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MH : Maladie de Hirschsprung.

MCC: Mégacdlon congénital.

SSB: Short spike bursts.

LSB: Long spike bursts.

MLSB: Long spike bursts migrants.

CPGA : Contractions propagées de grande amplitude.

HAPC: High amplitude propagated contractions.

RRAI: Reflexe recto-anal inhibiteur.

VIP : Vasointestinal peptide.

CCK: Cholécystokinine.

RET: Rearranged during transfection.

EDNR: Endothelin Receptor B.

EDN3: Endothelin 3.

SOX: Sry relatcol transcription factor.



ONN: Occlusion néonatale.

REM: Retard d’émission méconiale.

AEM: Absence d’émission méconiale.

ASP: Abdomen sans preparation.

PARTZ: Plain abdominal transition zone.

CETZ: Contrast enema transition zone.

PLAG: Pathological level of aganglionosis.

ICCE: Inconclusive contrast enema.

POIC : Pseudo obstruction intestinale chronique.

MAR : Malformation ano-rectale.






INTRODUCGTION......ooiiiiiiiiiiitiee ettt ettt e e s be et e s e et e e s amb et e e s nneeessnneeesannaee e seeesas 1

GENERALITES ...ttt sttt ettt et b e et e bt e bt e s bt e sheesaeesate st e eat e et e et e e beenbee s sareenneens 4
[) DEFINITION ..ottt ettt ettt et b e b e sbe e she e sae e sat e st sab e et e eme e et e et e esbeesbeeabeenseesmeesmeesmee eenbeennees 5
[1) RAPPEL HISTORIQUE ....ooiieiiiiiiectee ettt e sie e s teestee s svteeseteesteesteaessteesnseesssesenseasssseesnsessnsseensenesnsessnsenenes 5
[11) RAPPEL EMBRYOLOGIQUE ......ooiitiieieieeciieeies ettt e stee et e et eesvteeseteesntaeessaeesaeesnsasenseeesseesnsessnsessnsseens 6
1) Developpement du colon et du FECTUM.........cccuiiiiiiiiee e et 6
2) Developpement du systéme NErveuX ENTEIIQUE .......ccueecveeeireeeiieesieeeiee e see e reeereeeeareesenas 7
3) Migration et multiplication des NeUrobIastes ..........ccccviiiiiiee e 8
Y AU =Y d o] o SRRSOt 9
IV) RAPPEL ANATOMIQUE .......iiiiieeiiee ettt esieesteeeteeesateeseteesteeeteeessteesnseesssesenseeesssaesnsesesssensenesnsessnseeenns 9
) T I 00 S 9
2) LE RECTUM .ottt ettt ettt e et e e tte e s te e s bt e e tae e ataesabaeebaeesseesasaesabaeensseessseesnsasensaeensnes 14
V) RAPPEL PHYSIOLOGIQUE ....cooueviieiiittie ettt ettt ettt tee e et e e s svae e s e aba e e s s abe e s ssnstaeessnsaaessnnsaneennnenas 18
1) Phénomenes MOtEUIS COHQUES ....coiiuiiiiiiiiieiiiiiee ettt e ettt e e esttee e e ette e e estaee e seateeeesbaaeeeensaeeesans 19
2) MOLFICITE @NO-TECTAIE .....eeii e e e e e e be e e e et e e e e e bae e e enraeaeennreas 23
3) Régulation de [a MOLIriCItE COlQUE ...uiiimmiiiiiiie ettt et e e e 27
4) Régulation de 1a MOtriCité anNOreCtale .........ooceeeiiiiiiiiciee et et 29
V1) PHYSIOPATHOLOGIE ......uvvieeeiiieeeeiieee ettt e sttt e e s te e e e stte e e s sabaeeeeabaaeasnssaeessssaeeesnsseeeessnsanessnssanessnsens 31
VII) RAPPEL HISTOLOGIQUE ...cooiueiieeecieee ettt ettt e ettt e e e svte e e e e e s aba e e e snstaeesnnsaaeesnnbaneennneens 33
i) I 5 115 o] Lo =TI [V ol o] o NP PSPt 33
2) HiStOIOZIE AU FECTUM ... ..iiii ittt e et e et e e e et e e e e abeeeseaareeeeenbeeeeennraeaeennrens 36
3) Hstologie du Canal @Nal.......cc.ueiieeiiieee ettt e e e et e e e ara e e e enreas 36
4) La muUSCUlature SphinCEIrIENNE........uii ittt et e e e tae e e e aree e e aaeas 37
5) L'innervation du tube digestif.........ceeeieiiiiii et 37
VII) ANATOMIE PATHOLOGIQUE ........oiiiiiiiiiiiieteeee ettt ettt st bt st st st st s et e enneeneens 39
1) Les |€SiOoNS MaACrOSCOPIGUES ...ccvrreeertreeeeiieeeeeitteeeestreeesasteeeesasteeessssaeeesassasessssseessasssessasesessnns 39
2) LeS |ESIONS MICTOSCOPIGUES .. .vviieiiiiieeeitieeeciteeeeitteeeestteeeeetreeeeeateeeesbeeeeesssaeeeestaeeeansseseennsens 40
X1) LES HYPOTHESES ETIOLOGIQUES .....oiieiieeiee ettt tee ettt e s tee e stae e s ae e st e enaeesneeesnseesnaeesaneenns 42
1) Les hypPOth@SES VASCUIAINES ....cuvvieeeeiiee ettt ettt e et e e e ta e e e e ear e e e eeataeeeeeataeaeeans 42
2) Les NYPOTNESES VIFAIES ......eeeieeeiieecee ettt ettt e et e e s be e s be e s te e eaae e s ateesans 43
3) Les hypothése de NeUroMEdIAtEUIS ........eeevcviii i e e rae e e 43
4) L'hypoth@Se aUtO-IMMUNE.......coiiiiiiie ettt et e e ete e e e e tte e e e e bee e e enteeeeensteeeenres 43

5) Les hypotheSes GENETIQUES ......cceccueiieeciiiee ettt e e e e tte e e et e e e e abae e e eatee e esnreeeeenrens 43



X) GENETIQUE......ooiiiiiiiiiiiicti ettt e s e bbb e sa e sesb e b sreesne s 45

PATIENTS ET IMETHODES ...ttt ettt e e ettt e e e e s ettt e e e e e s nre e e e e e s e sannreeeeeeeanan 47
[) MATERIEL D'ETUDE ....oiitieetee et seeetee et e et e s te e st e e saa e e ssteesnteeesaeessseesssaeansasansseesnseesnsesansessnnsessnsennn 48
) METHODES D’ETUDES ... cttiie ittt ettt eeeeitee e eette e s stte e e e tte e e sate e e e sateeeesnbeeessstaeeesnsteeessnseaesannseeessnneens 48
RESULTATS ET ANALYSE ...ttt er et teeeeeeeeeeeeeeeeeseseseteteeeseseseteeeeeeetaesaataeseeeeeseeeaeeassesenns 55
[) EPIDEIMIIOLOGIE ...ttt ittt sttt ettt sb et be e s bt sae e st e san e s bt e bt e bt e bt e beesbeesbeesanenan e 56
) 1Y -{ TSR 56
D TR = TSR UUSPPNt 57
3) L'OrigIiNe BEOZIAPNIGUE ...eeieeiiiee ettt ettt e e et e e et e e e et e e e e abaeeeearaeeeensaeeeennraeaeennrens 57
4) Antécédents et pathologies aSSOCIEES.......cccviiii it 58
[1) LES ASPECTS CLINIQUES .....ooiiitiie ettt ettt sttt e s ettt e e tte e e st e e e eate e e e snbtee e snbaaeeenntaeessnbeaeeensaeeeenneens 59
1) CircoNSTaNCeSs 0@ HECOUVEITE.....ccccuvvveieeee it i e eeeertre e e e e e eeetreeeeeeeeessbrereeeeeessssrsseeeeeeenenanns 59
2) La symptomatologie CliNIQUE .......c.eeiiieiiee et et e e ree e e abee e et re e e e 60
[11) LES ASPECT PARACLINIQUES ... utiieceieeciee e ette ettt et e et e e stte e s teessteeentaeesaeesnteesnsasensaeensessnsessnsenan 65
1) Labdomen sans préparation (ASP)........ccceeeieiiieeeeciieeeecieee ettt e e eeteeeeeetreeeeetreeestraeeeereeeeeans 65
2) LE 1aVEMENT OPAGUE oueviieeeiiieeeciteeeeitee e ettt e e sttt e e e sataeeessabaeeeeabeeeessbaeeeanstaeessnseeesannseeessnsses 65
) I =Yoo B 4 1 =1 g Vol 1 0 [<] 4 g (1RO U RRRRRPT 66
I (0o [l 11y o] fo =4 [V ISP 67
VII) LES ASPECTS THERAPEUTIQUE........utiiitieiiiiiecieeeieeestteesieesteesveeeseaeessaeesnaessneeesnseesnsessnsessneeesnseenns 67
1) Traitement PAlliatif ......oooeeeeecee e et e et e et e e e ta e e e ear e e e e erreeeeans 67
2) Traite@mMeENnt radiCal.......cc.ueiiieiiiie ettt e e et e e e e abe e e e e tre e e e nbaeeeearaeeeennreas 70
3) Evolution, complication et MOrtalité .........c.ccccveeiiiiiiieccee et 74
DISCUSSION ...ttt ettt ettt ettt et et e e bt e bt e b e e bt e s b e e sbeesheesasesanesan e e et eabe e beenbe et sareenneens 76
[) EPIDEMIOLOGIE ....oouiiiiieeeiieestee st e estteeste e st e ete e esaeeessaeessbeeesaeessseesnseassaeessseesnseesnseessssessnsessnsesensennn 77
1) Age au MomMeNnt dU diagNOSTIC ...uuiiiiciiieeeciiie et ettt err e e e erre e e eeatee e e eeateeeeebaeeesenraeeesans 77
2) S ettt ettt e e e e et aeeeeetteeeeaet—eeeeataeeeaatateeaataeaeeattaeaeaabtraeeabaaeeeataeaeaatraee sraeanant 79
) o g o Yo=Y ] 4 -] a1 To [N [PPSR 80
4) Consanguinité et patholOgIies aSSOCIEES .....ccvuiiiiiiiiie e 80
[1) LES ASPECTS CLINIQUES ...cutiitieiiteite ettt ettt ettt ettt sbe e st sbe e s st st st sabe s b e e beeneeneen 83
1) Dans 1a PEriode NEONATAIE .......c.eiii ettt e e et e e e e bt e e e et ae e e eenraeeeeans 84
2) Chez le nourrisson et le JeuNe eNfant........coccuiiieiii e e 85
3) Chezle grand enfant ouU "adUILE.......ocouuiii it 86

[11) LES ASPECT PARACLINIQUES ...ttt ettt ettt ettt e st e st e st e eate e sabeesabeesbaeesateesabeesnseenn 88



1) L'abdomen sans préparation (ASP)........cccueeiiciieeeiiiieeeeciee e esttee e eeteee s stae e e e satre e s sntae e e sbaeeeeans 88

2) LE 1aVEMENT OPAGUE ....eeviieeeiiiee ettt e ettt e e ettt e e et e e e e s ateeeeabbeeeeabaeeeesbaeesansteeeesnseneeenssesasannrens 91
3) La MaANOMELIIE MECTAIE .. .eii ittt e et e e et e e et e e e e ab e e e e e tbeeeeenraeaeennreas 94
I o [l o 11y o] [ =4 o [PPSR 97
Y N0 1 o=y (o] [ = [ ] o - PSR 98
IV) LES FORMES CLINIQUES .....oiiiiiiitiiiteeite ettt ettt ettt sbe et sbe e st s st st saneeneebeeneennees 98
1) Les formes tOPOZIraphigUES .......eeee ittt ettt e et eeete e e e e eate e e e ebee e e senbaeeesanteeaeaans 98
2) LES fOrmMES SEION I"EEE . .uviii ittt e ettt e e et e e e re e e e e tee e e e abaee e enreas 101
3) Les fOrmes COMPIIGUERS .......uveeeeieee ettt ettt e et e e e et e e e e bae e e eeatee e e eareeeeenneas 102
V) LES PATHOLOGIES ASSOCIEES. ... ttieeieieee ettt eeitee ettt e st e e s sbae e s satae e e sbteaesenbaaessntaeessnsaeessnnsens 104
i) I g o o =30 A SRS 104
2) ANOMALIES UMNGITES .uvvvviieiiiiiiiireeee e eeceeee e e e eeeitare e e e e e eeeetbrereeeeeeesabraeeeeeseeessstreseeeeeesnsrerneens 105
3) ANOMALIES AIZESTIVES.....ueiiiiiiiee et e et e et e e e et r e e e eare e e e ebte e e eenbaeeeenreas 106
4) AULIES @SSOCIATIONS ..veiiiiiiieieiiiee e et e e ettt e et e e e tteeeeeetbeeeeetbeeeeeabaeeeessaeesentaeeeeassaeaesasseeananns 106
VI) LE DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL ..uvveettieeiee et et esteeetee e sttt e steeeteeesaaeessteeessaeessseesnsessnsasenssessnsesnnnns 106
i@ Lolol [N o] o [ =2 o Lo LU =PRI 107
2) Occlusions FONCHIONNEIIES ......uvvveiiiiiieeeeeee e e e e e e e e saraaees 107
3) Pseudo obstruction intestinale chronique (POIC) .......cuviiieiiiei i 107
4) Autres causes de constipation a la période néonatale..........cceeeeeciiiiicciieecciee e, 108
VII) LES ASPECTS THERAPEUTIQUES......uiie ittt ettt e site et eerte e saae e st e s entaeesnteesnneeennns 108
1) Traitement PAlliatif ......oooorieeee e et e et e e et e e et e e e e aaaeaean 108
2) TraitemMeENT rA0ICAl...cccueieceie ettt e et e e stae st e e ebe e eae e e s abe e s ateeebaeeeaaeenns 115
VIIl) EVOLUTION, COMPLICATION ET MORTALITE ....ootiiiieieeieeiteesite et 135
) I Nl 1] o A =T o o TR 135
DN (o] o T a0 =T o o [T SRS 136
CON CLUSION ... e e e s s s s b sbsesssssesenenenesenenen seaeeens 139
RESUIMES ...ttt ettt et e e e et e et et e e e e e s e s e s e seaeaeseeesaeasaaeeeeeeeeaaeeeeeeeeees sannnnnannnnnn 141

BIBLIOGRAPHIE ........coooiiiiie et e e e st r e e s s e e et e e e e s sanrneeeees ane 145



LA MALADIE DE HIRSCHSPRUNG CHEZ L’ENFANT -A PROPOS DE 43 CAS

INTRODUCTION




LA MALADIE DE HIRSCHSPRUNG CHEZ L’ENFANT -A PROPOS DE 43 CAS

L’aganglionose colique, ou maladie de Hirschsprung (MH), ou mégacé6lon congénital
(MCC), est une anomalie fréquente qui survient une fois sur quatre a cinqg milles naissances,
le plus souvent chez le garcon [1-2].

C’est une des plus fréquentes étiologies d’occlusion intestinale chez [I’enfant.
Cette maladie est caractérisée par I'absence de cellules ganglionnaires dans la sous-muqueuse
et dans les plexus myentériques du tube digestif a sa partie distale. Ceci tient a un défaut dans
la migration des cellules de la créte neurale de I’embryon, entre le 30 éme et le 60 éme jour
de la gestation. A coté de la forme classique recto-sigmoidienne (80 % des cas) sont décrites
une forme colique totale (10 %), une forme étendue (1 %) et une forme courte rectale (9 %).
Le pronostic fonctionnel dépend évidemment de I'étendue des lésions. Le colon non innervé
ne peut propulser le bol fécal, et le cblon d’amont se distend passivement, d’ou I'appellation
de mégacolon congénital. Mais la partie distendue est saine et c’est la portion rétrécie qui est
malade. Cette maladie se révele lors de la mise en route du transit. Elle n’est donc pas accessible
au diagnostic prénatal échographique [3].

Actuellement, les formes sporadiques comme les formes familiales font I'objet d’études
génétiques, avec la découverte de trois régions chromosomiques connues pour étre liées
a la maladie de Hirschsprung [3].

L’expression clinique de cette maladie débute a la naissance avec un syndrome occlusif
ou plus tardivement par une constipation opiniatre du nourrisson. La complication principale est
I’entérocolite aigué qui fait toute la gravité et peut imposer une dérivation intestinale
en urgence. Le diagnostic de la maladie est a la fois clinique, radiologique, physiologique
et surtout anatomopathologique. Ainsi, I’Abdomen sans préparation montre une distension
colique avec une disparition des haustrations, le lavement opaque montre une disparité
de calibre entre la zone saine et la zone malade, et la manométrie rectale peut retrouver
I’absence du reflexe recto-anal inhibiteur qui est spécifique dans 95% des cas de I’agonglionnie,

alors que la sensibilité de cet examen n’est que de 25% avec possibilité de faux négatifs. Ainsi,
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c’est la biopsie rectale qui affirme le diagnostic en mettant en évidence I’association d’absence
de cellules ganglionnaires et I’hypertrophie des filets nerveux [3].

La prise en charge des enfants atteints de maladie de Hirschsprung a considérablement
évolué ces derniéres années, la chirurgie en un temps, sans colostomie initiale, devient de plus
en plus le traitement de choix de la maladie de Hirschsprung [3].

L’objet de notre travail se propose de rapporter I’expérience dans ce domaine du service
de chirurgie pédiatrique du centre hospitalier universitaire de Marrakech a propos de 43
observations traitées selon la technique transanale et colligées sur une période de 6 ans (2004 -
2010). Avec comme objectifs :

+ L’analyse du profil épidémiologique de cette pathologie.

% La détermination des différents moyens diagnostiques mis a notre disposition ainsi que
leur apport.

%+ La description des méthodes thérapeutiques utilisées.

