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| INTRODUCTION

La maladie de hirschsprung est une maladie due a une anomalie congénitale de
développement des cellules neuroganglionnaires des plexus nerveux myenterique de

Meissner et d’auerbach du colon [1].

Sa fréquence globale est estimée a 1/5000 naissance vivante et le sexe ratio est de 4/1
en faveur de 'homme [ 2 ]. En Amérique en 2005 Méeze Valencia a trouvé une incidence
de 1 pour 3190 [ 3 ]. En 2006 Parisi a trouvé une incidence respective entre les
différents groupes ethniques de 1,5 ; 2,1 et 2,8 pour 10000 naissances vivantes chez les
caucasiens, les afro américains et les asiatiques [ 4 ]. En Australie en 2008 Koh a trouvé
une incidence de 1 pour 3429 naissance [ 5 | Au Japon en 2005 Suita a trouvé une
incidence de 1 pour 5343 naissances [ 6 ]. Au Mali Bagayoko a trouvé une fréquence
hospitaliere de 1 ,111% [ 7 ]

Le diagnostic de cette maladie est a la fois clinique radiologique et surtout

anatomopathologique [ 8 |

On a différente forme selon I'étendu du segment intestinal atteint [ 8 ] : la forme recto
sigmoidienne (80%) ,la forme colique totale (10%),la forme courte qui échappe au
diagnostic radiologique (9%) et la forme étendue localisée a tout 'intestin entrainant une
occlusion sur le gréle (1%). La gravité dépend de la longueur du tube intestinal atteint et
on peut les classer par ordre de gravite suivante [ 8] : la forme étendue a tout l'intestin
qui est la plus grave et de mauvais pronostic ; la forme étendue a tout le colon ; la forme

recto sigmoidienne et la forme courte.

En absence de traitement la maladie peut évoluer vers les complications mortelles qui
sont représentées essentiellement par [9] : Occlusion intestinale, entérocolite la plus
redoutable nécessitant une dérivation en zone saine, et la perforation intestinale en

zone saine qui est une perforation diastatique



Le traitement curatif de la maladie de Hirschsprung est essentiellement chirurgical .La
prise en charge a évolué avec 'avenement des nouvelles techniques chirurgicales
comme la voie laporoscopique et la voie tans anale et diminuant ainsi le taux de
mortalité et de morbidité [10 ] . La morbidité et la mortalité post opératoire sont faibles

avec 3,2% de déces et plus de 80,6% avait un transit régulier a 1an [7].

Au Mali peu d’études on été faites sur la maladie de Hirschsprung ,c’est ce qui nous a

motivé a faire ce travail avec des objectifs suivants :



OBJECTIFS

Obijectif général :

Etudier la maladie de Hirschsprung dans le service de chirurgie B du CHU Point-G de
1980 a 2014

Obijectifs spécifiques :

Déterminer la fréquence hospitaliére de la maladie de Hirschsprung dans le service de
chirurgie B du CHU Point-G

Décrire les aspects diagnostiques et thérapeutiques de la maladie de Hirschsprung
dans le service de chirurgie B du CHU Point-G
Décrire les techniques opératoires de la maladie de Hirschsprung

Déterminer les complications et les suites opératoires du traitement de la maladie de

Hirschsprung.



Il Généralités :

Historique :
C’est le pédiatre danois Hirschsprung qui a décrit le premier, au congres pédiatrique de

Berlin en 1886, 20 cas de « mégacdlon congénital ». Il s'agissait d’enfants morts de
constipation avec distension abdominale majeure [11 ]

Tittel, ensuite, décrit I'absence de cellules ganglionnaires intestinales chez certains
enfants souffrant de constipation chronique[ 12 ]

Obertson et Kernohan, a la Mayo Clinic en 1938, établissent la relation entre
I'aganglionose distale et l'occlusion. [13 ] . Plus tard, en 1959, Swenson et ses
collaborateurs proposent la biopsie rectale comme moyen diagnostique [14 ]

.Dans les 20 derniéres années, le développement des techniques chirurgicales a permis
de diminuer notablement la morbidité et la mortalité de cette pathologie, ce qui a permis
de voir 'émergence de cas familiaux. Ces cas familiaux ont permis I'étude génétique de
cette maladie, avec actuellement I'hypothése principale selon laquelle la maladie de
Hirschsprung est une malformation multifactorielle servant de modéle pour les maladies

génétiques a expression et pénétrance variables [15 ]

m Définition

C'est la plus fréquente des occlusions de I'enfant. Le terme classique de « mégacolon »
fait référence a l'aspect dilaté que prend le colon fonctionnel sain au-dessus de
I'obstruction, conséquence de l'arrét prématuré de la migration craniocaudale des
cellules des crétes neurales dans lintestin primitif entre la cinquiéme et la douziéme
semaine de gestation, s'assimilant a une neurocristopathie pour certains. [ 16].

Cette anomalie est encore appelée aganglionose congénitale ou maladie de
Hirschsprung, terme actuellement le plus usité. Tandis que la limite inférieure est
toujours le sphincter anal interne, la limite supérieure varie de hauteur et détermine les

différentes expressions de cette maladie [ 8.

« forme classique rectosigmoidienne, concernant 80 % des malades ;



« forme pancolique, concernant de 8 a 10 % des malades ;

« forme totale touchant 'ensemble du gréle et du cblon, concernant 1 % des malades ;

« forme courte rectale, concernant moins de 8 % des malades.

m Epidémiologie

L’incidence est d’environ 1/5 000 naissances . [2 ]

Le ratio homme-femme est de 4/1 dans les formes rectosigmoidiennes, et entre 2/1 et
1/1 dans les formes étendues ; 50 % des patients ayant une maladie de Hirschsprung
colique totale correspondent a des formes familiales [17 ]

, en sachant que les formes familiales représentent de 6 a 15 % des cas.

La maladie de Hirschsprung apparait comme isolée dans 70 % des cas. Une anomalie
chromosomique est associée dans 12 % des cas, la trisomie 21 étant 'anomalie le plus
souvent retrouvée (supérieure a 90 %). D’autres anomalies congénitales peuvent étre
également retrouvées dans 18 % des cas. Les anomalies décrites sont des
malformations cran iofaciales (fentes labiopalatines), cardiaques, rénales (agénésies) ou

des membres. [8]

Le taux plus élevé d’anomalies associées dans les cas familiaux (39 % contre 21 %)
suggére une répartition mendélienne [18 ]

. D’autre part, cette maladie est aussi décrite dans un cadre syndromique : [17 ]
* syndrome de Shah-Waardenburg

* syndrome Yemenite associant surdité, troubles de la vision et hypopigmentation ;
* syndrome d’'Ondine ;

* néoplasies endocriniennes de type multiples de type IlA ;

* syndrome de Smith-Lemli-Opitz ;

« dysplasie mésomélique type Werner.

Embryologie :

Les cellules ganglionnaires constituant le systeme nerveux myentériques ne résident pas
initialement dans la paroi du tube digestif primitif, mais leur présence a ce niveau résulte
d’'un phénoméne de migration cellulaire a partir d’'une structure embryonnaire transitoire

et multipotente, appelée créte neurale (CN), située au voisinage du tube neural [19 ]



. Les cellules souches de la créte neurale vont migrer au sein de I'embryon a
destination de divers organes en formation (la thyroide, la glande surrénale, les
cartilages de la face, la peau....), et s’y différencier en populations cellulaires
spécifiques : neuronales, endocrines, craniofaciales, mélanocytaire . [19 |

Parmi ces cellules, une sous population migre vers l'intestin embryonnaire, tout en se
différenciant en neuroblastes, puis en cellules ganglionnaires matures. Ce processus
de migration cellulaire se déroule en trois étapes : [19 ]

e migration neuroblastique vers le tube digestif embryonnaire craniale (5¢
semaine) ;

e migration neuroblastique craniocaudale entre les deux couches de Ila
musculeuse intestinale et formation du plexus d’Auerbach (entre la 5¢ et la 12¢
semaine) ;

e migration cellulaire concentrique avec colonisation ganglionnaire de la couche
sous muqueuse qui donne naissance au plexus de Meissner (entre la 12¢ et la
16e semaine) .

Des modeles expérimentaux viennent a I'appui de cette théorie : [19 ]

e [ablation de la créte neurale chez 'embryon de poulet induit une aganglionose
intestinale totale ;
e la section précoce de lintestin embryonnaire induit une interruption de la migration
craniocaudale et, par conséquent, une aganglionose en aval au niveau de la section
Trois hypothéses ont été émises pour expliquer 'absence de cellules ganglionnaires au
niveau du tube digestif distal d’un patient atteint d’'une maladie de Hirschsprung :

e un arrét prématuré de migration cellulaire a partir de la créte neurale. Vu la
diversité des types cellulaires originaires de la CN, cette théorie permet
d’expliquer I'association de la MH avec d’autres malformations dépendantes de
la CN, d’ou le concept de neurocristopathie . On parle de neurocristopathie en
cas de prolifération excessive (mélanome malin, neuroblastome,

phéochromocytome, carcinome médullaire de la thyroide...) ou déficitaire



(albinisme, maladie de Hirschsprung) des divers types cellulaires issus de la
créte neurale . Cette notion déja ancienne (1974) de neurocristopathie a fait
I'objet d’un éclairage récent a partir de la biologie moléculaire ;

e des anomalies de la matrice extracellulaire. Selon cette hypothése, le déficit de
migration neuroblastique a partir de la créte neurale proviendrait non pas des
cellules elles-mémes, mais du microenvironnement qu’elles rencontrent pendant
leur migration .

e une anomalie de différenciation ou une destruction secondaire des cellules
ganglionnaires. Cette destruction interviendrait aprés migration neuroblastique
normale et pourrait étre secondaire a des phénoménes d’apoptose des
neuroblastes primitifs ou a une agression de type ischémique ou auto-

immunitaire .

Physiopathologie :

L’aspect descriptif est celui d'un intestin proximal dilaté avec une progressive ou abrupte
transition a un calibre normal [8]

La zone de transition est souvent décrite en forme de cone (Fig. 1) normal [8].
L’intestin proximal augmente en diamétre mais aussi en longueur [ 8]

Le degré d’hypertrophie ou de dilatation dépend de la durée et du degré d’obstruction,
indirectement de I'age du patient au moment de l'intervention[8]. L'aspect fondamental
anatomopathologique est I'absence de cellules ganglionnaires dans l'intestin distal, c'est-
a-dire le rectum [ 20] Okamoto et Ueda ont examiné des embryons humains aprés
coloration argentique et ont ainsi démontré qu'il existait une migration des neuroblastes
de la créte céphalique neurale entre la sixieme et la huitieme semaine de gestation dans

le sens cranio-caudal, partant de I'cesophage [ 8]

La migration des neuroblastes jusqu’au cblon distal et au rectum avec la formation des
cellules ganglionnaires dans les plexus mésentériques est terminée a la douziéme

semaine de gestation. La survie, la prolifération et la différenciation des cellules sont



sous la dépendance de signaux moléculaires par [lintermédiaire de récepteurs
membranaires : la protéine RET et I'un de ses ligands, le Glial cell line derivated
neurotrophic factor (GDNF) [8]

. Il se produit une interruption de la différenciation des cellules des plexus myentériques
chez les patients atteints de la maladie de Hirschsprung et ce a un stade précoce de la
gestation. Ceci implique qu'il existe une atteinte continue et que le diagnostic est toujours

confirmé par une biopsie rectale [20 ]

La longueur d'intestin ainsi atteint varie allant de la forme «classique»

rectosigmoidienne a la forme totale, en passant par la forme courte rectale [20 ]

Proximal Distal
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die de Hirschsprung (d’aprés [11]1).

o Génétique :
Soixante-dix pour cent des cas de maladie de Hirschsprung sont sporadiques, mais 30
% peuvent étre associées a des malformations congénitales, a des anomalies

génétiques ou a un syndrome . [8]



Les derniers travaux de I'équipe de Lyonnet en France et de Chakravarti aux Etats-Unis
ont démontré limplication de trois génes dans la survenue de la maladie de

Hirschsprung, faisant de celle-ci une maladie multifactorielle . [8]

On appelle multifactorielle une maladie causée par des facteurs multiples a la fois
génétique et environnementale. On peut retrouver des formes familiales de la maladie ;
cependant, cette maladie ne suit pas des régles de transmission classique, I'implication
de plusieurs génes dans ce type de maladie était sous-entendue mais jamais démontrée

: c'est ce qui a été recemment démontré dans la maladie de Hirschsprung. [8]

. Le role joué par RET dans le chromosome 10 avait déja été démontré, mais
limplication de ce seul géne ne pouvait expliquer la survenue de 70 % de cas
sporadiques et de grande variabilité d’expression au sein de la méme famille.

