Tableau LXXIX : taux de morbidité.

Auteurs Nombre de Taux morbiditeé Test statistiques
malades
GONGGRYP 63 32,5% X2 de yate's =
1969 France p=0,818424
TEKOU ,Dakar 14 0% X2 de yate's =
1983 p=0,071347.
Notre étude 12 33.,3% -

Au point de vue mortalité, bien que nous n'ayons aucun déces, notre taux n'est pas
différent de ceux de NASIR [85 ] et TEKOU [118 ] mais a celui de GONGGRYP

[62 ](tableau LXXX0).
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Tableau LXXX : taux de mortalité selon les auteurs.

Auteurs Nombre de Pourcentage (%) | Test statistiques
malades
GONGGRYP 94 33 p=0,042556.
France 1969
TEKOU Dakar 1983 38 23,6 p=0,152498.
NASIR, Irak 2000 36 22% p=0,179712.
Notre étude 12 0% -

Les auteurs ont trouvé des taux variant entre 9,1% et 33% de mortalité. Ceci est

excessif, mais montre la gravité des malformations ano-rectales.

11-L’omphalocéle et I'aparoschisis : Photo n°14 ( tableau XLIX a LIV)

La région ombilicale est la voie de passage des éléments du cordon ombilical. Mais
certaines pathologies de la région ombilicale trouvent leur explication dans les
anomalies de formation ou régression des éléments de cette région : I'omphalocéle
et laparoschisis [31 ]

Elles sont peu fréequentes [31]: 1/5000 naissances ; le sexe ratio a été de 1,4 en
faveur des gargons dans notre étude.

11-1 'omphalocéle :

Signes cliniques :

-Les signes fonctionnels sont dominés surtout par la douleur [1,31].

-Les signes physiques :I'examen physique‘a retrouvé certains éléments anatomiques
dont : )

-le diamétre du Colet : il peut atteindre des dimensions variables. Nous avons trouvé
un diameétre supérieur @ 8cm chez 7 malades, entre 2 — 4 cm chez 4 malades, et
inférieur a 2 cm chez un malade. le risque d'étranglement est faible par rapport au
laparoschisis ol le Colet est étroit 2 cm rapporté par certains auteurs [31, 76].

-le sac : il a été retrouvé chez 10 malades dans notre série. C'est une tuméfaction de
volume variable [31, 76] avec des viscéres recouverts d’une membrane translucide.
Dans le laparoschisis, il n’existe pas de sac [1, 31, 76] les anses sont éviscérées par
un orifice para ombilical, cela a été retrouvé dans 8,3% dans notre étude.

-le contenu : beaucoup d’organes intra-abdominaux peuvent s'y trouver en fonction

du diameétre du Colet et du volume du sac. C'est ainsi que certains auteurs ont
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rapporte la présence du foie et la quasi totalit¢ du tube digestif dans les sacs
volumineux avec un Colet supérieur a 8cm, [31, 76].

Ces différents éléments ont été retrouvés a des taux variables dans notre série :
intestins gréles chez 8 malades, intestins gréles et épiploon chez 4 malades.

le Traitement : les omphalocéles ont été traités selon la technique de CROB, elle

consiste en une application de mercurochrome ou de poudre d'antibiotique sur le sac
d’'omphalocele. 1l y aura épithéliaiisation secondaire avec formation d’'une hernie
ombilicale géante dont la correction opératoire interviendra 18-24 mois plus tard.

Les suites du traitement ont été simples. Nous n'avons pas trouvé une différence

statistiquement significative entre notre résultat et celui de KIMBLE. RM [65]
( x2 = yate's =p=0,093303 ). (Tableau LXXXI)

Tableau LXXXI : suites du traitement selon CROB.

) Technique Nombre| Méthode de |Suites simples Test
de CROB
Auteurs malades
KIMBLE 35 29 71,4% Kh2=yate's=p
Australia 2000 =0,093303
Notre étude 12 10 100%

Aujourd’hui, l'indication opératoire est fonction du diamétre du [1, 31, 76]. Pour les
diameétres inférieurs a 2cm, il s’agit d'une hernie dans le cordon dont le traitement est
realisé en un temps opératoire. Quand le diamétre est supérieur a 8cm, on
procédera a une fermeture différée de la paroi abdominale. aprés réintégration
progressive des viscéres herniés sous protection d’'un pansement hermétique [31].