% L’évaluation du pronostic de la maladie.
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|I-DEFINITION :

La maladie de Hirschsprung est la plus fréquente des occlusions de I'enfant. Le terme
classique de «mégacoélon » fait référence a I'aspect dilaté que prend le célon fonctionnel sain au-
dessus de I'obstruction, conséquence de l’arrét prématuré de la migration cranio-caudale
des cellules des crétes neurales dans l'intestin primitif entre la cinquiéme et la douziéme
semaine de gestation [4], s’assimilant a une neurocristopathie pour certains. 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 [3] :

£ forme classique recto-sigmoidienne, concernant 80 % des malades ;
£ forme pancolique, concernant de 8 a 10 % des malades ;
£ forme totale touchant I’ensemble du gréle et du cbélon, concernant 1 % des malades ;

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

[I-RAPPEL HISTORIQUE:

C’est le pédiatre danois Hirschsprung qui a décrit le premier, au congre pédiatrique
de Berlin en 1886, 20 cas de « mégacblon congénital ». Il s’agit d’enfants morts de constipation
avec distension abdominale majeure [5].

En 1901 : Tittel, ensuite, décrit I’absence de cellules ganglionnaires intestinales chez
certains enfants souffrant de constipation chronique [6].

En 1920 : Dalla Valle évoque le role de I’'aganglionie dans la pathogénie de La MH [7].

En 1938 : Robertson et Kernohan, a la Mayo Clinic, établissent la relation entre
I’lagonglionose distale et I’occlusion [3].

En 1946 : Ehrempreis décrit les formes du nouveau-né et du nourrisson [8].
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En 1948 : Swensson et Bill proposent une chirurgie thérapeutique [9].

En 1959 : Swensson et al. Proposent la biopsie rectale comme moyen diagnostique [10].

En 1963 : Soave propose |I'abaissement du colon sain a I'intérieur du manchon rectal
préalablement débarrassé de sa muqueuse agonglionnaire [11-12].

En 1964 : Duhamel décrit I'intervention qui consiste en I’abaissement rétro-rectal
et transanale du colon. Cette technique a subit par la suite plusieurs modifications [13].

Dans les 20 dernieres 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
I’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 grace aux derniers travaux de I’équipe de Lyonnet en France
et de Chakravarti aux Etats-Unis qui ont démontré I'implication de trois génes dans la survenue
de la maladie de Hirschsprung, faisant de celle-ci une maladie , servant de modéle pour

les maladies génétiques a expression et pénétrance variables [14]

[1I-RAPPEL EMBRYOLOGIQUE [15-16]:

1- Développement du colon et du rectum (Figure 1):

De point de vue embryologique on peut diviser le colon en 2 parties :

£ le caecum, I'appendice, le colon ascendant et les 2/3 proximaux du colon transverse
dérivent de I'intestin moyen et plus précisément de la partie caudale de cet intestin.

£ le 1/3 distal du colon transverse, le colon descendant, le sigmoide, le rectum et la partie
supérieure du canal anal dérivent de I'intestin postérieur.

La marge anale est d’origine cloacale.
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Figurel : Développement embryologique du tube digestif [15]

2- Développement du systéme nerveux entérique :

La motricité intestinale est liée avant tout au systéme entérique. C’est un systéme trés
complexe et encore mal connu malgré les nombreuses études effectuées aussi bien sur
les modeles animaux que sur I’étre humain. Actuellement il est établi que les neurones des
plexus myentériques et sous muqueux proviennent de la créte neurale qui est une structure

transitoire a I'origine du systéme nerveux périphérique.

2.1- L’origine des neuroblastes :

Les études expérimentales ont montré que le systéme nerveux intrinséque dérive de

la créte neurale a deux niveaux différents :
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& Des neuroblastes issus de la source principale vagale, migrant le long du tube digestif
primitif selon une progression céphalo-caudal jusqu’au rectum.

£ Une deuxiéme source lombo-sacrée, colonise, a contre-courant, I’intestin post ombilicale
de ces modeéles.

Chez I’'embryon humain -a I'aide de coupes sériées- la présence de neuroblastes a été
identifiée dans I'cesophage dés la sixiéeme semaine du développement avec une migration rapide
le long de I’estomac, du duodénum et de I'intestin primitif ; ces cellules apparaissent au niveau
du colon a la neuvieme semaine du développement alors qu’elles étaient déja présentes

au niveau du rectum a la huitiéme semaine du développement.

3- Migration et multiplication des neuroblastes :

Le plexus myentérique est le premier a se former puis les neuroblastes vont migrer vers
la sous muqueuse pour s’organiser en un plexus dit de Meissner entre la 12&me et 168me semaine
de la gestation.

La migration et la différentiation sont déterminées par le micro environnement
mésenchymateux, ainsi plusieurs substances semblent avoir un role essentiel dans la migration,
la multiplication, la différentiation et la survie neuronale. Parmi ces substances on trouve
la fibronectine, la sous unité B1 des ténascines et certains collagénes. Il semble qu’un équilibre
précis soit nécessaire a la mise en place du systéme nerveux entérique.

Le nombre de cellules initiales quittant la créte neurale est nettement inférieur au nombre
de neurones définitifs, ainsi il existe une multiplication cellulaire une fois la migration arrétée.

Cette prolifération est stimulée par des facteurs de croissance notamment

la neurotrophine 3 (NT3) et ceci jusqu’au 8tme mois de développement in utero.
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4-Maturation :

L’étude du modeéle animale a permis de prouver le caractére multi potentiel des cellules
de la créte neurale. Les neurones qui sont au début, essentiellement catécholaminergiques vont
contenir en suite la sérotonine, de la substance P ou des neuropeptides Y selon I’environnement.

Au niveau de l'intestin primitif les neuroblastes forment une couche continue le long
de la couche circulaire de la musculeuse ensuite s’organisent en ilots cernés par une lame
basale.

La maturation neuronale est plus précoce dans l'intestin gréle que dans le colon
et commence a la périphérie des ganglions prés de la lame basale. Plusieurs modifications
apparaissent aussi bien au niveau du noyau qu’au niveau du cytoplasme et des prolongements
dendritiques formant ainsi des cellules multipolaires qui apparaissent au niveau du colon dés
le 7éme mois de gestation.

Ainsi on aura le plexus d’Auerbach entre les 2 couches de la musculeuse et le plexus
de Henlé et Meissner au niveau de la sous-muqueuse. La maturation se poursuit apres
la naissance.

En conclusion, ’ensemble des études montre une mise en place précoce du systéme
nerveux entérique alors que la différenciation et la maturation sont longues et se poursuivent

jusqu’a l’age de 2 a 3 ans.

IV-RAPPEL ANATOMIQUE [17-18-19]:

1-le colon:

Le colon est la portion du gros intestin qui fait suite a l'intestin gréle s’étendant

de I'angle iléocacale au rectum.
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1.1- Disposition générale :

Le colon débute dans la fosse iliaque droite par un volumineux cul de sac : le caecum
auquel est appendu I'appendice, puis il monte verticalement contre la fosse lombaire : colon
ascendant, puis se coude pour constituer le colon transverse, aprés un nouveau coude
il redescend verticalement dans le flanc gauche : le colon descendant. Ensuite il traverse
obliguement le canal iliaque gauche constituant ainsi le colon iliaque, auquel fais suite le colon
pelvien ou le colon sigmoide qui plonge dans le bassin, décrit une boucle devant le sacrum

et se continue par le rectum.

1.2-Division anatomo-chirurgicale (Figure 2) :

Elle est conditionnée par les territoires vasculaires. Ainsi le colon est divisé en deux
portions :

£ Le colon droit : comporte le caecum, le colon ascendant, l'angle colique droit

et les 2/3 droits du colon transverse. Il est vascularisé par les vaisseaux mésentériques

supérieurs.

£ Le colon gauche : comporte le 1/3 gauche du colon transverse, I’angle colique gauche,
le colon descendant, le colon iliaque et le sigmoide. Il est vascularisé par les vaisseaux

mésentériques inférieurs.

-10 -
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LES DIFFERENTES PARTIES DU
COLON_ (10)

1 : Caccum

3 : Colon ascendant

3 - Angle colique droil
4

5

- Portion droile du transverse
5 : Portion gauche du transversc
6 : Angle colique gauche _
7 - Calon descendant ou lombaire
7* - Colon ihaque
% : Colon sigmoide
9 : Rectum

§ : Ligne théorique de séparation

Figure 2 : division anatomochirurgicale du colon [17]

1.3-Moyens de fixité et principaux rapports :

Le caecum est le plus souvent entierement mobile, flottant dans la fosse iliaque droite.

Le colon ascendant est accolé au péritoine pariétal postérieur par le fascia de Toldt droit.

Ses rapports essentiels sont en arriére : le deuxiéme duodénum et I'uretere droit.

L’angle droit est fixe, répondant en haut a I'’extrémité du lobe droit du foie et en arriere

au pole inférieur du rein droit.

Le colon transverse est mobile: répondant en haut a la grande courbure gastrique.

-11 -
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L’angle colique gauche est fixe.
Le colon descendant est accolé par le fascia de Toldt gauche.

Le colon sigmoide est mobile et de longueur variable.

1.4-La vascularisation artérielle (Figure 4):

Le colon droit est vascularisé par les branches droites de ['artere mésentérique
supérieure : l'artere colique supérieure droite et I'artére colique inférieure droite. Ces deux
branches constantes, éventuellement associées a des branches inconstantes vont former
une arcade bordante.

Le colon gauche est vascularisé par les branches de I'artére mésentérique inférieure :
les arteres coliques supérieures gauches et colique inférieure gauche et le tronc
des sigmoidiennes.

Vers le bas, la vascularisation colique est anastomosée avec les branches de I'artére
hémorroidale supérieure destinée au rectum.

Le colon transverse : a son niveau existe une large voie d’anastomose entre les branches
de l'artere mésentérique supérieure et l'artere mésentérique inférieure appelée : ARCADE

DE RIOLON.

1.5- La vascularisation veineuse (Figure 3) :

Les veines sont satellites des artéres sauf la veine mésentérique inférieure qui décrit
un trajet particulier : elle chemine d’abord a gauche de son artére, puis s’éloigne d’elle
en dehors, et contourne I’angle duodénal pour former le tronc spléno-mésaraique derriere

le pancréas.

-12 -



LA MALADIE DE HIRSCHSPRUNG CHEZ L’ENFANT -A PROPOS DE 43 CAS

V.porte
V.gastrique

. V.splénique
Tronc gastro-colique

V.colique dt.
V.mésentérique inf

V.mésentérique sup V.colique ghe.

V.iléo-colique

V.sigmoidienn

V.rectale supérieuree

Figure 3 : Vascularisation veineuse du colon [17]

1.6-Le drainage lymphatigue (Figure 4):

On retrouve les ganglions :
4 Epicoliques : au niveau de la paroi colique.
4 Para coliques : au niveau de I'arcade bordante.
% Intermédiaires : au niveau des différentes arteres coliques.
+ Centraux : au niveau des pédicules artériels.
4+ Principaux : au niveau de I'origine des artéres coliques.

Chacun de ces relais centraux aboutit au grand collecteur rétro-pancréatique au portal.

-13 -
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Ln. centraux. Art colique

A.Coligue

A.clique dt Ln.intermédiaire ghe

Ln. Intermédiaire dt

N . - Art mésentérique inf
Artere mésentérique suj

Ln.centraux

Ln paracolique. —F

Ln.intérmediaires
Art iléo-colique
Aa.sigmoidiennes

A.rectale sup

Ln.épicolique

Figure 4 : Drainage lymphatigue et vascularisation artérielle du colon [17]

1.7-L’innervation colique :

Elle est assurée par le systéme sympathique et parasympathique. Généralement les nerfs
du colon suivent le trajet des arteres coliques. Les nerfs du colon droit sont issus du plexus
mésentérique supérieur avec un contingent parasympathique dépendant du nerf
pneumogastrique droit. Les nerfs du transverse et du reste du colon sont en général issus

du plexus mésentérique inférieur réalisant les arcades nerveuses para coliques.

2-Le rectum :

C’est une dilatation segmentaire terminale du tube digestif au-dela du colon sigmoide.

-14 -
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2.1-Disposition générale :

Le rectum fait suite au colon ilio-pelvien et se termine par I’anus, il commence aprés
la jonction recto-sigmoidienne au regard du bord inférieur de la 3 éme vertebre sacrée, on lui
distingue 2 segments :

£ Un segment supérieur ou pelvien : contenu dans la cavité pelvienne.
£ Un segment inférieur ou périnéal : appelé aussi canal anal et qui est compris dans

I’épaisseur de la paroi inférieure du bassin (périnée).

2.2-Principaux rapport et moyens de fixité :

a- Le rectum pelvien :
Il est rétro-péritonéal, entouré d’une gaine fibro-séreuse. Ses rapports sont, en arriere
la charniére sacro-coccygienne. En avant la vessie chez I’homme, I'utérus et le vagin chez
la femme. Latéralement, le rectum répond au colon pelvien et aux anses du gréle et chez

la femme I'ovaire et le pavillon de la trompe.

b- le rectum périnéal ou canal anal :

Entouré par un manchon musculo-aponévrotique constitué de haut en bas par
I’aponévrose pelvienne, le releveur de I'anus et le sphincter externe de I’anus (Figure5). Il est
en rapport en avant avec le centre tendineux du périnée et les muscles du périnée qui s’en
détache, plus en avant on trouve l'uretre, les glandes de Cowper, le bulbe chez I’lhomme et le

vagin chez la femme. Latéralement et en arriére on trouve I’espace ischio-rectal et son contenu.

. Releveur de I'anus.

. faisceaux profonds du sphincter externe.
. muqueuse musculaire.

. ligne pectinée.

. sphincter interne.

. faisceau longitudinal.

. faisceau sous-cutané du sphincter
externe.

NOoO v W N~

N oo AW N

Figure 5 : Anatomie du sphincter anal [20]

-15-
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2.3- Vascularisation artérielle (Figure 6) :

Les arteres du rectum sont :
4+ Les arteres hémorroidales supérieures branches de la mésentérique inférieure.
+ Les arteres hémorroidales moyennes branches de I’hypogastrique.
% Les artéres hémorroidales inférieures branches de la honteuse interne.
4+ L’artere sacrée moyenne donne au rectum quelques rameaux tres gréles qui se détachent

au niveau des deux derniers trous sacrés.

A.mésentérique inf
Aa.sigmoidiennes

A.sacrale médiale.

A.rectale superieure
A.ilio-lombale.

A.ombilicale A.iliaque interne

A.obturatrice

A.ischiatique

A.génito-vesicale. A.rectale moyenne.

A.pudendale int
A.rectale inférieure.

Figure 6 : Vascularisation artérielle du rectum [17]

2.4- Les veines du rectum :

Ils suivent a peu prés le méme trajet que les arteres, on décrit :
+ Les veines hémorroidales supérieures qui se jettent dans la veine porte par la petite veine

mésentériques.

-16 -
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% Les veines hémorroidales moyennes et inférieures se drainent vers la veine cave

inférieure par les veines iliaques internes.

V.rectale supérieur

V.rectale moyenne.

Plexus périmusculaire.
M.élévateur de I'anus

V.rectale inférieure

Plexus rectal

Figure 7 : Vascularisation veineuse du rectum [17]

2.5- Les nerfs du rectum (Figure 8):

Les nerfs du rectum sont représentés essentiellement par :

Les plexus hémorroidaux supérieurs qui terminent le plexus mésentérique inférieur.

-17 -
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N.fémoro-cutané

N.génito-crural
Fascia iliaque.

A.iliaque ext

M.psoas V.iliaque ext

A.hypog

V.hypog - 1k : Gg.lymph. pararectal

Gangl. lymph. hypog V.hémorr.sup

S —

lymph.hémorr.sup

A. hem. moy
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Figure 8 : Innervation et drainage lymaphatigue du rectum [18]

V-Rappel physiologique [20]:

Le colon, dans les conditions physiologiques, remplit une triple fonction. La premiéere est
de terminer I'absorption de I’eau, des électrolytes et des acides biliaires non absorbés dans
le gréle pour limiter les pertes hydroélectrolytiques. La seconde est d’assurer la fermentation
des résidus glucidiques, source d’énergie pour I'organisme et de facteurs trophiques pour
la muqueuse colique. La troisieme est de stocker des résidus de la digestion dans l'intervalle
des exonérations. Sa motricité est un des éléments de sa physiologie permettant au colon
de remplir cette triple mission. La motricité rectale et anale, en coordination avec

les mouvements coliques, joue un rble important dans I’évacuation contrélée de ces résidus.
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1- Phénomeénes moteurs coliques :

1.1- Phénomeénes myoélectriques :

L’activité myoélectrique colique est intermittente, avec des phases de silence électrique
d’une durée variable et des phases d’activité au sein desquelles on distingue une activité lente
et une activité rapide.

L’activité lente englobe trois types d’ondes :

% Un rythme a 3 cycles/min retrouvé au niveau de la région recto-sigmoidienne.

£ Un rythme issu de la couche circulaire variant de 6 cycles/ min dans le sigmoide
a 8-10 cycles/min dans le cbélon transverse et descendant.

£ Un rythme a 22-36 cycles/min présent au niveau des couches circulaire et longitudinale,
quel que soit le niveau d’enregistrement.

L’activité rapide se présente sous forme de salves de potentiels d’action qui réalisent
selon les cas :

% des short spike bursts (SSB) d’'une durée de 1,5 a 3,5 secondes, recueillis par une ou
deux électrodes de la sonde, apparaissant de facon rythmique a une fréquence
de 10-12 /min.

% des long spike bursts (LSB) d’une durée de 10 a 12 secondes, recueillis, soit sur un court
segment colique au rythme de 3/min, soit sur des distances plus longues dans un sens
oral ou aboral, soit enfin dans un sens aboral sur la quasi totalité du c6lon, réalisant alors
des LSB migrants (MLSB).

Les activités rapides, sauf I'activité MLSB, ne sont pas coordonnées au niveau des divers
points du colon. Les SSB et LSB occupent globalement 10 a 25 % du temps d’enregistrement lors
d’enregistrements d’une durée de 8 a 10 heures. Sur le plan de I'activité myoélectrique,
le sigmoide se distingue du reste du colon par la présence d’une activité SSB pendant pres
de 30 % du temps d’enregistrement, se superposant sur une activité lente a 6 cycles/min et par

I’absence d’activité LSB, en dehors des MLSB.
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La connaissance approfondie des phénomeénes myoélectriques parait moins intéressante
depuis I'acquisition plus facile des signaux de pression et de la mauvaise concordance entre
les signaux électriques et mécaniques. Le développement des techniques d’électrostimulation
avec stimulateur implantable pour résoudre certains troubles moteurs séveres, notamment

coliques, pourrait redonner un intérét a I'analyse des signaux électriques pour optimiser

les parametres d’'une telle électrostimulation.

