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LISTE DES ABREVIATIONS

ASA : American Society of Anesthesiologist
ASARP : Ano-Recto-Plastie Sagittale Antérieure
ASP : Abdomen Sans Préparation
CHU: Centre Hospitalier-Universitaire
Cm: Centimeétre
Cm hg : Centimétre de mercure
FC: Fréquence Cardiaque
FRVes : Fistule Recto-Vestibulaire
FRVa : Fistule Recto-Vaginale
FRP : Fistule Recto-Périnéale
FRVé : Fistule Recto-Vésicale
FRU : Fistule Recto-Urétrale
FR: Fréquence Respiratoire
FMPOS: Faculté de Médecine, de Pharmacie et d’Odonto-Stomatologie
IRM : Imagerie par résonnance magnétique
Kg : Kilogramme
MAR : Malformation Ano-Rectale
Mn : Minute
NNE : Nouveau-né
NRS : Nourrisson
SAP : Sacro-Périnéale
TA : Tension Artérielle

UCR : Urétéro-Cystographie Rétrograde
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INTRODUCTION

Les malformations anorectales représentent un ensemble de
malformations trés vastes allant du simple défaut de résorption de la
membrane anale a des agénésies anorectales avec fistule dans les
voies urinaires ou génitales et anomalie sacrée [1]. Comme B. Duhamel
'a souligné, la plupart d'entre elles s’integrent dans le cadre
d’anomalies de la régression caudale. Il s’agit donc de malformations
se constituant précocement au cours de la vie intra-utérine (6™ — 10°™®
semaine) et donc susceptibles de s’associer a des anomalies a distance
correspondant a des processus de morphogenése ou d’organogenése
contemporaine de la régression caudale (atrésie de I'cesophage ou du

duodénum, cardiopathies ou associations complexes).

Dans la littérature leur fréquence est de 2 a 3 cas pour 10 000 nouveau-
nés [2;3] ; Nazer en Espagne a rapporté 43% de forme avec fistule dans
'ensemble de MAR en 2000 [4] ; Endo M. au Japon a recensé 86% en
2000 [5] ; Pena A. au ETATS-UNIS a colligé plus de 90% en 2000 [6] ;
Wandaogo A. au Burkina Faso trouve en 2005 une fréquence de 42,2%
de forme avec fistule sur 45 cas de MAR [7] ; Konandji au MALI trouve
23,33% de MAR avec fistule dans sa série de 30 cas en 2004 [63].

Elles s’observent plus souvent chez le garcon que chez la fille soit 60%
en faveur de sexe masculin. Cette susceptibilité masculine n’a pas
encore regu une explication satisfaisante. Il n'‘est pas exclu quelle
s’appuie sur des bases génétiques [11;12;13]. Le risque d'avoir un
membre de la famille touchée est significativement augmenté en

présence d'une fistule vestibulaire ou du périnée [62]. Les explorations
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anténatales ne permettent qu’exceptionnellement d’évoquer le diagnostic

(hydrocolpos en cas de cloaque).

Les travaux de Stephens dans ce domaine ont grandement contribué a
I'établissement des bases du traitement de ces malformations ; ils ont
été prolongés plus récemment par les contributions de De Vries et Penfa.
Le traitement de ces malformations suppose une définition précise de la
variété anatomique et des lésions associées. La technique la plus
utilisées est actuellement [lintervention de Vries et Peha, ou
anorectoplastie par voie périnéale sagittale postérieure, avec section des
muscles périnéaux suivie de leur reconstruction [14]. Une alternative est
apparue en 2000 grace a l'utilisation de la laparoscopie. Georgeson le
premier rapporta son intérét dans cette technique en 2008 [15].

Les malformations isolées et n'impliquant que modérément I'appareil
sphinctérien sont simples a traiter et de bon pronostic ; les malformations
complexes souvent associées a des perturbations dans I'organisation ou
dans le développement de I'appareil sphinctérien sont difficiles dans leur
réparation et de pronostic fonctionnel souvent insuffisant [8;9]. On estime
qgue le taux de continence totale est de I'ordre de 30% en cas d’anomalie
haute [10].

Le but de notre travail était de préciser les caractéristiques de ces
malformations en insistant sur leurs aspects épidémiologiques, cliniques
diagnostiques et thérapeutique ainsi que le colt de la prise en charge a
Bamako.
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OBJECTIFS

» Déterminer la fréequence hospitaliere des MAR avec fistule
» Décire les aspects cliniques et diagnostiques des MAR avec fistule
» Evaluer les modalités thérapeutiques des MAR avec fistule

» Déterminer le colt de la prise en charge des MAR avec fistule.
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GENERALITES

| - EMBRYOLOGIE DU RECTUM ET DE L’ANUS :

Premieére étape : 'intestin postérieur

Pendant le 1* mois de vie, 'embryon va subir une flexion en avant,

appelée plicature céphalo-caudale. L’ectoblaste va rester sur

convexité tandis que l'entoblaste va en quelque sorte s’invaginer et
former les intestins antérieur, moyen et postérieur. Une partie de
I'entoblaste va néanmoins rester extra-embryonnaire pour donner la
vésicule ombilicale (dont le reliquat éventuel formera le diverticule de

Meckel) et I'allantoide (dont la partie profonde participera a la formation

de la vessie) [16].

Intestin moyen

Amnios

Allantoide

Intestin ,

Intestin S|
postérieur

antérieur

4511‘.—-.“ ity
5
A

e 1

Vésicule
ombilicale

A) B) Allantoide

Amnios

Ectoblaste Entoblaste

FIG. 1-1. — Coupes sagittales permettant de comprendre la plicature céphalocaudale de I'embryon et ]
postérieur. A) Embryon de 15 jours. B) Embryon de 1 mots.

[16]

¢ développement de I'intestin
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L’intestin postérieur se développe en cbélon angulaire gauche, cblon
descendant, célon sigmoide, rectum et canal anal. La partie distale de
cet intestin postérieur se termine par un cul-de-sac appelé cloaque
embryonnaire (on parle de cloaque embryonnaire, pour le distinguer des
malformations cloacales, présentes a la naissance). Tout lintestin est
revétu d’entoblaste qui, au niveau du cloaque, est en contact avec
I'ectoblaste de surface. L’apposition de ces deux structures a ce niveau

porte le nom de membrane cloacale.
Développement du rectum et de I’'anus

Vers la 8° semaine de vie embryonnaire, une cloison transversale va
progressivement descendre dans I'angle formé par l'allantoide en avant
et I'intestin postérieur en arriere. Le cloaque se trouve ainsi petit a petit
clivé en deux parties : 'une, antérieure, est le sinus urogénital et I'autre,
postérieure, est le canal anorectal. |l existe plusieurs théories sur le
cloisonnement du cloaque (abaissement du septum comme rideau de
haut en bas, fusion sur la ligne médiane de deux replis latéraux, ou
théorie mixte), théories dont I'intérét n’est que relatif, puisque le résultat
est le méme.

Avant la fin du 2° mois de vie, le septum a rejoint la membrane
cloacale. A cet endroit se développe le périnée avec le noyau fibreux
central chez la fille. En avant, la membrane cloacale devient la
membrane urogénitale. En arriére, elle prend tout naturellement le nom

de membrane anale [17].
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FIG. 1-2. — Coupes sagittales de la partie caudale de 1'embryon de 4 et 8 semaines, montrant le développement de la région cloa
(la flache indique la migration du septum urorectal). A) Embryon de 1 mois. B) Embryon de 8 semaines.

[17]
Développement du canal anal

Au contact de la membrane anale, I'ectoblaste subit une attraction
modérée qui résulte en une dépression appelée proctodaeum. Au 2°
mois, la membrane anale se rompt et le rectum communique deés lors
avec l'extérieur (c’est-a-dire la cavité amniotique) par l'intermeédiaire du
canal anal.

Il'y a donc deux composantes du canal anal : une partie supérieure,
d'origine entoblastique, qui est vascularisée par l'artére de lintestin
postérieure, l'artére mésentérique inférieure, et une partie inférieure,
d’origine ectoblastique, qui est vascularisée par les branches de l'artére
iliaque médiale.

Cette description de I'embryologie permet d’expliquer facilement les
diverses anomalies congénitales entrant dans le spectre des
malformations anorectales :

e Imperforation anale, atrésie rectale (due a la persistance de la

membrane anale)

Et les diverses types de fistules avec le systéme urinaire ou génital [17].
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IIl- EMBRYOPATHIE :

DEFICIT DE CLOISONNEMENT CLOAQUE

Pour simplifier le cours d'embryologie formelle, nous avions décrit le
cloisonnement du cloaque grace a la descente de I'éperon périnéal. On
sait désormais que le processus est un peu plus complexe et n'implique

pas que I'éperon.

PLI DE TOURNEUX
= EPERON PERINEAL
PLIS DE RATHKE

Sinus
uro-génital

primitif

Pli de Tourneusx

Pli de Rathke droit

Le cloisonnement inférieur du cloaque résulte bien de la descente de
I'éperon périnéal qui est aussi appelé pli de Tourneux. Mais le pli de
Tourneux ne descend pas complétement jusqu’a la rencontre de la
membrane cloacale. Latéralement a celle ci se forment 2 replis latéro-
internes de la paroi du cloaque : les plis de Rathque (Droit et Gauche).
C’est la fusion des plis de Rathque D et G avec I'extrémité du pli de
Tourneux qui aboutit a une séparation dans la partie basse entre zone
urogénitale antérieure et zone rectale postérieure; Cette zone de fusion
forme alors le uro-rectal.

des plis septum

Des défauts de maturation et de fusion des differents plis aboutissent a
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plusieurs types d’anomalies. Elles ne sont pas exceptionnelles et sont
redevables de la chirurgie. Elles sont illustrées sur les figures suivantes.

NESIE DES
E RATHKE

oy . v
Ao AT S -
P dw Meitks
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AGENESIE DES PLIS DE RATHKE ET DU PLI DE TOURNEUX
(= EPERON PERINEAL)

Sinus uro-génital

Fistule
recto-vésicale

Cloague
Intestin

postérisur

A B

Les plis de Rathke ne se forment pas
et le pli de Tourneux ne s'allonge
pas

Ill- ANATOMIE DU RECTUM ET DE L’ANUS PEDIATRIQUE :

Situation

Le rectum est un organe pelvien. |l est plaqué contre le sacrum,
dont la concavité augmente avec la 'age de I'enfant. Par définition, le
rectum fait suite au sigmoide en regard de la deuxiéme vertébre sacrée.
Il est recouvert de péritoine au niveau de la partie antérieure de son tiers
supérieur, mais les variations sont assez importantes en fonction de la
profondeur du cul-de-sac péritonéal (cul-de-sac de Douglas). Dans ce
cul-de-sac peuvent se trouver les anses gréles, le sigmoide et parfois de
I'appendice. Sous le cul-de-sac, le rectum répond chez la fille a l'utérus
et au vagin, chez le garcon a la vessie et la prostate, flanquée des
vésicules séminales et des ampoules déférentielles. Il s’enfonce dans
I'entonnoir pelvien et devient donc de plus en plus proche des parois
[18].
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L’anus est un organe périnéal. Le canal anal fait suite au rectum au
niveau de la jonction sacro-coccygienne. Il traverse le plancher pelvien
en décrivant une inflexion vers l'arriére : le cap anal. Le canal anal

s’ouvre a I'extérieur par I'anus au niveau de la fossette anale.