11-2 le laparoscisis :

Dans le laparoschisis, les intestins sont surtout extériorisés, rarement le foie [1,31,
76] ; d’autres éléments peuvent s'y trouver ;ovaire, trompe, testicule ectopique [31].
-'Examen échographique a été réalisé chez tous les malades a la recherche
d'anomalies. Nous n’en avons recensé aucune. Certains auteurs ont trouvé une
incidence de 2,8% d’anomalies associées au laproschisis avec 10-25% de |ésions
intestinales & type d'atrésie du gréle 11%, nécrose iléale 13%, perforation duodénale
0,2% [31, 76).

Cette association d’anomalies est de 50% dans les omphaloceles [31].
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Le traitement des laparoschisis est une urgence chirurgicale. || consiste en une
reintégration des visceres selon la technique de CROB réalisable dans 75 a 80 %
des cas [31 ]. Nous I'avons réalisé chez nos 2 malades.
Les suites opératoires ont été simples, notre résultat est semblable a celui de
KAISER [ 63 ] ( yate's p=0,384882 ) mais statistiquement différent du résultat de
MOLIK [ 83 ] ( yate's =p=0,028197 ). (Tableau LXXXII).

Tableau LXXXII : Suites simples selon |la méthode de CROSS.

echnique de CROSS | Nombre de | Méthode Suites Test
malades de CROB simples
Auteurs
MOLIK, USA , 2001 103 71 64% yate's=p
=0,028197
KAISER 66 20 87,1% yate’s=p
=0,384882
Notre étude 12 2 2/2 -

Nous avons évalué ces deux méthodes de traitement ; il n'existe pas une différence

statistiquement significative entre ces deux résultats de traitement [63 ] [83 ]
(kh2 =0,75 , p=386867).( Tableau LXXXIII)

Tableau LXXXIIl : comparaison des deux méthodes de traitement CROSS et
CROB.
Techniques |Effectifs| Pourcentage Test

Auteurs (%)

MOLIK,] 71 64 Kh2=0,75

USA 2001 p=386867

KIMBLE, 29 71

Australia 2000
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12-facteurs epidemiologiques maternels :

12-1 L’age : ( tableau LV)

Le risque malformatif apparait dés 30 ans mais surtout aprés 35 ans {23 ]. 'anomalie
chromosomique chez les enfants de méres agées est classique [45].

D'autres auteurs ne trouvent pas cette correlation entre I'dge de la mere et la
survenue de malformation, sauf pour la trisomie 21.[19, 39, 114].

Les jeunes meéres sont majoritaires dans notre étude ; ceci est surtout lié au mariage
precoce dans notre pays.

12-2 La Parité : (f{ableau LVI)

On ne peut établir de relation entre le nombre de gestation et la survenue de
malformation, si I'on ne tient compte que d'autres facteurs comme I'dge maternel
BRIARD M.L [19].

La parité et I'dge maternel étant liés [23], certaines malformations sont spécifiques a
I'age, d'autres a |a parité.

D'autres études recentes [9, 35] ont recense une population majoritairement
multipare comparable a notre etude. A 'analyse de ces résuitats, et de la littérature,
cette notion de relation entre la parité et la malformation est relative puisque d'autres
auteurs [25] ont trouvé une fréquence pius élevée de défaut de fermeture du tube
neural chez les primipares.

12-3 Niveau de vie socio-économique : ( tableau LVII)

Bien qu'il est difficile d'établir un rapport direct et évident de cause & effet, certains
auteurs anglais ont mis l'accent sur l'importance des facteurs socio-économiques
dans I'épidémioiogie de certaines maiformations, [23, 114 ]. Notre résultat est
comparable aux deux études précédentes au Mali [9, 35] ainsi qu'en Cote d’lvoire
[30]. Cependant, leffet delétére des carences alimentaires sur la grossesse ne fait
aucun doute. Elles entrainent une augmentation de la mortalité et de la morbidité
anté et périnatale, contribuent a la sensibilité embryonnaire aux différents agents
tératogénes [81]. Selon le test de comparaison des 2 pourcentages, les
malformations semblent étre plus présentes chez les méres des enfants malformés
au niveau socio-économique bas.