1.2- Phénomenes mécaniques :

a- Motricité phasique :

L’activité phasique du cblon est une motricité irréguliere, au sein de laquelle seuls
de rares événements moteurs sont visuellement identifiables. La motricité colique est avant tout
une motricité segmentaire avec des contractions qui sont pour la plupart irrégulieres, de faible

amplitude (5 a 50 mmHg), uniques ou en courtes bouffées et non propagées (Figure 9).

Contractions coliques en salves

Célon transverse
, al L.\_Mh‘_\_,‘.f'.d T PTYY V. -.w\a'u"\.x\_..l‘uﬂu\m’x..__

Colon transverse

72 4 !

Le tracé est assez pauvre, composé de
| | N A / ‘,’ 1 R . i
) T Y T PO TRV PN contractions irrégulieres, sans
A : o ? ' . .

organisation.

Célon gauche
]
|| f, .
W L‘“LJ*‘ PUITY ‘-_w“w"'\.f*-*f'd‘ﬁ*’ e

v e,

Colon gauche

w
,,?‘ 80 mmHg

Figure 9 : Aspect de la motricité coligue en dehors des contractions propagées de grande
amplitude (CPGA) [20]

Dans le cblon distal et surtout au niveau de la région sigmoidienne, leur fréquence
de survenue est plus soutenue et plus réguliére avec un rythme a trois contractions par minute
bien identifiable. La motricité colique peut étre propagée. Certaines contractions propagées sont

de faible amplitude (5-40 mmHg) et semblent correspondre aux LSB électromyographiques. Leur

-20-



LA MALADIE DE HIRSCHSPRUNG CHEZ L’ENFANT -A PROPOS DE 43 CAS

fréquence de survenue dans le célon humain n’est pas connue. Les contractions propagées
peuvent étre surtout de grande amplitude et sont appelées CPGA ou high amplitude propagated
contractions (HAPC) pour les auteurs anglo-saxons. Ces CPGA sont |’élément le plus
caractéristique de la motricité colique. Il s’agit d’'une ou plusieurs contractions mesurant
au moins 100 a 120 mmHg et se propageant a une vitesse d’environ 1 cm/s, dans le sens oral-
aboral, exceptionnellement de facon rétrograde dans le cblon distal. Certaines CPGA balaient
la totalité du cadre colique, aprés étre nées dans le ceecum. Les CPGA sont rares (en moyenne
6/24 h) et ont une fréquence de survenue trés variable d’un individu a 'autre mais également
d’un jour a l'autre chez un individu donné. Elles s’observent particulierement le matin, lors
du réveil ou apres les repas, notamment le petit déjeuner. Ces CPGA correspondent
aux mouvements de masse coliques radiologiques ou scintigraphiques et aux MLSB décrits
en électromyographie. Ces CPGA ne sont pas coordonnées avec des complexes moteurs
migrants gréliques atteignant I'iléon terminal. Elles s’associent avec la survenue de borborygmes

et I’apparition d’un besoin exonérateur souvent impérieux.

b- Facteurs influencant I’activité motrice phasique colique :

A je(in et pendant le sommeil, I’activité phasique est faible et le tracé est composé
de longues périodes de repos moteur entrecoupées de contractions sporadiques. Le réveil
matinal est un premier stimulant des contractions coliques, notamment des CPGA. La prise
alimentaire est le principal stimulant de la motricité a condition que le repas apporte
un minimum de 800 a 1000 calories (Figure 9). Le repas stimule quantitativement
ces contractions phasiques pendant les 30 a 180 minutes suivant son ingestion. Une nouvelle
fois, la réponse motrice au repas est plus marquée dans le célon distal que proximal. Certains
auteurs ont décrit un second pic d’activité motrice postprandial décalé, survenant pour les uns
dans le colon distal, pour d’autres dans le célon proximal. Les différents nutriments affectent
la réponse précoce colique a I'alimentation, avec des effets opposés selon leur nature. La durée
et I'amplitude de la réponse colique dépendent directement des graisses alimentaires qui

n’agissent que sous forme d’acides gras a longues chaines. L'effet des lipides nait
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d’une stimulation de la muqueuse gastrique ou duodénale ; il disparait lorsque les lipides sont
ingérés aprés anesthésie préalable de la muqueuse gastrique par de la procaine. A la différence
des lipides, les protides ont un effet inhibiteur sur la motricité colique. Un hydrolysat protéique
inhibe la réponse motrice colique succédant a un repas de 1000 calories, au moins au niveau
du colon distal. Cet effet inhibiteur se retrouve lorsque les acides aminés sont apportés par voie
veineuse alors qu’a la différence des observations au niveau du gréle, les lipides apportés par
voie parentérale sont dépourvus d’effets moteurs coliques. La réponse motrice colique tardive,
enregistrée 2 a 4 heures apres l'ingestion d’'un repas, semble davantage en rapport avec
la stimulation de récepteurs coliques droits, stimulés par I’arrivée des résidus du bol alimentaire
dans le cblon. Cette arrivée est facilitée par le péristaltisme iléal déclenché par la prise
alimentaire. Chez I'homme, ce second pic d’activité motrice, 2 h 30 environ apres le repas,
coincide avec le pic tardif d’excrétion d’hydrogéne dans I’air expiré qui est le témoin de I'arrivée

de la téte du repas dans le caecum.

c- Variations du tonus colique :

A jelin, le tonus colique est plus faible dans le c6lon proximal que distal. Les variations
de tonus sont tres faibles, a la fois dans le colon proximal et distal. L’'ingestion d'un repas
d’au moins 1 000 calories va provoquer une contraction tonique dans les minutes qui suivent
I’ingestion. Plusieurs études ont souligné que cette contraction tonique était plus marquée dans
le coOlon distal. Les travaux manométriques ou les études par barostat ont souligné
les différences existant entre les parties proximales et distales du coélon. Ces différences
génerent des gradients de pression entre les segments qui contribuent aux mouvements

du contenu colique.
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d- Relations motricité et transit :

Les relations entre transit colique et profil contractile du célon demeurent mal connues
méme si des travaux couplant manométrie et analyse du transit ont apporté certaines précisions
sur ces relations. Divers types de mouvements paraissent exister dans le colon :

-Des mouvements de mélange ;des contractions haustrales présentes essentiellement dans
la partie proximale du colon et permettant d’extraire la phase liquide du contenu luminal ;
-Des mouvements de propulsion rapide du contenu de I’'amont vers I’aval.

La réalité des mouvements rétrogrades, notamment dans le colon proximal, est discutée.
Dans le cblon proximal, les liquides se séparent du contenu solide avant de se déplacer plus
rapidement. Les deux phases se rejoignent dans le célon transverse avant de migrer ensemble
vers le colon distal ou elles sont stockées. Le c6lon humain parait également capable de trier
les grosses particules des petites et de les propulser a des vitesses différentes, les grosses
particules se déplacant peut-étre paradoxalement plus rapidement. Les CPGA sont associées
dans plus d’'un cas sur deux avec un mouvement du contenu colique vers le célon distal.
Ce déplacement correspond, dans 10 % des cas environ, a un mouvement de masse avec
déplacement du contenu luminal sur une grande distance, du colon droit vers le recto-sigmoide.
Le nombre limité de CPGA dans le nycthémeére suggere que les CPGA ne peuvent expliquer,
a elles seules, tous les mouvements dans le sens aboral du contenu colique, ni ses déplacements
rétrogrades. Pour certains auteurs, les mouvements rétrogrades observés notamment dans
le transverse paraissent davantage le résultat d’un gradient de pression entre le colon gauche
et le transverse, expliquant que ces mouvements rétrogrades sont souvent observés a partir

de I’angle gauche.

2- Motricité ano-rectale :

2.1- Au repos :

Le rectum est normalement vide. La pression intrarectale est de I'ordre de 3 cm d’eau. |l
existe dans le canal anal, sur une hauteur d’environ 3 cm, une zone de haute pression, mesurée

de 50 a 100 cm d’eau selon les individus. Cette pression anale, due a la contraction tonique
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permanente du sphincter anal interne, est trés supérieure a la pression rectale. Elle permet
d’éviter toute issue de gaz ou de matieres. Certains auteurs ont décrit I'existence de complexes
moteurs rectaux qui correspondent a de courtes périodes d’activité contractile (trois a six
contractions/min), périodique (toutes les 90 a 120 min), non propagée et survenant
indépendamment de tout événement moteur sigmoidien ou anal. Pendant ces complexes
moteurs rectaux, la pression anale s’éléve pour demeurer supérieure a la pression rectale

et assurer la continence de I'individu.

2.2- Arrivée de matiéres dans I’'ampoule rectale :

Sous I'effet d’une contraction sigmoidienne, elle provoque la distension des parois
rectales, I’élévation de la pression intra-rectale et une sensation de besoin exonérateur quand
cette pression dépasse 30 cm d’eau. La sensation de besoin s’associe a une contraction rectale
propulsive (réflexe recto-rectal) et un relachement du sphincter anal interne (réflexe recto-anal
inhibiteur ou RRAI) synchrone d’une contraction réflexe du sphincter anal externe (réflexe recto-
anal excitateur) (Figure 10). Ces trois éléments sont regroupés sous le terme de réflexe
d’échantillonnage. Le RRAI permet au contenu rectal de rentrer en contact avec la riche
innervation sensitive spécialisée de la partie haute du canal anal et a I'individu d’étre renseigné
sur la nature du contenu rectal (liquide, solide, gazeux). Le réflexe recto-anal excitateur prévient

I'issue immédiate de matiéres.

La distension rectale, dont témoigne I’élévation bréve

“MMM de la pression intrarectale (voie 2 en partant du haut)
30 ml 40 ml 50 mi entraine, ici pour des volumes de 30, 40 et 50 ml, un

relichement de la partie haute du canal anal (RRAI)

’LHWMK_.‘M__.___J\ (voie 3) en mé&me temps que survient une contraction

A réflexe a la partie basse du canal anal (voie 4),
WW V\ confirmée par le renforcement de I’électromyogramme
du sphincter externe enregistré parallélement (voie 1,

l la plus haute sur la figure). L’amplitude et la durée du

50 cmH,0 wﬂ RRAI augmentent physiologiquement avec le volume
“-‘"‘"‘"‘”“""‘—«J‘Lﬁ /N de distension.

Figure 10 : Technigue de la manométrie anorectale avec une sonde a

Ballonnet [20]
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Le rectum est normalement vide en I’absence
de besoin exonérateur (A). L’arrivée, en
moyenne une fois par jour, du contenu
sigmoidien dans le rectum (B) augmente la
pression intrarectale et génére un besoin
exonérateur (C). Aprés mise en jeu de la
continence d’urgence (contraction réflexe puis
volontaire du sphincter anal externe), le rectum
s’adapte a son contenu, la pression intra-

rectale baisse et le besoin exonérateur
disparait (D).

Figure 11 : Continence [20]

2.3- Continence ou défécation :

L’étape ultérieure, continence ou défécation (Figurel1, 12), est physiologiquement sous
le controle de la volonté de I'individu qui choisit de répondre ou non a ce besoin exonérateur

en fonction des conditions dans lesquelles il se trouve.

a- Continence :

Elle repose sur un double systéme : un systéme capacitif (le rectum) et un systeme résistif
composé par I'appareil sphinctérien et les muscles releveurs de I’anus. La contraction volontaire
du sphincter anal externe et du releveur de I'anus, contribuent a la continence initiale
(dite d’urgence) pour donner le temps au rectum de s’adapter a son contenu et de faire
disparaitre le besoin exonérateur. Cette étape d’adaptation est essentielle pour la continence car
le sphincter anal externe comme le releveur de I'anus sont des muscles striés, fatigables. Il est
donc indispensable que le besoin exonérateur s’atténue avant la fin de cette période initiale
de contraction volontaire efficace. Les propriétés viscoélastiques de sa paroi permettent
au rectum de réduire la pression intra-rectale, méme pour un volume intra-rectal important,

et de faire disparaitre le besoin exonérateur (Figure 11). Cette fonction capacitante du rectum
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est, pour I'essentiel, d’origine pariétale et liée aux propriétés physiques des fibres d’élastine

et de collagene de la paroi.

‘) B Le releveur de I'anus joue un rdle dans la
continence et la défécation. Sa contraction

accentue I'angle anorectal qui est un frein

. P a lécoulement des matiéres. Son
continence exonéeration

® ®»

relaichement lors de I’exonération aligne
rectum et anus.

Figure 12 : ROle du releveur de I’'anus dans la défécation et la continence [20]

b- Défécation :

Elle résulte d’une succession de phénomeénes :

£ la réduction de la capacité de réservoir du rectum (contraction des muscles rectaux) ;

+ la fermeture de la charniére recto-sigmoidienne ;

£ |'augmentation de la pression abdominale par contraction, a glotte fermée, des muscles
abdominaux et du diaphragme ;

£ la baisse de la résistance a I’écoulement du contenu intra-rectal par relachement
de la sangle des releveurs, notamment le faisceau pubo-rectal, qui fait disparaitre I’angle
ano-rectal ;

% l'ouverture des sphincters.
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Une bonne vidange rectale nécessite une parfaite coordination entre propulsion et
disparition de la résistance a I’écoulement (Figure 12, 13). En fin de défécation, les muscles

striés se contractent brutalement et ’angle anorectal se reconstitue (réflexe de fermeture).

Activité contractile et/ou

polesss ghdotingle Lorsque le sujet est en situation de

Pression . .
continence, la pression anale est

Canal anal

constamment supérieure a la pression
rectale. Pour que I’exonération s’effectue
de facon satisfaisante, la pression anale
baisse (ouverture du sphincter) et la

pression intrarectale devient
transitoirement significativement
Temps supérieure a cette derniére.

Figure 13 : Evolution des pressions rectales et anales [20]

3- Réqulation de la motricité colique :

Elle est nerveuse et hormonale.

3.1- Contrdle nerveux :

Le colon a une double innervation, extrinséque (contingents parasympathique
et sympathique) et intrinséque. Le systéme nerveux intrinséque associe deux plexus
interconnectés entre eux, les plexus myentérique (entre les couches longitudinale et circulaire
de la musculeuse) et sous-muqueux. Cette innervation intrinséque, en raison de sa densité
en neurones, est actuellement considérée comme un second cerveau (le /ittle brain des Anglo-
Saxons). Ces riches réseaux neuronaux intrinséques jouent un réle qui apparait de plus en plus
essentiel dans la genése de la motricité digestive, notamment colique. A c6té de ces deux
plexus, les cellules interstitielles de Cajal, localisées principalement dans la musculeuse

longitudinale externe, exercent également un rble clé. Douées d’une rythmicité contractile
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autonome, elles assurent un réle de pacemaker en imposant aux cellules musculaires
une activité contractile rythmique. La musculeuse colique se contracte ou se relache en fonction
de la libération de neurotransmetteurs inhibiteurs ou excitateurs par ce systéme nerveux
intrinséque couplé aux cellules de Cajal. A co6té de I'acétylcholine, de nombreux médiateurs
peptidiques (sérotonine, substance P, dopamine) au role moins clair sont également impliqués
dans le fonctionnement de ce systéme nerveux intrinseque.

L’'innervation extrinséque vient moduler l'activité du systéme nerveux intrinseque.
Elle associe deux contingents, parasympathique et sympathique Les fibres parasympathiques
empruntent les nerfs vagues pour innerver le c6lon proximal et les nerfs pelviens, émergeant
des 2e, 3e et 4e racines ventrales sacrées, pour le colon distal. Ces deux systémes
parasympathiques sont interconnectés. Le systeme sympathique provient de la moelle entre T10
et L2 et comporte pour le colon les nerfs splanchniques et lombaires coliques. Les nerfs
lombaires coliques sont destinés a I’ensemble du cadre colique, les nerfs splanchniques (T10-
L2) au colon proximal, alors que le dernier contingent, les nerfs hypogastriques, se distribue
au sphincter anal. La régulation extrinséque dépend de I’équilibre entre les influx d’origine
parasympathique qui ont globalement un effet stimulant sur la motricité phasique colique
et ceux d’origine sympathique qui exercent plutét une activité inhibitrice. Cette régulation n’est
sans doute pas permanente mais seulement mise en jeu dans les situations de stress ou lors
d’émotions. La réponse colique distale a I'alimentation est sous contrble vagal avec un réflexe
initié au niveau de la muqueuse gastrique qui est inhibé par I'application sur cette muqueuse
d’un anesthésique de contact avant le repas. Les études récentes ont souligné le role majeur
joué par l'innervation sensitive digestive dans le controle de la motricité. Les nombreuses
terminaisons sensitives pariétales (ou périphériques) sont souvent tres simples et réduites
a des terminaisons libres, faiblement ramifiées. Les terminaisons centrales sont beaucoup plus
complexes et comportent de nombreuses collatérales articulées avec les neurones sensitifs
intrinséques et des extensions vers la moelle et le bulbe. Les voies sensitives empruntent

des voies paralleles aux neurones efférents moteurs parasympathiques et sympathiques.
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Ces afférences sensitives détectent les variations du contenu colique grace a des mécano
et des chémorécepteurs. Elles transmettent ensuite ces informations sensitives vers les systémes
nerveux intrinseque et extrinseque pour déclencher, en retour, des signaux effecteurs qui vont,

selon les cas, stimuler ou inhiber la motricité colique.

3.2- Régulation hormonale :

Un effet stimulant ou inhibiteur moteur colique, essentiellement sur la motricité
phasique, a été démontré pour plusieurs hormones. Beaucoup d’'interrogations demeurent
sur la régulation hormonale réelle. En effet, ces effets moteurs hormonaux ont été démontrés
avec des doses de peptides pharmacologiques, supraphysiologiques. De plus, I'effet spécifique
d’une hormone, observé dans ces conditions expérimentales, est trés certainement modulé,
particulierement en période postprandiale, par [I’interaction de cette hormone avec
les nombreuses autres hormones libérées simultanément lors de la prise alimentaire.
La motiline, la neurotensine, la gastrine, la substance P, les endorphines et les enképhalines
auraient plutét un effet stimulant alors que la sécrétine, le glucagon, le vasointestinal peptide
(VIP) et la somatostatine seraient plutot des substances inhibitrices. Le rdle stimulant
de la cholécystokinine (CCK) qui augmente dans plusieurs espéces I'activité phasique colique
de facon dose-dépendante a été remis en cause chez ’lhomme. L’'effet stimulant de la CCK sur
les contractions phasiques contrasterait avec un effet inhibiteur de I’hormone sur le tonus
colique. L’effet de la sérotonine est également complexe : la stimulation des récepteurs de type
5-HT4 de la sérotonine a un effet plutét stimulant sur la motricité alors que [I’activation

des récepteurs de type 5-HT3 a un effet inhibiteur.