Avec l'implication de deux autres génes dans cette chaine de transmission, I'explication

de plusieurs modes d’expression de la maladie est possible . [8]

Les études génétiques les plus anciennes portant sur des formes familiales de
Hirschsprung non syndromiques évoquaient un modele multigénique pour expliquer la
transmission non mendélienne de la maladie, avec un risque moyen d'apparition dans la
fratrie d'environ 3 - 4 %, soit un risque 200 fois supérieur a celui de la population
générale. Ainsi, actuellement, trois voies de signalisations différentes ont pu étre

reconnues [20 ]

e |a voie RET ou géne majeur localisé en 10q11.2 et dont le ligand est le GDNF, sa

liaison impliquant d’autres corécepteurs tel GRF alpha 1 [20];

e |a voie de signalisation de I'endothéline du type B avec le récepteur EDNR et son
ligand I'endothéline 3 ; [20 ]

e les facteurs de transcription Sry relatcol transcription factor (SOX 10) [20]

Au total, des mutations ont été retrouvées dans des génes codant pour des molécules

intervenant dans ces voies et en particulier huit génes peuvent étre mutés et associés a



la maladie de Hirschsprung (RET, GDNF, EDNRB, EDN3, 50 10, ECE1, NTN, SIP1). Le
fait important est qu'aucune des mutations observées n'est pénétrante a 100 % et que

les corrélations avec la longueur de ['atteinte sont variables [20 ]

L’étude de Bolk Gabriel et al. , qui a porté sur une cinquantaine de familles avec des
maladies de Hirschsprung classiques non syndromiques en utilisant des marqueurs
microsatellites couvrant plus de 90 % du génome humain, a découvert trois régions
chromosomiques impliquées dans cette maladie, une région 10q11 au niveau de RET,
une région 3p21, une région 19912, démontrant I'implication de trois génes situés sur les

chromosomes 3, 10 et 19 dans la survenue de cette maladie . [20 ]

RET a été confirmé comme étant le géne principal de susceptibilité pour la maladie mais
I'absence de détection de mutation des régions codantes dans certaines familles
suggeére l'existence de mutations dans des régions régulatrices. lls ont démontré que les
trois locus sont nécessaires et suffisants, limplication d'autres locus étant trés
improbable. Cette étude de Bolk Gabriel et al représente donc une avancée majeure
dans la compréhension de la maladie de Hirschsprung montrant que la transmission

oligogénique est attribuable a seulement trois locus.[20]

RET est bien défini comme le géne majeur de susceptibilité pour la maladie mais
I'absence de détection de mutation des régions codantes dans certaines familles
suggérait I'existence de mutations dans des régions régulatrices. L'influence directe de
ces deux autres génes sur le géne RET fait d’eux des génes modificateurs. Il a ainsi été
démontré que les trois locus étaient nécessaires et suffisants, I'implication d’autres locus
étant hautement improbable. L’absence de corrélations entre le génotype (nature ou
localisation des mutations) et le phénotype (étendue de l'aganglionose), I'effet sexe
dépendant et I'expression variable des mutations de RET dans les formes familiales
suggeéraient aussi l'existence de genes modificateurs, C'est- a-dire des génes qui
interagissent avec les alleles mutants de RET pour aboutir au phénotype malade.
L’association chez certains patients de mutations sur I'un des ligands et sur le récepteur

RET représente la preuve d’'un mécanisme multigénique dans la maladie de



Hirschsprung. La considération du caractere multigénique de la maladie de Hirschsprung
devrait permettre de découvrir les génes nécessaires au bon développement du systéme
entérique a partir des crétes neurales, de distinguer la contribution exacte de chacun de
ces genes et d'identifier des génes dont des alléles variant pourraient jouer le role de

modificateurs par rapport au locus majeur que représente RET [8,20 ]

Anatomopathologie :

Dans le plexus myentérique normal, on distingue trois couches:
e Un plexus myentérique, ou plexus d’Auerbach, entre la couche musculaire
circulaire et la couche musculaire longitudinale ;

e Un plexus sous-muqueux profond de Henlé, situé dans la couche musculaire
circulaire interne ;

e Un plexus sous-muqueux superficiel de Meissner, parallele, a coté de la
musculaire muqueuse. [8]

Les plexus sont représentés par des cellules nerveuses soutenues par des cellules de
Schwann. De petits groupes de cellules ganglionnaires peuvent étre ainsi visualisés a

des jonctions de fibres nerveuses . [8]

. Les cellules ganglionnaires normales mesurent de 15 @ 40 pm, ont une forme
polygonale, avec un cytoplasme vacuolé et un noyau ovale ou rond de 10 a 15 pm

contenant un nucléole proéminent . [8]

Ainsi, un plexus myentérique peut contenir d’'une a 19 cellules ganglionnaires, un plexus

sous-muqueux d’une a cinq cellules ganglionnaires . [8]

La biopsie a la pince de Noblett (faite sans anesthésie), qui est une biopsie par
aspiration, comporte souvent de la mugqueuse, sous-muqueuse ou musculaire muqueuse
; la biopsie chirurgicale (faite sous anesthésie générale ou locorégionale) comporte de la

muqueuse, sous-muqueuse et musculeuse. [8]

Il faut savoir que de fagon normale la zone du sphincter anal contient peu ou pas de

cellule ganglionnaire. Parallélement, a coté de cette pauvreté en cellules ganglionnaires



dans cette région est constatée une hyperplasie des filets nerveux. C’est pour cette
raison qu'il convient de réaliser la biopsie rectale diagnostique bien au-dessus de la ligne
pectinée (2 cm chez le nouveau-né ou nourrisson et 3 cm chez 'enfant). De plus, les
biopsies peuvent étre d’interprétation difficile chez le nouveau-né, car les cellules des
plexus myentériques sont souvent immatures a ce stade. [8] , d'ou la nécessité d’avoir
des anatomopathologistes spécialisés en pédiatrie et souvent confrontés a ce diagnostic
[20].

Les colorations spécifiques enzymo-histochimiques (acétylcholinestérase) mettent en
évidence une hyperplasie des filets nerveux qui remontent jusqu’a I'apex des villosités.
Les colorations standards (histologie) confirment I'absence de cellule ganglionnaire dans

la sous-muqueuse et la musculeuse (Fig. 2).
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Figure 2.
A. Biopsie rectale normale. Sur coupes congelées (technique histoenzymologique

acetylcholinestérase) ; apres fixation formolée (encadré) : présence
dans la sous-muqueuse d'un plexus renfermant des cellules ganglionnaires.
B. Biopsie rectale d’un patient atteint de maladie de Hirschsprung. Sur
coupes congelées (technique histoenzymologique acétylcholinestérase) :
filets nerveux remontant jusqu’au sommet des villosités ; apres fixation
formolée (encadré) : grossissement sur une hyperplasie schwannienne
C. Biopsie rectale d’'un patient atteint d’'une maladie de Hirschsprung
colique totale. Sur coupes congelées (technique histoenzymologique
acetylcholinestérase) : absence d’hyperplasie schwannienne évidente.
Nécessité d’effectuer de multiples coupes pour prouver en histologie
standard I'absence de cellule ganglionnaire (encadre).



m Diagnostic positif de la maladie de Hirschsprung

L’histoire débute a la naissance avec un retard d’évacuation du méconium et une
occlusion néonatale. Plus de 48 heures de délai a 'évacuation du premier méconium

chez un nouveau-né a terme sans autre pathologie doit faire évoquer ce diagnostic [8,20]

La distension abdominale peut étre présente d’emblée ou apparaitre progressivement,
accompagnée ou précédée de vomissements, d’abord clairs puis bilieux (peu fréquents
avant48 heures, dans la forme classique). L'abdomen du nourrisson est météorisé,
tympanique a la percussion, souvent amélioré. Ainsi, le nouveau-né peut étre d'emblée
adressé au chirurgien pédiatre pour une complication : pneumopéritoine dans le cadre
d'une perforation coecale diastatique ou d'une entérocolite aigué, abcés profond

péricolique, septicémie [ 8,20]

L’histoire retrouve alors des difficultés a 'émission des selles ou des rejets dés le début

de 'alimentation. [8]

L’abdomen distendu devient tres douloureux, luisant ; le nourrisson a des vomissements
de plus en plus fréquents, verts ; les selles deviennent liquides, vertes, nauséabondes,
voire sanglantes ; la lésion principale est une nécrose ischémique sur l'intestin sain au-
dessus de la zone aganglionnaire pathologique, s’étendant rapidement sur tout

I'ensemble de l'intestin gréle . [21]

Tout nourrisson ayant fait une entérocolite aigué alors qu'il est né a terme doit avoir une
biopsie rectale afin de vérifier s'il n‘est pas atteint de maladie de Hirschsprung,
notamment avant de rétablir la continuité chez un patient qui a bénéficié d’'une dérivation
[8]

Pour les enfants dont le diagnostic n’est pas fait pendant la période néonatale, il peut
s'agir soit d’enfants constipés depuis la naissance et pour lesquels les parents font
régulierement des manoeuvres pour I'obtention des selles (thermométre, lavements,

massages abdominaux) avec de bons résultats (notamment en cas de forme courte), soit



d’enfants dont la constipation opiniatre mal gérée influence le développement avec un
abdomen distendu de fagon chronique, de véritables fécalomes palpables, un
diaphragme surélevé par la distension abdominale et une dénutrition chronique (forme
historigue que l'on voit heureusement de plus en plus rarement) [ 8,20]. De fagon
générale, pour le pédiatre qui suspecte une maladie de Hirschsprung devant une
constipation sévére évoluant depuis au moins une année de vie, 'examen attentif de
I'enfant doit s'accompagner de I'observation de sa courbe staturopondérale; en effet,
celle-ci refléte toujours un retentissement dans le cas d’une maladie de Hirschsprung.
aprés un toucher rectal ou une montée de sonde qui provoquent une débacle, le plus

souvent explosive, de selles liquides [22]

mDiagnostics différentiels

D’autres causes d’occlusion néonatale doivent étre recherchées chez le nouveau-né.
L’iléus méconial doit étre suspecté dans le cadre d'antécédents familiaux de
mucoviscidose et sur un aspect typique au lavement opaque (obstacle localisé sur la

derniére anse gréle, billes de mucus visibles). [8]

Le bouchon méconial est affirmé souvent aprés le lavement opaque (aux hydrosolubles)
qui fait a la fois le diagnostic mais assure aussi le traitement en faisant évacuer a I'enfant

un bouchon épais, blanchatre, faisant ainsi céder I'obstruction[8] amélioration clinique

. Le syndrome de petit cdlon gauche résulte le plus souvent d'une immaturité
fonctionnelle du cdlon [23]

. L’aspect est typique en imagerie, avec une pseudozone transitionnelle a 'angle gauche
; 1a aussi, le lavement opaque fait aux hydrosolubles est thérapeutique en favorisant

I'évacuation et le déballonnement de I'enfant [8]

. Cependant, dans toutes ces occlusions fonctionnelles, il convient de vérifier 'absence

chez lI'enfant de sepsis (bilan infectieux complet), d’hypothyroidie, d'insuffisance



surrénalienne, de troubles neurologiques ou d’accident vasculaire cérébral (échographie
transfontanellaire), mais de vérifier aussi chez la mére l'absence de prise

médicamenteuse (neuroleptiques, benzodiazépines, autres) et 'absence de diabéte . [8]

. Chez I'enfant plus grand, d’autres troubles de l'innervation intestinale peuvent étre
retrouves, tels que la pseudo-obstruction intestinale chronique ; cependant, celle-ci est le

plus souvent associée a des troubles neurologiques et urinaires (mégavessie) . [8]

m Examens complémentaires
Biologie

A larrivée d’un nouveau-né adressé pour occlusion, un bilan infectieux est
systématiquement réalisé (numération-formule  sanguine, protéine C réactive,
fibrinogene, antigénes solubles, hémocultures, examen cytobactériologique des urines),

mais aussi un bilan métabolique . [8]
Imagerie

L'imagerie en période néonatale comprend un cliché standard d’abdomen sans
préparation (ASP) de face debout, de face couché et un rayon horizontal a la recherche

d’'un épanchement gazeux . [8]

L’ASP retrouve la distension colique avec une absence d'aération rectale évocatrice du
diagnostic. La dilatation peut remonter sur I'ensemble du gréle lorsque 'occlusion se
compléte et en 'absence de prise en charge (Fig. 3).

L’ASP peut aussi retrouver, au stade de complication, soit un pneumopéritoine témoin
d’une perforation le plus souvent diastatique du caecum, soit une pneumatose intestinale
(liseré clair entre les parois digestives), voire a un stade plus avancé une pneumatose

portale témoin d’'une entérocolite aigué sévére. [24]



Les touchers rectaux répétés, les montées de sonde, les massages abdominaux doivent
améliorer les clichés standards, en montrant une diminution de la dilatation digestive
sous peine de devoir rapidement dériver 'enfant.