12-4 facteurs géographiques et Malformation :

La fréquence de certaines malformations peut varier selon les populations

considérées. Pour exemple, la fréquence de l'anencéphalie est trés élevée dans
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certaines regions comme [Irlande du Nord ou le Delta du Nil, trés basse dans
d'autres comme |a Colombie ou 'Ouganda , elle serait liée a des facteurs génétiques
[39].

La consanguinité est de coutume dans nos pays ; et pourrait expliquer la fréquence
élevée de certaines affections chez certains groupes ethniques que d'autres par
mécanisme de transmission autosomigque recessif.

12-5 Antécédents gynéco-obstétriques des Meres : ( tableau LIX)

Le taux d’avortement spontané, de morts-nés, et d’hémorragie dans les grossesses
antérieures est plus élevé chez les méres ayant des enfants malformés.[19, 23] ;
contrairement & certains auteurs [39] qui ne voient pas de différence entre les
femmes ayant des antécédents gynéco-obstétriques et les femmes sans
antécédents gyneco-obstétriques. Nous avons surtout observe des cas d'infections
" aigués, qui interviennent dans I'étiopathogenie des malformations [81].

12-6 Notion de prise de médicaments toxiques : ( tableau LX)

Moins de la moitié¢ des meres ont utilisé des médicaments pharmaceutiques et
traditionnels. Cette proportion est plus élevee dans d’autres séries [9, 30, 35].
L'utilisation par la femme enceinte de certains médicaments au cours de cette
période peut entrainer des effets toxiques pour le feetus aussi dramatiques que les
malformations comme en témoigne I'importance de Fautomédication chez la femme
enceinte [4]. En outre, les médicaments traditionnels ne sont pourtant pas exempts
d'effets téfatogénes.

12-7 Antécédents de malformation chez les parents : ( tableau LXI)

La transmission de tares est classique [45], s'accentue surtout dans les mariages
consanguins qui sont courants dans notre pays ([35] a trouvé que 27,5% des
malformés sont issus de mariages consanguins), [32] en 1983 a trouve qu'au
Sénégal l'ichtyose (affection dermatologique héréditaire) est plus fréguente chez les
Toucouleurs et les peulhs. La consanguinite est de coutume dans nos pays; et
pourrait expliquer la fréquence élevée de certaines affections chez certains groupes
ethniques que d'autres par mécanisme de transmission autosomique recessif.

12-8 Surveillance Prénatale (C.P.N) : ( fableau LXI})

Comme dans les études meneées en 1999 et 'an 2000 [9, 35 ], la majorité des méres
n‘ont pas fait de C.P.N. 95% des femmes le font dans les pays européens [114].les

malformations congénitales semblent étre plus fréquentes chez les méres n'ayant
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pas fait les consultations prénatales selon le iest de comparaison des 2
pourcentages {(p=0,0001).

La détection précoce des malformations peut faciliter leurs prises en charge anté-,
per-, et post-natale.

12-9 Notion d’hyperthermie : ( tableau LXIII})

L'action de r'hyperthermie dans le défaut de fermeture du tube neural, a été

démontré expérimentalement [124, 125]. Pour l'espéce humaine, il faut une
tempeérature supérieure ou égale a 38,9°C en début de grossesse [27, 80, 91]. Plus
de la moitié des méres des enfants nés malformés ont connu une hyperthermie en
début de grossesse selon le test de comparaison des 2 pourcentages (p=0,0001 ).

L'hyperthermie est le symptdme le plus constant au cours des maladies infecticuses

[41]. Ces observations sont sujets a controverse
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RECOMMANDATIONS

Aux autorités :

-la formation du personnel en chirurgie pédiatrique ;

-la creation de registre pour une surveillance épidémiologique des malformations en
vue d’une meilleure prise en charge.