Anatomie descriptive

Le rectum est aussi appelé ampoule rectale car il est distensible
jusqu’ a une capacité d’environ 200 ml en fin de croissance. Il est
composé de trois tuniques comme le reste du tube digestif, mais la
séreuse ne le revét que dans le tiers supérieur de sa face antérieure,
avec les grandes variations interindividuelles citées plus haut. La
musculeuse rectale est divisée en deux parties : la couche longitudinale
superficielle et la couche transversale profonde. Entre ces couches
passent de nombreux nerfs ramifies en plexus (le plexus myentérique
d’Auerbach) [18]. La muqueuse rectale présente trois replis transversaux
dont la fonction est encore controversée : les valves de Houston. La
muqueuse est séparée de la musculeuse par la sous-muqueuse, riche
en lymphatiques et en plexus nerveux (le plexus sous-muqueux de
Meissner). L’absence de ces deux plexus nerveux myentériques est
responsable de la maladie de Hirschsprung [18]. Lorsque I'ampoule
rectale est vide, que le mésorectum est lache et que le cul-de-sac
péritonéal est tres profond, il peut se produire un prolapsus rectal
interne, le plus souvent muqueux uniquement (équivalent d’une
invagination recto-rectale, voire recto-anale antérieure ou postérieure,
physiologique et donc asymptomatique). La découverte d’'une telle image
en défécographie chez un enfant présentant une constipation doit étre
interprétée avec prudence [18].
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Le canal anal fait suite au rectum. Chez le nouveau-né, cette jonction
crée une petite fossette postérieure qui donne un aspect radiologique en
siphon, ici encore physiologique. Le canal anal a d’abord une direction
oblique en avant et en bas, puis oblique en bas et en arriére, aprés avoir
décrit un cap. Cette angulation est provoquée par la sangle (ou fronde)
du muscle pubo-rectal. D’ailleurs, la contraction des muscles releveurs
de I'anus (dont le pubo-rectal est un faisceau) aboutit a fermer cet angle
par attraction du cap vers l'avant. Le canal anal n’a pas de séreuse
puisqu’il est en continuité avec le rectum sous-péritonéal. La musculeuse
du rectum se poursuit au niveau du canal anal en s’épaississant pour
former le sphincter interne, lisse, blanc et riche en fibres musculaires de
type | (non fatigables, non volontaires). Le sphincter externe, strié,
disposé de maniere circulaire autour du sphincter interne, est surtout
formé de fibres musculaires rouges de type |l (fatigables, volontaires).
Le sphincter externe est divisé en faisceaux profonds, faisceaux
superficiels et faisceaux sous-cutanés. Sa partie supérieure est en
continuité avec le plancher des muscles releveurs de I'anus, qui part
comme une caréne de navire rejoindre latéralement la paroi pelvienne.
La muqueuse du canal anal présente a décrire les colonnes anales
(colonnes de Morgagni), bien visibles chez I'enfant, au nombre de 6 a
12, séparées par les sinus anaux. La base de ces sinus réalise la ligne
pectinée. Au fond des sinus se trouvent les cryptes avec les glandes
d’Hermann et Desfosses, a l'origine des abcés et des fistules de la
marge anale. Enfin, dans la sous-muqueuse se trouvent les plexus
hémorroidaires se drainant dans les veines hémorroidaires. Ces plexus
sont toutefois beaucoup moins développés chez l'enfant que chez
I'adulte, ce qui explique la rareté de la pathologie hémorroidaire a I'age
pédiatrique. La zone anocutanée correspond a la zone située sous la

ligne pectinée. Son revétement n’est plus une muqueuse comme
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précédemment, mais un épithélium squameux avec des glandes
sébaceées sans follicules pileux. Elle contracte des rapports étroits avec
le sphincter interne auquel elle est intimement accolée par quelques
fibres conjonctives, le ligament de Parks. L’anus est marqué par la
présence de plis radiés disposés régulierement sur toute la

circonférence.

Rapports du rectum et de I'anus

Les rapports du rectum se font avec les organes pelviens et la paroi
pelvienne. Les rapports du canal anal se font avec les muscles
périnéaux, qu'’il traverse.

En arriére, le rectum répond au sacrum, en se moulant d’ailleurs dans
sa concavité. Le rectum est entouré de mésorectum, surtout graisseux
en arriere et qui contient les vaisseaux rectaux supérieurs. Le
mésorectum est entouré d’un feuillet viscéral, tandis que le sacrum et
reste de la paroi pelvienne sont recouverts d’un feuillet pariétal. Il existe
ainsi un plan de clivage anatomique, utilisé dans la chirurgie de cancer

et, chez I'’enfant, dans l'intervention de Duhamel.
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F1G. 1-3. = Coupe frontale du rectum el du canal anal.

Sous le feuillet pariétal, le ligament vertébral commun recouvre le
sacrum. C’est sur ce ligament que se fera la fixation de bandelettes lors
d’'une intervention de rectopexie au promontoire (traitement chirurgical
du prolapsus rectal). Le ligament vertébral commun protége l'artere
sacrale médiane. Dans de nombreux traités, il est décrit une
vascularisation accessoire du rectum par une branche de cette artére.
Cependant, les feuillets sont en fait totalement étanches a ce niveau,
’embryologie va contre cette description, et notre expérience ne permet

pas de retenir cette hypothese. Le rectum est méme assez lache sur le
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sacrum, par lintermédiaire de son mésorectum, ce qui explique la
possibilité de survenue d’un prolapsus rectal, non exceptionnel chez
'enfant, en particulier en cas de constipation sous-jacente. Cette laxité
est aussi la cause des difficultés a parvenir a une définition chirurgicale
de la jonction sigmoidorectale : si sur le plan anatomique et radiologique,
il est facile de faire commencer le rectum au niveau de la troisieme
vertebre sacrée, il n'en est pas de méme en chirurgie, ou une simple
traction douce vers le haut peut amener la charniére en regard du
promontoire. Signalons ici que chez le tout petit, les vertebres sacrées
ne sont pas jointives et que la courbure du sacrum est moins marquée.

Latéralement, il faut distinguer le rectum susdouglassien du rectum sous
péritonéal. La ligne de réflexion du péritoine se fait de maniére oblique
en bas et en avant. Il existe une trés grande variabilité dans cette ligne
de réflexion qui limite ce qui porte le nhom de récessus pararectal : le
rectum est parfois totalement sous-péritonéal, avec un cul-de-sac de
Douglas tres superficiel, mais il peut étre, a I'inverse et pour les raisons
simplement constitutionnelles, intrapéritonéale si le cul-de-sac péritonéal
descend jusqu’a recouvrir les muscles releveurs de I'anus. Ce récessus
répond au ligament large, a la trompe et a I'ovaire chez la fille. A droite, il
contient des anses gréles et parfois I'appendice, voire le bas-fond caecal
s’il est long et mobile. A gauche, le récessus pararectal contient
volontiers le cOlon sigmoide. Par lintermédiaire de ces organes, le
rectum répond latéralement a la bifurcation des artéres iliaques
primitives en artéres iliaques externes et hypogastriques (ou iliaque
interne) ainsi qu’aux veines et lymphatiques correspondants. A I'étage
sous-péritonéale, le rectum est la encore entouré de mésorectum, assez
épais et toujours recouvert du feuillet viscéral. Par son intermédiaire, il
répond a la paroi pelvienne, en 'occurrence ici au muscle obturateur

interne. Contre la paroi latérale et sous le feuillet pelvien cheminent de
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nombreux nerfs et vaisseaux, branches des artéres et veines iliaques
internes. Il faut décrire ici l'innervation autonome du pelvis : le plexus
hypogastrique supérieur, issu de la ramification de plexus sympathique
thoracolombaire et situé en avant de la bifurcation aortique, donne
naissance a deux nerfs : les nerfs hypogastriques droit et gauche. Ces
deux nerfs descendent obliquement en bas, en avant et en dehors
jusqu’au plexus hypogastrique inférieur, qui recoit lui-méme plusieurs
nerfs de contingent parasympathique des racines antérieures des
deuxieme, troisieme et quatrieme nerfs sacrés dont le nerf érecteur
d’Eckart. A partir des plexus hypogastrique droit et gauche partent des
nerfs a destinés recto-anale, génitale et vésico-urétrale. Dans toute la
chirurgie rectale et génitale non tumorale, la dissection devra en
permanence se faire en dedans du feuillet pariétal, au risque sinon de
|éser les nerfs et d’entrainer de lourdes séquelles, notamment sexuelles
Ou urinaires.

En avant, les rapports sont bien évidemment différents chez le garcon et
chez la fille. Chez le garcon, le rectum répond a la vessie par
I'intermédiaire du cul-de-sac de Douglas (ou cul-de-sac rectovésical) et
plus particulierement au déme vésical. Plus bas, le rectum est en rapport
avec les ampoules déférentielles, la terminaison des uréteres, les
vésicules séminales et enfin la prostate par I'intermédiaire d’'un septum
appelé autrefois aponévrose de Denonvilliers et actuellement septum
recto-vésical. Chez la fille, le rectum répond a la face postérieure du
corps utérin, du col utérin et le cul-de-sac vaginal postérieur par
I'intermédiaire du cul-de-sac de Douglas (cul-de-sac recto-utérin). Plus
bas, le rectum répond a la face postérieure du vagin, par I'intermédiaire
d’'un septum appelé septum rectovaginal. Chez le garcon comme chez la
fille, le cul-de-sac de Douglas peut étre plus ou moins profond : lorsque
le rectum et la vessie sont vides et que le cul-de-sac est profond, la paroi
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antérieure du rectum répond aux dernieres anses gréles, au sigmoide et
parfois au bas-fond caecal et a [lappendice (dou [Iexistence
d’appendicites pelviennes).

Le canal anal traverse le diaphragme périnéal. |l est entouré par le
sphincter externe. Il répond en avant au centre tendineux du périnée,
puis a la partie basse du vagin et a la vulve chez la fille, au bulbe du
pénis et a l'uretre chez le gargon. En arriére, le raphé anococcygien fixe
le canal anal a la pointe du coccyx. Sur les c6tés, le canal anal répond
aux fosses ischiorectales, puis au bord médial des ischions avec le canal
anal d’Alcock contenant les vaisseaux et les nerfs pudendaux (autrefois

honteux internes).

Cul-de-sac
de Douglas

Sacrum

i Utérus VR
4 — Rectum \
r-'." Muscles  vagin \\

/: i releveurs
]

Cul-de-sac
% de Douglas

~ i l.\
[/ Prostate Wdazclc et 58
e 4

™~ Fosse Grande |

levre |

Symphyse ischiorectale

pubienne %
Sphincter

: B)
externe de lI'anus

FIG. 1-6. — Coupes sagittales médianes du pelvis masculin (A) et féminin (B), permettant de préciser les rapports anatomiques du
rectum et du canal anal.
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Vascularisation du rectum et du canal anal

Les artéres sont au nombre de trois paires. Elles sont largement
anastomosées entre elles et cheminent dans le mésorectum. Les arteres
rectales supérieures droite et gauche correspondent a la terminaison de
I'artere mésentérique inférieure en regard du promontoire. Elles abordent

le tiers supérieur du rectum par ses faces postéro-latérales.
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Les arteres rectales moyennes sont en fait inconstantes. Elles naissent
des arteres iliaques internes et cheminent dans le mésorectum de
dehors en dedans pour aborder le rectum dans son tiers moyen. Lors
des dissections chirurgicales, elles sont situées dans les ailerons du
rectum. Les artéres rectales inférieures naissent des artéres pudendales
dans la fosse ischiorectale. Elles vascularisent la partie inférieure du
rectum et du canal anal.

Les veines sont satellites des artéres. Elles prennent naissance dans la
sous-muqueuse, a partir d’'un plexus assez riche, notamment au niveau
des hémorroides. Les veines rectales supérieures vont se drainer dans
la veine mésentérique inférieure et donc dans le systéme porte. Les
veines rectales moyennes se dirigent vers les veines iliaques internes et
les veines rectales inférieures vers les veines pudendales, puis les
veines iliaques internes également. Les veines iliaques vont former la
veine cave : il existe donc une anastomose porto-cave physiologique au
niveau de la sous-muqueuse rectale.

Les lymphatiques du rectum se drainent vers les ganglions du
mésorectum, puis vers les ganglions situés le long des vaisseaux
mésentériques inférieures. Les lymphatiques du bas rectum et du canal

anal se drainent vers les ganglions inguinaux [19].