Le lavement opaque est un élément diagnostique majeur ; cependant, son interprétation
peut étre délicate dans les premiers jours de vie, lorsque le transit ne s’est pas encore
installé. Il a été classiquement décrit par Neuhauser a la baryte et est beaucoup plus
typique lorsqu'il est réalisé avec celle-ci, mais il est vrai que, pendant les premiers jours
de vie, il est souvent fait par beaucoup d'équipes avec des hydrosolubles

(Gastrografine®) dans la crainte d’une perforation, ce qui ne donne pas toujours de bons

clichés informatifs [13]

Figure 3. Abdomen sans préparation (ASP) a
36 heures de vie d’un nouveau-né atteint de
maladie de Hirschsprung rectosigmoidienne.

A. ASP face couché.

B. ASP face debout.

Noter I'absence d'aération rectale et la dilatation
sus-jacente du gréle et du cdlon.



A

Figure4. Lavement opaque d’un nourrisson atteint de maladie de Hirschsprung
rectosigmoidienne

A. Cliché de face en évacuation. Noter I'aspect rigide du rectosigmoide et le produit
opaque bloqué en amont sur le cdlon sain distendu

B. Cliché de profil. Noter la disparité de calibre a la charniére rectosigmoidienne

|l doit étre parfaitement réalisé par des radiologues expérimentés. La canule rectale doit
simplement étre placée juste au-dessus du canal anal et ne doit pas remonter trop haut
afin de ne pas méconnaitre une forme trés courte, un cliché parfaitement de profil doit
étre réalisé et un cliché en évacuation doit étre pris. L'opacification doit étre progressive
sans inonder d’emblée I'ensemble du cblon. Normalement, le rectum est la partie la plus
large de lintestin. Dans la maladie de Hirschsprung, le rectum apparait petit, de taille
identique au cblon aganglionnaire. La forme classique rectosigmoidienne montre un
rectum rigide de taille normale et un célon dilaté juste au-dessus de la boucle
sigmoidienne (Fig. 4).

Cependant, quelquefois une zone trés courte rectale peut étre difficilement identifiable,
ou encore la forme pancolique en montrant un cdlon sans aucune disparité de calibre.
En effet, la forme pancolique se manifeste comme une occlusion du gréle incompléte ; la
rétention de baryte 2 a 3 jours aprés un lavement doit faire suggérer cette forme colique
totale, ainsi que l'accentuation, voire la décompensation de [occlusion aprés le
lavement. Des angles splénique et hépatique coliques peu marqués (cblon en « point

d’interrogation ») doivent aussi faire évoquer la forme totale [13] ou intermédiaire (Fig. 5).



Figure 5

A. Abdomen sans préparation (ASP) d’un patient atteint de maladie de Hirschsprung
étendue au c6lon gauche

B. Lavement opaque d’'un patient atteint d’'une maladie de Hirschsprung étendue jusqu’a
I'angle colique gauche

Biopsie rectale

Tout nourrisson suspect de maladie de Hirschsprung doit avoir une biopsie rectale : c'est
en effet I'absence de cellules ganglionnaires dans les plexus myentériques et

I'hyperplasie schwannienne qui 'accompagne qui vont affirmer la maladie. [8]
Ce sont Swenson et al. qui ont introduit cette méthode diagnostique [14]

Deux types de biopsie peuvent étre réalisés. La biopsie rectale par aspiration grace a la
pince de Noblett [25] permet d’obtenir de la muqueuse et de la sous muqueuse,

parfois de la musculeuse, et a 'avantage de ne pas nécessiter une anesthésie générale.
Elle doit bien slr étre faite suffisamment haut (2 cm chez le nouveau-né ou nourrisson, 3
cm chez 'enfant). Les complications en sont rares [25] cependant, des perforations ou
des hémorragies ont été décrites. La biopsie rectale chirurgicale permet d’obtenir
muqgueuse, sous-muqueuse et musculeuse. Elle nécessite une anesthésie générale ou

une rachianesthésie qui est préférable sil’hémostase le permet.



Celle-ci est réalisée lorsque la biopsie a la pince de Noblett ne permet pas de conclure
ou s'il existe un doute avec une pseudo-obstruction intestinale chronique puisque la
preuve de celle-ci ne peut étre apportée que par la description d’'une hypertrophie des
filets nerveux dans la musculeuse [25 ]

. Une histologie conventionnelle est pratiquée, mais aussi une coloration spécifique
enzymo-histo-chimique (acétylcholinestérase ou l'alphanaphtylestérase), qui permet de

mettre en évidence 'hypertrophie des filets nerveux [25 ] (cf. supra).

Dans 90 % des cas, le diagnostic peut étre posé grace a la biopsie par aspiration [26]

. Les échecs viennent souvent d’'un prélévement trop superficiel, d’'un prélévement fait en
zone transitionnelle (trop pres du canal anal), parfois de I'association d’une absence en
immunohistochimie d’hypertrophie schwannienne retrouvée avec une absence en
histologie conventionnelle de cellules ganglionnaires témoignant le plus souvent d’une
véritable maladie de Hirschsprung, mais dont I'hypertrophie schwannienne n'est pas
encore effective le plus souvent parce qu'il s'agit d’un nouveau-né. C’est pourquoi ces
biopsies doivent étre confiées a des anatomopathologistes expérimentés a ces
méthodes de préléevement et de détection.

m Manométrie rectale

Cet examen dynamique permet I'étude du réflexe rectoanal inhibiteur et de la compliance
du rectum Ce réflexe, absent chez le nouveau-né, est retrouvé vers la

deuxiéme ou la troisitme semaine de vie. L'examen se fait sans anesthésie, en
introduisant une sonde avec un ballonnet dans le rectum. Le gonflement du ballonnet
entraine la distension du rectum, qui entraine immédiatement un relachement du
sphincter interne et une contraction du sphincter externe. Dans la maladie de
Hirschsprung, la distension rectale n’entraine aucun relachement du sphincter interne et

met en évidence une hypertonie [27 ]

. Cet examen essentiellement dynamique et fonctionnel est cependant trés difficile a

interpréter dans les premiéres semaines de vie, chez les nourrissons de petit poids ou



chez les anciens prématurés en raison de l'immaturité physiologique du célon a ce
stade, et doit étre confié a des spécialistes expérimentés. La spécificité de la manométrie
rectale est de 95 %, mais sa sensibilité n'est que de 25 %, pouvant entrainer des faux-
négatifs [27].

Lorsque la clinique et le lavement opaque font évoquer la maladie de Hirschsprung chez
un nourrisson alors que la biopsie a la pince de Noblett ne peut conclure et que la
manométrie rectale est peu interprétable en raison du trop jeune ége, seule une biopsie
chirurgicale permettant de prélever la musculeuse affirme ou infirme le diagnostic. En
effet, I'étude histologique sur un fragment plus important contenant du muscle rectal

permet de montrer 'absence de cellule ganglionnaire dans les plexus myentériques.

m Cas particuliers des formes longues

Dans les formes coliques totales, la dilatation du célon n’est pas présente et les
radiographies standards de départ peuvent étre considérées comme normales [20 ]

. C'est I'aggravation du tableau clinique qui fait évoquer ce diagnostic. La biopsie a la
pince de Noblett peut ne pas retrouver I'hypertrophie des filets nerveux (dans environ 50
% des cas) et, parfois, il faut savoir proposer une biopsie rectale profonde tout en
demandant dans ce cas précis une extemporanée afin de pouvoir au cours de la méme
anesthésie générale opérer I'enfant si la réponse de I'anatomopathologiste est en faveur
d’une maladie de Hirschsprung,

pour enlever 'appendice et y rechercher des cellules ganglionnaires. En I'absence de
cellules ganglionnaires dans I'appendice, les biopsies se poursuivent, soit d’emblée sur
un segment d'intestin gréle qui apparait au-dessus dilaté, soit, si aucune zone de
disparité de calibre n’est visible, de 15 ¢cm en15 cm a la recherche d'un territoire
correctement innervé [28 ]

. Si des cellules ganglionnaires sont retrouvées dans I'appendice, les biopsies coliques
sont envoyées en redescendant vers le c6lon d’aval de 15 cm en 15 cm. Il est important

dans tous les cas de s’assurer au moment de la dérivation qu'il ne s’agit pas a ce niveau



d’'une zone transitionnelle, mais que les cellules ganglionnaires soient présentes en
grand nombre, garantie du bon fonctionnement ultérieur de liléostomie ou de la
colostomie réalisée. Il convient de rappeler que lors de toute dérivation en urgence d'un
nouveau-né, que ce soit pour entérocolite aigué avec perforation ou suspicion d’ileus
méconial, un fragment digestif de l'iléostomie ou de la colostomie doit étre envoyé en

anatomopathologie.

m Prise en charge de la maladie de Hirschsprung

Le traitement de la maladie de Hirschsprung est un traitement chirurgical. En effet, la
zone malade est enlevée et la continuité digestive rétablie dans le méme temps. Les
techniques chirurgicales pédiatriques ont considérablement évolué ces10 derniéres
années, notamment avec la laparoscopie mais surtout la colectomie par voie transanale,

avec souvent une chirurgie définitive trés tot en période néonatale [ 8]

Prise en charge immédiate

C’est le plus souvent la prise en charge d’'un nouveau-né en occlusion basse pour lequel
il convient de faire un diagnostic dans les quelques jours qui suivent la naissance[ 8]. Le
pédiatre doit évoquer et faire le diagnostic selon les éléments que nous avons
précédemment détaillés, et rapidement transférer l'enfant en milieu chirurgical
pédiatrique. En effet, 'urgence est de rapidement évaluer le nouveau-né et de décider si

celui ci doit étre ou non dérivé.

Prise en charge par « nursing »

En effet, une fois le diagnostic posé, des touchers rectaux répétés, des petits lavements
au serum physiologique, des massages abdominaux, vont permettre de déballonner
I'enfant en favorisant I'évacuation des selles. C’est ce que I'on appelle le nursing ;
certaines équipes préconisent des montées prudentes de sonde rectale, en sachant que
le plus souvent la sonde, en butant au méme endroit, fragilise la muqueuse a ce niveau

et expose a la perforation ; ces montées de sonde doivent donc étre confiées a des



chirurgiens expérimentés et ne doivent pas étre trop souvent réalisées. Il faut que le
nourrisson réponde

rapidement au nursing, c’est-a-dire s'améliore a la fois cliniquement et radiologiquement,
ce qui permet de le réalimenter rapidement. Si 'amélioration n’est pas notable dans les
48 heures et que I'enfant reste douloureux, voire qu’'une figvre apparait ou que son bilan
montre un syndrome inflammatoire, il faut savoir rapidement le dériver en zone saine afin
de ne pas s'exposer a un risque d’entérocolite aigué, complication la plus grave
exposant a une mortalité en période néonatale [8 ]

Certaines équipes proposent, une fois que le nouveau-né est réalimenté de fagon
correcte avec du lait de mere ou des laits hypoallergéniques et commence a avoir une
prise correcte de poids, une sortie a la maison avec un nursing effectué par les parents,
en sachant que ceux-ci doivent revenir en cas de vomissements, de fiévre ou de selles
liquides. De plus en plus, nous recommandons une prise en charge chirurgicale rapide
de la maladie en période néonatale, afin de mettre a I'abri I'enfant de la complication la

plus redoutable qu’est I'entérocolite aigué [29 |

Prise en charge chirurgicale de décompression

Cette prise en charge chirurgicale de dérivation digestive peut étre envisagée
immédiatement en cas de perforation digestive (perforation diastatique du caecum ou sur
une entérocolite aigué) ou en cas de non-amélioration par le nursing. Lors de la
réalisation de la colostomie, 'idéal est d’avoir une extemporanée pour étre certain de ne
pas étre en zone intermédiaire, ce qui n'est pas toujours possible, I'essentiel étant d’avoir
envoyé un fragment de l'iléo- ou de la colostomie en anatomopathologie pour que
Iinnervation myentérique soit vérifiée ; dans le méme temps est aussi envoyée une
biopsie rectale si cela n'a pas déja été fait. Par la suite, I'enfant peut étre réalimenté
progressivement et on s'assure en cas de dérivation haute que les selles ne sont pas
trop liquides et les pertes trop importantes avant de faire sortir 'enfant.

En cas de maladie de Hirschsprung colique totale, la phase de réalimentation passe

souvent par une pose de cathéter central type Broviac, qui peut étre effectuée lors de



lintervention initiale ; c’est la constatation d’'une forme majeure ou d'une dénutrition
importante qui impose de proposer une alimentation parentérale adaptée. En effet, pour
qu’'un sepsis soit correctement contrélé, il faut que I'enfant soit maintenu en bon état
nutritionnel pendant la période néonatale. En cas de forme étendue a la premiere anse
digestive, des questions de réanimation néonatale d’'ordre éthique peuvent se poser et,
la encore, il convient de s’appuyer sur un diagnostic anatomopathologique sans faille.
Dans ces cas extrémes, aucune alimentation entérale n'est possible et le seul espoir de

sevrage reste la transplantation intestinale. [8]

Prise en charge secondaire

Il s'agit du traitement définitif de la maladie de Hirschsprung, qui est un traitement
chirurgical. Initialement, cette chirurgie était envisagée apres une colostomie; elle est
depuis quelques années pratiquée avant 3 mois de vie ; ce sont So et al. [8]

qui, les premiers, ont proposé un traitement radical en un temps ; rapidement, d’autres
équipes ont suivi [30] .