Aux Médecins :

La prevention doit étre la préoccupation essentielle par la détection précoce des
malformations.
-Facteurs infectieux :

¢ Le dépistage et traitement de la syphilis de la femme enceinte ;

o Pour la rubéole, la vaccination des jeunes a la période pré-pubertaire ;

* Pour la Toxoplasmose, des mesures hygieno-diétetiques.
-Facteurs nutritionnels :

e ['équilibre du diabéte chez la femme enceinte ;

¢ correction de la phénylcétonurie chez la femme enceinte ;

s une alimentation compléte et équilibrée.
-Facteurs génetiques :
Le conseil génétique ne peut éviter tout risque car il n'y a pas de procréation qui nen
comporte. Mais associé au diagnostique anténatal, li permet d’apporter une certitude
sur I'état du feetus et la probabilite d’'un risque. Les moyens utilisés sont :

¢ [|'amniocentése précoce ;

s ['échographie obstétricale ;

¢ |a foetoscopie.
-Facteurs physiques :

ne pratiquer les examens radiologiques interessant le petit bassin que lors de
la premiére moitié du cycle ;

e si une urgence chirurgicale impose des examens radiologiques de ce type,
limiter les clichés au minimum en s’abstenant de radioscopie ;

e ne pas donner de I'lode 131 pendant la grossesse.
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CONCLUSION

La prise en charge des malformations congénitales et pluridisciplinaires.
Certaines malformations curables & peu de frais peuvent devenir des handicaps

définitifs ou justiciables d'un traitement difficile et colteux.
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QUESTIONNAIRE
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LES MALFORMATIONS CONGENITALES

DANS LE SERVICE DE CHIRURGIE GENERALE ET PEDIATRIQUE

DE L'THOPITAL GABRIEL TOURE (H.G.T.)

Sy T TN W ey T e e e
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ILES DONNEES ADMINISTRATIVES
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I 2.- Numéro du dossier du malade........cocooveeveimvniiniviniriin e e ! . ' '
@E 3.- Date de consultation.........coccveveevenneen ! N ' O b D {
!;_ 4.- Noms et Prénoms............... .

} B.m AAGE wrvvereerereesessereeeesseseeees st ssesest s ee s s s enres e y 1
E 6.- Sexe N I N
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?L 7.- Adresse habituelle...........ccoooi
: |

L 8.- Contrat 8 BamakKO ....coeeiveiie et e an e n e nns

l(: 9.- PIOVENANCE. ... v eeurcriiiiere bttt s et i
3 1-Kayes 6-Gao

,}4' 2- Koulikoro 7- Tombouctou

i:‘" 3- Sikasso 8- Kidal

f: 4- Ségou 9- Bamako

g 5- Mopti 10- Autres & préciser 99-indét

z ) 10.- NBHONANE ... oo

F 1- Malienne 2- Autres a préciser

: 1- Bambara 7- Minianka

:r 2- Peulh 8- Sénoufo

L 3- Sonrai 9- Touareg

E_‘ﬁ‘ 4-Bozo 10- Sarakolé
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1-Meningoceéle
2-Myelomeningocéle

50-Echographie transfontanellaire. ..o .
a-oui b-non
50a-S1 OUI @ Pr&CISEr. ...t e e e L
1-hydrocéphalie associée
2- hydrocéphalie non associée

51-Radiographie LOmbo-8acCrée..........c..oviiiiiiiiiii e i
a-oui b-non

S B Tl o DT o] =T [ ) R PPN L
1-troubles d’ossification des arcs vertébraux

2-fissures congeénitale
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52- traitement chirurgical........................