Innervation du rectum et du canal anal

Les nerfs du rectum comportent les plexus rectaux supérieurs, moyens
et inférieurs, qui proviennent des fibres sympathiques des centres
médullaires situés de T11 a L3, et des fibres parasympatiques issues
des centres sacrés. Le sphincter externe est innervé par des branches
issues des nerfs pudendaux, richement anastomosées entre elles. Cela

explique qu’'un traumatisme d'un seul nerf pudendal n’entraine pas
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d’'incontinence anale et que la stimulation unilatérale d’une racine sacrée
S3 ou S4 puisse améliorer une incontinence anale d’origine neurogéne
(principe de la neuromodulation).
Les neurorécepteurs du rectum sont situés dans la sous-muqueuse et
dans la muqueuse. lls disparaissent au niveau de la jonction recto-anale.
C’est pour cette raison que, pour le diagnostigue d’'une maladie de
Hirschsprung sur biopsie rectale, il est impératif de réaliser une biopsie
totopariétale située au-dessus de la ligne pectinée en orientant la piéce
de biopsie.

Les neurorécepteurs du canal anal sont tres nombreux et répondent a

de nombreux stimuli (douleur, tact Iéger, tact appuyé, température) [19].

IV- PHYSIOLOGIE DU RECTUM ET DE L’ANUS PEDIATRIQUES :

Chez le nouveau-né

L’appareil recto-anal pédiatrique doit assurer une double fonction de
continence et d’exonération. Cette double fonction va s’installer pendant
la vie foetale, se développer chez le nouveau-né pour étre pratiguement
acquise avant I'age de 2 ans [20].

Selon Starling, une stimulation en un point du tube digestif entraine une
contraction du segment sus-jacent et un relachement du segment d’aval
[20]. Quand le rectum est vide, le sphincter interne est contracté et I'anus
est fermé. Quand il se remplit et a partir d’'un certain seuil, le sphincter
interne se relache pour laisser passer la selle : c’est la défécation dite
automatique, qui survient spontanément a chaque tétée (réflexe
gastrocolique exonérateur). Entre chaque tétée, les matieres présentes
dans I'ampoule rectale étant de faible abondance et de faible densité,
elles ne sont pas évacuées par la simple pression de base du sphincter
interne. Le sphincter externe, seul sphincter anal volontaire, est encore

non fonctionnel et non éduqué.
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Chez I’enfant plus ageé

L’éducation parentale puis scolaire va permettre a I'enfant d’exprimer
'envie d’'aller a la selle, et de maniére volontiers quotidienne (phase
d’acquisition de la propreté). Selon les habitudes, cette défécation aura
lieu le matin (le plus souvent), le midi ou le soir. L'envie d’aller a la selle
est souvent percue aprés le repas, voire immédiatement au début de
celui-ci. Il est alors probablement délétére de réprimer cette envie, mais
la pression sociale est telle qu’en pratique les parents demanderont a
I'enfant d’attendre la fin du repas.
L’arrivée de la selle dans le bas rectum va stimuler les neurorécepteurs
évoqués plus haut. Par réflexe, cette stimulation va entrainer un
relachement du sphincter interne. Si le besoin est accepté (moment
propice, autorisation parentale, toilettes a proximité), la défécation
volontaire va survenir grace au relachement du sphincter externe qui
ouvre le canal anal, au relachement des muscles releveurs de I'anus qui
ouvre le cap anal, ainsi qu’a la contraction des muscles abdominaux et
du diaphragme qui exercent une pression vers le bas sur le rectum. Il est
également probable qu’une contraction de la musculeuse rectale
participe a I'évacuation des matieres, comme I'a démontré une étude
radiologique a Grenoble.
Si la selle est refusée par I'enfant (ou interdite), la contraction du
sphincter externe et des muscles releveurs de I'anus va avoir pour effet
de chasser la selle vers le haut rectum. La stimulation va ainsi
disparaitre temporairement, jusqu’a une nouvelle progression vers le bas
rectum et une nouvelle sollicitation.
Plusieurs facteurs d'ordres familiaux, émotionnels, sociaux ou
organiques vont pouvoir interférer avec cette physiologie de I'appareil
recto-anal de I'enfant et aboutir a une constipation, a une encoprésie (on

parle aussi de dyschésie, c’est-a-dire d'une difficulté quelconque a
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exonérer, dont il faudra alors savoir si elle concerne les selles dures ou
les selles molles), a un anisme (contraction paradoxale du sphincter

externe au moment de I'exonération) ou a une incontinence fécale.

V- DIAGNOSTIC

Diagnostic anténatal

Le diagnostic anténatal de malformation anorectale est pratiquement
impossible. Deux signes indirects rares sont cependant a signaler
comme éléments permettant d’éveiller un certain degré de suspicion :

v Une dilatation rectosigmoidienne distale, suggérant un obstacle

terminal ;

v' La découverte de calcifications au sein du méconium, ce qui

évoque le passage d’urine foetale dans le rectum et suggére

I'existence d’une fistule recto-urinaire [21].

Diagnostic néonatal

Méme si elle rentre théoriquement dans le diagnostic différentiel des
occlusions digestives basses, c’est, plus précocement, I'examen
clinigue du nouveau-né (normalement réalisé lors de I'examen
pédiatrique général, en salle d'accouchement) qui permet d’identifier
une malformation anorectale. Le diagnostic anatomique de Ila
malformation repose essentiellement sur I'examen du périnée a la
naissance et sera éventuellement complété par des investigations
radiologiques complémentaires [22].

L’examen clinique périnéal est essentiel car il permet de classer la

malformation, de programmer le type de prise en charge chirurgicale
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(abstention simple ; cure en 1, 2 ou 3 temps) et d’envisager, avec
prudence toutefois, le pronostic fonctionnel. La recherche d’un orifice
fistuleux périnéal émettant du méconium et son éventuelle exploration
par un stylet constituent une étape essentielle au diagnostic, qui
pourra étre facilitée par Il'utilisation de lunettes grossissantes a la
recherche d'un orifice périnéal parfois punctiforme. Il convient aussi
de caractériser I'aspect du sillon fessier : marqué, il correspond a
'existence d’une sangle puborectale de qualité et donc a un bon
pronostic fonctionnel (good-looking perineum des auteurs anglo-
saxons) ; absent (périnée plat ou bombant), il signale une hypoplasie
musculaire de mauvais pronostic fonctionnel (bad-looking perineum).
On recherche également la méconiurie en fixant une compresse a la
'extrémité de l'urétre pendant les premiéres heures de vie. Chez la
fillette, une malformation cloacale sera suspectée si I'examen
néonatal révele I'existence d’une microvulve (hypoplasie vulvaire) et
d’'un seul méat canalaire correspondant a l'orifice externe du cloaque
[22].

Vi- LES EXAMENS COMPLEMENTAIRES :

\

v' Radiographie de l'abdomen sans préparation (ASP): a la
recherche d’aération vésicale en cas de fistule recto-vésicale

v Radiographie du rachis lombo-sacré face et profil: a la
recherche d’hypoplasie du sacrum

v" Fistulographie : en cas de fistule périnéale

v Urétro-cystographie rétrograde (UCR): en cas d’absence de
fistule périnéale chez le garcon, a la recherche de fistule recto-

urétrale.
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v' Echographie abdomino-pelvienne : a la recherche dune
anomalie du cbéne terminal : fixation caudale de la moelle,
spina-lipome, cavité syringomyélique

v' Echographie cardiaque : a la recherche des malformations

associées.

Vil- CLASSIFICATION ANATOMIQUE :

Principe général

L’examen clinique du périnée a la naissance, le bilan radiologique et
I'exploration chirurgicale permettent de différencier les malformations
anorectales en diverses formes anatomiques selon le sexe. On distingue
classiguement les formes basses (fistule rectopérinéale, canal anal
présent mais antépose, rectum franchissant la sangle puborectale) des
formes hautes (communication anormale entre le rectum et le systeme
urogénital, absence de canal anal, absence de structure digestive au-

dessous du niveau de la sangle musculaire puborectale).
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Classification comparative tres schématique des formes basses et
hautes de MAR avec fistule, en fonction de leur anatomie, du type de
prise en charge chirurgicale et du pronostique fonctionnel :

Malformation Malformation
anorectale basse anorectale haute
Site de la fistule Rectopérinéale Recto-urinaire
(garcon)

Rectogénitale
(fille)

Périnée Bon sillon interfessier Périnée plat
Sphincters striés Normaux Hypoplasiques
Colonne sacrée Normale Hypoplasique
Chirurgie curative Période néonatale Colostomie protectrice

Colostomie non en période néonatale
Obligatoire Chirurgie en 3 temps
Pronostic Bonne continence Continence fécale
fonctionnel fécale médiocre

Constipation
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Si cette définition opérationnelle est utile pour déterminer 'attitude a
adopté en période néonatale dans la grande majorité des cas, la
typologie particuliere de chaque malformation doit bien entendu étre
affinée en cours d’évolution.

Si la grande majorité des MAR comprennent une communication
anormale (fistule) entre le rectum et les structures adjacentes, il faut
distinguer une forme rare d’imperforation anale (5p. 100 des cas selon
Pena), observée dans les deux sexes, dans laquelle le rectum est
strictement borgne, sans fistule : cette anomalie est associée dans la
moitié des cas a une trisomie 21. Dans ce sous-groupe, les enfants sont
habituellement dotés d'un sacrum et de sphincter normaux, et leur
pronostic fonctionnel serait favorable avec un contrdle sphinctérien
satisfaisant dans 80 a 90p. 100 des cas [23].

Les MAR comprennent donc un spectre étendu de variantes

anatomiques.
Malformations anorectales avec fistule chez le garcon

On distingue essentiellement deux formes anatomiques chez le gargon,
tres différentes sur le plan de 'anatomie et du devenir fonctionnel.

La fistule recto-urétrale et la fistule rectovésicale (forme haute)
constituent le mode de présentation le plus fréquent chez le garcon
avec, 'examen périnéal, une absence complete d’anus. Le rectum, dont
le cul-de-sac reste au-dessus de la sangle puborectale, est connecté par
une fistule a l'uretre ou a la vessie. La fistule recto-urétrale peut

concerner l'uretre bulbaire ou I'uretre prostatique [23].
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bout d'aval de la colostomie.

La fistule recto-périnéale représente la forme basse la plus courante
chez le garcon : 'examen périnéal révele I'existence d’'une fistule recto-
cutanée (parfois punctiforme) qui peut décharger du méconium en
période néonatale, spontanément ou a la suite d’une exploration au
stylet. Cette fistule est toujours située sur la ligne médiane et est le plus
souvent antéposé par rapport a la position normale de la fossette anale
(périnée antérieure, face inférieure du scrotum, face inférieure de la
verge). Dans cette forme anatomique, le canal anal sus-jacent a la fistule
est normal et traverse la sangle puborectale et les éléments
sphinctériens.

Malformations anorectales avec fistule chez la fille

Ce sont les MAR avec fistule vulvaire ou vaginale. D’avant en arriere,
trois orifices sont visibles a lI'examen clinigue du périnée, apres
écartement des petites levres : le méat urétral, 'hnymen vaginal et la
fistule rectale. La fistule rectale s’abouche au niveau de la fourchette
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vulvaire ou du vestibule. Elles donnent rarement lieu a des accidents
occlusifs néonataux ; la fistule, méme insuffisante, assure I'évacuation
du méconium et des gaz [24].

En I'absence d’'un examen systématique du périnée, ces MAR peuvent
rester longtemps méconnues. Elles seront alors découvertes soit a
'occasion d’'un épisode occlusif, coincidant avec le changement de
consistance des selles; soit lors du bilan d’'une constipation du
nourrisson, ou plus tardivement au stade de mégacélon secondaire. Le
diagnostic de la variété, guidé par I'aspect de la malformation, repose
sur I'exploration au stylet et la fistulographie ; la radiographie téte en bas
n’a aucun intérét dans ces formes avec fistule.

L’aspect de la malformation : une fistule périnéale signe la variété basse
de I'anomalie, quel que soit le sexe ; par contre, une fistule vulvaire ou
vaginale peut correspondre soit a une forme haute, soit a une forme
basse [25].