4- Réqulation de la motricité ano-rectale :

La région ano-rectale, composée de muscles lisses et striés, est soumise a un double
contréle nerveux, végétatif et somatique. Il existe une innervation sensitive et motrice.

La régulation nerveuse du sphincter anal n’est pas complétement comprise. Les terminaisons
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sensitives se concentrent a la partie haute du canal anal. Les fibres nerveuses de la sensibilité
somatique gagnent la moelle épiniere sacrée par les nerfs honteux. Les afférences
viscérosensibles rejoignent la moelle épiniere lombosacrée via les nerfs coliques lombaires,
splanchniques lombaires, hypogastriques et pelviens. Cette innervation sensitive joue un role
majeur dans la continence. Comme le célon, les muscles lisses de la région ano-rectale sont
soumis a des influx moteurs régulateurs provenant de deux structures distinctes, le systéme
nerveux intrinseque intra-mural, qui pourrait étre beaucoup moins développé que dans le reste
du tube digestif, et le systeme nerveux extrinséque. Dans le systéme nerveux intrinséque,
existent deux types de neurones : des neurones excitateurs cholinergiques et des neurones
inhibiteurs non adrénergiques, non cholinergiques. Ces deux types de neurones sont
les neurones postganglionnaires de la voie parasympathique. Le rectum comme le sphincter anal
recoivent une innervation extrinséque, sympathique et parasympathique. Le sympathique, avec
des fibres issues des racines ventrales de T10 a L2 et qui font synapse dans le ganglion
mésentérique inférieur, a une action essentiellement excitatrice. Le centre parasympathique
sacré innerve I'appareil recto-sphinctérien. Les fibres quittent la moelle par les racines ventrales
sacrées S1, S2 et S3 en s’articulant avec des neurones intra-muraux cholinergiques excitateurs
et non adrénergiques, non cholinergiques inhibiteurs vus précédemment.

Chez I’homme, le tonus du sphincter anal interne est indépendant des structures
supraspinales puisqu’il persiste en cas de section traumatique de moelle. Le systéme
sympathique est a la base de ce tonus basal puisque le blocage de la voie sympathique entraine
une hypotonie anale. Le parasympathique a un effet inhibiteur sur le sphincter anal interne via
les neurones inhibiteurs non adrénergiques, non cholinergiques alors qu’il stimule
les contractions rectales. Les voies neurologiques contribuant au RRAI sont complexes.
L’intégrité du plexus nerveux intrinséque est nécessaire pour ce réflexe puisqu’il disparait en cas
d’aganglionnose (maladie de Hirschprung). Le réflexe survient indépendamment des centres
supraspinaux puisqu’en cas d’atteinte des racines (syndrome de la queue de cheval), le réflexe

persiste. La contraction tonique du sphincter anal externe est maintenu par un réflexe spinal
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sacré. En effet, 'atteinte des voies afférentes cheminant dans les nerfs honteux abolit le tonus
anal mais n’empéche pas le sujet d’effectuer une contraction volontaire. La zone de contréle
de la contraction volontaire du sphincter anal externe strié pourrait se situer dans les lobes
frontaux. Les voies descendantes demeurent trés hypothétiques mais pourraient comporter

des relais au niveau de la substance réticulée du tronc cérébral.

VI- PHYSIOPATHOLOGIE :

L’absence de cellules ganglionnaires neuronales va entrainer une hypertrophie des fibres
nerveuses au niveau de la musculeuse et de la sous-muqueuse et va se manifester par
une augmentation de I'activité de I’acétylcholine estérase de ces fibres nerveuses.

La musculature lisse ainsi anormalement innervée est caractérisée par une incoordination
des contractions musculaires responsable d’un arrét du péristaltisme au niveau de la zone
aganglionnaire réalisant ainsi un obstacle fonctionnel distal et une dilatation secondaire
progressive du colon sus-jacent sain, avec une zone de transition de 2 a 3cm.

D’autre part, des études immuno-histochimiques ont montré un déficit
en neurotransmetteurs inhibiteurs tel que la VIP (vasoactif intestinal peptide), la substance P,
les enképhalines et surtout en monoxyde d’azote qui constitue le principal élément relaxant
du muscle lisse intestinal.

En outre, I'absence du réflexe recto-anal inhibiteur constitue un facteur aggravant

du MCC.
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Figure 14 : Premiere description physiopathologique de la maladie de Hirschsprung [40]

L’aspect descriptif est celui d’un intestin proximal dilaté avec une progressive ou abrupte
transition a un calibre normal. La zone de transition est souvent décrite en forme de cbne
(Figure14). L’intestin proximal augmente en diamétre mais aussi en longueur. Le degré
d’hypertrophie ou de dilatation dépend de la durée et du degré d’obstruction, indirectement
de I'dge du patient au moment de lintervention [40].0kamoto 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 craniocaudal, partant de ’oesophage [11].

La migration des neuroblastes jusqu’au cOlon distal et au rectum avec la formation
des cellules ganglionnaires dans les plexus mésentériques est terminée a la douzieme semaine
de gestation. La survie, la prolifération et la différenciation des cellules sont sous la dépendance
de signaux moléculaires par I'intermédiaire de récepteurs membranaires : la protéine RET

et 'un de ses ligands, le Glial cell line derivated neurotrophic factor (GDNF) [41]. Il se produit
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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. Cela explique
gu’il existe une atteinte continue et que le diagnostic est toujours affirmé par une biopsie
rectale. La longueur d’intestin ainsi atteint varie comme on a pu le voir de la forme « classique

recto-sigmoidienne a la forme totale, en passant par une forme plus courte rectale.

VII-RAPPEL HISTOLOGIQUE [21]:

1- Histologie du colon :

Le colon se caractérise macroscopiquement par son diametre plus volumineux que
le gréle, la présence de bandelettes musculaires longitudinales (au nombre de 3), entre
lesquelles des bosselures sont observées. Ces derniéres sont séparées par des sillons, qui
impriment des plis sur la muqueuse, appelés crétes ou valvules coliques. Sur la partie antérieure
s'implante des masses graisseuses, les appendices épiploiques.

Comme dans le reste du tube digestif, le colon présente une muqueuse, une sous-
muqueuse, une musculeuse principalement circulaire interne, avec une couche longitudinale

externe formant une bande continue (taenia coli), sauf au niveau du rectum.

1.1-La muqueuse :

Comporte un épithélium de revétement et un tissu conjonctif sous-jacent portant le nom
de chorion. L’épithélium de revétement est a majorité fait de cellules caliciformes qui s’invagine
dans la muqueuse en cryptes de Lieberkiihn. Le chorion est riche en tissu lymphoide
(lymphocytes diffus et follicules lymphoides débordant vers la musculaire muqueuse).

La muqgueuse observée au moyen grossissement, présente des glandes tubuleuses droites
serrées, dont la base repose sur la musculaire muqueuse. Elles sont soutenues par un chorion

parsemé de leucocytes mononucléés.
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Au fort grossissement, I’épithélium est formé de cellules entérocytaires, et caliciformes.
Ces derniéres, abondantes, augmentent en nombre vers le rectum. Le mucus (faiblement coloré),

devient plus abondant protégeant la muqueuse, des résidus de plus en plus déshydratés.

1.2- La musculaire-mugueuse :

Est constituée d’une mince couche de tissu musculaire lisse ; elle est absente au niveau

du canal anal.

1.3- La sous-muqueuse :

Est constituée de tissu conjonctif et contient le plexus nerveux de Meissner (ou « plexus
sous-muqueux de Meissner ») ainsi que des vaisseaux sanguins et lymphatiques pour

la muqueuse.

1.4- La musculeuse :

A une disposition générale en 2 couches de tissu musculaire lisse : circulaire interne et
longitudinale externe, avec toutefois des discontinuités de cette couche longitudinale externe
qui forme en fait des bandelettes antérieure et postérieures (taenia coli) reliées par de fins
faisceaux musculaires longitudinaux.

Au cours de I’examen coloscopique on peut observer dans la cavité sous forme de plis de
contraction transversaire I’activité physiologique de la musculeuse circulaire.

Entre ces deux couches se situe le plexus nerveux d’Auerbach (ou « plexus myentérique

d’Auerbach »).
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1.5- La tunique externe :

Est une séreuse volontiers infiltrée de tissu adipeux. Elle présente toutefois par endroits

des adhérences qui réalisent des zones adventitielles.
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Figure 15 : Tuniques du colon [19]
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2- Histologie du rectum :

Le rectum est la portion dilatée terminale du colon. Sa muqueuse est similaire a celle du
reste du colon, avec une abondance encore plus prononcée de cellules a mucus. Sa jonction avec
I’anus est marquée par le passage abrupt a une muqueuse de type malpighien pluristratifié non

kératinisé. Cette derniere passe progressivement vers un revétement cutané avec ses annexes.

3-Histologie du canal anal :

Partie terminale du tube digestif, le canal anal fait suite au rectum ; sa longueur est
courte : 3 a4 cm et il assure par ses sphincters la continence des matieres fécales. A la partie
moyenne du canal, le bord libre des 6 a 8 valvules (semi-lunaires et transversales) de Morgagni
forment une ligne appelée « ligne pectinée ».

A partir de la ligne pectinée, on peut distinguer deux zones successives : en haut,

la partie rectale et ensuite la partie terminale externe.

3.1- La zone rectale :

Au-dessus de la ligne pectinée se fait la transition entre la muqueuse rectale
et la muqueuse anale : les glandes de Lieberkihn se raréfient, les cellules épithéliales deviennent
cubiques puis font place a un épithélium malpighien (non kératinisé).

La musculaire-muqueuse (suite de la musculaire-muqueuse du rectale) se termine
progressivement sur la ligne pectinée ; ses faisceaux résiduels forment des soulévements

ou replis verticaux nommeés « colonnes rectales de Morgagni »

3.2 - La zone externe :

Située sous la zone pectinée, elle méme est divisée en deux parties :
£ La zone ano-cutanée dite « lisse », constituée d’un épithélium malpighien mince.
£ La zone cutanée ou « marge anale », pigmentée, kératinisée, avec des annexes pilo-

sébacés.
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4- La musculature sphinctérienne :

Comprend deux groupes de sphincters :

Le sphincter interne, lisse, en renforcement des faisceaux musculaires lisses
du prolongement de la tunique musculeuse rectale. Le sphincter externe, plus important, strié,
« volontaire », formé de trois faisceaux (de haut en bas) (Figure 16):

£ Le faisceau profond, annulaire et épais s’intrique avec le muscle releveur de I’anus.
£ Le faisceau longitudinal descend entre le sphincter interne lisse et le faisceau profond
du sphincter externe jusque vers la marge anale en dehors du faisceau sous-cutané.

£ Le faisceau sous—cutané entoure |’orifice anal au dessous du sphincter lisse.

re : rectum ;
ma : marge anale ;
sp : symphyse pubienne ;

C : coccyx.

Figure 16: Différents faisceaux musculaires composant le sphincter anal externe [20]

5- L’innervation du tube digestif:

Les fonctions sensitives, motrices et sécrétoires du tube digestif sont contrélées par
un dispositif nerveux installé dans sa paroi. Le systéme nerveux entérique est organisé

en un réseau ou plexus ganglionné ou les ganglions contiennent les corps cellulaires des
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neurones entériques et les cellules de la glie. Les mailles de ce réseau représentent les axones
des neurones qui réalisent un circuit complexe des projections locales. Elles recoivent
des afférences du systeme nerveux central modulant ses effets par des projections
sympathiques et parasympathiques mais reste suffisamment autonome pour agir seul de facon
coordonnée.

Dans le plexus myentérique normal, on distingue trois couches :

£ Un plexus myentérique, ou plexus d’Auerbach, entre la couche musculaire circulaire
et la couche musculaire longitudinale ;

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

£ Un plexus sous-muqueux superficiel de Meissner, parallele, a c6té de la musculaire
mugqueuse.

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. Les cellules ganglionnaires normales mesurent de 15 a 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. Ainsi, un plexus myentérique peut contenir
d’'une a 19 cellules ganglionnaires, un plexus sous-muqueux d’une a cing cellules
ganglionnaires.

On décrit schématiqguement deux niveaux pour ce systéme : le plexus de Meissner
et le plexus myentérique d’Auerbach. Ces deux systemes fonctionnent de maniere tout a fait
coordonnée.

On peut en simplifiant distinguer plusieurs classes de cellules :

- Les neurones a neurotransmetteurs multiples :
£ Les neurones moteurs, soit excitateurs ou inhibiteurs et agissant sur la musculeuse

circulaire ou sur la longitudinale.
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£ Les sécrétovasomotoneurones agissant sur les artérioles et modulant [’activité
glandulaire pariétale du tube.
£ Les neurones sensoriels (IPAN) répondant aux mécano et chémorécepteurs
de la muqueuse.
£ Les interneurones modulateurs ascendants et descendants.
- Les cellules de Cajal, d’origine mésodermique de la splanchnopleure jouent un réle de contréle
du rythme péristaltique en imposant aux léiomyocytes des trains d’ondes aborales (opposé
a la bouche).

- Les cellules de la glie entérique.

VilII- ANATOMIE PATHOLOGIQUE [7-22-23-24-25-26-27-28-29] .

La définition de la maladie de Hirschsprung est histologique, le mégacolon est apparu
comme lésion secondaire, il est donc nécessaire de considérer deux sortes de lésions dans
la maladie mégacolique congénitale.

£ Les lésions macroscopiques, le mégacolon correspondant a la phase secondaire
de la maladie.
£ Les lésions microscopiques : lésions des plexus nerveux du segment rétréci en aval

de la dilatation, présentes depuis la phase initiale de la maladie.

1-Les lésions macroscopiques :

Le mégacolon correspond a une dilatation segmentaire le plus souvent sigmoidienne.
Deux lésions sont associées, la dilatation elle méme et I’hypertrophie musculaire atteignant
surtout les couches circulaires. Puis les Iésions ultérieures apparaissent : disparition
des bosselures, les bandelettes longitudinales s’effacent, la paroi s’épaissit de plus en plus, cette

hypertrophie touche aussi les appendices épiploiques, les vaisseaux et les méso. Le mégacélon
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est constitué le plus souvent par le colon sigmoide. Il existe parfois des prolongements sur
le colon iliaque et le colon descendant, rarement tout le colon est dilaté. On peut constater
quelque fois aussi I'existence de méga rectum. Le segment rétréci sous— jacent correspond
a 'obstacle fonctionnel, cette zone Apéristaltique est habituellement localisée au recto-sigmoide
(90% des cas), elle peut étre trés courte (vers le haut rectum ou vers le bas rectum : association
d’un méga rectum) ou trés longue intéressant tout le sigmoide, le colon gauche sur tout le cadre
colique parfois méme étendue sur le gréle. La zone de transition en forme d’entonnoir

s’interpose entre ces deux segments.

2-Les lésions microscopiques :

Dans le segment atteint, la Iésion fondamentale est I’absence des cellules ganglionnaires,
a leur place on trouve des fibres nerveuses sans myéline avec des cellules de SCHWAN.
Le segment sus- jacent dilaté ne comporte pas d’anomalies nerveuses. Le segment intermédiaire
présente une innervation « intermédiaire » faite de cellules ganglionnaires petites et rares
a noyau peu visible. Ce segment intermédiaire peu étre déplacé en zone franchement
pathologique du fait des phénomeénes de « lutte » poussant cette zone en aval (risque d’exérése
par défaut). L’étude anatomopathologique a un intérét diagnostique. Cela pose le probléeme
de la biopsie rectale : le plus souvent le diagnostic radio-clinique est évident et la biopsie rectale
n’est pas toujours indispensable, elle peut méme étre dangereuse si elle est trop profonde,
pouvant entrainer des réactions scléro-inflammatoires du rectum et géner ensuite le clivage
entre muqueuse et le reste de la paroi. L’examen des piéces opératoires est indispensable car
il permet seul d’affirmer que la limite supérieure de résection est passée en zone saine.

La biopsie a la pince de Noblett (faite sans anesthésie), qui est une biopsie par aspiration,
comporte souvent de la muqueuse, sous-muqueuse ou musculaire muqueuse ; la biopsie
chirurgicale (faite sous anesthésie générale ou locorégionale) comporte de la muqueuse, sous-
muqueuse et musculeuse. Il faut savoir que, de facon normale, la zone du sphincter anal

contient peu ou pas de cellule ganglionnaire. Parallélement, a c6té de cette pauvreté en cellules
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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 I'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 [55-56], d’ou la nécessité d’avoir
des anatomopathologistes spécialisés en pédiatrie et souvent confrontés a ce diagnostic [24].
Les colorations spécifiques enzymo-histochimiques (acétylcholinestérase) mettent en évidence
une augmentation, de pres de trois fois la normale, de I'activité de I'acétylcholine estérase dans
la muqueuse rectale, c’est un témoin direct de [I'hyperplasie des filets nerveux
parasympathiques, qui remontent jusqu’a l'apex des villosités. Les colorations standards
(histologie conventionelle : a I’hématoxyline-éosine) confirment [I'absence de cellule

ganglionnaire dans la sous-muqueuse et la musculeuse (Figure 17).

A- Biopsie rectale normale : Sur coupes congelées
(technique histoenzymologique
acétylcholinestérase) ; apres fixation formolée
(encadré) : présence dans la sousmuqueuse 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
; aprés fixation formolée (encadré) : grossissement

sur une hyperplasie schwannienne.

C- Biopsie rectale d’un patient atteint d’une
PO maladie de Hirschsprung colique totale. Sur coupes
R, P < INT - e : congelées (technique histoenzymologique
: S acétylcholinestérase) : absence d’hyperplasie
: ' schwannienne évidente. Nécessité d’effectuer de

multiples coupes pour prouver en histologie

——
S

ge8 ge8g 98¢ o
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standard I'absence de cellule ganglionnaire

(encadré).