1-fermeture de la dure-meére
2-dérivation du LCR
3-orthopédique

53- Suites du traiterment.................o.

a-bonnes b-mauvaises

C -BEC DE- LIEVRE

B4- Inspection........ciii i

1- Fente labiale unilatérale
2- Fente labiale bilatérale
3- Fente labio palatine

4-autres O-indet

55 - Communication bucco — nasale..........
56 - Trouble de phonation.......................
57 - trouble de déglution.................oeeeill.
58 — microgloss'ie ...................................
59 — macroglossie.....cvcevverreniiiiician
60 — difficultes d'alimentation...................
61 — anomalies des bourgeons dentaires

62 — associations avec d'autres anomalies

a-oui - b —-non

63 — Traitement chirurgical.......................

1-fermeture du voile du palais

2-correction morphologique précoce

64- réduction orthodontique......................

a- oui b- non

65 — traitement orthodontique....................

a —oui b - non

................................................

.....................................................

------------------------------------------------

4-urologique
5-autres
9-indet.

D- MEGACOLON CONGENITAL (HIRSCHSPRUNG)

66 — Inspection......ccccciiiiiiii

1-ballonnement abdominal
2-ondulations péristaltiques

3-déplissement de I'ombilic




o

4-circulations veineuses collatérales 5-autres

9-indet

B7-PalPatioN. . e e e e o

1-abdomen tendu 2-organomegalie 3-autres

3o o= (o VL1 ] (o] o T ! !

1-tympanisme 2-autres 9-indet.

69-Augmentation du périmétre abdominal...................... T L

1-oui 2-non si oui a préciser

1-a si oui a préciser

70- Association avec d'autres anomalies. ..o e

1- oui 2- non

1-a si oui a préciser

71- Diagnostic pré-operatoire. .. ... e

1-Mégacolon congénital 2-non congénital

72- Formes TopographiqUes. ... .covee i et e et re e e e e e vanes

1-Forme recto-sigmaidienne
2-Forme courte
3-Forme longue

4-Forme colique totale 5-autres 9-indet

4 S =1 o7 o2 1= O

a- oui b-non

73-a si oui résultat

a- oui b-non

74-a si oui résultat

75-Lavement baryle. ... ..o e

a- oui b-non

75-a si oui résultat

P4 =13 o] 3 g =T o) pal=) (L= S ! '

a- oui b-non

76-a si oui résultat

77 = Traitement chirurgical.......ccocee e o s

1 - Opération selon SWENSON/GROB 4 - Autres
2 - Opération selon DUHAMEL 99 -indét
3 - Opération selon SOAVE




78 - Suites O

PETAIOITES..... it s booon

1 - Incontinence 4 - Bonnes

2 - Constipation résiduelle 5 - Autres

3 - Formation de coprolithes 9 - Indét

E-ANO-RECGTALE

79-INSPECHON ..o et .

1-Traces d'anus

2-Sans traces d'anus 5-circulations veineuses collatérales

3-atresie anale 6-autres

4- Distension
80-Palpation

abdominale 9-indet

1-Contraction réflexe sphinctérienne 4-meconurie

2-abdomen tendu 5-autres

3-pneumatrie 9-indet

R =T (o U E=T:1 o) o T ! " n

1-tympanisme 2-autres O-indet.

82-Association avec d’autres anomalies............ccoiee i i

1-fistul
2-ﬂstul
3-fistul

e recto-vaginale
e recto-uretrale 5-malformation du sacrum

e recto-veésicale 6-autres

4-sans fistule 9-indet.

B3-FOrmes CliNIQUES. ....... wouneiin et ettt et e e a e tes eenaes

1-forme haute 4-avec atrésie rectale

2-forme basse 5-autres

3-forme intermédiaire 9-indet.

84-Radiographie [ombo-SaCree........c.ouus voeviniiiiiiii e e e

a-oui

b-non

84 —a si oui résultat

85-Lavement baryte. ... . ..o e s et '