L’exploration au stylet indique la situation du cul-de-sac intestinal : un
stylet percu sous la peau périnéale affirme la variété basse, rendant
inutile toute exploration complémentaire. Par contre, lorsque le stylet
emprunte un trajet ascendant, en direction du pelvis, et ne peut étre
percu qu’a travers une épaisse couche de tissus mous, I'exploration

indique une variété haute [25].
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La fistulographie avec un repére métallique a 'emplacement de I'anus en
apportera la confirmation en montrant la projection du cul-de-sac rectal
par rapport au plancher pelvien et la distance séparant de I'anus.

Chez la fille, le seul examen clinique du périnée a la naissance permet

de classifier les MAR avec fistule.

_ Fistule recto-vulvaire.

Fig: 41 a; b.

Fig. 45 a.

FEg. A8 a,b. — Anus couvert vulvalire
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Vill- LES MALFORMATIONS ASSOCIEES :

Les plus fréquentes sont celles qui s’intéegrent dans le cadre du
syndrome de la régression caudale : malformations rachidiennes et

malformations uro-génitales.

Malformations rachidiennes :

Globalement, elles s’observent dans presque un cas sur deux. Leur
fréquence est d’autant plus grande que la malformation est plus haute.
Elles peuvent siéger sur toute la hauteur du rachis. Il faut tout
particuliérement s’attacher a préciser les anomalies sacrées qui peuvent
étre partielles ou totales, symétriques ou asymétriques, a type
d’agénésie ou de dysgénésie. Les plus sérieuses sur le plan des
conséquences neurologiques sont celles a type dagénésie qui
s’accompagnent assez souvent d’atteinte des racines nerveuses
correspondant en régle au niveau de 'anomalie osseuse. Une Iésion des
racines S2 et S3 entraine une perturbation de I'innervation du releveur
de l'anus et de la vessie.

Les malformations sacrées sont également associées dans pres d’un
cas sur deux a des perturbations portant sur le contenu du canal
rachidien :

anomalies de position, de forme, de structure (syringomyélie) du cone
médullaire ou du filum terminal, méningocéle antérieure ou lipome intra-
canalaire avec leurs possibles conséquences a distance sur les visceres
pelviens ou les membres inférieurs. Les déficits neurogenes pelviens ou
appendiculaires peuvent étre évolutifs dans le temps et donc étre
dépistés et surveillés.
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Malformations génito-urinaires :

Elles s’observent comme les malformations rachidiennes, dans presque
un cas sur deux et sont d’autant plus fréquentes que la malformation
ano-rectale est plus haute et qu’existe une anomalie vertébrale. Si I'on
écarte les fistules recto urinaires ou recto-vaginales qui font partie de la
malformation ano-rectale proprement dite, elles sont trés variées, allant
de l'agénésie rénale a la sténose urétrale en passant par le méga
uretere, le reflux vésico-urétral, 'anomalie de migration testiculaire,
I'nypospadias, I'agénésie ou la duplication vaginale.

Malformations cardiaques : s’observent dans 5 a 7% des cas.

Malformations __ digestives : a distance sont principalement

représentées par l'atrésie de I'oesophage (6 a 7% des cas) ; on peut
aussi rencontrer une atrésie duodénale ; la maladie de Hirchsprung par
contre est exceptionnelle [26].

Toutefois, certains syndromes congénitaux rares associent une
malformation anorectale a d’autres anomalies congénitales, avec
parfois une transmission héréditaire :

e Le syndrome de Currarino, d’hérédité autosomique dominante,
comprend une triade qui associe une malformation anorectale
(souvent une sténose ou une atrésie rectale), une agénésie sacrée
antérieure (avec parfois une anomalie médullaire du type moelle
attachée) et une masse pré-sacrée (myéloméningocéle antérieure,
tératome ou kyste entérogénique) ;

e Le syndrome dOptiz (syndrome G) est di a un déficit
d’embryogenése des structures médianes. Il associe une
malformation anorectale, un scrotum bifide, un hypospadias et une

cryptorchidie. L’hérédité est liée a I'X ou autosomique dominante ;
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e Le syndrome de Pallister-Hall associe une malformation
anorectale, des anomalies vertébrales, une polydactylie, un
hamartome hypothalamique et parfois d’autres élémuent du
complexe VACTERL ;

e Le syndrome OEIS est di a un déficit de développement du
mésoderme  embryonnaire. Ce complexe associe une
omphalocéle, une extrophie cloacale, une malformation anorectale
et une malformation vertébrale. Les cas sont essentiellement
sporadiques, sans hérédité particuliere ;

e Le syndrome de Townes-Brocks est caractérisé par I'association
variable de malformation de la sphere anorectale, du rayon radial
(pouce surnuméraire) et de l'oreille externe, avec une surdité et

une insuffisance rénale progressive dans certains cas.

Association VACTERL :

» V : Anomalies vertébrales (vertébre cunéiforme scoliogénique)

» C : Malformations cardiaques

» TE : Malformations trachéo-oesophagiennes (sténose, atrésie,
fistule)

> A : Atrésie anale

> R : Malformations rénales (agénésie rénale, reflux vésico-urétral)

» L : Anomalies des membres (agénésie radiale).

Le cat eye syndrome, lié a une anomalie génique, associe un colobome,

des anomalies pré-auriculaires et une malformation ano-rectale.
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IX- SCHEMAS THERAPEUTIQUES :

La stratégie thérapeutique est adaptée dans chaque cas au bilan

anatomique initial ainsi qu’a l'existence d’éventuelles malformations

associées. En particulier, la détection d’'une cardiopathie et/ou d’'une

uropathie congénitales pourrait nécessiter une intervention thérapeutique

urgente, a organiser, le cas échéant, dans un méme temps d’anesthésie

que le geste chirurgical anorectal (curatif ou de dérivation).

Fistule recto-urétrale ou recto-vésicale (garcon)

La prise en charge chirurgicale est planifiée en trois temps :

Une colostomie sigmoidienne terminale (proximale) et une fistule
muqueuse (distale) sont réalisées en période néonatale dés que
le bilan a permis d'exclure d’éventuelles malformations
associées. Ce montage chirurgical a pour avantage de limiter le
risque de prolapsus de la colostomie d’amont, de prévenir le
passage de selles vers le colon sigmoide distal et de préserver
la boucle sigmoidienne pour I'abaissement recto-anal ultérieur.
Cette intervention de dérivation autorise une alimentation du
nouveau-né qui pourra rentrer a domicile dés que les parents
seront en mesure de pratiquer les soins et appareillage de la
colostomie. Signalons qu’en cas de fistule rectovésicale
détectée a l'opacification vésico-urétrale pré-opératoire, il peut
étre indiqué de réaliser la stomie latérale de dérivation au niveau
du cblon transverse droit, de facon a préserver compléetement la
boucle sigmoidienne et a faciliter I'abaissement colo-anal

ultérieur.

THESE DE MEDECINE MOHAMED LAMINE TOURE DIT MLAMINE

| &
O



LES MAR. AVEC FISTULE DANS LE SERVICE DE CHIRURGIE PEDIATRIQUE AU CHU GABRIEL TOURE

e Vers I'age de 2 a 3 mois, la chirurgie réparatrice proprement dite
est programmée et utilise la technique d’ano-recto-plastie
sagittale postérieure (Pena) par voie périnéale exclusive (fistule
recto-urétrale) ou par voie abdomino-périnéale combinée (fistule
recto-vésicale). Ce geste est réalisé sous protection de la
colostomie existante. Vers le 10°  jour post-opératoire, on
débute le calibrage anal biquotidien a 'aide de bougie de Hégar,
dont le calibre a été déterminé par le chirurgien au moment de
I'ano-recto-plastie. La technique de calibrage anal est enseignée
aux parents, avec incréments de 1 mm de diametre par
semaine.

e Des que le calibrage anal normal pour I'age de l'enfant est
atteint (habituellement vers 4 ou 5 mois), la fermeture de la
colostomie sigmoidienne est envisagée. Les calibrages
biquotidiens sont poursuivis jusqu’a 'age de 1 an. Par la suite,
'enfant fera I'objet d’'un suivi fonctionnel en consultation, de
facon a traiter une possible constipation secondaire et a détecter
précocement une éventuelle incontinence fécale [27].

Fistule recto-périnéale (garcon)

La cure chirurgicale en un temps est réalisée par anoplastie simple en
période néonatale, sans colostomie : le geste consiste en une plastie
visant a corriger la sténose et I'antéposition anales. Vers le 10° jour
post-opératoire, un calibrage anal biquotidien est instauré et enseigné
aux parents, en utilisant des bougies de Hégar de calibre croissant en
fonction de I'age (jusqu’a I'age de 1 an). Par la suite, I'enfant fera I'objet
d’un suivi fonctionnel pour détecter et traiter une éventuelle constipation,

plus fréquente dans les formes basses de MAR [28].
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Fistule recto-vulvaire ou recto-vestibulaire (fille)

La cure chirurgicale (ano-recto-plastie sagittale postérieure) peut étre
réalisée en période néonatale, qui constitue une période favorable pour
la cicatrisation compte tenu de [limprégnation résiduelle par les
hormones maternelles pendant les premiéres semaines suivant la
naissance. Ce geste peut étre associé ou non a une colostomie de
protection en fosse iliaque gauche en fonction des difficultés
chirurgicales en rapport avec la dissection de la cloison rectovaginale
commune dans ce type de malformation. En post-opératoire, un
calibrage anal régulier (biquotidien pendant les six premiers mois post-
opératoires) est également instauré a l'aide de bougies de Hégar de
calibre croissant en fonction de I'age (jusqu’a I'age de 1 an). Par la suite,
I'enfant fera I'objet d’un suivi fonctionnel pour détecter et traiter une
éventuelle constipation, particulierement fréquente dans ce type

malformatif [29].

Malformation cloacale (fille)

Il s’agit de la forme anatomique de MAR de loin la plus complexe (mais
aussi la plus rare : moins de 5p. 100 de toutes les MAR), comprenant en
outre des anomalies combinées du vagin (hydrocolpos, duplications,
cloison), de l'utérus (bifidité, duplication) et de I'appareil urinaire (méga-
uretére, uretére ectopique, hydronéphrose), dont les détails ne peuvent
étre développés ici. Sur le plan de la prise en charge, retenons qu’a
I'instar des formes hautes du gargon, la prise en charge chirurgicale en
trois temps est planifiée comme suit :
> Aprés exclusion des malformations associées du complexe
VACTERL et opacification du canal commun (««cloacographie>>),
une colostomie latérale transverse droite est réalisée. Ce geste
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permet de décomprimer l'intestin distal et d’envisager I'alimentation
orale du nouveau-né, qui peut rentrer a domicile dés que les
parents sont en mesure de gérer I'appareillage de la stomie. On
évitera de réaliser la stomie au niveau du célon sigmoide pour
préserver 'ensemble de la boucle sigmoidienne, ce qui facilitera
I'abaissement colo-anal et une éventuelle reconstruction vaginale
ultérieurs.

> Vers I'4ge de 6 a 12 mois sera programmée la cure chirurgicale
proprement dite, utilisant la technique d’ano-recto-vagino-
urétroplastie sagittale postérieure (Pena) par voie périnéale
exclusive ou abdominopérinéale combinée. Selon la longueur du
canal commun évaluée a l'occasion de la < cloacographie »>
pratiquée en période néonatale (longueur < 3 cm ou > 3 cm), la
reconstruction fera éventuellement appel a diverses techniques
chirurgicales avancées: mobilisation urogénitale en bloc,
anorectoplastie sagittale postérieure, reconstruction vaginale
utilisant une plastie intestinale, sigmoidienne ou iléale. En post-
opératoire, comme pour les autres types de malformation, il sera
nécessaire d’effectuer des calibrages biquotidiens de lanus a
I'aide de bougie de Hégar de calibre croissant en fonction de 'age
(jusqu’a 6 mois a 1 an de lintervention). On sera également
particulierement attentif a la qualité de la vidange vésicale en
période post-opératoire immédiate.

> Le troisieme temps comportera la fermeture de la colostomie
transverse et la remise en circuit de l'anorectoplastie. Le suivi
fonctionnel ultérieur veillera non seulement a prévenir une
éventuelle constipation ou a prendre en charge une possible
incontinence fécale, mais aussi a surveiller les aspects urologiques

et, a plus long terme, génitaux [30].
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X- PRONOSTIC :

Pronostic vital

En dehors de malformations associées du complexe VACTERL, dont
certaines sont potentiellement |étales (uropathies et cardiopathies
malformatives complexes), le pronostic vital est rarement menacé par les
MAR, pour autant que la chirurgie de dérivation soit réalisée
précocement en période néonatale [31].