Figure 17: Aspect histologique normal et pathologigue [3]
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Barshack et al. [25] ont montré I'aide que pouvait apporter la présence ou non
de I'expression de la calrétinine dans la maladie de Hirschsprung. En effet, ces auteurs ont
montré que celle-ci n’était pas exprimée en cas de maladie de Hirschsprung. L’intérét
de I'expression ou non de la calrétinine est que celle-ci est retrouvée dans la sous-muqueuse
du cblon normal. Les biopsies faites dans le cadre d’une suspicion de Hirschsprung sont de plus
en plus des biopsies superficielles faites par aspiration type Noblett (cf. infra) ; or celles-ci ont
le désavantage d’étre superficielles et d’étre donc plus difficiles a interpréter ; la disparition
d’une protéine normalement exprimée dans la sous-muqueuse comme la calrétinine est
une aide importante au diagnostic lorsque celle-ci est associée a une hyperplasie des filets
nerveux.

Seule la biopsie rectale permet d’affirmer la maladie de Hirschsprung. C’est I’association
d’une absence de cellule ganglionnaire avec une hyperplasie des filets nerveux qui témoigne
de la maladie. La sensibilité de cet examen est voisine de celle de la recto-manométrie mais

requiert également un opérateur expérimenté.

IX-LES HYPOTHESES ETIOLOGIQUES:

Plusieurs théories ont été avancées mais sans qu’aucune d’entre elle ne soit retenue

comme étiologie a part entiére, ceci laisse suggérer I'origine multifactorielle.

1-Les hypotheses vasculaires [30] :

Les phénomeénes ischémiques ont étaient évoquées devant les anomalies vasculaires
présentes au niveau du segment aganglionnaire mais il semble que ces anomalies sont plutot

secondaires et non a ’origine de la maladie.
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2-Les hypothéses virales [31]:

Il semble y avoir une augmentation de l'incidence de I'infection a cytomégalovirus chez
les patients atteints de la maladie de Hirschsprung, mais ce facteur viral semble avoir un réle

comme cofacteur d’une pathologie multifactorielle.

3-Les hypothése de neuromédiateurs [30]:

La concentration du VIP (vasoactif intestinal peptide) est diminuée de facon significative

au niveau de la zone aganglionnaire.

4-’hypothése auto—immune [32-33]:

L’augmentation, au niveau de la zone ganglionnaire, de I'expression des antigenes
de classe Il du complexe majeur de [I’histocompatibilité associée a une augmentation
des lymphocytes T et des cellules NK suggére un caractére auto-immun a certains cas

de Hirschsprung.

5-Les hypothéses génétiques :

L’étiologie génétique est aujourd’hui admise par tout, il existe plusieurs arguments
en faveur de cette hypotheése :
& [|’existence de forme familiale.
% L’augmentation de I’incidence dans certaines populations.
£ Association a d’autres anomalies chromosomiques (trisomie 21).

% Le déséquilibre sex-ratio en faveur des garcons.

Plusieurs génes ont été identifiés comme impliqués dans la MH, ainsi en trouve :
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a- Le proto-oncogéne Ret (rearranged during transfection) [34-35-36--37]:
C’est un géne autosomique dominant au niveau du chromosome 10. La mutation de ce
gene a été étudiée chez une souri transgénique : la souris Ret-k. Chez I’lhomme la mutation
du Ret a été retrouvée chez 10% a 15% des formes recto-sigmoidiennes et 50% des formes

longues.

b- EDNR (endothelin receptor B) et EDN3 (endothelin 3) [38]:

Ces deux genes sont situés sur le chromosome 13. La liaison d’une protéine de surface
Endothelin Receptor B (EDNRB) a son ligand endothelin 3 (EDN 3) joue un role dans la migration
des neuroblastes. L’étude de ce géne a été effectuée chez une souris transgénique : la souris
lethal spotted. Chez ’homme des mutations du géne de ’EDNRB ont été décrite dans certaine

forme familiale et certains patients présentant un syndrome de Shah-Waardenburg.

c- Sry relatcol transcription factor (Sox 10) [40-41-42]:
Située sur le chromosome 22. La mutation de ce géne a été étudiée chez une souris
appelée : dominant mégacolon. Chez I'lhomme la mutation de ce géne a été étudiée chez

des patients porteurs de syndrome de Shah-Waardenburg.

L’explication de I’action de ces mutations semble avoir lieu a différents niveaux :
£ Arrét de migration des neuroblastes.
+ Absence de différenciation.
+ Déficit des nombres de cellules.
En pratique clinique I'intérét semble actuellement limité tant pour le dépistage anténatal

que pour le diagnostic de la maladie.
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X-GENETIQUE :

Soixante-dix pour cent des maladies de Hirschsprung sont sporadiques, mais 30 %
peuvent étre associées a des malformations congénitales, a des anomalies génétiques
ou a un syndrome (cf. supra) [43]. Les derniers travaux de I’équipe de Lyonnet en France
et de Chakravarti aux Etats-Unis ont démontré I'implication de trois génes dans la survenue
de la maladie de Hirschsprung, faisant de celle-ci une maladie multifactorielle [14]. On appelle
multifactorielle une maladie causée par des facteurs multiples a la fois génétiques
et environnementaux. 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 récemment
démontré dans la maladie de Hirschsprung.

Le role joué par RET dans le chromosome 10 avait déja été démontré [44], mais
I'implication de ce seul géne ne pouvait expliquer la survenue de 70 % de cas sporadiques
et de la grande variabilité d’expression au sein de la méme famille. Avec I'implication de deux
autres génes dans cette chaine de transmission, I’explication de plusieurs modes d’expression
de la maladie est possible. Trois voies de signalisation sont possibles :

% La 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[45] ;
%+ La voie de signalisation de I'’endothéline du type B avec le récepteur EDNR et son ligand

I’endothéline 3 [46-47] ;

£ Les facteurs de transcription Sry relatcol transcription factor (SOX 10) [47-48].

L’étude de Bolk Gabriel et al. [14], 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 région10q11 au niveau de RET, une région
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3p21, une région 19q12, démontrant I'implication de trois genes situés sur les chromosomes 3,
10 et 19 dans la survenue de cette maladie. RET est bien défini comme le géne majeur
de susceptibilité pour la maladie [49], 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 I’'aganglionose),
I’effet sexe-dépendant et I’expression variable des mutations de RET dans les formes familiales
suggéraient aussi I’existence de génes modificateurs, c’est a- dire des genes qui interagissent
avec les alléles 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 multi génique dans la maladie de Hirschsprung. La considération du caractéere
multi génique 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 génes et d’identifier des génes dont
des alléles variants pourraient jouer le role de modificateurs par rapport au locus majeur que

représente RET.
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MATERIELS FT~ |
METHODES
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|- MATERIEL D’ETUDE :

Cette étude a été menée de facon rétrospective dans le service de chirurgie pédiatrique
du centre hospitalier universitaire Mohammed VI de Marrakech. Elle a inclus tous les patients
ayant été opérés pour maladie de Hirschsprung de 2004 a 2010 soit une durée de 6 ans, tout
age confondu, toute forme anatomique comprise, et tous opérés selon la méme technique
transanale.

Nous proposons de faire une étude descriptive de 43 observations de patients atteints
de maladie de Hirschsprung avec revue de la littérature, avec comme objectifs :
% L’analyse du profil épidémiologique de cette pathologie.
£ La détermination des différents moyens diagnostiques mis a notre disposition ainsi que
leur apport.
£ Description des méthodes thérapeutiques utilisées.

% Evaluation du pronostic de la maladie.

II- METHODES D’ETUDES :

Le recueil des patients a été réalisé a partir des archives du service. Alors que
les données ont été saisies a partir des dossiers médicaux de chaque patient.

Les dossiers comprenaient au moins I'observation médicale, le compte-rendu opératoire,
le dossier anesthésique, le dossier infirmier, les examens para cliniques
et le compte-rendu anatomopathologique.

Les dossiers ont été étudiés selon la fiche d’exploitation suivante :
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Identité :

-Nom et Prénom :
-Age :

-Sexe : M F
-Rang dans la fratrie :

- consanguinité :

-origine géographique : urbain rurale
- Poids : Kg
- Taille : cm

Atcds familiaux :

-MH chez un membre de la famille

-Constipation dans la famille

Age de découverte :

0-Tmois : 1-2ans :

Circonstance de découverte :

1/0cclusion néonatale

2 /Constipation chronique

3/Lors de complication : -entérocolite aigue

-abces profond péri colique

Signes cliniques :

— Période néonatale :

-Absence d’émission du méconium

-Distension abdominale

degré de parenté :

degré de parenté :

2-5ans :

-Retard d’émission méconiale

-Vomissements

—pneumopéritoine

-septicémie

>5 ans :
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-Entérocolite

-Epreuve a la sonde : -Positive : 0-5cm
- Négative :
-Non faite :

— Découverte tardive .

-Constipation chronique

-Entérocolite

-Retard de croissance staturo-pondérale
-Déshydratation

-Dénutrition

-Toucher Rectal : - Ampoule rectale vide

— Bilan malformatif :

-Négatif
-Malformation congénitale associée

-Un cadre syndromique

Examens complémentaires réalisés :

1 /Radio simple incidence : -incidence profil

-distension colique
—disparité de calibre
—pneumopéritoine

-Niveaux hydro-aériques

2/Lavement opaque :

-disparité de calibre

5-10cm >10cm
-Ampoule pleine -Non fait
- Type :
- Type :

-incidence face

-Longueur du segment aganglionnaire présumée au LB :
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= Recto-sigmoidienne

= Colique gauche

= Transverse

= Pancolique

= Forme étendue au gréle
= Forme totale

= Forme rectale

3/ Manométrid :

-Réflexe recto anal inhibiteur : négatif positif

4/Ftude histologiqud

-Biopsie trans-anale superficielle -Biopsie chirurgicale sous anesthésie

-Prélévement contient :

Muqueuse Sous-muqueuse Musculaire muqueuse Musculeuse

-Absence de cellules ganglionnaires de la sous muqueux et musculeuse (colorations standards)

-Hyperplasie schwannienne (colorations spécifiques)

Prise en charge thérapeutique :

1/Immédiate :

-Nursing : Lavements au sérum physiologique Montée de sonde rectale
-Durée du nursing avant la chirurgie : <1mois 1-3mois >3mois
-Réalimentation: <48h de nursing >48h de nursing non possible

-Efficacité du nursing : amélioration clinique

-Sortie avec nursing seulement en attente du traitement définitif
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2/PEC chirurgicale:

a- Dérivation en zone saine :
-Colostomie :

— Indiquée devant :-perforation diastatique du caecum
-perforation sur entérocolite aigue
—-échec du nursing
-forme longue
-systématique en attente du traitement définitif

— Délai entre le diagnostic et la colostomie:

— Délai entre la colostomie et la chirurgie définitive :

—Biopsie en zone de colostomie : faite non faite

b- Préparation préopératoire : durée

c- Chirurgie définitive|:

-Délai entre le diagnostic et traitement définitif :<1mois 1-3mois
-Voie d’abord :

e Laparotomie :

e voie trans—-anale :

e combinée :

e ccelioscopie :
-Examen extemporané : fait non fait
-Forme anatomique :

e recto-sigmoidienne

e pancolique

¢ Colique gauche

>3mois
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e Transverse

e Forme étendue au gréle
e forme totale

e rectale

-Technique utilisée :

d- Etude anatomopathologique de la piéce de résection :

—-Résultat confirmant le diagnostic

-Zone d’exérése : zone saine : zone intermédiaire :

Evolution :

1 /- Evolution post opératoire :

-Sonde urinaire: >48h <48h

-Sonde gastrique

-ATB : Type : Durée :
-Alimentation entérale

Délai : JO J5

1 /- Evolution post opératoire :

-Reprise du transit : délai : aspect des selles :
—-Recours a des mesures hygiéno-diététiques: lavements
laxatifs
autres :

-La durée du séjour hospitalier:

zone aganglionnaire :

nombre de selles/j:
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2/Complications immédiates .

-Entérocolite

-Sténose précoce
-Prolapsus muqueux
-Abces local

—Mortalité post-opératoire

-Autres :

3/Complications a distance :

-Constipation
-Incontinence fécale
-Fausse diarrhée
—-Rétention de fécalome
-Incontinence urinaire

-Autres :

4/Dilatation :
-Délai avec la cure chirurgicale :
-Durée:

-Fréquence :

5/Reprise chirurgicale :

-Délai :
-Indication :

-Geste :
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|I-EPIDEMIOLOGIE:

1-Age :

Dans notre série, I’dge au moment du diagnostic varie entre 2 jours et 16 ans, avec
une moyenne de 18 mois.
4+ 17 cas (40 %) diagnostiqués entre 0 et 1 mois.
+ 19 cas (44 %) diagnostiqués entre 1 mois et 2 ans.

+ 7 cas (16 %) diagnostiqués aprés I’age de 2ans.

M 0-1 mois
H1-2ans

i >2 ans

Figure 18: Répartition des malades en fonction de I’age

L’étude de la répartition du diagnostic de la maladie de Hirschsprung par tranche d’age
montre qu’il existe un pic de fréquence au niveau de la tranche d’age entre 1mois et 2ans.

Les patients dgés de moins de 1mois représentent la deuxieme tranche d’age par ordre

d’importance.
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2-Sexe :

Sur 43 patients, on trouve 38 garcons et 5 filles ce qui signifie une nette prédominance

masculine. Avec un sex-ratio de 8/1.

M Garcons

i Filles

Figure 19: Répartition des malades selon le sexe

3-Origine géographique :

L’origine géographique était urbaine chez 22 patients (63%), rurale chez 13 (37%) et non

précisée chez 8.
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M Urbain

L4 Rural

Figure 20: Répartition des malades selon I’origine géographique

4-Antécédents et pathologies associées :

Dans notre série, la notion de consanguinité a été retrouvée chez 4 patients (9 %). Alors
que 6 de nos patients (14 %) avaient une pathologie associée :
4+ Un cas de fistule recto-vaginale.
+ Deux cas de syndrome poly malformatif.
4+ Un cas de trisomie 21 avec malformation cardiaque a type de communication
inter-auriculaire.
4+ Un cas de syndrome de shah-waardenburg.

4+ Un cas d’hypothyroidie congénitale.
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[I-LES ASPECTS CLINIQUES:

1-Circonstances de découverte :

46%

M Occlusion néonatale
M Constipation

4 Entérocolite

Figure 21: Circonstances de découverte tout age confondu

Le maitre symptome de révélation de la maladie de Hirschsprung est I’entérocolite
retrouvée dans 46% des cas. Surtout, enregistrée au cours de la deuxiéme tranche d’age avec 15
nourrissons concernés (79%). Alors que cette complication, était absente chez les enfants agés
au dela de 2 ans.

Les autres tableaux révélateurs de la maladie sont au méme titre d’égalité, I'occlusion
néonatale (ONN) et la constipation avec un pourcentage de 27% chacun. Toutefois, I’occlusion
néonatale comme son nom l'indique, était exclusivement retrouvée en période néonatale chez
76% des cas, alors que, la constipation chronique était plus fréquente chez les enfants agés

de plus de 2 ans, avec un pourcentage de 71% (Figure 21, 22).
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80%

70%

60%

50%

40%

30%

10%

0%

Dans notre série, le mode de révélation le plus fréquent du MCC au cours de la période
néonatale est 'ONN (76%). Tandis que la maladie, a été souvent découverte chez les patients
agés entre 1mois et 2ans, lors de complication (79%). Notamment, une entérocolite qui est

la seule complication enregistrée dans notre série. Enfin, chez les enfants au-dela de 2 ans,

20%

76%

71%

W Occlusionintestinale

B Constipation

2% 12%

Entérocolite

0-1 mois

Figure 22: circonctances de découverte selon la differentes tranches d’age

1 mois-2 ans

>2 ans

le motif de consultation le plus retrouvé est la constipation chronique (71%) (Figure 22).

2-La symptomatologie clinique :

La symptomatologie clinique de la MH au cours de notre étude sera représentée selon les

différentes tranches d’age:
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2.1-Chez le nouveau-né (17 cas) :
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Figure 23: Manifestations cliniques des patients de la premiére tranche d’age

Dans notre série, tous les nouveau-nés se sont présentés avec une anomalie
de I'émission méconiale a type de retard d’émission méconiale (REM) ou une absence d’émission
méconiale (AEM) et I’épreuve a la sonde était positive chez 16 d’entre eux (94%).

13 de nos patients, ont développé une occlusion néonatale a ventre distendu au cours
des premiers jours de leurs vie, avec la triade classique de I'occlusion basse faite de distension
abdominale (100%), des vomissements bilieux (62%) et d’absence d’émission méconiale (85%).
Ainsi, le symptome le plus fréquent dans cette tranche d’age est I'occlusion néonatale.
Ce tableau s’est compliqué chez 2 nouveau-nés par une entérocolite (15%).

Par ailleurs, la principale complication retrouvée dans cette tranche d’age est
I’entérocolite chez 3 malades (18%) ou la simple menace d’entérocolite chez un seul malade (6%).
Ainsi, les formes compliquées représentent (24%). Cependant, la situation d’un seul patient était

considéré comme sévére avec altération de I’état général et déshydratation aigue (tableau B).
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2.2-Chez le nourrisson (19 cas) :

100% v 84% ___ —~— ————

l .
| 68% a0,
2o 1B B B
| 79 _____________________
'|| | l P .
0% +—r == o
< . .

Figure 24: Manifestations cliniques des patients de la deuxié@me tranche d’age

Chez 15 patients, la notion de retard d’émission méconiale a été retrouvée a

I'interrogatoire (79%). L’épreuve a la sonde est revenue positive chez seulement 7malades (37%).

La constipation a constitué un symptome fréquemment retrouvé, chez 16 patients (84%),

pas seulement comme mode de révélation (21%), mais également comme symptome

fréquemment retrouvé a l'interrogatoire (63%).