Actuellement, nous proposons de plus en plus une chirurgie néonatale permettant de
mettre a 'abri le nourrisson de I'entérocolite, ou aprés quelques jours ou semaines de
nursing (poids de 4 a 5 kg), en sachant que ce nursing n'est pas sans risque Cette
chirurgie peut étre réalisée plus tardivement en cas d’enfant dérivé en zone saine et en
nutrition entérale compléte. Ceci concerne tout particulierement les formes longues que
certains opérent vers 'age de 1 an, mais que d’autres préconisent d’opérer de plus en
plus t6t[31]

. Plusieurs techniques chirurgicales ont été décrites ; toutes visent a enlever la partie
aganglionnaire du tube digestif et a

abaisser la zone saine normalement innervée au canal anal [8]

. En résumé, différentes techniques sont proposées suivant I'expérience de I'équipe :

intervention de Swenson qui consiste a faire une anastomose coloanale directe [13]



, intervention de Duhamel [32] qui garde le rectum malade avec un cblon sain abaissé
dans la concavité sacrée en postérieur et enfin 'intervention de Soave [33], quia
précéde la voie transanale [34]

. Toutes ces interventions peuvent étre réalisées ou aidées par coelioscopie [35 ]
(Fig. 6).

Figure 6. Dissection du rectosigmoide avec ligature des artéres sigmoidiennes.
Pointillés limitant la zone de résection par voie abdominale sur

une forme rectosigmoidienne classique. 1. Tronc des sigmoidiennes ; 2.
pointillés du bas indiquant la zone de section pour le Duhamel ou

d’éversion pour le Swenson (ligature pour Pellerin).

De plus en plus, cette chirurgie est réalisée dans les premieres semaines de vie afin de
ne pas opérer ces enfants alors que lintestin s’est déja trop dilaté pour éviter des

dysfonctionnements lors de I'abaissement définitif .

e Principes généraux :

|l est conseillé de préparer I'enfant avec une solution de sérum physiologique 50 a 100

ml qui peut étre administrée les 24 heures qui précédent des lavements évacuateurs [20]



Pour la forme rectosigmoidienne, la laparotomie classique peut étre, soit une médiane
sous ombilicale, soit pour d'autres, une incision type faux Pfannenstiel, ou en baton de
Hockey afin de bien exposer le petit bassin.
L'enfant est installé en position dite de « la taille », jambes soit installées sur un arceau,
soit maintenues alors que les cuisses ont été surélevées a l'aide de deux billots afin
d'avoir I'anus pour le temps périnéal dans le champ opératoire. La sonde urinaire est
mise en place dans le champ opératoire. Si I'enfant a été préalablement dérivé, l'orifice
de stomie est caché par un champ collant lors de la dissection du rectosigmoide, puis
la colostomie peut étre libérée afin de permetire 'abaissement du cdlon sain.
Le premier temps consiste @ exposer le rectosigmoide malade et le cdlon sain dilaté
sus-jacent.
L'artére et la veine hémorroidales sont identifiées et liées, la dissection se fait ensuite au
ras du rectosigmoide afin d'éviter de léser les fibres nerveuses au contact. Le colon
sigmoide est mobilisé, le tronc sigmoidien est identifié et ceux-ci sont liés. Ce temps

peut tout a fait étre réalisé en ccelioscopie [20 ]

° Intervention de Swenson :

C'est Swenson qui le premier en 1948 décrit la chirurgie comme thérapeutique dans la
maladie de Hirschsprung. Le principe du temps « abdominal » a été décrit lorsque la
zone saine a été repérée, le colon est sectionné a ce niveau. Les vaisseaux au ras du
rectum sont ensuite électrocoagulés tout le long de la progression dans le petit bassin
et le rectum est largement mobilisé jusqu'au niveau du sphincter interne.

L'opérateur se place alors au pied du malade pour effectuer le temps « périnéal ». |l
dilate tout d'abord I'anus et des points séparés « repéres » peuvent étre placés en
quadrant au niveau du sphincter externe pour éverser la marge anale. Une pince de
Kelly est ensuite introduite par I'anus dilaté, le bout distal colique sectionné est attrapé
par la pince de Kelly et le rectosigmoide est ainsi éversé et extériorisé. Ensuite celui-ci

est incisé a environ 1,5-2cm de la marge anale, la pince est introduite et l'aide y place



& l'extrémité du cdlon sain. Le colon est ensuite abaissé sans traction jusqu'au
périnée grace a la pince de Kelly. La suture peut alors étre réalisée de fagon circulaire
par des points totaux séparés, soit de PDS® 4-5/0, soit de Vicryl® 4-5/0, le rectum est
alors recoupé et envoyé en anatomopathologie. Pour éviter un temps septique de
section colique, Pellerin a proposé de faire un noeud juste en dessous de la limite de
résection et l'aide place le noeud dans la pince de Kelly permettant d'éverser la piece.
Avant de réaliser la suture, il convient d'envoyer une biopsie suffisante a
I'anatomopathologiste en extemporané afin de s'assurer de l'innervation circulaire de
lintestin abaissé et que I'on ne se situe pas en zone transitionnelle. L'anastomose est
ensuite réintégrée au niveau du canal anal en coupant les fils de traction et la voie

abdominale est refermée plan par plan [20 ]

. Intervention de Duhamel :

Duhamel a été le premier en France a employer la technique de Swenson. Cependant,

il a mis au point sa technique alors qu'il cherchait a tout prix a éviter I'étape de la

colostomie chez des nourrissons.
Dans cette intervention, présentée pour la premiere fois en 1964 la Société Royale de
Médecine a Philadelphie[20] , le rectum aganglionnaire n'est pas enlevé mais
simplement exclu. Le cblon sain fonctionnel est descendu dans l'espace présacré
derriére le rectum jusqu'a I'anus et le sphincter externe a travers une incision faite sur le
mur postérieur du canal anal puis, le colon sain et le rectum pathologique sont suturés
longitudinalement. On évite ainsi une dissection extensive pelvienne mettant en danger

les nerfs pelviens. Le nouveau réservoir rectal ainsi réalisé a un mur antérieur



aganglionnaire mais assure le réflexe de défécation et la partie postérieure composée

par le cblon sain assure la motricité.

Durant le temps « abdominal », la partie malade est repérée et disséquée comme dans
la technique de Swenson et la ligature des vaisseaux se fait au ras du célon. Le rectum
est ensuite sectionné a l'aide d'une pince automatique type GIA®. L'ouverture du
mesorectum facilite I'accés & I'espace rétrorectal. A ['aide d'une valve, on peut refouler
le rectum en avant et placer un tampon monté en arriere qui assure la dissection au ras
du rectum jusqu'a ce que le tampon fasse saillie au mur postérieur du canal anal a
travers I'anus préalablement dilaté.
L'opérateur se place alors au pied du malade pour le temps « périnéal » et apres
dilatation, & la bougie de Hegar et, aprés que quatre fils de traction soient mis en place
sur la muqueuse anale, une incision est faite sur la moitié postérieure de la circonférence
du canal anal, 1,5cm au-dessus de la ligne pectinée, des sutures de traction sont
placées sur la lévre postérieure de l'incision. Une pince est introduite et permet de
remonter dans le décollement rétrorectal fait par voie abdominale. La partie proximale du
clon sain est alors attrapé a l'aide de la pince, le colon est abaissé, extériorisé et suturé
par des points séparés sur la lévre postérieure du canal anal. Les fils de traction sont
maintenus tirés et les deux mors d'une pince automatique sont introduits : I'un au niveau
de la face postérieure du rectum, l'autre sur la face antérieure du c6lon abaissé, la pince

est ensuite refermée et la section faite longitudinalement entre les deux faces [20]

° Intervention de Soave-Boley :

Soave en 1963 puis Boley en 1964 rapportent cette nouvelle technique qui peut étre
actuellement réalisée par voie basse. Dans la technique initiale, le décollement du
cylindre muqueux rectal se fait par voie abdominale en infiltrant au préalable la

séromusculeuse colique avec du sérum adrénaliné. On profite de cette incision pour



réaliser la biopsie. Le plan de dissection est ainsi amorcé et la dissection poursuivie sur
tout le rectum grace a une électrocoagulation progressive et aussi a l'aide de tampons
ou boulettes montés.
Au niveau anal, un ballonnet d'une sonde Foley urinaire peut étre introduit pour bien
mettre en évidence la muqueuse et retrouver a ce niveau le plan de dissection.
Le cylindre muqueux est évaginé par l'anus et séparé du manchon rectal, le cblon sain
abaissé a travers le manchon rectal est anastomosé a 1cm de la ligne pectinée par des
points séparés totaux sur toute la circonférence. Dans la technique initiale, le cdlon était
abaissé a travers le manchon musculaire rectal laissé en place et I'excés du cdlon était
coupé 12 jours apres ; c'est Boley qui a inclus d'emblée |'anastomose anocolique.
Cette technique permet de préserver toutes les structures nerveuses pelviennes.

Cette technique est a l'origine de la voie transanale exclusive que l'on peut proposer

chez le nouveau-né et le nourrisson [ 20]

e (Cas particulier des formes lonques :

Les formes longues de la maladie de Hirschsprung sont rapidement dérivées en période
néonatale dans la crainte d'une entérocolite aigué. Ces enfants, suivant ['atteinte, ont
ensuite un délai d'adaptation qui nécessite le plus souvent une nutrition parentérale de
plusieurs semaines, voire plusieurs mois. Le probléme essentiel qui fait toute la gravité
de Hirschsprung total est que l'intestin sain sus-jacent a l'obstacle est probablement un
intestin qui souffre de dysmotricité. Les autres complications outre I'entérocolite, avant la
chirurgie définitive, peuvent étre un sepsis sur cathéter central, des difficultés a se
nourrir, des problémes de stomie, enfin des problemes d'équilibre nutritionnel,
meétabolique ou de déshydratation. La cure définitive de la maladie se situe ensuite aux
alentours de la premiére année, certains attendent la propreté de 'enfant pour éviter les
irritations périnéales dues aux selles fréquentes, cependant des résultats tout a fait

comparables ont été obtenus chez les nourrissons [20 ].



C'est Sandegard, en 1953, qui rapporte le premier abaissement pour cette maladie, une
modification par Martin est apportée dans la technique de Duhamel permettant, en
laissant du rectum et du cdlon gauche adossés a l'intestin gréle, de faciliter I'absorption

des électrolytes et de I'eau [20]

. Certains utilisent cette méthode mais la plupart pensent qu'il ne faut pas laisser trop de
colon adossé afin de faciliter I'élimination des selles et les incidences d'entérocolites
postopératoires. D'autres réduisent la longueur du segment aganglionnaire laissé en

place, d'autres font directement un abaissement endorectal [20]

Kimura et Boley ont proposé un patch colique droit pour la maladie de Hirschsprung
s'étendant jusqu'au transverse en permettant une fonction d'absorption similaire au

rectum aganglionnaire avec de bons résultats [20]
L'intervention peut étre réalisée par laparotomie classique ou ccelioscopie [20]

Dans la forme qui s'étend jusqu'au transverse, la manoeuvre de Deloyer permet
d'abaisser le cblon droit ; dans les formes coliques totales, lintestin gréle peut étre
adossé a la face postérieure du rectum ou étre directement anastomosé au canal anal
avec de bons résultats chez I'enfant puisque celui-ci s'adapte, a plus ou moins long

terme, a cette situation en réduisant sur plusieurs années sa fréquence de selles. [20]

e (Cas particulier des formes ultracourtes :

Ces formes généralement trés bien tolérées chez le nouveau-né ou le nourrisson
peuvent bénéficier d'un traitement précoce par voie transanale; d'autres ont ainsi
proposé des myectomies rectales [14 ] ; on enléve ainsi une bandelette de muscle

suffisamment large a la face postérieure pour des formes ultracourtes [20]

¢ Nouvelles techniques :

Si, dans le principe, le traitement de la maladie de Hirschsprung reste le méme
résequer la zone pathologique, s'assurer de l'innervation correcte du segment abaissé

et ne pas étre en zone transitionnelle, les moyens d'y parvenir se sont



considérablement allégés et la prise en charge, notamment par le nursing, a évité des
colostomies dans la prise en charge initiale de ces nourrissons atteints de forme
rectosigmoidienne classique ou de forme courte.
Ces enfants peuvent désormais étre opérés de fagon définitive lorsque leur poids atteint
les 5kg et certaines équipes proposent méme une chirurgie néonatale précoce par voie

basse pour les formes rectales courtes [20]

¢ Intervention par laparoscopie :

La chirurgie coelioscopique initialement décrite par Georgeson permet actuellement

une bonne dissection des formes rectosigmoidiennes pour le temps « abdominal ».
Que ce soit pour la colectomie de la technique de Swenson ou la préparation de la
technique de Duhamel, la technique coelioscopique permet une approche moins

invasive, chez le nourrisson, de cette chirurgie pelvienne [20]

L'enfant est installé en décubitus dorsal, les cuisses relevées sur deux billots mais a
méme hauteur que I'abdomen pour éviter un frottement des trocarts sur la face
antérieure des cuisses. En cas de forme rectosigmoidienne de maladie de
Hirschsprung, le temps de la colectomie nécessite un abaissement transitoire des
membres inférieurs plus bas que I'abdomen; on fixe alors les membres inférieurs sur des
appuis mobiles, type appuis gynécologiques, qui peuvent étre déplacés. La sonde
vésicale est toujours mise en place stérilement dans le champ opératoire. Un trocart de
10mm est introduit en open (visualisation et ouverture du péritoine) au-dessus de
l'ombilic permettant l'introduction d'une optique de 0°. Deux trocarts de Smm sont
introduits de part et d'autre, enfin un trocart de 12mm est introduit en fosse iliaque droite

permettant l'introduction d'une pince automatique type endo-GIA®.