Pronostic fonctionnels

Les formes basses de MAR ne s’associent habituellement pas a une
hypoplasie significative de la sangle puborectale et, des lors, le risque
d’'incontinence fécale est tres faible. En revanche, ces patients peuvent
étre atteints d’une constipation sévére qui nécessite une prise en charge
hygiénodiététique a poursuivre au cours de l'enfance. En cas de
constipation négligée, un mégarectum avec fécalome chronique peut
s’installer et étre responsable desouillures fécales par regorgement
(pseudo-encopreésie) [32]. Dans ces cas, il faut promouvoir une vidange
réguliere du rectum en préconisant un régime riche en résidus, un
traitement par laxatif du type lactulose ou polyéthyléne glycol, un horaire
de présentation triquotidien post-prandial précoce a la toilette (dés I'age
de 3 ans), et éventuellement une kinésithérapie de facilitation de
I'exonération par la technique du biofeedback (a partir de 'adge de 6 ans).
En cas de mégarectum constitué (surtout observé chez les filles qui
présentaient une fistule recto-vestibulaire), un programme de lavements
évacuateurs sera parfois nécessaire pour assurer une vacuité rectale

réguliere. Les patients seront suivis régulierement en consultation en

THESE DE MEDECINE MOHAMED LAMINE TOURE DIT MLAMINE

| &
W



LES MAR. AVEC FISTULE DANS LE SERVICE DE CHIRURGIE PEDIATRIQUE AU CHU GABRIEL TOURE

verifiant que les exonérations fécales sont au moins quotidien et qu’il n'y
a pas de souillures dans les sous-vétements, qui signent
nécessairement un déficit de vidange du célon distal [33].

Les formes hautes de MAR sont volontiers associées a un degré
variable d’hypoplasie musculo-nerveuse de la sangle puborectale. Sur le
plan fonctionnel, les séquelles vont dépendre de la gravité anatomique
de la malformation, des anomalies associées (hypoplasie musculaire et
sacrée, anomalie médullaire) et de la qualité de la réparation
chirurgicale. Les enfants doivent faire I'objet d’'un suivi fonctionnel
régulier, notamment entre 3 et 6 ans, pour détecter précocement la
survenue d’une incontinence fécale séquellaire et assurer sa prise en
charge avant I'entrée a I'école primaire. En fin, une incontinence urinaire
peut étre associée aux MAR, surtout du type cloaque: il s’agit
essentiellement dans ces cas d’une incapacité a vider la vessie avec
miction permanente par regorgement, a traiter par la technique du

cathétérisme intermittent [34].
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Cadre de I’étude : Le travail a été réalisé dans le service de chirurgie

pédiatrique du CHU Gabriel Touré.

Situation géographique:

Le C H U Gabriel Touré est situé dans le centre administratif de la ville
de Bamako en commune lll. A l'intérieur de cet établissement se trouve :
Les services de chirurgie générale et pédiatrique au sein du pavillon
Bénitiéni Fofana au Nord ; le service d’accueil des urgences au Sud-
QOuest.

Les locaux: Le service de chirurgie pédiatrique comprend :

31 lits d’hospitalisation, un bloc opératoire composé de 3 salles que le
service partage avec les services de traumatologie et d’urologie, une

salle de réveil et une salle de stérilisation contigués au bloc.

Le personnel:

Les chirurgiens sont au nombre de trois dont un coopérant cubain et un
maitre assistant en chirurgie pédiatrique qui est le chef de service. Les
infirmiers sont au nombre de trois dont trois assistants médicaux. Deux
techniciens supérieurs de santé, un jouant le réle de chef d’'unité de
soins ; deux aides soignants et quatre techniciens de surface. Des
étudiants en fin de cycle de la faculté de médecine, de pharmacie et
d’odontostomatologie (FMPOS) dits étudiants hospitaliers. Des
médecins inscrits au DES (Dipldme d’études Spécialisées) de chirurgie
générale ; des étudiants stagiaires de la FMPOS (Faculté de médecine,
de pharmacie et d’'odontostomatologie) et de INFSS (Institut National de
Formation en Sciences de la Santé).
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Les activités :

Les consultations externes ont lieu du lundi au vendredi; les
interventions chirurgicales tous les jours (les urgences) et le lundi et
mercredi au bloc a froid.

Les hospitalisations se font chaque jour et a tout moment. La visite se
fait du lundi au vendredi a partir de 8 heures et la contre visite est
effectuée par I'équipe de garde.

Le staff de chirurgie a lieu chaque vendredi dans la salle de staff du
service de gynécologie et obstétrique.

Le staff du service de chirurgie pédiatrique se tient chaque matin du
lundi au jeudi a partir de 7h30.

Le programme opératoire du bloc a froid s’établit chaque jeudi a partir de
14heures .C’est au cours de ce staff que se font la lecture des dossiers
et la présentation de cas cliniques.

Type d’étude et durée d’étude :

C’était une étude rétrospective et prospective réalisée dans le service de
chirurgie pédiatrique de I'’hépital Gabriel Touré.

Elle s’est déroulée sur une période de 5 ans allant de Janvier 2004 a
Décembre 2008.

Echantillonnage :

Nous avons procédé a un recrutement systématique de tous les enfants

répondant a nos criteres d’inclusion.

Criteres d’inclusion :

Ont été inclus tous patients ayant consulté aux urgences pédiatriques ou
dans le service de chirurgie pédiatrique du CHU Gabriel Touré et qui a

été opéré ou non pour malformation anorectale avec fistule ; patients des
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deux sexes et d’age inférieur a 15 ans et dont les parents ont donnés

leur consentement éclairé.

Criteres de non inclusion :

N’ont pas fait partie de cette étude les enfants hospitalisés dans notre
service pour d’autres pathologies et les parents ayant refusé le
questionnaire et les patients de plus de 15 ans.

Patients et méthodes : Tous les malades recrutés ont bénéficié d’'un

examen clinique soigneux a savoir :

v Un interrogatoire au lit du malade a permis de remplir le
questionnaire. La consultation des dossiers apportait les éléments
d’'informations complémentaires pour valider les données

recueillies ;

v Un examen physique a la recherche des signes physiques des
MAR avec fistule.

Le bilan para clinique était constitué selon les cas :

Groupage — Rhésus, les taux d’hémoglobine et d’hématocrite, une
échographie abdominale, une radiographie de [I'abdomen sans
préparation, une urétéro-cystographie rétrograde soit une fistulographie

ou une opacification par la stomie ou un lavement aux hydrosolubles.

Le colt de la prise en charge a été évalué pour chaque patient. |l
englobe les dépenses directes faites par le patient a savoir le :

- Codt du kit opératoire

- Colt du médicament

- Codt de I'hospitalisation

- Colt des examens complémentaires

- Codt du transport et de la nourriture.

THESE DE MEDECINE MOHAMED LAMINE TOURE DIT MLAMINE



LES MAR. AVEC FISTULE DANS LE SERVICE DE CHIRURGIE PEDIATRIQUE AU CHU GABRIEL TOURE

Le questionnaire comporitait :

-les données personnelles et administratives

- les données cliniques et para-cliniques

- le colt de la prise en charge

- les suites opératoires a court et moyen terme.

Analyses et saisies des données :

Le traitement de texte et les tableaux ont été réalisés sur le logiciel
Microsoft world 2007. Les données ont été saisies et analysées sur le
logiciel Epi-info (Version 6.0). Les graphiques ont été réalisées grace au
logiciel Microsoft Excel. Les résultats ont été discutés avec le test
statistique Khi2 de Yates avec un seuil de probabilité significatif a
P< 0,05.
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I- Fréguence :

Tableau | : Répartition des patients selon la fréquence hospitaliére

des MAR avec fistule par année

Années Nombre
2004 7
2005 12
2006 14
2007 18
2008 27
Total 78

La fréquence hospitaliere est de 15 cas par an et des extrémes entre

7 et 27.

2004 2005 2006 2007

2008

I Effectif

Figure 1 : Répartition des patients selon la fréquence hospitaliere des MAR avec fistule par an.
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Tableau Il : Répartition des patients selon I'age.

Classe d’age Effectif Pourcentage (%)
Nouveau-nés : 0-28jours 20 25,6
Nourrissons: 1mois-2ans 30 64,1
Petits enfants: 3-7ans 6 7,7
Grands enfants: 8-15ans 2 2,6

Total 78 100

Les nourrissons étaient plus fréquents soit 64%.

Nouveau-nés

Nourrissons
Petits enfants
Grands enfants

= Sériel

Figure 2 : Répartition des patients selon I'age
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Tableau lll: Répartition des patients selon le sexe

Sexe Effectif Pourcentage (%)
Féminin 61 78,2
Masculin 17 21,8
Total 78 100

Les filles étaient plus représentées avec 78,2% un sex-ratio de 3,1.

Féminin

Masculin

& Sériel

Figure 3 : Répartition des patients selon le sexe
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Tableau IV: Répartition des patients selon la provenance

Provenance Effectif Pourcentage (%)
Kayes 4 5,1
Koulikoro 7 9
Sikasso 4 5,1

Ségou 5 6,4

Mopiti 10 12,8
Tombouctou 1 1,3
Bamako 47 60,3

Total 78 100

Les patients venant de Bamako étaient plus nombreux dans cette étude
60,3% puisque il n’'ya qu’un seul service de chirurgie pédiatrique

siégeant a Bamako.

Tableau V: Répartition des patients selon la référence

Référence Effectif Pourcentage (%)
Médecin 16 20,5
Infirmier 12 15,4
Venu de lui-méme 50 64,1
Total 78 100
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Tableau VI: Répartition des patients selon le mode de recrutement

Mode de recrutement Effectif Pourcentage (%)
Urgence 1 1,3
Consultation ordinaire 77 98,7
Total 78 100

Un patient a été recu en urgence pour occlusion (distension abdominale,

vomissement et arrét de transit digestif).
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lI- Aspects cliniques et diagnostiques :

Tableau VII: Répartition des patients selon le motif de consultation

Motif de consultation Effectif Pourcentage (%)

Absence d’anus + 18 23

Fistule recto-urinaire

Fistule recto-périnéale 2 2,6
Emission de selle par 58 74,4
la vulve

Total 78 100

Le motif de consultation le plus nombreux a été I'émission de selle par la
vulve (74,4%).

m Sériel

Figure 4 : Répartition des patients selon le motif de consultation
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Tableau VIII: Répartition des patients selon la fratrie.

Fratrie Effectif Pourcentage (%)
1% enfant 8 10,3

2° enfant 7 8,9

3° enfant 35 44,9

4° enfant 6 7,7

5° enfant 3 3,8

6° enfant 4 5,1

7° enfant 2 2,6

8° enfant 13 16,7
Total 78 100

Les troisieme enfants de la fratrie étaient plus concernés soit 44,9%.

Répartition des patients selon le terme de la grossesse : Tous nos

enfants étaient nés a terme.
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Tableau IX: Répartition des patients selon le délai d’émission du 1°

méconium.

‘Délai démissiondu  Effectf  Pourcentage (%)
meéconium
<48h 75 96.2
Indéterminée 3 3,8
Total 78 100

L’émission du méconium était effectué avant les premiéres 48 h apres la

naissance dans 96,2% de cas.

Tableau X: Répartition des patients selon le mode d’alimentation

Exclusivement  nourri 65 83,3
au sein

Lait et Céréales 6 7,7
Céréales 7 9
Total 78 100

L’allaitement exclusif était le principal régime alimentaire de nos patients
soit 83,3%.
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Tableau XlI: Répartition des patients selon les antécédents médicaux

maternels

Aucun 31 39,7
Infection pendant la 35 449
grossesse

HTA 5 6,4
Diabete 2 2,6
Asthme 5 6,4
Total 78 100

Dans cette étude 44,9% des méres avaient une infection gynécologique

pendant la grossesse (le type de l'infection n’a pas été précisé par défaut
de prélévement bactériologique), par contre les autres facteurs de
risques comme la radiation et la prise de médicament a effet tératogéne

n’ont pas éteé trouve.