a-oui

b-non

85 —a si oui résultat
86- manceuvre de WANGENSTEEN et RICE. ... oo reraeee e s

a-oui

b-non



86 —a si oui résultat
87-Traitement Chirurgical.........c..ooiriiii s s e, o
1-Ouverture chirurgicale de I'anus par voie périnéaie et anastomose ano-
cutanée
2 - Colostomie
3 - Abaissement sacro-abdomino-périnéal du recto-sigmoide
4 - Autres 99 - indét -
88-Suites OpEratoire .........cooiii i e e
1 - Sténose anale
2 - Lachages de [a suture muco-cutanée
3 - Lésion de ['uretére
4 - Réapparition de fistule recto-vaginale
5 — Bonnes 9-mauvaises
F- PAROI ABDOMINALE
31 R 1] o 1Yot (o) o HON
1- Laparoschisis
2-Fistule antéro-ombilicale
3- Omphalocele
4-Prolopsus a travers un canal omphalo mésentérique
5-Volvulus sur canal omphalo mésenterique '
6-Bourgeon ombilical
7- Autres 9 - indét
GO0-Palpation. ... ..o oo e e e i
1-omphalocéle type |
2- omphalocéle type |i
3-douleur 4-autres 9-indet.
91- Association avec d'autres anomalies...........cc.ceeeviiiiiiiciis s i
1 - Atrésie intestinale
2 - Syndrome de WIEDEMANN
3 - autres 9-indét.
92-Traitement chirurgical..........oooveiii e e e,
1 - Traitement conservateur selon GROB
2 - Traitement opératoire selon GROSS
3 - Traitement opératoire selon SCHUSTER



N

Sy

Yy IO

4 - Recouvrement a I'aide de dure-mére Iyophilisée

5 - autres 9-indét.

93-SUItES OPEIatOINES. .. .e et e o
1 - Bonnes 3 - Autres
2 - Mauvaises 99 - indét

. - ENQUETE FAMILIALE
A -MERE :

84 - Nom et Prénom

95 - Age R

96 - Antécédents MediCauX......ooeeverniiniiiiiiiii I
1- Non 5 - Epilepsie traitée
2-HT.A. 6 - Phénylcetonurie
3 - Diabéte 7 - Aufres
4 - Hémoglobinopathie 9 - indet

97 - Gyneco-0bstetriQUes......cvvei e L
1 - Primipare

2 - Multipare
3-Accouchement prémature
4 - Mort né
5 - Avortement
6 - Pathogravidique
7 - Infection génito-urinaire

8 - Césarienne

9 - Autres 99 - indet
98 - Grossesse actuelle.....ccooovveiiiiie i [T R
1-C.P.N.>3 6 - V.AT. correcte
2 - Anémie 7 - Oligoamnios
3 - Ictere 8 - Hydramnios
4 - Hémorragie 9 - Autres

5 - Hyperthermie 99 indet



99 - Bilan pré-natal...............

1-Non

2-BwW

3 - Toxoplasmose
4 - Test d'Emel

100 - Notion de prise de médicament

1 — Radiothérapie
2 —Thalidomide

3 - Antimitotiques
4-Anticonvulsivants
5 - Psychotropes

6 - Thormones

101- Toxiques divers.............

1 - Alcool
2 - Tabac

102- Malformation chez les parents

1 - 2éme degré
2 - 3éme degré
3 - Collatéraux

103- Principale activité...............ccco

1 - Cadre supérieure

2 - Cadre moyenne
3-Commergante

4 - Cultivatrice
B- PERE
104- Nom et Prénom

5 - Rubéole

6 - E.C.B.U.

7 - Echographie
8 - Autres

7-Antibiotiques

8 - Anti coagulants

9 - Vitamines A et dérivés
10 - Antiparasitaires

11 — Antalgiques

12 — Autres

3 - Oxyde de carbone
4 - Autres

4 - Autres
99 - indet

5 - Ménagére
6 -Bonne
7 - Scolaire
8 - Autres

105- AgE..ovceiceciniinns

106- Principale activité............oo.ccoeiciiiiini e e

1 - Cadre supérieur
2 - Cadre moyen
3 - Commergant

4 - Cultivateur

107- Malformation chez les parents..........ccooeviviiiiiicinn, !

1 - 2éme degre

5 - Manceuvre
6 - Ménagére
7 - Scolaire
8 - Autres

99- indet

[ Y O I Y I I O T

.......................................... IR N TR T A

................................................. | R [ N S |

G9 - indet
11 11 11 1
] 0 —]
99 - indet
] 1 1 I
| 1
I— 1
99 - indet
1 11 1
|y |
1 11 I
I i S |
99 - indet

l LI 1
I 11 1
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2 - 3°™ degré

3 - Collaborateur.