La pression d'insufflation ne dépasse pas 8 mmHg pour les enfants de moins de 10kg,
chez le nourrisson, la suspension de la paroi du petit bassin a un piquet type « Toupet »
permet une meilleure exposition et une insufflation plus faible. L'absence d'utilisation par

les anesthésistes de protoxyde d'azote permet de diminuer la dilatation des anses



intestinales. En premier lieu, on vient fixer le rectum a la paroi abdominale antérieure a
l'aide d'un point passant en transmésocolique au niveau du haut rectum, et on fenétre
ensuite le méso colon en coagulant pas a pas ou grace a l'ultracissor. Ainsi que dans les
autres chirurgies par laparotomie, la zone saine est identifiée par sa dilatation et le cdlon
a ce niveau est disséqué, les vaisseaux électrocoagulés ou liés au plus pres de l'intestin.
Ce dernier peut étre ensuite fermé et sectionné a l'aide d'une pince endo-GIA® et la
dissection se poursuit en rétrorectal dans le cas d'une intervention de Duhamel ou en

mobilisant le rectum dans le cadre d'un Swenson [8,20]

Le temps périnéal ne subit aucune modification si ce n'est qu'a tout moment le cblon sain
peut étre d’'avantage mobilisé si une quelconque traction est notée. Dans le cas d'une
intervention de Duhamel, l'incision périnéale est guidée par la lumiére froide de l'optique
dans l'espace rétrorectal. En fin d'intervention, une biopsie est alors envoyée en

extemporané pour vérifier que I'on se situe bien en zone saine [20 ]

Une colostomie initiale n'est pas un obstacle a une chirurgie coelioscopique et de la
méme fagon le c6lon sain va étre mobilisé et sectionné par une pince endo-GIA®.

La magnification de limage par l'optique apporte un avantage certain dans cette
chirurgie surtout au niveau du petit bassin. La reprise du transit apres laparoscopie est

plus rapide et les dégats moindres [8,20]



e Voie transanale :

Cette technique a l'avantage de pouvoir proposer uniqguement un abord périnéal [20 ]

Elle est plus facile et idéalement proposée aux nourrissons de moins de 8 semaines; elle
peut étre réalisée plus tardivement mais le plan de dissection entre la sous-muqueuse et
la musculeuse est plus difficile a trouver.

Elle est réservée au forme courte ou rectosigmoidienne en sachant quelle a été aussi
utilisée couplée a la laparoscopie pour des formes plus étendues [14] .

L'enfant est toujours installé comme pour les autres techniques et une sonde urinaire est
mise en place stérilement dans le champ opératoire. Aprés dilatation a la bougie de
Hegar, la dissection commence par la mise en place de fils tracteurs aux quatre
quadrants du canal anal afin d'éverser la muqueuse anale.

On infiltrent ensuite la sous-muqueuse 1cm au-dessus de la ligne pectinée afin de
pouvoir plus aisément aborder la dissection. Celle-ci se fait aux ciseaux avec une
musculeuse anale qui est laissée sur 1cm puis, rapidement, c'est le rectum qui est
mobilisé entierement, musculeuse comprise, jusqu'au repli péritonéal. Une biopsie est
alors faite sur la zone dilatée qui apparait, afin de vérifier que I'on se situe en zone saine.
L'anastomose coloanale est ensuite faite par des points totaux séparés (PDS® ou
Vicryl® 4 a 5/0). Il est recommandé en fin d'intervention, avant d'effectuer I'anastomose,
de fendre sur toute sa hauteur le muscle rectal laissé en place afin d'éviter les sténoses

secondaires qui sont des complications inhérentes a cette technique [20 ]

Il s'agit de garder I'axe bien droit en avant afin de ne pas inciser le péritoine trop
latéralement et de ne pas, chez le garcon, léser les canaux déférents. L'abord
laparoscopique peut alors étre utilisé pour vérifier lincision péritonéale ; l'optique
utilisée pour cette chirurgie peut étre une 5mm 0° placée en sus-ombilicale et une
pince a préhension peut étre introduite par un trocart de 5mm au niveau d'un des deux
hypochondres ou des deux [ 20].

Par ailleurs, si le segment abaissé parait étre en traction, une libération plus haute du

colon peut étre effectuée par laparoscopie.



L'examen par toucher rectal ne doit pas étre fait avant le 10e jour.
Il est préconisé une dilatation systématique afin d'éviter le risque de sténose aprés

cette chirurgie transanale [20].

Figure 7 : Piéce de dissection par voie transanale d’'une maladie de Hirschsprung

e RESULTATS:

e Complications immédiates postopératoires :

En postopératoire, I'enfant garde une sonde urinaire 48 heures, l'antibiothérapie type
amoxicilline-acide clavulanique (Augmentin®) débutée en peropératoire est maintenue

elle aussi 48 heures [8]

La crainte est celle d'une complication infectieuse, le plus souvent a point de départ
périnéal mais qui peut étre aussi d'origine septique intrapéritonéale (entérocolite) ou
résulter d'une contamination par des selles lors de la section colique opératoire.
L'entérocolite postopératoire varie suivant les séries de 2 a 27 % et est surtout constatée

aprés l'intervention de Swenson et al; I'entérocolite est plus souvent constatée chez le



patient trisomique 21 et chez le patient atteint de maladie de Hirschsprung colique totale
[8]

Le siége doit étre surveillé en vérifiant 'absence de rougeur, d'induration a ce niveau. En
cas de doute quant a une éventuelle infection périnéale pouvant faire craindre la fistule,

une dérivation est faite en urgence afin de préserver 'anastomose [8]

Dans la technique de Swenson et al, on peut aussi retrouver des fistules anastomotiques
qui nécessitent une dérivation en urgence mais la complication principale reste
I'entérocolite comme dans la technique de Soave - Boley [8]

Dans la technique d'abaissement par voie transanale ou dans le Soave - Boley, les
complications les plus fréquemment rencontrées étaient un abces local, des prolapsus

muqueux, des excoriations cutanées anales ou des sténoses anales précoces [8]

Le risque le plus précoce dans la technique de Duhamel est le sepsis intrapéritonéale
lors de la section du cul-de-sac rectal et de la confection de I'anastomose latérale
colorectale. Cette complication a plus souvent été constatée lors de la réalisation de
Duhamel par ccelioscopie car la section d'un cblon dilaté peut nécessiter plusieurs
agrafages a la pince automatique [8]
Lors d'une étude rapportant 483 patients opérés selon sa technique, Swenson rapporte
3,3 % de mortalité postopératoire et 1,2 % de mortalité tardive.
Les complications pour la forme colique totale sont sensiblement plus importantes. On

considére que la mortalité, dans les formes totales, va de 0 a 44 % [8,20]

e Résultats a distance :

On retrouve des complications propres a chaque technique.

Constipation, rétention de fécalomes, fausse diarrhée, concernant la technique de
Duhamel en sachant que dans cette technique, la continence est toujours obtenue et les
problémes tels que l'impuissance et l'incontinence urinaire sont peu observes puisque

les structures nerveuses au contact du rectum sont préservées [20]



. En 1964, Duhamel décrivait, sur une série de 270 malades, 3,7 % de patients souffrant
de constipation ou de diarrhée et aucune incontinence ; beaucoup d'équipes qui
pratiquent cette technique constatent cependant fréquemment ce probléme de

constipation au long cours [20]

Par ailleurs, la constipation ou la rétention de fécalome peut se voir en cas d'éperon trop
long; il faut donc régulierement voir ces enfants pendant la période de croissance et
quelquefois recouper I'éperon, ce qui est fait sous anesthésie générale, en rajoutant une
ligne d'agrafes a la pince automatique. La constipation peut aussi étre due a une
achalasie sphinctérienne. En effet I'absence du relachement du sphincter interne est la
regle apres traitement d'une maladie de Hirschsprung. Si I'abaissement s'accompagne
d'une anastomose trop haute laissant un long segment de sphincter achalasique, la
symptomatologie d'obstruction basse persiste et une sphinctérotomie complémentaire

devra étre effectuée [20]
L'anastomose doit donc étre faite au niveau du sommet des cryptes de Morgagni [ 20 ]

Concernant la technique de Swenson et al., la souillure par des selles, diarrhée,

incontinence, ainsi que des sténoses tardives sont constatées [20]

Sur une série de 282 malades avec 5 ans de recul, Swenson mentionne que 90 % des
patients ont une vie normale et seulement 13 patients sur les 29 qui ont des soucis dans
la vie quotidienne ont vraiment une incontinence fécale invalidante, les autres 16 patients

se plaignent de diarrhée ou de constipation nécessitant des laxatifs [20]

Sur une série de 880 patients, 89,9 % avaient des habitudes intestinales normales aprés

Swenson et 93,7 % pour ceux qui avaient 20 ans de recul [20]

. Des souillures étaient constatées pour 8 % d'entre eux dans ceux qui n'avaient que 5

ans de recul et moins de 2% apres 20 ans de suivi [20]

Concernant la technique de Soave-Boley ou la voie transanale les sténoses et souillures

anales sont constatées[20]



; en 1985, Soave rapporte son expérience : 12 % des patients avaient des souillures par
des selles ou une constipation et Schiller, dans une étude plus récente, rapporte aussi

d'excellents résultats et 90 % de patients continents [20]

La sténose est moins souvent retrouvée lorsque, avant d'effectuer I'anastomose
coloanale, une myectomie rectale est effectuée ; celle-ci peut éventuellement étre
réalisée aprés en cas d'échec ou de sténose résiduelle [20]

. Quelques enfants qui présentaient des sténoses anales précoces ont été dilatés avec

de bons résultats [20]

Par ailleurs, en cas de dysfonctionnement, constipation ou rétention de fécalome,
syndrome pseudo-obstructif, il faut vérifier que I'abaissement est bien réalisé en zone
saine [8,20]

En effet, si 'anastomose est faite en zone transitionnelle, des dysfonctionnements
peuvent survenir ; c'est donc |'anatomopathologie définitive sur la piéce d'exérése dont il
faut tenir compte (suffisamment de cellules ganglionnaires sur l'ensemble de la
circonférence, absence de troncs nerveux hypertrophiés). Cependant, il convient au
moment de la chirurgie d'avoir des biopsies bien faites, suffisamment larges et d'avoir un

anatomopathologiste qui accepte de répondre en extemporané [8,20]

Dans I'ensemble et a long terme (amélioration dans toutes les series des résultats avec
le temps et les habitudes hygiéno-diététiques), plus de 90 % des enfants sont continents
; en revanche, peu d'équipes se sont intéressées a I'étude 25 ans plus tard ; des
problémes d'impuissance chez le gargcon peuvent malheureusement étre une
complication de cette chirurgie néonatale. Les complications a long terme de ces enfants

opérés en période néonatale ne pourront étre évaluées que par un suivi [8,20]



Il Méthodologie
Cadre d'étude

L’étude a été déroulée dans le service de chirurgie B au CHU du Point-G a Bamako
(Mali).L'hépital du Point-G est construit en 1906 et devenu opérationnel a partir de 1916.
C’est un établissement public hospitalier de troisiéme référence qui occupe le sommet de

la pyramide sanitaire.
II' Comporte plusieurs services :

_ deux services de chirurgie: Chirurgie A (viscérale; coelioscopique ;plastique et
endocrinienne) . Chirurgie B (viscérale; coelioscopique; vasculaire;  cardiaque ;

endocrinienne et plastique )

_ Des services meédicaux (médecine interne; hémato-oncologie; pneumologie ;
cardiologie ; néphrologie; maladie infectieuse; neurologie; urologie ;gynéco-
obstetrique ;rhumatologie et la psychiatrie )

_ Un service d’anesthésie réanimation et urgence

_ Un service de gynéco obstétrique

_ Un service d'imagerie médicale et de médecine nucléaire

_ Un laboratoire d'analyse et une pharmacie

_ Un service d’anatomie cytologie pathologie

_ Des logements d’astreintes

_ Une administration générale



Description du cadre d'étude:

Le service de chirurgie B est un service de chirurgie générale dont les activités sont
essentiellement viscérales, vasculaires, cardiaques et endocriniennes. Il comporte des
bureaux un secrétariat deux salles d’'examen une salle d’'archive deux salles de

pansement une salle de garde pour les internes deux salles de garde pour les infirmiers.