Tableau Xll: Répartition des patients selon les antécédents gynéco-

obstétricaux de la mere

“Antécédents  Effectit  Pourcentage (%)
Multipare 58 74,4
Primipare 20 25,6
Total 78 100

Les multipares représentaient 74,4%.
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Tableau Xlll: Répartition des meres selon le mariage consanguin.

Mariage consanguin Effectif Pourcentage (%)
Oui 10 12,8
Non 68 87,2
Total 78 100

87,2% des méres de nos patients n’ont pas fait de mariage consanguin.

Répartition des patients selon les principales activités de la mére :

96% des meéres étaient ménageres.

Tableau XIV: Répartition des patients selon les facteurs de risques du

péere

Facteurs de risque Effectif Pourcentage (%)
Aucun 38 48,8

Tabac 30 38,4

Alcool 10 12,8

Total 78 100

La notion d’alcoolo-tabagisme a été retrouvée chez 51,2% des péres.
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Tableau XV: Répartition des patients selon la principale activité du pere

Activite  Effectif =~ Pourcentage (%)
Fonctionnaire 2 2,6
Commercgant 6 7,7
Manceuvre 14 17,9
Paysan 54 69,2
Marabout 2 2,6
Total 78 100

Les peres étaient paysans dans 69,2%.

lI-1 : Sighes généraux :

Répartition des patients selon la classe ASA (American Society of

Anesthesiologist) : 1 patient était venu en mauvais état général.

Répartition des patients selon les signes fonctionnels : Nous

n’avons pas trouvé des signes fonctionnels chez les malades.
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II-2 : Sighes physigues :

Tableau XVI: Répartition des patients selon l'inspection de la marge

anale

Inspection Effectif Pourcentage (%)
Fistule avec trace 60 76,9
d’anus

Fistule sans trace 18 231

d’anus

Total 78 100

La présence de fistule avec trace d’anus était plus représentée 76 ,9%.

lll-Examens complémentaires :

Répartition des patients selon le résultat _de I’échographie

abdominale :

L’échographie abdominale faite chez 51,3% de nos patients n’a pas
décelé de malformations associées.

Répartition des patients selon le résultat de I’ASP : L’ASP réalisée

chez les garcons (17) présentant une fistule uro-digestive a montré

une aération vésicale dans 100% des cas.
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Répartition des patients selon le résultat de la fistulographie :

La fistulographie réalisée chez 4 garcons présentant des fistules
ano-cutanées a permis de détecter la forme clinique de Ila
malformation dans 100% de cas.

Répartition des patients selon le résultat de I'UCR (Urétéro-

Cystographie Rétrograde) : L’'UCR a été faite chez tous les garcons

de notre série (17) et avait montré une aération vésicale.

Répartition des patients selon le résultat de la radiographie

lombosacrée : La radiographie (Rx) lombo-sacrée réalisée chez dix

huit patients n’avait pas trouvé une atrophie du sacrum.

Répartition des patients selon le résultat de I'opacification par la

stomie : Elle avait été réalisée chez 51,3% et avait objectivé une
fistule recto-vestibulaire forme basse.
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Tableau XVII: Répartition des patients selon les formes cliniques

‘Formes cliniues ~  Effectif =~ Pourcentage (%)
Forme basse 60 76,9

Forme intermédiaire 6 7,7

Forme haute 12 15,4

Total 78 100

La forme basse représentait 76,9%

Formes basses

Formes intermédiaires

Formes hautes

™ Sériel

Figure 5: Répartition des patients selon la forme clinique

Répartition des patients selon I’aspect macroscopique des urines :

L’interrogatoire a retrouvé I’émission des urines d’aspect sombre
pendant les premieres 48 heures traduisant le passage du
meéconium dans les urines.

THESE DE MEDECINE MOHAMED LAMINE TOURE DIT MLAMINE



LES MAR. AVEC FISTULE DANS LE SERVICE DE CHIRURGIE PEDIATRIQUE AU CHU GABRIEL TOURE

V- Traitement / Evaluation du colt :

V-1 : Traitement chirurgical:

Répartition des malades selon le type d’anesthésie : L’anesthésie

générale a été réalisée chez tous les patients.

Répartition des malades selon la voie d’abord : La voie d’abord a

été sacro-coccygienne dans 100% des cas.

Tableau XVIII: Répartition des patients selon le traitement chirurgical

Traitement Effectif Pourcentage (%)
Colostomie/

abaissement du 68 872
rectum/ rétablissement

de continuité

Abaissement du recto- 10 12,8
sigmoide

Total 78 100

L’intervention a trois temps a été réalisée chez 87,2% des patients.
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Tableau XIX: Répartition des patients selon la technique opératoire.

Technique Effectif Pourcentage (%)
Abaissement selon 70 89,7

Pena 3 10,3
Abaissement selon

Cut-Back

Total 78 100

La technique de Pena a été pratiquée chez 70 de nos patients soit
89,7%.

Titre du graphique

Cut-Back
10%

Figure 6: Répartition des patients selon la technique opératoire
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Répartition des patients selon la durée d’hospitalisation pré-op : La

durée moyenne d’hospitalisation pré-opératoire était de 7,4 jours,
un écart type de 2,9 et des extrémes de 2 et 18 jours.

Tableau XX: Répartition des patients selon la durée d’hospitalisation

postopératoire

“Durée dhospitalisation  Effectf  Pourcentage (%)
Inférieure a 10 jours 62 80,6
Supérieure a 10 jours 16 19,4
Total 78 100

La durée moyenne d’hospitalisation post-opératoire était de 7,4 jours, un
écart type de 2,9 et des extrémes de 2 et 18 jours.
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V-2 : Evolution et suivi :

Tableau XXI: Répartition des patients selon les suites opératoires

immédiates

Complications pos-top Effectif Pourcentage (%)
Suites simples 65 83,3
Infection 5 6,4
Prolapsus de 4 5,1
colostomie

Fécalome 3 3,9
Déces 1 1,3

Total 78 100

Les suites opératoires étaient simples chez 65 patients soit 83,3%.

Tableau XXII: Répartition des patients selon le suivi a 6 mois apres

abaissement

Continence totale 60 77,9
Incontinence totale 10 11
Souillures anales 7 9,1
Total 77 100

A 6mois de suivi 77,9% de nos patients avaient une bonne continence.
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Tableau XXIIl : Répartition des patients selon le suivi a 12mois apres
abaissement

Continence totale 64 83,1
Incontinence totale 5 6,5
Perte de vue 8 10,4
Total 77 100

Au terme de 12 mois de suivi 64 enfants avaient une continence parfaite
soit 83,1%.

Taux de mortalité : Dans cette étude nous avons enregistré 1,3%.

V-3 : Evaluation du colut moyen de la prise en charge :

Répartition des patients selon le colit moyen de la prise en charge :

Le colt moyen de notre série était de 171752 FCFA avec un écart
type 97048 et des extrémes de 80000 a 489450 FCFA.
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Il s’agit d’'une étude rétrospective et prospective allant de Janvier 2004 a
Décembre 2008 portant sur les MAR avec fistule a propos de 78 patients
opérés dans notre service. L’étude prospective nous a permis de suivre
les patients sur le plan anatomo-fonctionnel. Nous avons été confrontés
aux difficultés suivantes : la mauvaise conservation des archives ; le
faible pouvoir d’achat et 'absence d’assurance maladie, retardant ainsi
les interventions et influencant négativement la qualité de la prise en
charge ; le suivi post-opératoire difficile des parents a cause du non

respect des rendez-vous.

Tableau XXIV : Fréquence hospitaliere des MAR avec fistule selon les

auteurs.

Auteurs Fréqg. Hospitaliere
KIGO, Kenya, 2002 35 cas/an
[55]

2008 [56]

BANKOLE, RCI, 2003 15 cas/an
[57]

HASSETT S, 53 cas/an
LONDRE, 2009 [59]

NOTRE ETUDE, Mali, 15 cas/an
2009

En absence d’études statistique, les études Africaines ont rapporté des
fréquences hospitalieres variant de 15 a 35 cas par an.

L’incidence des MAR avec fistule a été estimée de 1,5 a 2,5 sur 10000
naissances vivantes en Afrique du Sud [35].
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Cette faible prévalence nous semble en deca de la réalité car elle ne
prend pas en compte : les patients décédés avant leur prise en charge ;
les patients qui ont des itinéraires thérapeutiques divers ; le faible
pouvoir d’achat des populations surtout rurales.

Tableau XXV : Age moyen selon les auteurs

Auteurs Nombre de Age moyen Test
malade (mois) statistique

SANJAY K., INDE, 2007 107 10,5 P=0,9957

[50]

HOLSCHNEIDER A.M., 245 JO P=0,0000

GERMANY, 2002 [58]

WANDAOGO A, 45 10,27 P=0,8760

OUAGADOUGOU, 2005
[7]

AGOSSOU, BENIN, 57 12 P=0,7116
2003 [44]

KIM, USA, 2000 [43] 120 3 P=0,0180
NOTRE ETUDE, MALI, 78 10 -
2009

L’age moyen des patients de notre série est supérieur a celui rapporté
par d’autres auteurs [43;58].

Ceci pourrait s’expliquer par : un manque de dépistage par le personnel
des I'accouchement ; La découverte de la malformation plus tard par les
parents eux-mémes ; les longues distances qui les séparent de la
capitale ('unique centre de référence en ce qui concerne les MAR) ;
certaines formes cliniques de la MAR avec fistule. La présence des
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grands enfants dans cette étude s’explique par la forme anatomo-

clinique de leur malformation considérée normale par les parents.

Tableau XXVI : Sexe selon les auteurs

Auteurs Wandaogo, Agossou, Moore Notre
Ouagadougou, Benin,N=57, S.W., étude,
N=45, 2005 [7] 2003 [44] Afrique du Mali, N=78,
Sud, 2009
N=416,
2008 [35]
Féminin 40% 33,3% 32% 78,2%
Masculin 60% 63,3% 68% 21,8%

Ambiguité - 3,4% - -
sexuelle

La prédominance masculine classiqguement décrite dans la littérature [38]
a été retrouvée par d’autres auteurs [7;44;35]. Par contre dans notre
étude le sexe féminin était plus représenté et ceci pourrait étre lié au
biais de recrutement. Cette susceptibilité masculine n’a pas encore recu
une explication satisfaisante mais il n’est pas exclu qu’elle s’appuie sur
des bases génétiques [40].

Les MAR avec fistule peuvent réaliser une occlusion intestinale lorsque
la fistule ne permet plus le transit digestif. Le délai moyen de
consultation était de 10 mois ; celui des garcons (2,6 jours) était différent
de celui des filles (10,2 jours). Cette différence est due par le calibre de

la fistule plus large qui permet un transit quasi normal chez la fille.
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Les manifestations cliniques des MAR avec fistule sont frustes dans la
mesure ou le transit intestinal est assuré par la fistule ; par contre elles
peuvent réaliser un tableau d’occlusion intestinale surtout chez le sexe

masculin ou la fistule est plus étroite.

L’absence d’émission du méconium représente le signe fonctionnel le
plus marqué.

Bien qu’elles appartiennent a des variétés anatomiques différentes
(haute, intermédiaire et basse) les MAR avec fistule ont un méme aspect
clinique. Elles regroupent des signes de retard ou d’arrét de transit dans
la mesure ou la fistule ramene peu. D’autres signes sont décrits comme
la présence d'un bourgeon charnu, d’'une fossette, d’'une contracture
réflexe sphinctérienne anale, de la pneumaturie, de méconiurie et

I'absence de pli inter fessier [42].