Cependant, malgré la présence de plusieurs symptomes en faveur de la maladie de
Hirschsprung comme le REM et surtout la constipation chronique rebelle au traitement médical
(59%). 13 nourrissons n’ont été vu en consultation qu’au stade de complications (79%) a type

d’entérocolite (68%) ou de menace d’entérocolite (11%), dont 4 patients étaient vu dans un état

critique avec altération de leur état général.
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2.3-Chez I’enfant (7 cas) :

120%
100%
100%
0,
B0% 71%
. | 7%
l 43% 43% 43%
40% b 1 b 1 b
- III' .II‘
0% T T T T T
Constipation  Météorisme REM Douleurs Fécalome Ampoule
abdominales palpable rectale vide

Figure 25:Manifestations cliniques des patients au-dela de 2ans

Le tableau clinique est dominé par une constipation chronique (100%) avec météorisme
(71%) et douleurs abdominales chroniques (43%) et a I’examen clinique, la présence
d’une ampoule rectale vide au toucher rectale (43%) ainsi que de fécalome palpable (43%).

La notion de REM est retrouvée a I'interrogatoire dans (57%) des cas.

2.4- Symptomatologie clinigue dans notre série tout age confondu :

Quelque soit la tranche d’age étudiée, la notion d’anomalie de I’émission méconiale était
presque toujours retrouvée (84%) a I'interrogatoire avec les parents.

L’anamnése a permis également de noter chez 60% de nos patients, une constipation
chronique.

Les autres symptomes de la maladie étaient par ordre de fréquences :
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+ L’épreuve a la sonde qui était positive dans 53% des cas, surtout pratiquée au cours
de la période néonatale devant un tableau de REM ou carrément d’occlusion néonatale.

+ Le météorisme abdominal, retrouvé chez 41% des patients.

+ Le tableau d’entérocolite, avec un taux de 37%, avec l’association d’'une distension
abdominale, un abdomen douloureux et luisant, des selles fétides parfois
des vomissements et surtout la fiévre.

+ L’occlusion néonatale chez 13 nouveau-nés.

+ Alors que la douleur abdominale et les fécalomes palpables étaient surtout I'apanage

des formes de découverte tardive.

7% 12%

B Anomalie méconiale

B Epreuve a la sonde positive

B Occlusion néonatale

B Constipation

B Entérocolite

® Menace d’entérocolite
Météorisme

Douleurs abdominles

Fecalome palpable

Figure 26: Symptomatologie clinigue tout age confondu
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[1I-LES ASPECTS PARA-CLINIQUES:

1- L’abdomen sans préparation (ASP) :

Réalisé systématiquement chez tous nos malades, avec deux incidences, l'incidence
de face debout et celle de profil. Cet examen nous a montré :
£ L’'image d’aérocolie diffuse : 22 patients.
% Les niveaux hydro-aériques : 20 patients.
+ La disparité de calibre : 10 patients.
£ La vacuité pelvienne : 2 patients.
% La stase stercorale : 2 patients.

& Aucun cas de pneumopéritoine n’a été enregistré.

2-Le lavement opague :

Pratiqué chez 42 de nos patients (98%), le lavement aux hydrosolubles était I’examen clé
dans notre démarche diagnostic, il a permis a la fois de :
£ Suspecter fortement le diagnostic : le lavement a montré la disparité de calibre
chez 37 cas (88%)

& Déterminer la forme anatomique.
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Tableau 1: les formes anatomiques dans notre série

Forme anatomique Nombre de cas Pourcentage
Recto-sigmoidienne 28 cas 67%
Ultra-courte 5 cas 12%
Colique 8 cas 19%
Longue 1 cas 2%

On a constate également, que la disparité de calibre est le plus souvent non visualisée

lors des formes ultra-courtes (80%) et des formes longues (20%).

3-La recto-manométrie :

A été réalisée chez 7 de nos patients (16%) chez qui le réflexe recto-anale a été négatif

(100%).

M Manométrie faite 1 Manomeétrie non faite

%84

Figure 27: Pourcentage de réalisation de la manométrie
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4-Etude histologique:

Pratiquées chez tous nos patients opérés (41 cas). Il s’agissait :
£ Soit d’une biopsie lors de la confection de la colostomie dans 4 cas (10%).
4 Soit d’une biopsie extemporanée lors du geste radical chez 21 patients (51%).
% Ou enfin lors de I’étude histologique de la piéce d’exérése chez 41 cas (100%).

Un seul malade a eu une biopsie rectale chirurgicale a Agadir avant de nous étre
transféré, et la biopsie rectale avait montré une aganglionnie pariétale rectale en faveur
de maladie de Hirschsprung.

L’étude anatomopathologique a été réalisée chez tous les patients bénéficiant de la cure
définitive (41 cas) sur les pieces d’exérese lors de I'abaissement colique. Et elle a confirmé
le diagnostic de maladie de Hirschsprung dans tous les cas, avec une zone d’exérése toujours

passant en zone saine.

VII-LES ASPECTS THERAPEUTIQUES :

1-Traitement palliatif :

1.1-Le nursing :

Le nursing est tenté chez 32 de nos patients (74%) en attente de la cure radicale :
% |l était efficace chez 21 cas (66%), avec une durée moyenne de 27 jours.

£ Alors qu’il était inefficace chez 11 cas (34%).
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70%

60% -

50% -

40% -

34%

30% -

20% -

10% -

0% -

Nursing efficace Nursing inefficace

Figure 28: efficacité du nursing

1.2-Colostomie :

La dérivation intestinale a été réalisée chez 22 cas de nos patients (51%), I'dge
de ces derniers varie entre 2 jours et 10 ans, avec un dge moyen de 3 mois et 22 jours.

Cette colostomie nous a permis de passer le cap critique de la maladie (I'occlusion), elle
nous a permis également d’éviter les complications les plus redoutables de la maladie, a savoir :
I’entérocolite et la perforation. La colostomie nous a permis enfin d’aborder le malade dans
les meilleures conditions de la cure radicale.

Le siege de la colostomie était iliaque gauche chez 14 patients (64%), transverse gauche
chez 5 patients (23%), transverse droit pour un seul malade (4%) et un nouveau-né avait
bénéficié d'une iléostomie pour une forme longue de la maladie. Alors qu’un enfant nous a été
transféré d’Agadir pour cure radicale avec une colostomie gauche demeurant non fonctionnelle

selon le chirurgien traitant qui avait réalisé aprés une iléostomie.
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70%

60%

50%

40%

30%

20%

10%

0%

64%

lliaque gauche Transverse gauche Transverse droite ileostomie

Figure 29: Les différents sieéges de la colostomie

a- Indication :

L’indication de la colostomie a été posé soit pour :

+ Echec du nursing : pour 10 cas (48%).
+ Complication : pour 9 cas (43%).

+ Forme longue : Seulement pour 1 cas (5%).

b- Complications post-colostomie :

Dans notre série, 4 de nos patients colostomisés (19%) ont présentés des complications

post-colostomies :

+ Un cas de prolapsus.

4+ Un patient s’est compliqué de lachage de suture.

+ Un nouveau-né a présenté une hémorragie en rapport avec une maladie
hémorragique néonatale a J9 postopératoire.

+ Un décés post colostomie en rapport avec une forme longue chez un nouveau-né

polymalformé.

-69 -



LA MALADIE DE HIRSCHSPRUNG CHEZ L’ENFANT -A PROPOS DE 43 CAS

2-Traitement radical :

41 patients (95%) ont été opérés dans notre formation, selon la technique d’abaissement

transanal endorectal.

2.1-L’age au moment de I’intervention :

80%

73%

70% -

60% -

50% -

40% -

30% ~

20% -

15%

12%

10% -

0% -

<lan lan-2 ans >2ans

Figure 30: Répartition des malades selon I’dge au moment de I’intervention

L’age au moment de l'intervention varie entre 20 jours et 16 ans, avec un age moyen
de 19 mois. Dont :
+ 30 cas (73%) avant ’age de 1 an.
+ 5 patients (12%) entre 1 an et 2 ans.
4+ 6 cas (15%) apres I’age de 2 ans.
La majorité des enfants étaient opérés précocement, avant la premiere année, dont

3 patients sont opérés en période néonatale.
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2.2-Délai entre le diagnostic et le traitement radical :

Ce délai varie entre 7 jours et 15 mois, avec un délai moyen de 6 mois:
+ < 1mois : chez 16 patients (39%).
<+ 1 mois-3 mois : Chez 10 patients (24%).

< > 3 mois : pour 15 patients (37%).

B < 1mois
B 1 mois-3 mois

>3 mois

Figure 31: Délai entre le diagnostic et le traitement radical

On note que plus de la moitié de nos patients ont bénéficié d’une cure définitive

en moins de 3 mois aprés le diagnostic de la maladie.

2.3- Préparation préopératoire :

La plupart de nos patients ont bénéficié d’'une préparation préopératoire a la fois locale

et générale :
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+ Une préparation générale par la correction des troubles hydro électrolytiques et
de I’anémie, si elle existe.
+ Une préparation locale a I'aide de lavements évacuateurs et un régime sans
résidus.
La durée de cette préparation préopératoire varie entre 4 jours et 7 semaines, avec une

durée moyenne de 24 jours.

2.4-Technigue opératoire :

80%

71%
70% 1

60%

50% -

40% -

29%
30% -

20% -

10% -

0% -
Voie transanale Voie combinée

Figure 32: Le type de voie d’abord

4

f—

patients de notre série ont été opérés (95%). La voie d’abord était :
+ Transanale pure chez 29 cas (71%).
+ Combinée chez 12 cas (29%). Dont deux malades ont été opérés par voie
combinée en utilisant I'artifice de Deloyers (17%).

La dissection sous-muqueuse a permis la libération d’une cuff muscluraire
d’une longueur variant entre 2 et 4 cm avec la réalisation dans tous les cas d’une section
postérieur.

La longueur de segment de résection recto-colique varie entre 8 et 50 cm avec

une longueur moyenne de 20 cm.
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L’examen extemporané est pratiqué chez 21 patients opérés (51%) afin de s’assurer que
la zone de résection passera en zone saine. En général, il a été réalisé chez les patients non

colostomisés.

2.5-Les suites opératoires :

Le séjour hospitalier postopératoire varie entre 3 jours et 41 jours avec une moyenne
de 9 jours.
La reprise du transit était obtenue au bout de 12 a 48 heures postopératoires :
+ A 12 heures : chez 11 patients (27%).
& Entre 12 et 24 : chez 17 patients (41%).
£ Entre 24 et 48 : chez 12 cas (29%).
+« Un seul patient n’a repris son transit qu’aprés 5 jours.
La reprise de I'alimentation était permise encore plus tot entre le réveil et 24 heures
postopératoires chez la plupart de nos patients :
%« Au réveil: chez 38 de nos malades opérés (93%).
£ Entre 12 et 24 heures : seulement chez un seul patient (2%).
£ Au-dela de 24 heures: Chez 2 de nos malades (5%): Un patient n’a repris
I'alimentation qu’au 3éme jours a cause d’un séjour en réanimation de 2 jours
pour choc septique. Alors qu’un malade n’a repris I’alimentation qu’au 5éme
jours.
Les dilatations anales étaient démarrées chez tous les patients opérés dans un délai

de 21 jours postopératoire, avec un nombre moyen de 8 séances pendant minimum 2 mois.
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3-Evolution, complication et mortalité :

3.1- A court terme :

13 de nos patients opérés (30%) ont développé une complication a court terme :

£ Choc septique : Chez un patient

% Sténose anale: chez 5 patients (12%), dont 4 étaient traitées précocement
par dilatation. Alors que la cinquieme était située a 3 cm de la marge anale
et avait nécessité une reprise chirurgicale pour abaissement par voie abdominale.

% Menace d’entérocolite : chez 3 malades (7%) une survenant au 14éme jours
postopératoires, la deuxieme au 20éme jours postopératoire, et I'autre au 4éme
mois postopératoire. Les trois patients ont été pris en charge précocement
par une courte hospitalisation et une tri-antibiothérapie.

% 1 Déces postopératoire (2%) par CEdéme pulmonaire aigue.

£ 3 patients ont été repris chirurgicalement (7%):
o Un malade a été repris pour un abaissement par voie abdominale, apres
7mois de l’intervention radicale devant une sténose rectale située a 3 cm
de la marge anale.
o Une fille a été reprise apres 2mois pour mise a plat d’une fistule recto-
vaginale congénitale. Qui a été repérméabilisée aprés un mois ce qui a imposé
la confection d’une colostomie transverse droite, et une deuxiéme intervention.
o Et enfin, un troisieme malade est repris a un mois postopératoire, devant
la persistance d’une constipation sévere nécessitant la poursuite du nursing.
L’intervention a consisté en un abaissement jusqu’au transverse gauche par voie

combinée et anastomose colo-anale aprés examen extemporané.
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Figure 33: les complications postopératoire

3.2- A long terme :

L’évolution a long terme a été favorable chez la plupart de nos patients avec un recul
moyen de 3 ans. 25 patients de notre série sont actuellement, en age de propreté (58%) avec une

continence acceptable chez tous ces malades.
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DISCUSSTON
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I-EPIDEMIOLOGIE :

La fréquence de la maladie est habituellement estimée a 1 pour 5000 naissances [2].
Nous avons effectué une comparaison de nos données épidémiologique avec des séries
faites au Maroc :

£ CHU de Casa : étude faite au service de la clinique chirurgicale infantile et orthopédique
de I’hdpital d’enfants de Casablanca en 1993 a propos de 186 cas colliges en 15 ans
[50].

£ CHU Rabat : étude faite au service des urgences chirurgicales pédiatriques de I’hopital
d’enfant de Rabat en 1998 a propos de 53cas colligés en 8 ans [51].

£ CHU Rabat : étude faite au service de chirurgie pédiatrique « A » de I’hopital d’enfants
de Rabat en 2005 a propos de 34 cas colligés en 6 ans [52].

£ [|’hopital Al Farabi Oujda : étude faite en 2000 a propos de 17 cas colligés en 8 ans [53].

La comparaison a été aussi faite avec différentes séries internationales.

1-Age au moment du diagnostic :

Actuellement, la plupart des cas de maladie de Hirschsprung sont diagnostiqués dans

les premiers mois de vie, mais parfois, le diagnostic se fait ultérieurement.

Tableau 2: comparaison de I'age au moment du diagnostic entre les séries nationales

Série
CHU Rabat CHU Rabat
Age Notre série | CHU Casa [50] Al Farabi [53]
[51] [52]
0-1 mois 40% 38% 62% 5,8% 17,6%
1mois-2ans 44% 38% 39% 44 2% 58,8%
> 2ans 16% 24% 11% 50% 23,5%
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On a réalisé d’autres comparaisons avec des séries internationales :

-

- = #

& Moog et al : sur une série de 13 patients [59].

Soave rapporte une série de 178 cas [54].
Randall et al : sur une série de 82cas [55].

Frederick et al : sur une série de 269 cas [56].

Hadidi : sur une série égyptienne de 68 cas [58].

Ikeda and Goto : dans une étude japonaise multicentrique incluant 1628 cas [57].

Tableau 3 : comparaison de I’age au moment du diagnostic a I’échelle international

Age lors du Notre
Soave Randall Frederick Hadidi Moog

diagnostic Ikeda [57] série
[54] [55] [56] [58] [59]

0- un mois 24% 27% 24% 48,7% 37% 77% 40%

1-2 ans 42% 16% 35% 42,3% - 8% 44%

> 2ans - 57% 41% 9% - 15% 16%

Natalie et al. [60] en 1999, avaient publié une série de 107 malades atteints de MH,

le diagnostic a été posé dans 47% des cas au cours des premiers 72 heures, avec un age moyen

au moment du diagnostic de 9 jours. Alors que, pour Berrebi et al. [61] en 2007 en France, sur

une série de 47 patients, I’dage moyen au moment du diagnostic était de 7 jours.

La tendance actuelle est a diagnostiquer le maximum de malades a la naissance

et a les traiter le plus tot possible en un temps. Cependant, on note dans notre série ainsi que

dans les autres séries nationales un retard du diagnostic au-dela du premier mois de vie.
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2-Sexe :

La prédominance masculine est constamment retrouvée dans toutes les séries.
Les garcons sont 3 a 4 fois plus atteints que les filles [3-14].

Dans notre série, la prédominance masculine a été retrouvée également avec un taux
de 88% de garcons, allant dans le méme sens que celui de la littérature.

Le ratio homme—femme est de quatre pour un dans les formes recto sigmoidiennes
et entre deux pour un et un pour un dans les formes étendues. Ainsi, le sex-ratio s’équilibre
au fur et a mesure que la longueur de I'aganglionnie augmente [3-14-63].

Kleinhaus et al. [62], sur une série de 1196 patients aux Etats-Unis entre 1975 et 1976,
a rapporté également une prédominance masculine avec un sex-ratio de 3,8/1. lls ont aussi
constaté que le sex-ratio diminue avec l'augmentation de la longueur du segment
aganglionnaire, il était de 2,8/1 dans les formes étendues et de 2,2/1dans les formes coliques
totales. Cette constatation a été également retrouvée chez nos patients, puisque le seul cas

de maladie de Hirschsprung de forme longue est survenu chez un nouveau-né de sexe féminin.

100.00% - 92.50%

90.00% 80.70%

. 76%
80.00% 70.60%

70.00% -

60.00% -

0, -
000 H Gargons

40.00% A
’ v i Filles

0,
| %
30.00% o ..

20.00% - 00%

10.00% -

0.00% — — ; ; ;
Notre série  CHU Casa  CHURabat  CHUFeés Hopital al
Farabi

Figure 34: Répartition des patients en fonction du sexe a I’échelle national
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La prédominance masculine est retrouvée dans toutes les séries nationales et

internationales.

Tableau 4: Comparaison du sex-ratio a I’échelle international

Randall Saltzman [64]
Sex-
Notre série | lkeda [57] [56]=Frederick Berrebi [61]
ratio/Séries
[55]

Sex-ratio 8/1 3/1 5/1 4/1 4/1

Dans notre série, nous avons enregistré une prédominance masculine trés marquée avec
un sex-ratio de 8/1. Cet écart, peut étre expliqué par la gravité de la maladie chez le sexe
féminin qui évolue vers le déces aux cours des premiers jours de vie, avant d’avoir accés

aux structures de soins.

3-Origine géographique :

La prédominance de l'origine urbaine peut étre expliquée par la meilleure accessibilité
aux services sanitaires dans les régions urbaines par rapport aux zones du rural.