Il comporte également sept salles d’hospitalisation pour un total de 25 lits repartis en 3
catégories (premiére ; deuxiéme et troisiéme catégorie)
Le personnel du service de chirurgie B comprend :
-Deux professeurs titulaires du service

-Trois maitres assistants

-Trois praticiens hospitaliers

-Un interne des hépitaux

-Quatre thésards

-Sept infirmiers

-Cing gargons de salle

-Une secrétaire

Type et période d’étude :

Nous avons mené une étude rétrospective de 1980 a 2011 et une étude prospective de
2012 a 2014 soit une période d’étude de 35 ans

Population d’étude :

Tous les patients suivis et traités dans le service de chirurgie B de 1980 a 2014.

Echantillonnage :

Criteres d’inclusion :

On été inclus dans 'étude :



Tous les patients qui présentaient une maladie de hirschsprung confirmée par I'histologie

Critére de non inclusion :

Tous les patients chez qui I'histologie a été négative.
Méthode :
Elaboration de la fiche d’enquéte :

Le questionnaire a été élaboré par nous méme corrigé par le directeur de thése et ses
assistants dans le service de chirurgie B. Cette fiche était constituée de variable

reparties en:

- Données sociodémographiques : &age, sexe, poids, nationalité, ethnie, durée
d’hospitalisation.

- Paramétres cliniques et paracliniques (signes fonctionnels signes physiques signes
paracliniques)

- Les moyens thérapeutiques

- Les suites opératoires et le colt de la prise en charge

Activités :
-phase rétrospective : la collecte des informations a été faite a partir des dossiers
ou observations des malades des registres de consultation d’hospitalisation et de

compte rendue opératoire ces données sont ensuite consignées dans la fiche

d’enquéte

-phase prospective : tous les patients recrutés durant cette phase ont regu un

examen clinique a savoir :

-un interrogatoire : a la recherche de 'histoire de la maladie les antécédents médicaux et

chirurgicaux

-un examen physique



-les examens paracliniques : ASP ; lavement baryté et surtout la biopsie pour un

examen anatomopathologique de confirmation et des bilans sanguins d’opérabilité
Support des données :

-Fiche d’enquéte

-Microsoft world 2007 ; logiciel SPSS 21 et le logiciel Epi info 6.Fr

-Le test statistique utilisé a été le Chi2 avec un seuil de signification P<0,05.



IV RESULTATS

4-1 Fréquence :

4-1-1 Données épidémiologiques :

Au cours de notre étude la maladie de Hirschsprung a représenté dans notre service de
chirurgie B du CHU Point-G

e 0,04% des consultations
¢ (0,16% des interventions chirurgicales

4-1-1-1 Année de consultation

3,5

3

3 3 3
2,5
2 2 2 2 2
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Fig. 8 : Répartition des patients selon la fréquence hospitaliére par année

La fréquence hospitaliere moyenne a été d’ 1 cas par an 0,54 avec des extrémes de 0
et de 3 cas (Fig 8)



4-1-2 Données sociodémographiques :

4-1-2-1 Sexe des patients

H masculin

B feminin

Fig 9 : Répartition des patients selon le sexe

Le sexe masculin a été le plus fréquent soit 88,2% avec un sexe ratio de 7,5 en faveur
de 'nomme (Fig 9)

4-1-2-2 Age des patients

Tableau | : Répartition des patients selon la tranche d’age

[L’age Effectifs Pourcentage(%)
0a2ans 11 32,4
3 -5ans 10 29,4
6-8ans S 14,7
9-11ans S 14,7
12-14ans 2 5,9
15 et plus 1 2,9
Total 34 100

L’age moyen des patients était de 64,5 mois * 57,2 avec des extrémes de
11jours et 264 mois (Tableau )



4-1-2-3 La provenance des patients

Tableau Il : Répartition des malades selon leur provenance

[Provenance Effectifs Pourcentage(%)
Bamako 21 61,8
Kayes 3 8,8
Koulikoro 6 17,6
Sikasso 2 59
Ségou 2 9,9
Total 34 100

La majorité de nos patients était des bamakois soit 61,8% ( Tableau II)

4-1-2-4 Répartition des malades selon la nationalité :
Tous les malades de notre échantillon étaient de nationalité malienne soit 100%
4-1-2-5 L'ethnie des patients

Tableau Il : Répartition des malades selon I'ethnie

[Ethnie Effectifs Pourcentage(%)
Bamana 13 38,2
Sarakolé 2 5,9
Peulh 8 23,5
Malinké 6 17,6
Bozo 1 2,9
Kassonké 2 5,9
Dogon 2 59
Total 34 100

La majorité des patients de notre échantillon était des bamana soit 38,2%( Tableau I1l)



4-2 les aspects cliniques :

4-2-1 Mode de référence

B Médecin
M Infirmier
m Par son parent

Fig 10: Répartition des malades selon la référence

La majorité des patients ont été adressés par un médecin soit 47,1% (Fig 10)

4-2-2 Mode de recrutement

B consultation ordinaire

B consultationd'urgence

Fig 11: Répartition des malades selon le mode de recrutement
Les malades regus en consultation ordinaire étaient les plus fréquents soit 85,3%
(Fig 11)



4-2-3 Motif de consultation
Tableau IV : Répartition des malades selon le motif de consultation

[Motif de consultation Effectifs Pourcentage(%)
douleur abdominale 4 11,8
Météorisme 10 294
Constipation 15 44 1
AMG 5 14,7
Total 34 100

Le motif de consultation le plus fréquent a été la constipation soit 44,1% (Tableau IV).

4-2-4 | es antécédents médicaux

M Aucun

M prématuré

Fig 12 : Répartition des malades selon les ATCD médicaux

Les patients sans ATCDS médicaux particuliers étaient les plus fréquents soit 97,1%(33

patients) et 2,9 %( 1 patient) était prématuré. (Fig 12)



4-2-5 Retard d’émission du méconium

Houi

M inconnu

Fig 13 : Répartition des malades selon la notion de retard d’émission du

meéconium supérieur a 48heures

La notion de retard d’émission du méconium supérieur a 48 heures a été trouvée chez
97,1% des patients (Fig 13)



4-2-6 Les ATCDS chirurgicaux

M Aucun

M nature inconnue

Fig14: Répartition des malades selon les ATCD chirurgicaux
Deux malades avaient subi une intervention chirurgicale de nature indéterminée soit
5,9% (Fig 14).

4-2-7 Répartition des malades selon les ATCD médicaux de la mére

Les ATCD médicaux de la mére étaient connus dans 11 cas et étaient sans particularité
soit 32,4%
4-2-8 Répartition des malades selon le bilan effectué pendant la grossesse chez la mére

Le bilan réalisé chez la mére pendant la grossesse était déterminé dans 7 cas et était

normal soit 20,6%.



4-2-9 Reépartition des malades selon la prise de médicament pendant la grossesse
chez la mere
La de notion de prise médicamenteuse pendant la grossesse était déterminée chez 7

méres de nos patients et il n’y avait aucune notion de prise médicamenteuse soit 20,6%

4-2-10 Activité de la mére des patients

Tableau V Répartition des malades selon 'activité de la mére

Activité Effectifs Pourcentage(%)
Ménageére 11 32,4
Fonctionnaire 1 2,9
Indéterminée 21 61,8
Scolaire 1 29
Total 34 100

L’activité de la mere de nos patients était déterminée dans 13 cas et elles étaient

ménagére dans 11 cas soit 32,4%( Tableau V)




4-2-11 La fratrie des patients

Tableau VI Répartition des malades selon la fratrie :

Fratrie Effectifs Pourcentage(%)
qer 1 2,9
2eme 2 59
3eme 2 59
4eme 2 59
S5eme 3 8,8
7eme 3 8,8
Indéterminée 21 61,8
Total 4 100

Les patients de la 7 éme et de la 5 éme fratrie ont été trouvés chez 8,8% des malades dans chaque
cas (Tableau VI).

4-2-12 Répartition des malades selon 'indice OMS

La majorité de nos patients avait un indice OMS au stade 0 soit 67 ,6%

(Indice OMS : stadeO : activité identique a celle précédant la maladie ; stade1 : activité
physique diminuée mais capable de mener un travail ; stade2 : incapable de travailler
mais peut prendre soin de soit ; ambulatoire ; stade3 : patient alité a plus 50% de son
temps capable de seulement de quelques soins personnels ;stade 4 :incapable de
prendre soin de lui-méme alite ou en chaise en permanence).

4-2-13 Répartition des malades selon le poids :

Le poids était déterminé chez 23 des patients dans notre échantillon et la tranche de

poids de 6-11kg et 12-17kg étaient les plus fréquents soit 17,6% chacun



4-2-14 Taille des patients

Tableau VII Répartition des malades selon taille :

Taille Effectifs Pourcentage(%)
50-100cm 2 59
101-151cm 8 23,5
Indéterminée 24 70,6
Total 34 100

La taille était déterminée chez 10 de nos patients et la tranche de 101-151 cm a été

trouvé dans 8 cas soit 23,5% (Tableau VII)

4-2-15 Régime alimentaire

Tableau VIII Répartition des malades selon le mode d’alimentation :

[Mode d’alimentation Effectifs Pourcentage(%)
Allaitement maternel exclusif 9 14,7
|ait et céréale 10 29,4
régime varie 17 50,0
Indéterminée 2 9,9
Total 34 100

La majorité des patients avait un régime varié soit 50% (Tableau VIII).




4-2-16 Notion de retard psychomoteur

M oui

H non
Inconnu

Fig 15 : Répartition des malades selon la présence de retard psychomoteur
Sept des patients avaient un retard psychomoteur soit 20,6% (Fig 15).
4-2-17 Signes fonctionnels
Tableau IX Répartition des patients selon les signes fonctionnels
Signes fonctionnels Effectif Pourcentage(%)
Retard d’émission du méconium supérieure a 33 97,1%
48H
Constipation 22 64,7%
Distension abdominale 29 85,3%
Douleur abdominale 10 29,4%
Vomissements 2 5,9%

La notion de retard d’émission du méconium supérieure a 48h a éte le plus fréquent
parmi les signes fonctionnels soit 97,1% (Tableau IX).




4-2-18 Signes physiques

Tableau X Répartition des patients selon les signes physiques abdominaux

Signes physiques Effectif Pourcentage(%)
Ondulation péristaltique 12 35,3
Cicatrice abdominale 2 59
Distension abdominale 30 88,2
Tympanisme 28 82,3

La distension abdominale a été le plus fréquent parmi les signes physiques au niveau de
I'abdomen soit 88,2% (Tableau X).

4-2-19 Résultat du toucher rectal

Tableau XI Répartition des malades selon le résultat fourni par le TR au petit doigt

[Résultat du TR Effectifs Pourcentage(%)
débéacle selle et gaz 3 8,8
Fécalome 4 11,8
rectum vide 10 29,4
Indéterminé 12 35,3
rectum rempli de selles S 14,7
Total 34 100

La notion de débacle de selle et de gaz apres le TR a été trouvé chez 3 de nos patients
soit 8,8% (Tableau XI).

4-3 Les aspects paracliniques :




Le groupe rhésus sanguin était déterminé chez 29 patients et le groupe rhésus A+ a

4-3-1 Groupe et rhésus sanguin

Tableau XIlI Répartition des malades selon le groupe rhésus sanguin

[Groupe rhésus sanguin Effectifs Pourcentage(%)
A+ 10 29,4
B+ 5 14,7
O+ 9 26,5
AB+ 1 2,9
Indéterminé 3 14,7
AB- 3 8,8
B- 1 2,9
Total 4 100

été le plus fréquent soit 29,4% (Tableau XII).

4-3-2 Reésultat de la radiographie de 'abdomen sans préparation

Tableau XIll Répartition des malades selon le résultat de 'ASP
L’A.S. P réalisé chez 11 malades et a trouvé des N.H.A chez 5 patients soit 14,7%

Résultat de la radiographie de 'abdomen sans | Effectif Pourcentage(%)
préparation

Non fait 23 67,7
Distension colique 3 8,8
Normal 2 59
Masse stercorale 1 2,9
Niveau hydroaérique 5 14,7
Total 34 100

(Tableau XIII).




4-3-3 Répartition des malades selon l'information fournie par I'échographie

abdominale

L’échographie abdominale a été réalisée chez 4 malades soit 11,8% et elles étaient
normales dans tout les cas

4-3-4 Résultat du lavement baryté

Tableau XIV Répartition des malades selon la forme de la maladie au lavement baryté :

[Forme de la maladie Effectifs Pourcentage(%)
[Forme courte 9 26,5
[Forme recto sigmoidienne 20 58,8
Indéterminée 5 14,7
Total 34 100

La forme recto sigmoidienne a été la plus fréquente soit 58,8% (Tableau XIV).
4-3-5 Résultat de la biopsie

L’histologie a conclu a une maladie de Hirschsprung chez tous les malades soit 100%.