Tableau XXVII: Age du diagnostic selon les auteurs

Wandaogo, Kim, USA, Notre étude,
Age Burkina-faso, 2000, [43], Mali, 2009,
2005, [7] N=45 N=120 N=78
Nouveau-nés 36 95 20
(P=0,0670) (P=0,0000)
Nourrissons 8 15 50
(P=0,0000) (P=0,0000)
Petits enfants - 3 6
(P=0,5050)
Grands enfants 1 7 2
(P=0,3390)
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Le diagnostic de MAR avec fistule est facile dans la mesure qu’'on se
donne la peine d’examiner systématiquement le périnée de tout
nouveau-né et de vérifier la perméabilité du rectum a I'aide d’'une sonde
[43]. Le retard de diagnostic n’est pas aussi rare ; 'anus a la fourchette
vulvaire est considéré comme de I'anus normal par les parents ou des
praticiens n’ayant pas I'habitude de ces malformations. La présence de
grand enfant dans notre série et celle de Kim aux USA peut étre
expliquée par ce phénoméne.

L’identification de la variété anatomo-clinique est un élément important
car le traitement et le pronostic y dépendent d’ou la nécessité de réaliser
des investigations para-cliniques précoces.

Le diagnostic des MAR avec fistule est clinique. Cependant :

v I'ASP en a été réalisé que chez 17 patients. Il permet de voir
une aération vésicale en cas de fistule recto-vésicale et
d’éventuelles anomalies rachidiennes.

v’ La fistulographie et l'opacification par la stomie ont été
réalisées respectivement chez 17 et 50 patients et ont
permis de déterminer les variétés anatomiques de la MAR.

v L’UCR et 'ECBU ont été réalisé chez les garcons de la série
et ils ont permis de retrouver respectivement une aération de
la vessie et une infection a Escherichia coli.

v’ La Radiographie lombo-sarée a été faite chez 18 patients et

elle n’a pas révéler d’anomalie osseuse visible.
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Tableau XXVIII : Formes cliniques selon les auteurs

FORME Ngom G., Wandaoo, Gil-vernet, Notre
CLINIQUE Dakar, Burkina- Espagne, étude,
2004, N=84 faso, 2005, 2001, Mali,2009
[60] N=45 [7] N=118, [45] N=78

Basse 39,9 65 30,8 76,9
(P=0,0000) (P=0,1360) (P=0,0000)

Intermédiaire 6 8 33,3 7,7
(P=0,6600) (P=0,9135) (P=0,0000)

Haute 4,8 25 35,9 15,4
(P=0,0235) (P=0,2145) (P=0,0019)

Cloaque - - - -

Les formes basses sont les plus frequemment observées selon plusieurs
auteurs [44]. La différence entre notre études et celle dans la série
Espagnole ou les formes hautes et intermédiaires étaient les plus

nombreuses, peut étre s’expliquer par un biais de recrutement.
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Tableau XXIX : Type de fistule selon les auteurs.

'FISTULES Mdoye M. WandaogoA. EndoM.,  Notre
Dakar, Burkina-faso, Japon, étude,
2004 2005 [7] 2001[5] Mali,2009
[60]
Vulvaire 25,2 11,1% 12% 64,1%
Vaginale 20% 55,6% - 12,8%
Urétrale 6% 11,1% 16,7% 6,5%
Vésicale 8,3% - 2,1% 9,7%
Périnéale 27,6% 11% 18,2% 2,6%
Scrotale 20% 11% - 2,6%
Cloaque - - 4,6% -

Les fistules étaient ano-génitales chez la fille alors qu’elles étaient
urinaires et périnéales chez le gargon.

D’autres explorations sont citées par d’autres auteurs tels la recherche
de la perméabilité cesophagienne a l'aide d’une sonde, I'échographie
abdominale, UIV et IRM.

Les MAR avec fistule sont associées a dautres malformations
congénitales a des taux variant entre 71% pour les formes hautes et
25% pour les formes basses [45]. Dans cette étude nous n’avons pas

mis en évidence les malformations congénitales associées.
L’étiologie des MAR demeure encore inconnue ; quelques cas familiaux

ont été rapportés [46]. Selon CUSCHIERI A. a Malte en 2002 le gene
HY/SRY serait incriminé dans la survenue des MAR [47].
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Le traitement des MAR avec fistule est chirurgical. Toute fois il s’agit de
nouveau-nés rapidement infectés : traitement médical et nursing
s’inserent dans toutes les étapes du traitement chirurgical.
Cependant un abaissement colo-anal direct sans colostomie de
protection majorerait la morbidité post-opératoire. Dans notre contexte
'abaissement colo-anal avant l'age de 6 mois entrainerait une
majoration prohibitive des contraintes en matiére d’anesthésie et de
réanimation. Pour pallier les difficultés liées a nos conditions d’exercices,
nous optons pour une prise en charge a trois temps.

Soixante huit de nos malades ont bénéficié d’'une colostomie suivie de
I'abaissement du recto-sigmoide puis du rétablissement de la continuité
intestinale. Ce schéma thérapeutique est réalisé par plusieurs auteurs
[48;49]. Le moment de I'abaissement et la technique utilisée different
selon les auteurs. lls dépendent aussi de la forme clinique [49].

Tableau XXX : Date de I'abaissement selon les auteurs

6-18 mois

3 mois

0-2 mois

AUTEURS

Pena,USA,2000 +

Vaysse,Paris, 1998 +
Guy,France,1996 +
Carcassonne,France,1972 +
Notre étude, 2009 +

Dans notre série les malades ont subit 'abaissement entre 6 et 18 mois.

Une colostomie premiere est réalisée en période néonatale. Avant
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'abaissement, nous recherchons des malformations associées. Nous
faisons enfin le rétablissement de la continuité digestive.

Les avantages de cette stratégie sont nombreux : elle permet parfois de
levée d’'obstacle ; elle permet de réaliser une colographie descendante
et aussi de déterminer le type anatomique de la MAR ; elle protége les

sutures périnéales apres I'abaissement.

Le traumatisme psychologique, la mauvaise acceptation de la
stomie par les parents dans notre contexte, les difficultés
d’approvisionnement en poches et la méconnaissance des soins
quotidiens élémentaires des stomies constituent les véritables

inconveénients.

Dans cette étude la majorité de nos malades ont bénéficié d’'une voie
périnéale antérieure avec colostomie de protection dans 76,9%
conforme a d’autres auteurs [50].

Dans cette étude 90% des malades ont été opérés selon la technique
d’anorectoplastie sagittale antérieure de Pena.

Beaucoup d’auteurs préconisent la méme technique (ASARP) quelle que
soit la forme de la MAR [51]. Pour d’autres elle n’est pas indiquée dans
la forme haute et intermédiaire de la MAR car elle serait délabrante sans

assurer une continence satisfaisante [52].
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Tableau XXXI: Taux de morbidité selon les auteurs.

"AUTEURS  Nombrede  Tauxde = Tests

malade morbidité statistique

BANKOLE, 293 38,5% P=0,0425

RCI, 2003 [58]

WANDAOGO, 45 38,5% P=0,2718

Burkina-Faso,

2005 [7]

HASSETT, 53 21% P=0,4486

Londre, 2009

[60]

Notre étude, 78 28% -

Mali, 2009

La morbidité des patients qui avaient été revus au moins une fois apres
leur colostomie était de 28,70%. Les complications survenues étaient
propres a la colostomie : prolapsus stomial ; lachage de suture ; infection
du site ; fécalome.

Cette fréquence était comparable a celle retrouvée par HASSETT S
mais inférieure a celle de BANKOLE en Céte d’'lvoire [57].

THESE DE MEDECINE MOHAMED LAMINE TOURE DIT MLAMINE

S
\



LES MAR. AVEC FISTULE DANS LE SERVICE DE CHIRURGIE PEDIATRIQUE AU CHU GABRIEL TOURE

Tableau XXXII : Taux de mortalité selon les auteurs.

AUTEURS NOMBRE DE TAUX DE TEST
MALADE MORTALITE STATISTIQUE
AGOSSOU, 57 32% P=0,0000

BENIN, 2003 [44]

MOUAFO TAMBO 56 28,6% P=0,0000
F, ABIDJAN, 2004
[39]

WANDAOGO, 45 48,4% P=0,0000
OUOGADOUGOU,
2005 [7]

HASMI, 137 2,2% P=0,9591
PAHISTAN, 2000

[4]

NOTRE ETUDE, 78 1,3% -
MALLI, 2009

La mortalité est d’autant plus élevée que I'enfant présente une forme
haute ou intermédiaire et que la chirurgie est réalisée en période
néonatale [53].

Notre taux de mortalité est inférieur a ceux d’Agossou, Mouafo Tambo et
Wandaogo mais comparable a celui de Hasmi.

Cette mortalité dans notre contexte résulte de la conjonction de divers
facteurs : le retard a la consultation; les éventuelles malformations

associées non diagnostiquées ; l'absence d’information et de
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sensibilisation des parents sur la maladie, font qu’ils ont tendance a
négliger ces enfants qui justement ont besoin d’'une attention particuliere

pour survivre.

Dans notre étude, les résultats de l'opération de Pena n'ont pas été
comparés a ceux des autres techniques d’abaissement. L’évaluation de
la continence a donc été globale, sans tenir compte de la technique.
Selon notre expérience, les formes basses de MAR ne posent pas de
probleme de continence, contrairement aux formes hautes et
intermédiaires. Ces résultats sont comparables a ceux publiés par
Mollard [54].

Notre appréciation de la continence n’est toutefois fondée que sur
'examen clinique, faute de pouvoir disposer d’électromyographie, de
défécographie et de manométrie.

La rééducation sphinctérienne avec « mise sur le pot » tous les jours et
aux mémes heures a permis d’améliorer des enfants atteints de formes
hautes et intermédiaires, et d’obtenir une continence socialement

acceptable.

Le colt de la prise en charge des MAR avec fistule demeure onéreux a
cause de la multiplicité des examens complémentaires et du nombre
d’intervention chirurgicale. Notre colt moyen de 171752 FCFA est
largement au dessus du SMIG (Salaire Minimal Inter Gouvernemental)

malien.
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L’épidémiologie des malformations ano-rectales avec fistule dans notre
travail recoupe les données de la littérature et souligne la prédominance
des formes basses. Le retard encore porté au diagnostic suggére une
sensibilisation plus accrue des matrones, sages femmes, obstétriciens et
pédiatres, et une vulgarisation de l'inspection systématique du périnée
de tout nouveau-né. La prise en charge des MAR avec fistule se heurte
surtout aux difficultés liées a des malformations associées. Le résultat
fonctionnel a terme résume tout I'enjeu de cette chirurgie qui doit
conférer au patient une continence socialement acceptable. La création
d’'une unité de réanimation pédiatrique est indispensable a 'amélioration
des résultats immédiats. Des moyens techniques permettant d’évaluer la
continence anale sont nécessaires a une appréciation objective des

résultats fonctionnels.
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RECOMMANDATIONS

Aux autorités :

v Formation du personnel en chirurgie pédiatrique

v" Dotation du service de néonatologie en matériel et en personnel

qualifié

v" Dotation de nos structures en électromyographie, de défécographie
et de manomeétrie.

v' Mise en ceuvre d’assurance maladie

v Création de registre pour une surveillance épidémiologique de ces

malformations.