Dans notre série, on n’a pas la prédominance d’une région par rapport aux autres
régions. Donc aucune population n’offre un intérét a y faire une étude génétique approfondie a

la recherche d’un géne responsable.

4-Consanguinité et pathologies associées :

Les formes familiales sont retrouvées dans pres de 5 a 10 % des séries [14-63], La
maladie de Hirschsprung est habituellement isolée. Des anomalies associées (génito-urinaire,

cardiaques) sont rares, seule I’association avec la trisomie 21 est retrouvée de facon habituelle et
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peut représenter 5 a 10% des séries, parfois des anomalies du systéme nerveux sont retrouvées
[14].

Les formes familiales représentent 6 a 15% des cas [3]. Cependant, aucune forme
familiale n’a été notée dans notre série sauf un seul cas de constipation chronique chez la meére.
Ces formes familiales se caractérisent par une plus grande fréquence des formes longues (50%)
et par une augmentation du pourcentage des filles atteintes [65]. La maladie de Hirschsprung
apparait comme isolée dans 70 % des cas [3]. Une anomalie chromosomique est associée dans
12 % des cas, la trisomie 21 étant I’anomalie le plus souvent retrouvée (supérieure a 90 %) [3].
Dans notre série elle était isolée dans 88%, et La trisomie 21 était suspecté uniquement chez
un seul de nos patients mais aucune étude chromosomique n’a était réalisée chez aucun de nos
malades.

D’autres anomalies congénitales peuvent étre également retrouvées dans 18 % des cas.
Les anomalies décrites sont des malformations cranio-faciales (fentes labio-palatines),
cardiaques, rénales (agénésies) ou des membres. Alors que chez nos patients les anomalies
congénitales ont été représentées par un cas de fistule recto-vaginale et 2 cas de syndrome
poly malformatif avec malformations cardiaques [3].

Le taux plus élevé d’anomalies associées dans les cas familiaux (39 % contre 21 %)
suggere une répartition mendélienne [66]. De plus, cette maladie est aussi décrite dans un cadre
syndromique :

£ Syndrome de Shah-Waardenburg : comporte une surdité et des troubles pigmentaires
(yeux, cheveux et peau) [65-67].

£ Syndrome Yéménite associant surdité, troubles de la vision et hypo pigmentation ;

£ Syndrome d’Ondine : caractérisé par une hypoventilation d’origine centrale et peut étre
parfois compliquée d’un neuroblastome [68].

£ Néoplasies endocriniennes de type multiples de type IIA: c’est une combinaison faite
d’un carcinome médullaire de la thyroide, d’un phéochromocytome et d’une hyperplasie

parathyroidienne [69].
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£ Syndrome de Smith-Lemli-Opitz.

£ Dysplasie mésomélique type Werner.

Un syndrome de shah-waardenburg a été suspecté chez un seul de nos malade devant
la présence d’anomalie pigmentaire de I'iris avec une méche de cheveux blanc au niveau frontal,
sans dystopie des canthi interne.

Dans la série du CHU de Rabat [52], on a noté parmi les 34 patients :

+ Notion de consanguinité chez 3 patients (8,8%).
£ Pathologies associées chez 3 malades (11,7%).

Dans la série d’Oujda [53] :

%+ Notion de consanguinité chez 2 patients (11,7%).
% Pathologies associées chez 3 patients (17,6%).

Dans la série du CHU de Casablanca [54], une pathologie associée a été rapportée dans
9% des cas, dominée par la trisomie 21.

IKEDA [57] rapporte une pathologie associée dans 11,1%, dominée également
par la trisomie 21.

Randall [56] trouve dans sa série 7% de formes familiale.

Engum [70] rapporte 20 cas de formes familiales sur une série de 260 cas (7,7%).

L’existence de formes familiales est rapporté par toutes les séries ce qui conforte
I’hypothéese d’une étiologie génétique de la MH. Alors que, dans notre série aucun cas de forme
familiale n’a été retrouvé, peut étre, du fait de [I'évolution mortelle de la maladie auparavant
dans notre contexte, Ainsi, la plupart de nos patients présentent une forme sporadique
de la MH.

Cependant, nous avons enregistré un taux de consanguinité de 9%, se rapprochant ainsi

aux autres séries nationales [52-53-54].
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Figure 35: comparaison des pathologies associées entre les séries

On remarque que le taux de pathologies associées est rapproché dans toutes les séries
nationales et internationales (Figure 35). Notre série, avec un taux de pathologies associées de
12%, dépasse la série de Randall [56] (7%) alors qu’elle se trouve dépassée par la série d’Oujda

[531(17,6%).

lI-LES ASPECTS CLINIQUES [3-7-71-72-73-74-75-76]:

Actuellement, la plupart des cas de la maladie de Hirschsprung sont diagnostiqués dans
les premiers mois de vie, mais parfois, le diagnostic se fait ultérieurement [71-72-73-74].

40% de nos patients ont été diagnostiqués en période néonatale. Les autres patients
ont été vus au-dela du premier mois.

Le diagnostic de la maladie repose surtout sur la clinique [3-7-71-72-73].

La symptomatologie clinique varie selon la tranche d’age étudiée.
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1-Dans la période néonatale :

Chez le nouveau-né, le maitre symptome reste le tableau d’occlusion néonatale basse
avec épreuve a la sonde positive. Il s’agit le plus souvent d’un garcon né a terme de poids
normal, chez lequel un retard d’émission méconiale de 24 a 48 heures, distension abdominale,
vomissements bilieux et épreuve a la sonde positive [75].

Dans les formes plus séveres, deux tableaux dominent la symptomatologie : occlusion
intestinale basse ou entérocolite.

« Toute entérocolite chez un nouveau-né a terme doit faire suspecter une maladie de
Hirschsprung jusqu’a preuve du contraire » [76].

Il faut toujours se méfier d’un abdomen distendu, douloureux, luisant et inflammatoire,
méme chez un nouveau-né a terme, car l'entérocolite aigué est la complication la plus grave
chez un patient atteint de maladie de Hirschsprung et peut se voir quelques heures seulement
apres la naissance. L'’abdomen distendu devient trés 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 I’intestin gréle [76].

=

Frederick, sur sa série de 260 cas, note 97 cas de REM soit 37% [55].

£ Raymond retrouve seulement 9% de REM, par contre, 42 % des patients de sa série ont
présenté une occlusion néonatale [77].

£ Randall dans sa série rapporte 81% de cas d’occlusion comme motif de consultation [56].

£ Pellerin a rapporté une occlusion néonatale révélatrice dans 55% des cas [72].
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Figure 36 : comparaison des symptomes en période néonatale entre les différentes séries
nationales

Il reste que dans toutes les séries, y compris la notre, la majorité des patients en période
néonatale viennent consulter pour un retard d’émission du méconium et/ou dans un tableau

d’occlusion néonatale basse, les complications restent peu fréquentes.

2-Chez le nourrisson et le jeune enfant :

Le tableau est le plus souvent celui d’une constipation chronique avec épisodes
obstructifs ou d’une diarrhée. Le ballonnement abdominal est progressif, I’hypotrophie
fréquente. L’abdomen distendu est météorisé, les fécalomes sont parfois palpables et le toucher
rectal trouve une ampoule rectale vide.les complications a type d’occlusion, de péritonite

ou d’entérocolite sont moins fréquentes que dans la période néonatale [3-7-71-72-73-74].
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Tableau 5: comparaison de la symptomatologie chez les patients de la deuxi@éme

tranche d’age

CHU Rabat
Symptomes Notre série CHU Casa [50] | Al Farabi [53]
[52]
REM 79% 71% 65% 60%
Constipation 84% 90% 80% 80%
Epreuve a la sonde positive 37% 47% 44% 50%
Entérocolite 68% 0% 20% 20%
Perforation 0% 4% 0%

Dans toutes les séries nationales, la constipation chronique est le motif de consultation

le plus fréquent dans cette catégorie d’age.

Cependant, on note dans notre série, un taux d’entérocolite trés inquiétant chez

cette tranche d’age, par rapport aux autres séries nationales. Ce pourcentage trés important

d’entérocolite, peut étre expliqué par le retard diagnostic dii en grande partie a la sous

estimation du symptome de la constipation.

3-Chez le grand enfant:

Le diagnostic est devenu exceptionnel avec tableau typique du constipé chronique,

anorexique, hypotrophique, a gros ventre et jambes maigres. Les fécalomes sont palpables,

I’ampoule rectale reste vide contrairement a ce qui est observé dans les constipations séveéres,

un diaphragme surélevé par la distension abdominale et une dénutrition chronique : forme

historique, que I'ont voit de plus en plus rarement [3-78], mais qui était noté chez trois de nos

patient pris en charge tardivement respectivement a I’age de 16 ans, 10 ans et 8 ans.
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Tableau 6: comparaison de la symptomatologie chez les patients de plus de 2 ans

Symptome/Série Notre série CHU Rabat [52] CHU Casa [50] OUJDA [53]
REM 57% 23,5% 88% 75%
Constipation 100% 82,3% 91% 100%
Fécalome

43% 29,4% 45% 25%
palpable

On constate que la constipation chronique est constamment retrouvée dans toutes
les séries, avec une grande fréquence chez cette catégorie de patients. Langer rapporte
également 96% de cas de constipation chronique dans sa série.

La constipation peut étre un symptome isolé du MCC, accompagnant le malade depuis
la naissance. D'ou l'intérét de penser toujours a éliminer une cause chirurgicale y compris
une maladie de Hirschsprung, devant toute constipation chronique chez I’enfant avant de retenir
le simple diagnostic de constipation fonctionnelle.

En bref, La symptomatologie clinique de la MH varie selon la tranche d’age étudiée. Chez
le nouveau-né, le maitre symptome reste le tableau d’occlusion néonatale basse avec épreuve
a la sonde positive. Dans les autres tranches d’age, la constipation chronique domine le tableau
clinique. Dans notre série, on note au total, les mémes caractéristiques cliniques de la maladie
que dans la littérature mais avec un taux alarmant d’entérocolite surtout chez les patients agés
entre 1Tmois et 2ans (37%), ce pourcentage trés important, peut étre expliqué par le retard
diagnostic d( en grande partie a la sous estimation du symptome de la constipation qui était
souvent retrouvé a l’interrogatoire. Ceci, n’empéche pas que I’entérocolite est la complication

la plus fréquente dans toutes les séries.
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Figure 37: comparaison des éléments cliniques de toutes les séries a tout dge confondu

[1I-LES ASPECTS PARA-CLINIQUES :

1-L’abdomen sans préparation (ASP) :

L'imagerie en période néonatale comprend un cliché standard d’abdomen sans
préparation (ASP) de face en position orthostatique, de face couchée avec un rayon horizontal
a la recherche d’un pneumopéritoine, et un profil couché [3].

L’ASP retrouve la distension colique avec une absence d’aération rectale évocatrice
du diagnostic. La dilatation peut remonter sur l'ensemble du gréle lorsque I'occlusion
se compléte et en l'absence de prise en charge. L’ASP peut aussi retrouver, au stade
de complication, soit un pneumopéritoine [79], 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 séveére.
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Les montées de sonde, les massages abdominaux doivent améliorer les clichés standards,

en montrant une diminution de la dilatation digestive sous peine de devoir d’urgence dériver

I’enfant [3-81].

Tableau 7: comparaison des différents aspects retrouvés a I’ASP a I’échelle national

Image /Série Notre série CHU Rabat [52] CHU Casa [50] Oujda [53]
Aérocolie diffuse 51% 83% 30% 82,3%
Niveau hydro- 47% 73% 21% 23,5%
aérique
Pneumopéritoine 0% 3,7% 2% 0%

On note une rareté des images radiologiques évoquant une complication, ceci peut étre
expliqué par I’évolution fatale des formes compliquées avant de consulter.

En plus de son apport dans le diagnostic d’une occlusion intestinale, L’ASP permet
également, selon Pratap et al [82], de prédire avec fiabilité la zone de transition en cas
de lavement opaque non concluant, surtout dans les pays en voie de développement
ou les techniques laparoscopiques ne sont pas toujours disponibles, afin de vérifier la zone
de transition avant la chirurgie. La zone de transition est identifiée sur I’ASP en visualisant
au dessus du bassin un arrét brusque et effilé des gaz au niveau du colon gauche, et ceci était
possible chez 89% des patients. Ainsi, sur les 24 patients chez qui la zone de transition était
suspectée sur les données de I’ASP, 22 cas (92%) avaient une parfaite corrélation avec le niveau
aganglionnaire anatomopathologique.

Le tableau suivant illustre la corrélation des résultats de I’ASP avec le niveau

anatomopathologique de I’aganglionnie selon I’étude de Pratap et al [82].
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Tableau 8: Data comparing the correlation results of PARTZ and CETZ with pathological

level of aganglionosis [82]

Corrélation between
p value 95% Confidence interval
Parameters
PARTZ vs. CETZ *0.008 -6.09 to -3.6
PARTZ vs. PLAG *0.00 -4.4 to -3.93
CETZ vs. PLAG 0.6 -0.85 to 0.52
PARTZ vs. ICCE *(0.001 -1.87 to -0.79

PARTZ, Plain abdominal transition zone; CETZ, Contrast enema transition zone; PLAG, Pathological level of aganglionosis;

ICCE, Inconclusive contrast enema. * p < 0.05 significant.

Dans notre contexte, I’ASP nous a permis de visualiser une disparité de calibre seulement
chez 10 de nos patients (23%). Cependant il nous a été d’un grand apport dans le diagnostic

d’occlusion intestinale et dans la recherche d’éventuelles complications.

Figure 38 : ASP chez trois de nos patients

A~ ASP chez un nourrisson admis en entérocolite.
B- ASP de profil montrant la disparité de calibre.
C- ASP de face debout visualisant des niveaux hydro-aériques sur le gréle et sur le colon.
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Cette différence tres marquée avec I'étude indienne Pratap et al [82] ( 89% vs 23%) peut
étre expliqué par les criteres d’exclusions utilisés lors de leur étude qui ont permis d’éliminer
tous les patients consultants lors d’une complication ou ceux présentant des images de niveau

hydro-aérique sur I’ASP.

2-lavement opaque :

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 [83] 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 (Gastrografinel) [3], y compris notre équipe,
dans la crainte d’une perforation, ce qui ne donne pas toujours de bons clichés informatifs.
Il 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 cbélon. Normalement, le rectum est la partie la plus large de I'intestin.
Dans la maladie de Hirschsprung, le rectum apparait petit, de taille identique au coélon
aganglionnaire. La forme classique recto-sigmoidienne montre un rectum rigide de taille
normale et un colon dilaté juste au-dessus de la boucle sigmoidienne [3-84].

Cependant, quelque fois une zone trés courte rectale peut étre difficilement identifiable
ou encore la forme pancolique en montrant un colon sans aucune disparité de calibre. En effet,
la forme pancolique se manifeste comme une occlusion du gréle incomplete ; la rétention
de baryte deux a trois jours apres un lavement doit faire suggérer cette forme colique totale,
ainsi que I’accentuation, voire la décompensation de I'occlusion apres le lavement. Des angles
splénique et hépatique coliques peu marqués (colon en « point d’interrogation ») doivent aussi

faire évoquer la forme totale ou intermédiaire [3-85].
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Rosenfield et al [86], sur une série de 62 malades a étudié la spécificité relatives
des signes radiologiques au lavement opaque au cours de la maladie de Hirschsprung,
et a conclu que le signe radiographique le plus fiable est la présence de disparité de calibre,
mais également, I'utilisation combinée de trois éléments radiographiques (disparité de calibre,
la rétention de barytre et I'aspect de selles mélangés a la baryte) était mieux corrélée
a la présence ou a I’'absence de MH que n’importe quel élément pris séparément.

Smith et Cass [87], en 1990 ont démontré que le lavement opaque précise uniquement
dans 50% des cas et de facon approximative la zone de transition avec 24% de faux négatifs.
Jamieson et al [88] sont arrivés a une conclusion similaire aprés une revue comparative entre
les clichés radiologiques des lavements opaques et les résultats anatomopathologiques de 32
patients, avec un taux de concordance de 60%. Alors que ce taux diminue lorsque la zone
de transition est plus haut située, ainsi seulement, 25% des formes longues avaient

une concordance radio-histologique.

Figure 39: opacification chez trois de nos patients

A- Cliché de profil d’'un lavement opaque montrant la disparité de calibre recto-sigmoidienne.

B- Cliché de face d’une opacification colique visualisant la disparité de calibre entre colon iliaque et angle
colique gauche. Avec opacification du trajet fistuleux d’une fistule recto-vaginale.

C- Opacification chez une fille de 16 ans avec disparité de calibre recto-sigmoidienne (a noter la dilatation
monstrueuse du sigmoide).
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Dans notre série, la zone de transition a été visible chez 37 patients (88%) avec
une concordance radio-histologique dans 36 cas (97%). Dépassant ainsi, de loin les résultats
obtenus par Smith et Cass [87] et ceux de I’étude de Jamieson et al [88].

La forme recto-sigmoidienne est la forme la plus fréquente puisqu’elle constitue
taux de forme recto-

les 3% des cas, ce qui a était retrouvée dans notre étude avec un

sigmoidienne de 67%, mais également dans la plupart des séries nationales (Tableau 9)

et internationales (Tableau 10).

Tableau 9 : comparaison des formes anatomiques appréciées au lavement baryté

Forme Notre série CHU Casa [50] CHU Rabat [52] Oujda [53]
anatomique/Série
Recto-Sigmoidienne 67% 50% 83% 64,3%
Rectale basse 12% 33% 11,3% 28,6%
Etendu au colon

19% 2% 83% 3,7%
gauche

Tableau 10 : comparaison des différentes formes anatomiques a I’échelle internationales

Forme/Série Randall Langer Reding [77] | Kleinhaus Rescorla | Berrebi | Notre
[56] [79] [62] [55] | [60] série

Recto-

80% 75% 75% 55% 67%
sigmoidienne 74% 69%
Rectale basse 0% 0% 5% 4% 12%
Etendu au

0% 5% 0% 26% 31% 6% 19%
colon gauche

-93 -




LA MALADIE DE HIRSCHSPRUNG CHEZ L’ENFANT -A PROPOS DE 43 CAS

3-La manométrie rectale:

Cet examen dynamique permet [I’étude du réflexe recto-anal inhibiteur
et de la compliance du rectum. Ce réflexe, absent chez le nouveau-né, est retrouvé vers
la deuxieme ou la troisiéme 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 (Figure 39) [3].