ABREVIATIONS

A.S.A : American Society of anesthesiologists.

CHU :Centre Hospitalo-universitaire.

DVP: Derivation Ventriculo Peritoneale.

FMPOS: Faculté de Médecine et d'Odontostomatologie.
HGT :Hépital Gabriel TOURE.

LCR: Liquide Céphalo Rachidien.

M.M.C :Myelomeningocele.

MC :Meningocéle.

PC : Périmétre Crénien

SUC :Service des Urgences Chirurgicales.



intervention (1,2)

TERATOME SACCRO-COCCYGIEN avant
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MALFORMATIONS ANO-RECTALES avec Fistule Recto-Vaginale




SPINA-BIFIDA : MENINGOCELE




10) ENCEPHALOCELE

- PALATINE

e

9) FENTE LABIO

OMPHALOCELE (113,

11b)




FENTES LABIO- PALATINES
12) Avant I’opération 12a) Apres I’opération (12a,1

B2
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MEGACOLON CONGENITAL

15a)
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RESUME

Nom :TRAORE

Prénom :ALHASSANE

Titre : LES MALFORMATIONS CONGENITALES DANS LES SERVICES DE
CHIRURGIE GENERALE ET PEDIATRIQUE DE L'HOPITAL
GABRIEL TOURE

Année universitaire ;2001-2002

Bibliothéque :F.M.P.0.S

Ville de soutenance :Bamako

Secteur d’intérét :Chirurgie Pédiatrique
RESUME :

De Janvier 2000 a Decembre 2000, nous avons recense 108 enfants malformés a
L'HGT soit 3,21% de nos consultations Chirurgicales Pédiatriques.
Notre objectif était d'étudier les malformations congénitales.
L’age moyen était de 35,07 semaines +86,08. les extrémes variaient un jour et 528
semaines et le sexe ratio 2,48 en faveur des garcons.
Moins de la moitié (43,5%) de nos malades a éte opérée. L’hydrocéphalie occupe le
premier rang avec 17 cas, suivie des omphalocéle et laparoschisis 12 cas.
Les suites opératoires ont été simples de fagon geénérale.
De fagon spécifique, 23,5% de complications ont été observées dans la série
d’hydrocéphalie a type d’infection, d'obstruction de valve. La mortalite a éte de
17,6% (3 cas).
Dans les malformations ano-rectales, les lachages de fii de suture (3/12) et le
rétrécissement anal (1/12) ont été observés.
La duré moyenne d’hospitalisation était 14,81 jours +9,40. les extrémes variaient
entre 2 a 50 jours.
Le codt de la prise en charge varie en fonction des malformations entre 23 555,56 a
163 425 F CFA.
Mots clés :

- les malformations congénitales;



“

La fréquence;
La chirurgie générale et pédiatrique;

Le coft.
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SERMENT D’HIPPOCRATE

« En présence des maitres de cette faculté et de mes chers
condisciples, devant l’éfﬁgie d’Hippocrate, je promets et je jure au nom
de I'Etre supréme, d’étre fidéle aux lois de 'nonneur et de |a probité dans
exercice de la Médecine.

Je donnerai mes soins gratuits a lindigent et je n’exigerai jamais un
salaire au dessus de mon travail. Je ne participerai a aucun partage
clandestin d’honoraires. Admis dans l'intérieur des maisons, mes yeux
ne verront pas ce qui s’y passe; ma langue taira les secrets qui me
seront confiés, et mon état ne servira pas a corrompre les moeeurs, ni &
favoriser le crime.

Respectueux et reconnaissant envers mes maitres, je rendrai a leurs
enfants I'instruction que j'ai regue de leurs peéres.

Que les hommes m’accordent leur estime si je suis fidéle a mes

promesses, que je sois couvert d'opprobre et méprisé de mes confréres

si j'y manque ».