Aux personnels :

v" Inspection systématiquement du périnée de tous nouveau-nés
v' Vérification de la perméabilité de tout anus en place

v" Application rigoureuse des techniques opératoires afin de conférer

a ces enfants un meilleur pronostic fonctionnel.
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FICHE D'ENQUETE

|- DONNEES ADMISTRATIVES:

1= N O IO e
2- N°Dossier du malade..........cooooviiiiiiiiiiiiiii s
3- Date de CONSURALION........uuuiiiiiiiiiiiiiieie et
4- NOM €1 Pré&nOmM. ... ettt e e eeeeees
ST Yo [ TP PP PP UPUURPRURR
=) (= PP
7- Adresse habituelle. ...
8- Contact @ BamakKo........cooiiiiiiiiiii
O- PrOVENANCE: .. ettt neeee e
a. Kayes b. Koulikoro c. Sikasso
d. Ségou e. Mopiti f. Tombouctou
g. Gao h. Kidal i. Bamako
j. Autres
10- NatioONAITE ...
a. Malienne b. Autres c. Indéterminée
L Ve [T T Y= o = 1 PP

a. Médecin b. Infirmier d. Venu de lui méme e. Autres

B 2 o {0 1=
a. Bambara b. Malinké c. Peulh d. Sonrhai

e. Sarakolé f. Senoufo g. Bobo h. Minianka
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i. Touareg . Dogon k. Autres l. Indéterminée

13- Mode de reCrutement:.... ..o
a. Urgence b. Consultation ordinaire
14- Durée d'hospitalisation(en j)......coooeoiiiiiii e
15- Durée d'hospitalisation post Op(€N J)...eeeeeeeeieiiiaiii s
16- Motif de CONSURALION........uuiiiiiiiiiiiiieeeeeeeeeeeeeeeeeee e
17- Perte de VU ...ttt e e e e e e e e e e e e e s
Oui Non

lI- EPREUVE DU MALADE:

ATCD personnels:

18- AT CD MBI CAUX: - eneeee e et e e e e e eaenaen
Oui Non
Si OUiz le dIagNOSTIC. ....coo i
19- Mode d’aCCOUCNEMENT. ... e,
Voies naturelles Césarienne
2 O B o = | { (= VR
21-Terme de 12 groSSESSE ..ceeiiiiuiuiiiiee e
a. Terme normal b. Prématuré c. Post-maturé
22- Heure du premier cri apres la NaiSSaNCe........ccvvvvveeveeieiiieiiiieiieeeeeneeenn.
23- notion d’émisSioN de MEACONIUM . ...t e,
P2 Y = ToT ol [ = 11 o) o TR
25- Habitudes alimentaires. .....couveeieee et eeaeaenn
* Exclusivement NOUIT QU SEBIN.....ouveeeeeeeeeee e
B ON. e ——————
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FAULIES e
*INAEIEIMINEE. ... e
26- Prise de MediCamentS......ccooiieiiii e
ST OUI @ PrECISEI...eiiiiiiiiiiiie e
27- ATCD ChirUIrQICAUX: ...t e e e e e
Oui Non
Si oui:
Q. DIagnoStiC....ccoeieeeeeeeee s
b. Type d'INtervention.............uueiiiiiiiii s
C. Technique OpPératoire..........ccoeeeeeeieee e

d. SUItES OPEIratOIreS. ... .uuueveeiiiiiiiiiiiiieeieeee e e e e e e e e e e e aaaaa s

ATCD familiaux :

28- ATCD MEICAUX...cceeeiiiiieitiie it ee e et

a. Anémie b. HTA c. Diabete d. Hémoglobinopathie
e. Epilepsie f. Phenylcetonurie g. Autres h. Indéterminé
29- ATCD gynéco-obstétriCauX........coueeeeeeeieiiiei s
a. Primipare b. Multipare c. Paucipare d. Avortement
e. Mort- né f. Accouchement prématuré g. Césarienne

h. Patho-gravidique i. Dysurie |. Leucorrhée k. Prurit

[. Autres m. Indéterminés

30- GroSSESSE ACTUCIIE. ... ettt r e e aens

a. CPN>3 b. Anémie c. Ictére d. Hémorragie
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e. Hyperthermie f. VAT correct g. Oligo-amnios
h. Hydra-amnios i. Autres j. Indéterminée
31- Bilan instrumental fait..........ccoooiiiiiii

a.Nonfait b.BW c. Toxoplasmose d. Test d'Emel
e. Rubéole f. ECBU g. Echo h. Autres i. Indéterminé
32- Notion de prise médicamenteuSe. .......ccoooiiiiiiiii e
a. Aucun b. Radiothérapie c. Thalidomide d. ATB
e. Anticonvulsivant f. Antimitotique g. Anticoagulants
h. Psychotropes i. Hormones j. Vitamines A et dérivés
k. Antiparasitaires l. Antalgiques m. Autres

33- TOXIQUES AIVEIS....ueeeieee e e e e ee ettt e e e e e e e e e e e e e eeaaaas e e e e e e e eeeeeenannnes

a. Aucun b. Alcool c. Tabac d. Oxyde de carbone
e. Café f. Thé g. Tabac a chiquer h. Autres
i. Indéterminé

34- Malformation chez les parents..........ooooeeeveiiiiiiiiiii e

a. 2eme degré b. 3eme degré c. Collatéraux d. Autres

e. Indéterminée

35- PrinCipale acCtiVIte........coeeeiiiieeceie e e

a. Fonctionnaire b. Commercante c¢. Ménageére

d. Scolaire e. Autres f. Indéterminée
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Peére

36- FACLEUIS de MSQUE. .. uu et e e e aeas

a. Aucun b. Alcool c. Tabac d. Autres toxiques
e. Indéterminé

37- Malformation chez les parents............oooooiii s
a. 2eme degre b. 3eme degré c. Collatéraux
d. Autres e. Indéterminée
38- Principale actiVite..........oooooiiiiiiiiii s
a. Fonctionnaire b. Commercant c. Manceuvre
d. Cultivateur e. Scolaire f. Autres g. Indéterminée

Examen clinique du NNE:

Signes généraux:

B0, A A e —————
a-ASA/ b- ASA Il c- ASA Il d- ASA IV
e- ASAV f- Urgence g - Indéterminé
L B @70 [-Yo1 =] o (o1 FRUTR TR ORI
a. Bonne b. Coma c. Obnubilation d. Autres
e. indéterminée
41- Signes foNCHoNNEIS......oooi i
a. Nausées b. vomissements c. Fievre d. Autres
e. Indéterminé
42- Poids de naissance €N Kg......oooovieeeiiiiiiiii s
LR B - 1] | [ X =] a1 o] 0 A POV T TP PR
W e o U] =Y 1 o A £ 11 o VTR
45- TA €N CM NG . s
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46- Fréquence cardiaque en bt / MN.......oooeeiieiiiiiiiiie e

47- Fréquence respiratoire en Cycle / MN.......oovevviveveiiiiiiiiiiiiiieeeeeeee

Signes physiques:

A8 INSPECHION. ...ttt ettt e et e e e e e e e e e e e e e e e aaaaaaaaaaaaaaaaaaaas
a. Trace d'anus b. Sans trace d'anus c. Siege de la fistule

d. Trajet de la fistule e. Membrane anale f. Distension abdominale
g. Circulation veineuse collatérale  h. Autres i. Indéterminée

49- Palpalion. .. oo e aaaa

a. Contraction anale sphinctérienne  b. Abdomen tendu

c. Pneumaturie  d. Meconiurie e. Autres f. Indéterminée

50- PEICUSSION. ....cceieeeeeeie ettt e e e e e e e e e e e e e e eea e e e e e e e eeeeees
a. Tympanisme b. Matité c. Autres d. Indéterminée

51- FOrmes CliNIQUES. .....cooiiieeeeee et

a. Forme haute b. Forme intermédiaire c. Forme basse

d. Autres
Examens complémentaires:
52- GroUPE SANQUIN....cei i
a.A b. B c. AB d.O e. Indéterminée
B53- RREBSUS....ceeeeeiee e
a. Rhésus positif b. Rhésus négatif c. Indéterminé
THESE DE MEDECINE MOHAMED LAMINE TOURE DIT MUAMINE

\E
N
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54- Radiographie lombo-sacrée faite..........ooovvvevicciiiiieiiieeeeeee,
Oui Non
Si oui résultat:
55- Echographie abdominale faite...........cccoevvviiiiiiieiiiii e
Oui Non
Si oui résultat:
BB ASP falit. e
Oui Non

Si oui résultat:

57- Fistulographie faite...........eueeeiiiiiiiii
Oui Non
si oui résultat:
58- Opacification par la stomie faite.............ccoooiiiii
Qui Non

Si oui résultat :
oY U [0 = 1 7= | SR
Oui Non
Si oui résultat :

[I- Traitement et Evaluation du Cout:

Traitement chirurgical:

(o]0 B @0] (013 (o] 1 4 1[=THTE TR TR ORI
a. Latérale b. Autres c. Indéterminée
61- Abaissement abdomino-périnéal du recto-sigmoide...........cccceeeennnns

a. Selon Pena b. Selon Stephens c. Cut-Back d. Mollard
e. Autres f. Indéterminé

62- Intervention a 3 temps (colostomie suivie de Pena suivie de
FEtADlISSEMENT) ...\

a. Selon Stephens b. Selon Kiessewetter c. Selon Romualdi-
Rehbein
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d. Autres e. Indéterminée

63-Anoplastie

a. Pena b. Cut-Back c. Selon Stephens  d. Selon Pellerin.
64- Autres traitements

Evaluation du Colt du Traitement:

65-Codt du bilan préopératoire + examens complémentaires (en F CFA)

66- Codlt de I'intervention (€N F CFA)....ccooo i

67- Codt du traitement post-opératoire(produit+hospitalisation en F CFA)

[l. Evolution et Suivi:

68- Evolution immeEdiate........cuvvveviiiiiiiiiee
a. Suites simples b. Complication c. Déces  d. Autres

e. Indéterminée
69- Complications pPOSt-OPEratOIreS.......couveeeeeeeieiieeiiicceee e e e e e
a. Lachage de fils  b. Sténose anale c. Prolapsus de colostomie

d. Infection du site e. Récidive de fistule f. Fécalome

g. Indéterminées
70- SUIVI @ 6 MOIS..ciiiiiiiiiiiiiieeee et
a. Suites simples b. Complications c. Déceés d. Autres

e. Indéterminé

71-EVOIULION @ 1 @N..ciiiieeeeee e e

a. Suites simples b. Complications c. Déces d. Autres

e. Indéterminée.
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FICHE SIGNALITIQUE

Nom : TOURE
Prénom : Mohamed lamine

Titre : Malformations anorectales avec fistule dans le service de
chirurgie pédiatrigue au CHU Gabriel Toure

Année universitaire : 2009-2010

Bibliotheque : FM PO S

Ville de soutenance : Bamako

Adresse : Baco-djicoroni ACI Golf, Rue : 726, Porte : 124

Mail : mlamine00@yahoo.fr

Cell : (00223) 76 49 65 05 ou 66 68 36 32
Secteur d’intérét : Chirurgie pédiatrique
RESUME

De Janvier 2004 a Décembre 2008 nous avons recensé 78 enfants avec
une malformation anorectale avec fistule. Notre objectif était d’étudier les
malformations anorectales avec fistule. L’age moyen était de 10 mois
avec des extrémes de 1 jour et 9 ans ; le sexe ratio était de 3,1 en faveur
des filles. Nous avons opérés nos 78 malades dont 77 (98,7%) ont
bénéficié d’'un traitement définitif d’'un suivi pendant 12 mois. Le taux de
morbidité était de 28,% et le taux de mortalité 1,3%. A 12 mois de suivi
83,1% de nos malades étaient continents, 6,5% étaient incontinents et
10,4% sont perdus de vue. La durée moyenne d’hospitalisation était de
7,4 jours avec des extrémes de 2 et 18 jours. Le codt moyen de la prise
en charge était de 171752FCFA.

Mots clés : Malformations anorectales ; Fistule ; Chirurgie pédiatrique ;
Suivi.
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SERMENT D’HIPPOCRATE

En présence des maitres de cette faculté, de mes chers condisciples,
devant l'effigie d’Hippocrate, je promets et je jure, au nom de I'Etre
Supréme, d'étre fidele aux lois de I'honneur et de la probité dans
I'exercice de la Médecine.

Je donnerai mes soins gratuits a l'indigent et n’exigerai jamais un salaire
au dessus de mon travail, je ne participerai a aucun partage clandestin

d’honoraires.

Admis a lintérieur 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

serviras pas a corrompre les moeurs, ni a favoriser le crime.

Je ne permettrai pas que des considérations de religion, de nation, de
race, de parti ou de classe sociale viennent s’interposer entre mon

devoir et patient.
Je garderai le respect absolu de la vie humaine des la conception.

Méme sous la menace, je n‘admettrai pas de faire usage de mes

connaissances médicales contre les lois de 'humanité.

Respectueux et reconnaissant envers mes maitres, je rendrai a leurs

enfants l'instruction que j’ai recue de leurs péres.

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

promesses.

Que je sois couvert d’opprobre et méprisé de mes confréeres si jy

manque.

Je le jure !
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