4-4 | es aspects thérapeutiques :

Sur les 34 malades, 30 ont regu un traitement chirurgical radical ; 1 patient est décédé

aprés colostomie et avant tout traitement chirurgicale radical et 3 patients n'ont pas regu

rrrrr

intestinal régulier aprés biopsie pendant 15 jours d’hospitalisation ) .



4-4-1Réalisation de colostomie

M colostomie laterale
gauche

M non fait

Fig 16 : répartition des malades selon la réalisation d’'une colostomie
La colostomie latérale a été réalisée chez 22 des patients soit 71% (Fig 16).

4-4-2 Technique chirurgicale

Tableau XV : Répartition des patients selon la technique opératoire

Technique opératoire Effectifs Pourcentage(%)
Duhamel 6 20
Swenson 11 36,7
Soave 13 43,3

Total 30 100

La technique la plus pratiquée a été la technique de soavé trans anale soit 43,3%

(Tableau XV).




4-4-3 Répartition des malades selon la dilatation anale

Tout les malades opérés ont subit une dilatation anale soit 100%

4-4-4 Durée d’hospitalisation post opératoire

M inferieur a 10jrs

M superieur a 10jrs

Fig 17 Répartition des malades selon la durée d’hospitalisation post opératoire

La durée d’hospitalisations post opératoire a été supérieure a 10 jours chez 27 de nos
malades soit 90% avec une durée moyenne de 11,13 jours * 2,28 avec des extrémes de
7 jours et 20 jours (Fig 17).



4-5 Evolutions et complications

4-5-1Suites opératoires précoces

Tableau XVI Répartition des malades selon les suites opératoires précoces :

Suites opératoires précoces Effectifs Pourcentage(%)
Simple 29 93,6
Lachage de fil 1 3,2
Déces 1 3,2
Total 31 100

Les suites opératoires ont été simples chez 29 malades soit 93,6% et 1 cas de déceés
aprés réalisation d'une colostomie avant tout traitement radicale a été enregistré soit

3,2% (Tableau XVI).

4-5-2 Le suivi a 6 mois

Tableau XVII Répartition des malades selon le suivi a 6 mois :

Suivi a 6 mois Effectifs Pourcentage(%)
transite régulier 9 30
incontinence anale 2 6,7
perte de vue 16 93,3
sténose stomiale 2 6,7
abceés anal 1 3,3
Total 30 100

L'incontinence anale et la sténose stomiale ont été enregistré dans 2 cas pour chacun

soit 6,7% pour chaque cas (Tableau XVII)




4-5-3 Répartition des malades selon le suivi a 12 mois :
La majorité des patients de notre échantillon était perdu de vue a 12 mois de leur suivi soit

53,33%(16) ; 13 patients ont évolué favorablement soit 43,33% et 1 avait une constipation soit 3,3%

4-6 Le cout total de prise en charge

Le cout moyen de prise en charge était de 282.000Fcfa avec des extrémes de 255.000
et 310.000F cfa



V COMMENTAIRES

5-1 Méthodologie :

Nous avons colligés 34 patients en 35 ans présentant la maladie de Hirschsprung avec

confirmation histologique dont 31 patients ont été opérés de la maladie de

Hirschsprung. Pendant la phase prospective de novembre 2012 a Décembre 2014

nous avons nous-mémes participé a la prise en charge de 3 patients ; ce qui nous a

permis de recueillir directement des informations et de faire leur suivi.

Au cours de cette étude nous avons été confrontés aux difficultés suivantes :

* la mauvaise conservation des archives ;

« la prise en charge onéreuse, retardant ainsi les interventions et influengant
négativement sur la qualité de la prise en charge ;

* le manque de la bonne observance dans le suivi des malades opérés

+ ['absence de manomeétrie rectale dans notre pays ;

 ['absence d’analyse histologique extemporanée.



5-2 Epidémiologie

5-2-1 Fréquence selon les auteurs

Affection congénitale trés rare, la maladie de Hirschsprung atteint 1 enfant sur 5000

naissances[8] .

Notre fréquence hospitaliére d’ 1 cas par an dans notre échantillon  différe
statistiquement de celle trouvée par Moog (3cas/an) [36], Bouamama (7cas/an) [39] et
Bagayoko (5cas/an) [7] car p<0,05 car notre service n'est pas un service de chirurgie

pédiatrique c'est un service de chirurgie générale.
5-2-2 Age selon les auteurs

Le diagnostic de la maladie de Hirschsprung est plus précoce dans les pays developpés,
puisque dans 80% des cas, la maladie est diagnostiquée dans la période néonatale ou
chez le nourrisson[8]. Par contre le diagnostic est tardif dans les pays en voie de
développement. L’age moyen de 64,5 mois de notre étude qui correspondait aux petits
enfants ne differe pas de ceux trouvé par Bagayoko (41,29 mois) [7] avec p>0,05 ; mais
nettement supérieur de ceux trouvé par Moog(6mois) [36] ,par Tamby(3mois) [10 ] et

par Nasir (22mois) [38] car p<0,05 . Cette différence pourrait s’expliquée par :
* une consultation tardive ;

+ une insuffisance de plateau technique adéquat dans certaines structures de notre

pays le Mali ;

+ L'ignorance de la maladie par les agents de santé dans les structures sanitaires

périphériques.



5-2-3 Sexe selon les auteurs

La maladie de Hirschsprung est une affection plus fréquente chez le gargon que la fille
[33]. La prédominance masculine soit 77% a été observée dans notre série et ne différe
pas statistiquement de ceux trouvé par Shakya(90%) [37] , Nasir (95%) [38] et par

Bouamama (83%) [39] car P>0,05.

5-3 Clinigues

5-3-1 Terme de la grossesse selon les auteurs

Tableau XVIII : Terme de la grossesse selon les auteurs

Auteurs Bagayoko Klein Edward Notre étude
Mali USA USA
Terme n=31 n=26 N=179
2011 1984 1992
Prématuré - 1(3,85%) 13(7%) 1(2,94%)
P=0,768980 | P=0,464585
Terme normal 31(100%) 25(96,15%) 166(93%) 33(97,06%)
P=0,303600 | P=0,385641 | P=0,579109

La maladie de hirschsprung est une affection congeénitale et dont l'incidence n‘augmente
pas avec la prématurit¢[8] .La prédominance des patients nés a terme dans notre
échantillon soit 97,06% ne differe pas statistiquement de ceux trouvé par Klein[40]

Edward [41 ] et Bagayoko [7] car p>0,05 (Tableau XVIII).



5-3-2 Signes cliniques selon les auteurs

La maladie de Hirschsprung (MH) est une malformation congénitale fréquente, se
révélant le plus souvent dans la période néonatale par un tableau d’occlusion

intestinale basse [8].

La notion de retard d’émission du méconium supérieur a 48 heures était le signe
fonctionnel le plus fréquent dans notre étude soit 97,1%. Ce taux différe
statistiquement de ceux trouvé par Bouamama(69,2%)[39], Nasir (47,6%)[38] et
d’lzadi (17,24) [42] car P<0,05. Le nombre élevé de la forme rectale courte retrouvée
dans la série nigériane marocaine et iranienne pourrait expliquer la faible notion de

retard d’émission du méconium.

La constipation retrouvée chez 64,7% des patients dans notre série ne différe pas
statistiquement de ceux trouvé par Bouamama(57, 7%) [39], Izadi (79, 31%) [42] et
Nasir (61, 9%)[38] car p>0,05.

La distension abdominale retrouvée chez 85.3% ne différe pas statistiquement de ceux
trouvés par Bouamama (57,7%)[39] , Izadi (67,24%) [42] et de Nasir(100%) [38].

Les vomissements retrouvés chez 5.9% des patients de nétre échantillon différe de
ceux trouvé par Nasir (42,9%) [38] car p<0,05 ceci pourrait s’expliquée par la
fréquence élevée de localisation de la zone aganglionnaire plus étendue ; et ne différe
pas statiquement de ceux trouvés par Izadi (8,62%)[42] et Bouamama( 7,7%)[39] car

p>0,05.



5-3-3 Signes para cliniques

Le diagnostic de cette maladie est a la fois clinique, radiologique et surtout

anatomopathologique [29].

Le lavement aux hydrosolubles a pour but d’objectiver la disparité de calibre entre la
zone aganglionnaire et le colon sus-jacent dilaté, permettant d’apprécier la longueur du

segment aganglionnaire[8] .

Le taux majoritaire de 58,8% de la forme recto sigmoidienne dans notre étude ne
differe pas statistiquement de ceux trouvés par Tamby (62,5%) [10] et Bouamama
(73 ,6%) [39 ] carp>0,05.

5-4 Traitement
5-4-1 Technique chirurgicale selon les auteurs

La conservation de la paroi rectale dans la technique de Soave permet de diminuer au
maximum les risques de lésions nerveuses dans le pelvis[33] . Dans notre étude le
traitement chirurgical radical a été effectué chez 30(88,23%) des patients. La majorité
des patients dans notre étude ont subit une colostomie latérale au total 22 patients
soit 71%, et nous avons pratiqué la technique de Soave dans 43,3% des cas.
Carcasonne avait pratiqué la techniqgue de Swenson dans 78,12% des cas dans sa
série[29].

5-4-2 Durée d’hospitalisation

Notre durée moyenne d’hospitalisation a été de 11,13 jours, se rapproche de celle de
Bagayoko (9,23jours) [7] et de Moog (13,4jours)[36] car p>0,05.



5-4-3 Morbidité post opératoire

On retrouve des complications propres a chaque technique[8] .La morbidité dans notre
étude était dominée par : I'abces anal 3,2% (1cas), la sténose stomiales 6,5%(2 cas),
lincontinence anale 6,5 % (2 cas), lachage de fil 3,2% (1 cas) et I'entérocolite post
opératoire 3,2%(1 cas). Le taux de morbidité de 22,6% dans notre étude ne différe pas
statistiquement de celle trouvée par Boukthir (29%) [44 ],Bagayoko (29%)[7] et Moog

(38,4%)[36] car p>0,05.
5-4-4 Mortalité post opératoire

Tableau XIX: Taux de mortalité post opératoire selon les auteurs.

Auteurs Nombre de malade | Taux de mortalité | Test statistique
Bagayoko 31 1(3.2%) P=0.472267
Mali 2011

Bouamama 72 4(5,6%) P=0.996128
Maroc 2014

Tannuri 35 1(2.8%) P=0.8868
Bresil 2008

Notre étude 31 1(3,2%)

On considére que la mortalité, dans les formes totales, va de 0 a 44 %[8].

Notre taux de mortalité de 3,2% ne différe pas statistiquement de ceux trouvés par

Bouamama [39], parTannuri [43 ]et par Bagayoko [7] car p>0,05 (Tableau XIX).




5-5 Evolution

Le suivi postopératoire a 12 mois a été favorable chez 43,33%(13 cas) des patients
dans cette étude ce taux se rapproche statistiguement de ceux trouvé par Bouamama
(62,5%) [39] car p>0,05 mais différe statistiquement de ceux trouvé par Tamby (79%)
[10], et par Bagayoko (81%)[7] avec p<0,05 et s’explique par le fait que la plus part des

patients 53,33%(16 patients) dans notre étude étaient perdu de vu a 12 mois de suivi

5-6 Cout total de prise en charge

Le colt de la prise en charge de la maladie de Hirschsprung demeure onéreux a cause
de la multiplicité des examens complémentaires et du nombre d’intervention
chirurgicale. Notre codt moyen de 282.500 FCFA est largement au dessus du SMIG

(Salaire Minimal Inter Gouvernemental) malien.



VI CONCLUSION ET RECOMMANDATIONS

Conclusion:

La maladie de Hirschsprung est la cause la plus fréquente d’occlusion fonctionnelle
chez 'enfant

La complication la plus redoutable est la survenue d’une entérocolite dont la chirurgie
ne met pas toujours a I'abri le malade, et qui est responsable de déces.

Son diagnostic repose sur un faisceau d’argument clinique, radiologique, manométrique
et histologique.

Les techniques chirurgicales sont assez nombreuses et aucune n’a fait la preuve de sa
supériorité notamment a long terme.

Il faut rester fidéle a la technique qu'on maitrise.

La technique opératoire selon Soave a été la plus utilisée dont les suites et le pronostic

fonctionnel ont été satisfaisants dans notre étude.

Recommandations:

Aux autorités politiques et sanitaires:

-Formation de médecins spécialistes et anesthésistes-réanimateurs en chirurgie

pédiatrique.
-Etude de prévalence sur la maladie de Hirschsprung.

-Equipement des laboratoires en matériels adéquats pour faire un examen extemporané
des pieces de biopsie, ceci permettra d’obtenir les résultats des analyses dans un bref

délai et d’instaurer ainsi un traitement efficace.

-Dotation de nos structures en manomeétrie rectale.



Au personnel de la santé :

-Examen systématique du nouveau-né a la recherche d’une malformation ano-rectale.

-Pratique systématique du lavement aux hydrosolubles devant tout cas de suspicion de

maladie de Hirschsprung.

A la population :
Consultation de tout nouveau-né en cas de retard d’émission du méconium au dela des

48 heures.
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VIII ANNEXES

FICHE D’ENQUETE
|/ DONNEES SOCIO- ADMISTRATIVES
NC A FICNE e et / /
N dE AOSSIEN ... / /
Date de consultation ..........oovveeieeeei e, / /
NOM €t PreNOm .o / /
AGE L |
SO Lt / /
a. Masculin ; b. Féminin ;
Adresse habituelle ;... / /
Contact a Bamako @ ...oveeii / /
PrOVENANCE: .. e / /

a.Kayes; Db.Koulikoro; c.Sikasso;  d. Ségou;

e.Mopti; f.Gao; g.Tombouctou; h.Kidal;

I. Bamako; j. Autres; k. Indéterminée;
NatioNAlte: ....oeeeee e / /
a. Malienne ; b. Autres ; c. Indéterminés ;
B NIE e / /
a. Bambara ; b. Sarakolé ; c. Peulh d. Sonrhai;
e. Minianka; f. Bozo; g. Maure;  h. Tamashek; i. Dogon;

k. Sénoufo; |. Autre a préciser ;

j. Bobo;



AdreSSE Par: .....ovvveie e [ |

a.Médecin;  b. Infirmier (ére);  c. Autres ;

Mode de recrutement ©.........ooevvviiiiiiiee e, / /
a. Urgence ; b. Consultation ordinaire ;
c. Autre a préciser ; d. Indéterminé ;
Date dentrée @ ....ovveiiieeie / /
Date de SOMtiE & ...vovvvt e / /
Durée d’hospitalisation préopératoire : ................cceevvnnn. [ |
Durée d’hospitalisation post opératoire : .................cccoenn. |
Motif de consultation : ..........oveveiiiiii / /
Perte dB VUB & ... / /
[Il ANTECEDENTS
Personnels
ATCD MEJICAUX .....ceeeveeeeeeieeiceee e / /
a.Oui; b. Non ;
Si 0Ui: 1€ dIagNOSHIC.......cveiiiii e
Mode d’'accouchement @...........coooveiiiiiiieiiceeeeeeeee, / /

a. Voies naturelles ; b. Césarienne ;
Fratrie oo / /

Terme de 12 grOSSESSE ....cvvvveeriereirerieirieie e [ |
a. Terme normal ; b. Prématuré ; c. Post-maturé ;
Retard d’émission de meéconium...........ocovvevvieeeieinennennn, / /



a. <48 heures; b. >48 heures ;

¢ VaCCINALION. ... / /
a. Faite ; b. Non faite ;
« Habitudes alimentaires..........cccooovvvevccicicice e / /
a. Exclusivement nourri au sein ;  b. Biberon ;
c. Base de céréales;  d. Autres; e. Indéterminée ;
¢ Prise de médicaments..........ccooveviiieieciscicece s / /
a. Oui ; b. Non ;
SIOUI @ PrECISE ...t
* ATCD ChIrUIGICAUX: ...cvveiieriieeereee e
a. Oui; b. Non ;
Si oui:
. DIagNOSHC. ....vveeerr e
b. Type dintervention...........coeevrceriiccenceec e,
C. Technique OPeratoire..........ccovvvreererernreee s
d. SUIteS OPETratOIrES.......cvcveeiieerieiietecc e
ATCD familiaux :
Mere
¢ ATCD MEICAUX......eiveieiieeceicte ettt st / /
a.Anémie; Db.HTA; c.Diabéte; d.Hémoglobinopathie ;
e. Epilepsie ; f. Autres ; g. Indéterminé ;
«  ATCD gynéco ObStEtriCaUX.........coevvririrrrreieeeie e, |
a. Primipare ; b. Multipare ; c. Paucipare ; d. Avortement ;
e.Mort-né; f. Accouchement prématuré;  g. Césarienne ;
h. Autres ; . Indéterminés ;
¢ GroSSeSSE ACIUEIIE.........ceoeveceiceeee e / /



a. CPN>3; b. Anémie ; c. Ictére ; d. Hémorragie ;

e. Hyperthermie; f. VAT correct; g. Oligo-amnios;
h. Hydramnios ; I. Autres ; j. Indéterminée ;
Bilan réalisé durant [a groSsSesse ..........cccovvvvnnirnrnneninene, |

a.Nonfait; b.BW; c.Toxoplasmose; d.Testd'Emmel;
e.Rubéole; f ECBU; g.Echo; h.Autres; i.Indéterminé;

Notion de prise médicamenteuse..........cccccveevvrreeresicreesienne, [ |

a.Aucun; b. Radiothérapie ; c. Thalidomide ; d. Antibiotique ;

e. Anticonvulsivant ; f. Anticoagulants ; g. Hormones ;

h. Autres ; . Indéterminé ;
Malformation chez les parents..........c.ccccceeveeviceceiceeecenne, [ |
a. 2eme degre ; b. 3eme degré ; c. Collatéraux ;
d. Autres ; e. Indéterminée ;
Principale actiVite...........coveeeiiiiis e [ |

a. Fonctionnaire ; b. Commercante ;  ¢. Ménagere ;

d. Scolaire ; e. Autres ; f. Indéterminée ;
Pére
Facteurs de rSQUE.........ccccveevevvieveveeeiiieeeeeeevieeeeeeeeeend
a. Aucun ; b. Alcool ; c. Tabac;
d. Autres toxiques ; e. Indéterming ;
Malformation chez les parents..........c.cccceevvveviviciceiceeccene, [ |
a. 2eme degre ; b. 3eme degré ; c. Collatéraux ;
d. Autres ; e. Indéterminée ;
Principale actiVité...........c.ccoovvveeviiiiccceee e [ |

a. Fonctionnaire ;  b. Commergant; c¢. Manceuvre ;



d. Cultivateur; e.Scolaire; f. Autres; g.Indéterminée ;
I/ EXAMEN CLINIQUE

Signes généraux

a.ASAl; Db.ASAIll; c.ASAIll; e ASAIV; f ASAV;

CONJONCHIVES & ... |

a.Colorées; b.Pales; c.lctére;
d. Autres ; e. Indéterminées ;

CONSCIBNCE & e / /

a. Bonne ; b. Obnubilation ; c. Coma;

d. Autres ; e. Indéterminée ;

Température en degré Celsius : ............cevvvveveviiiennnnn. I |

a.<36°C; b.36-38°C; c.>38°C;
Fréquence cardiaque : .........cooeeeeeiiiiiiiieeeeeeie e ]
Fréquence respiratoire : ..........cccccoeeeveeeeiiiiiie e, [ |
Tensionartérielle @ ........coovviieiii / /

a. A préciser ; b. Non prise ;
Poids en kilogramme : ...............o i |
Taille en centimetre & ...covvvveeieee e / /
PliS CULANES & ..o / /

a. Présence ; b. Absence ;

LaNQUE & ... / /

a. Propre ; b. Saburrale ;



Signes fonctionnels : ..., |

a. Retard d’émission de méconium ; b. Météorisme ;
c. Vomissements ; d. Diarrhée ; e. Constipation ;
f. Autres ; g. Indéterminés ;

Examens physiques

INSPECHION & ..vvvcie e [ |

a. Distension abdominale : b. Circulation veineuse collatérale ;
c. Présence de cicatrice abdominale ;
d. Autres ; e. Indéterminée ;

Palpation & ... |

a. Abdomen distendu ; b. Douleur provoquée ;
c. Masse abdominale;  d. Autres; e. Indéterminée ;

PerCUSSION & et / /

a. Matité ; b. Tympanisme;  c.Autres; d. Indéterminée

Toucher rectal : ..o / /

a. Débécle de selle et Gaz ; b. Absence de selle ; c. Masse anale ;
d. TR normal ; e. Autres ; f. Indéterminé ;
Formes CliniQUes ©.......oviiiieeee e [___| a.Forme ultra-

courte (anale) ;  b. Forme courte (rectale) ;
c. Forme rectosigmoidienne ;  d. Forme pancolique ;

e. Forme étendue ; f. Autres formes a préciser ;

IV/ EXAMENS COMPLEMENTAIRES AVANT L’'OPERATION

Bilan sanguin




Groupe SANQUIN ......uueeeeiieiieiiieieiieeieeeeeeeeeeeeeeeeeeees |

a.A: b.B; c.AB: d.O; e. Non fait ;

a. Normale ; b. Anormale (préciser 'anomalie) ;  c¢. Non faite

lonogramme complet : ... I |

a.Normal ;  b. Anormal (préciser 'anomalie) ;  ¢. Non fait ;
Examens para cliniques :
ASP |

a. Fait ; b. Non fait ;

Lavement aux hydrosolubles :.............cccovvvvviiiiiiiiieneenn, [ |

a. Fait; b. Non fait ;
Echographie abdomino-pelvienne @ ...........ccciiiiiin. |

a. Faite ; b. Non faite ;
Défécographie : ........cooveeiiiiiiiii e, |

a. Faite ; b. Non faite ;
Recto manomeétrie : .........oovvvviiiiii / /

a. Faite ; b. Non faite ;
Biopsie rectale & ..........oviiiiiiii [ |

a. Faite ; b. Non fait ;

V/ TRAITEMENT




a. Antalgique ;  b. Antibiotique;  c. Anti- inflammatoire ;

d. Antipyrétique ;  e. Autres; f. Indéterminé ;

Chirurgical & .....ooviii e
COIOSTOMIE ... I/

a. Latérale ; b. Autres : c. Indéterminée ;
Abaissement coloanal @ .............ccoooiiiii |
Technique Opératoire @ ........ccoovviiivviiiiiiiiee e [ |

a. Selon Swenson ; b. Selon Duhamel ; c. Selon Soave ;

d. De La Torre e. Autres (a préciser) ;
Durée opératoire en minute ............ccooovvvviiiiiiiininnnnnn |
a. 60 a 120 min, b.> 120 min;
VI/ SUITES OPERATOIRES
Complications postopératoires précoces :............c.ccevvvnn. [ |

a. Lachage de fil; b. Sténose anale ; c. Occlusion postopératoire ;

d. Péritonite ; e.Décés; f. Autres; g.Indéterminée ;

a. Constipation ; b. Souillure ; c. Diarrhée;  d. Fécalomes ;
e. Entérocolite;  f. Autres;  @. Indéterminée ;

SUIVE @ 18N & e / /

a. Evolution favorable ; b. Complications ;

c. Autres ; d. Indéterminé ;

VIl / HOSPITALISATION




c. Durée globale d’hospitalisation : ..., |
d. Frais d’hospitalisation : .............ccccoeeeiiiiiiiiiiine e, [ |
e. Fraisd'ordonnance @ .............oovviiiiiiiiiiieee s |
f. Frais d'intervention : .............ccooo i, |

g. CoUt total de prise en charge............ccevvvvveeeeiiiiiiiiinnnn, I |
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RESUME :

Notre objectif était d’étudier la maladie de Hirschsprung. En 35 ans (Janvier 1980 a
Décembre 2014) nous avons colligé 34 cas de la maladie de Hirschsprung (1 cas/an)
dont 30 des patients ont regu un traitement chirurgical radical et 1 decés a été
enregistré aprés colostomie avant tout traitement chirurgical radical. L’age moyen des
patients dans notre échantillon a été 64,5 mois. Quinze (44,1%) des patients ont éte
regus pour constipation opiniatre. La forme rectosigmoidienne a été notée chez 20
patients (58,8 %). La technique de Soave a été réalisée chez 13 patients (43,3 %). Il ya
eu des complications post opératoires précoces et tardives a 6 mois de suivie a savoir
respectivement : Un lachage de fil (3,2 %) ,1 entérocolite aprés colostomie qui a aboutit
au déces du malade (3,2%) ,2 incontinences anales (6,7%), 1 abcés anal (3,2%) ,2
sténose stomiales (6,7%)
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SUMMARY:
Our objective was to study Hirschsprung's disease. In thirty five years (January 1980-
December 2014) we collected 34 cases of Hirschsprung's disease (1 cases /
year).whose 30 patient have received the treatement radical surgical, 1 patient was dead
after colostomy and forward all treatment radical surgical. The average age of our
patients was 64,5 months. Fifteen (44,1%) of our patients were received for relentless
constipation . Rectosigmoid form was noted in 20 patients (58,8%). Soave's technique
was performed in 13 patients (43,3 %). It haved intricacy after operation precocious and
late ( 6 month follow) at know respectively: One release of edge (3,2 %) ,1 entérocolitis
after colostomy who had reach toward death of patient (3,2%) ,2 incontinence anal
(6,7%), 1 abscess anal (3,2%) ,2 stenosis stomiales (6,7%)
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