Le ballonnet proximal enregistre la pression intra-
rectale et est gonflé a différents volumes croissants
pour simuler I'arrivée intra-rectale de matiéres. Les
deux autres ballonnets enregistrent la pression a la
partie haute et basse du canal anal au repos puis lors

des différentes distensions.

Figure 40: Technique de la manométrie ano-rectale avec une sonde a ballonnet [20]

Dans la maladie de Hirschsprung, la distension rectale n’entraine aucun relachement
du sphincter interne et met en évidence une hypertonie (voir Figure 40) [89]. Cet examen
essentiellement dynamique et fonctionnel est, cependant, tres difficile a interpréter dans
les premiéres semaines de vie, chez les nourrissons de petit poids ou chez les anciens
prématurés en raison de I'immaturité physiologique du c6lon 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 [90]. Les faux positifs

ou les résultats douteux peuvent étre limités par une technique parfaite et au moindre doute
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complétés par d’autres examens. Si un RRAI présent élimine une maladie de Hirschsprung,
son absence ne permet pas d’affirmer une aganglionose [91].

Cette technique pourtant simple, nécessite un opérateur expérimenté et familiarisé avec
la pédiatrie, ainsi les malades consultants avant Décembre 2008, la date d’aménagement au sein
de I’hopital mére et enfant de Mohamed VI, n'ont pas pu en bénéficier, par défaut de matériel
technique.

Actuellement, le recours a la recto-manométrie est plus facile au sein de notre service
et elle est utilisée a chaque fois ou il y’a un doute diagnostic. Sur les 16 patients hospitalisés

a I’hopital mére et enfant Mohamed VI, 44% ont bénéficié de cette technique.
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Figure41: manométrie ano-rectale réalisée chez un patients atteint de
constipation chronique fonctionnelle [92]
Le réflexe recto-anal inhibiteur est présent (relaxation du sphincter induite par le gonflement du ballonnet

rectal). En haut de la figure(P1), est représenté I'enregistrement de la pression du sphincter interne de I'anus. En bas
(P2), il y a I’enregistrement de la pression au niveau du rectum, indiquant I'heure exacte de l'inflation du ballonnet rectal
avec 10 (V1), 20 (V2), 30 (V3) et 40 (V4) ml d'air.

Noter la relaxation du sphincter (P1) qui augmente avec I'augmentation de l'inflation  du ballonnet rectal (P2).
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Figure 42: manométrie ano-rectale chez un patient atteint de maladie de Hirschsprung dans sa

Noter I’absence du RRAI. On observe une contraction du sphincter anal externe en haut de la figure.

Figure 43: Tracé de manométrie réalisé chez un de nos patient montrant I’absence de RRAI
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4-Etude histologique:

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 I’'accompagne qui vont affirmer la maladie. Ce sont Swenson et al. [10] qui ont
introduit cette méthode diagnostique.

Deux types de biopsie peuvent étre réalisés. La biopsie rectale par aspiration grace
a la pince de Noblett [93]. 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 s(r
étre faite suffisamment haut (2 cm chez le nouveau-né ou nourrisson, 3 cm chez I'enfant).
Les complications en sont rares [94]; cependant, des perforations ou des hémorragies
ont été décrites [3].

La biopsie rectale chirurgicale permet d’obtenir muqueuse, sous-muqueuse
et musculeuse. Elle nécessite une anesthésie générale ou une rachianesthésie, si I’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.

Une histologie conventionnelle est pratiquée, mais aussi une coloration spécifique
enzymo-histochimique (acétylcholinestérase ou I’alphanaphtylestérase), qui permet de mettre
en évidence I’hypertrophie des filets nerveux (cf. supra). Dans 90 % des cas, le diagnostic peut
étre posé grace a la biopsie par aspiration. Les échecs viennent souvent d’un prélévement trop
superficiel, d’'un prélevement 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,
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ces biopsies doivent étre confiées a des anatomopathologistes expérimentés a ces méthodes
de prélévement et de détection.

Nakao et al [95] ont publié¢ en 2001 au Japon, une étude rétrospective sur l'utilisation
de la coloration enzymo-histochimique par [I'acetylcholinesterase, a travers une série
de 91biopsies rectales réalisées en période néonatale. Ills ont retrouvé que la spécificité de cette
technique était de 100%, alors que sa sensibilité était un peu faible (91%).

Dans notre contexte, le diagnostic de la maladie de Hirschsprung a été suspecté devant
un faisceau d’arguments cliniques et radiologiques, sans la confirmation anatomopathologique,
et ceci a défaut de matériel pour biopsie rectale. Cependant, le diagnostic était confirmé
de facon rétrospective chez la totalité de nos patients ce qui témoigne de I'efficacité de notre

démarche diagnostique.

5-Autres explorations :

La défecographie et échoendoscopie ano-rectale ont peu de place dans le diagnostic mais

peuvent étre utiles pour évaluer les résultats post opératoires [84-96].

IV-LES FORMES CLINIQUES:

1-Les formes topographigues:

1.1- La forme ultra courte:

Ce sont des formes ou le segment aganglionnaire ne dépasse pas les limites du rectum.
Elle est rare et son existence reste discutée, car elle intéresse un segment ou les cellules
ganglionnaires sont normalement peu abondantes. Les signes radiologiques sont peu différents
de ceux du mégacolon idiopathique [97-98]. Certains prétendent que la forme ultracourte
n'existe pas. Cependant, certains nourrissons présentent une maladie de Hirschsprung

extrémement bien tolérée qui peut passer pour une simple constipation dans les premiers mois
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de vie ou qui n’est révélée qu’au moment du passage de l'allaitement maternel a un lait
maternisé. Lors de la chirurgie, qui est le plus souvent faite par voie transanale, la longueur
du segment atteint se révele étre de 4 a 5 cm, ne touchant que le rectum [99].

Ce sont ces mémes enfants qui quelquefois ont été traités par des myéctomies rectales
postérieures [100].

La forme ultra-courte représente 1% de I’ensemble des formes de la maladie
de Hirschsprung [3], dans notre étude, elle a été retrouvé chez 5 de nos patients (12%),
se rapprochant de I'étude de Badner et al, (13%) [101], et dépassant de loin L’étude de Raymond

(5%) [77] et celle de Brebbi (4%) [60].

1.2- Les formes longues:

Elles surviennent dans 10 % des cas [3-102-103], et intéressent le colon gauche
ou le colon transverse. Les signes sont habituellement les mémes que dans la forme classique.

Dans les formes coliques totales, la dilatation du cb6lon n’est pas présente
et les radiographies standards de départ peuvent étre considérées comme normales [37-102-
103]. C’est ’'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 I'appendice et y rechercher des cellules
ganglionnaires. En [I’absence de cellules ganglionnaires dans [|’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 en 15 cm a la recherche
d’un territoire correctement innervé [38]. 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
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présentes en grand nombre, garantie du bon fonctionnement ultérieur de [’iléostomie
ou de la colostomie réalisée [3].

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’iléus méconial, un fragment
digestif de I’iléostomie ou de la colostomie doit étre envoyé en anatomopathologie [3].

Dans notre série, la forme longue a été noté chez 8 de nos patients soit 19% des cas,

dépassant de loin, les données de littérature.

1.3- La forme totale :

Elles représentent 10 % des cas. Elle survient avec une égale fréquence chez le garcon
et chez la fille. Elle se révele fréqguemment a la période néonatale par un syndrome occlusif, leur
pronostic autrefois sévére a été amélioré par les progres diagnostics et thérapeutiques. L’ASP
montre des signes d’occlusion basse avec une distension qui intéresse le gréle, le lavement
opaque montre peu de signes objectifs : on peu trouver I'image d’un microcolon, parfois
un colon peu court avec aspect de point d’interrogation. La rétention de la baryte reste le seul
signe fiable mais I'urgence thérapeutique ne permet pas toujours de I'attendre [104]

La mortalité et la morbidité liée a cette forme est nettement supérieure aux autres formes
de la maladie [102], Grace aux progrés dans la prise en charge de la maladie, le pronostic
de cette forme est actuellement nettement meilleur. Kimura et al [105] en 1988, sur une série
de 7 malades, a enregistré un taux de mortalité de 14% et un taux de morbidité de 43%. Alors
que, Dodero [106] en 2001, a noté sur une série de 24 patients présentants la forme totale
de la MH, un taux de morbidité de seulement 4,2%, sans aucun cas de déces. Dans notre série
une seule fille (2%) avait la forme totale de la maladie dans un cadre syndromique, décédée

malheureusement, apres quelques jours de la réalisation d’une iléostomie.
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2-Les formes selon I’'age :

2.1-En période néonatale :

Si I'on se rappelle que des manifestations cliniques mémes discretes existent chez
le nouveau-né dans 85% des maladies de Hirschsprung, le diagnostic précoce doit étre possible
dans cette période. La sévérité du pronostic doit faire préter une attention toute particuliere
a la réalisation technique et a l'analyse des résultats [84-107]. Nous avons fait le diagnostic
au cours de la période néonatale, chez 17 de nos patients (40%).

Les clichés de lI'abdomen : Les radiographies de face debout et en décubitus seront
complétées par un cliché de profil centré sur le pelvis, téte en bas, ou, de réalisation plus facile,
un cliché en procubitus, de profil, rayon horizontal, aprés 5mn en position de Trendelenbourg
[84].

En cas d'occlusion, il faut rechercher une disparité de calibre des anses distendues:
des anses dilatées voisinant avec des anses de plus petit calibre. Cette disparité de calibre est
assez évocatrice de maladie de Hirschsprung. La visibilité d'un rectum de petit calibre est un bon
signe a rechercher sur cette incidence, surtout si le lavement est contrindiqué par ['état
de lI'enfant. Les niveaux liquides sont inconstants ou peu abondants [81].

En [l'absence d'occlusion, les signes sont discrets: présence de méconium
ou de fécalomes.

Le lavement opaque: Cet examen doit étre parfait pour "démasquer” les signes
radiologiques discrets a cet age. L'opacification lente et les clichés précoces retardés prennent
la, toute leur importance pour éviter d'étre "noyé" des le début de I'examen par le produit
de contraste dans les anses d'amont [81].

-la zone de transition, surtout dans la boucle sigmoidienne est difficile a voir,
-la dilatation est modérée,
-les signes de la lignée inflammatoire sont fréquents : spasmes, indentations, spicules, rejet

intempestif du produit de contraste iodé.
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2.2- Chez le grand enfant :

Elle est devenue exceptionnelle. Elle a Concerné trois de nos patients, respectivement
agés du plus grands au plus petits de 16 ans, 10 ans et 8 ans et se présentant tous sous
la forme historique de la maladie.

Sur I’ASP, s’associe une aérocolie diffuse et des fécalomes parfois calcifiés. Au lavement
la zone de transition histologique et parfois le segment aganglionnaire peuvent étre intéressés
par la dilatation, le changement du calibre est brutal.la rétention est constante et se distingue

de celle du constipé fonctionnel par 'aspect de brassage de la baryte et des matieres [81-84].

3-Les formes compliquées:

3.1-L’entérocolite :

Elle est fréquente chez le nouveau né et le nourrisson, dans les formes longues et totales
ainsi que dans la période post opératoire.

Dans sa forme banale, d’origine obstructive, elle fait pratiquement partie de la maladie.
L’entérocolite nécrosante est beaucoup plus grave et reste la cause principale de mortalité.
Toute apparition de diarrhée, a fortiori hémorragique doit la faire redouter ; le cliché sans
préparation ou I’échographie peuvent montrer une pneumatose de la paroi intestinale
ou de la veine porte, un épaississement des parois d’anses digestives modérément dilatées,
du ligquide intrapéritonéal, les risques de perforation contrindiquent I’opacification colique.

Cette complication redoutable de la maladie qui est I’entérocolite aigué et qui en fait
toute la gravité et peut imposer une dérivation intestinale en urgence, est la complication la plus
fréquente de la maladie d’Hirschsprung et elle en est trés spécifique « 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 » [3].

Son incidence différe considérablement entre les différentes séries publiées (voir tableau

11), avec une incidence moyenne de 25%, son association avec la MH a été reconnue initialement
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en 1956 par Swenson et Fisher, mais ce n’est qu’en 1962 qu’elle a été décrite pour la premiere
fois en détails par Bill et Chapman [108].

Caneiro et ses collaborateurs I'ont définie comme un syndrome clinique regroupant
diarrhée, distension abdominale, fiévre, douleurs abdominales de type colique et la présence
de selles sanglantes [109].

Malgré les progres réalisés dans la prise en charge de la MH, I’entérocolite reste une
complication habituelle avec une morbidité et une mortalité significative [108]. Tout de méme,

sa mortalité a considérablement diminué au cours des 10 a 15 derniéres années [109].

Tableau 11 : Incidence de I’entérocolite au cours de la MH

Incidence Entérocolite au Entérocolite Pré-
Séries reportées
d’entérocolite % (n) moment du diagnostic opératoire
Bill 1962 [108] 50 (24) - 44 (21)
Swenson 1975 [110] - 24 (120) 24 (120)
Kleinhaus 1979 [62] - 15 (168) -
Teitelbaum 1988[111] 24 (19) 16,3 (13) 16,3 (13)
Cameiro 1992 [109] 32 (24) 13 (10) 13 (10)
Rescorla 1992 [55] 18 (47) 5,7(15) 5,7(15)
Blane 1993 [112] -
Surana 1994 [113] 30 (41) 12,5017) 18,5 (25)
Elhalaby 1995 [114] 33,9 (57) 12,5 (21) 12,5 (21)
Moore 1996 [115] 21,6 (71) 16,6 (55) 16,6 (55)
Sarioglu 1997 [116] 22 (113) 26 (79)
Murthi 2003 [117] - 11 (7) 11 (7)
Notre série 44 (19) 37 (16) 37 (16)
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L’entérocolite a été enregistrée chez 16 de nos patients au moment du diagnostic, tous
ces malades ont été pris en charge par une hospitalisation en urgence avec lavements
évacuateurs, une colostomie pour décharge rapide et tri antibiothérapie parentérale a base
d’Amoxicilline-acide clavulanique, Aminoside et Métronidazole. Aucun cas de déces n’a été
déploré, et I'évolution était favorable dans tous les cas grace a la prise en charge rapide

et efficace de tous nos malades.

3.2- La perforation :

Il s’agit d’une perforation mécanique diastatique et non pas sur entérocolite, elle survient
surtout en période néonatale, bien qu’elle est exceptionnelle, et touche dans la majorité des cas
la région caecale.

Le tableau clinique est celui d’'une péritonite nécessitant une prise en charge médico-
chirurgicale en urgence.

Le taux de perforation retrouvé au cours de I’étude réalisé au CHU de Rabat [52], était
de 4%. Le méme taux a été retrouvé au cours de I’étude de Langer [79], alors qu’il était dépassé
de peu dans la série de Randall avec une incidence de 5%.

Au cours de notre étude, aucun cas de perforation n’a été enregistré.

V-LES PATHOLOGIES ASSOCIEES:

La maladie de Hirschsprung est le plus fréquemment isolée, mais certaines anomalies

peuvent s’y associer [118-63].

1- La trisomie 21:

L’association est classique (5a 6 %des maladies de hirschsprung). A noter que 13%

des enfants atteints de la trisomie 21 sont aussi porteurs de MCC. L’age parental est plus élevé
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gu’habituellement. La topographie de I'atteinte est sans particularité. Le pronostic fonctionnel
de I'affection aprés traitement chirurgical est assez mauvais : encoprésie, incontinence, serait
plus fréquente [63].

Quinn et al [119], avait diagnostiqué 17 cas (13%) de trisomie 21 parmi les 135 patients
presentants la MH entre 1975 et 1992. Alors que, Leiri et al [120], ont publié que I'incidence
de cette association au japon était de 2,9% entre 1978 - 1982, 7,1% entre 1988-1992, et de 8,2%
au cours de la période s’étendant entre 1998 et 2001.

Dans notre série, la trisomie 21 a été suspectée chez un seul de nos patients (2%).

2- Anomalies urinaires:

Elles sont plutot la conséquence de la stase stercorale : compression vésicale, dilatation
urétérale variable, apparaissent au cours de I'évolution et régressant le plus souvent apres
résection de la zone aganglionnaire. Exceptionnellement il existe une association avec une
polykystose [63].

Pini Prato et al [121], ont enregistré la présence de malformations urinaires chez 21
patients (25%) parmi 84 cas de maladie de Hirschsprung. Ce taux élevé d’association entre
ces deux maladies est expliqué par la recherche systématique de malformations urinaires chez
tous les malades atteints de maladie de Hirschsprung. Laissant supposer, une éventuelle
association syndromique entre maladie de Hirschsprung et les malformations urinaires. Et ils ont
ainsi, suggéré la réalisation systématique d’échographie rénale chez tous les malades atteints
de maladie de Hirschsprung [121].

Sarioglu et al [122], a noté la présence d’anomalies du systéeme génito-urinaire dans
26,51% des cas, sur une grande série de 302 cas de maladies de Hirschsprung.

Au cours de notre étude, aucun cas de malformation rénale n’a été enregistré.
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3- Anomalies digestives:

La malformation ano-rectale (MAR) est I’association la plus fréquente, les signes cliniques

sont souvent mis sur le compte des séquelles de la MAR. Les signes radiologiques sont atypiques

la zone de transition est inconstante, la rétention barytée est plus fréquente. D’autres
anomalies digestives peuvent se voir : sténose ou atrésie intestinale, malrotation et duplication.

Sarioglu et al [122], a retrouvé sur une série de 302 patients atteints de maladie

de Hirschsprung, un taux de malformations gastrointestinales de 12,05%.

4- Autres associations:

Les cardiopathies congénitales ont été également décrites, avec une incidence qui varie
entre 2,3 et 4,8 %, il peut s’agir soit d'une communication inter-auriculaire,
d’une communication inter-ventriculaire, d’'une persistance du canal artériel ou d’une tetralogie
de Falop [123]. Sarioglu et al [122], a enregistré un taux de 8,43%, dépassant celui retrouvé
au cours de notre série (5%), le type de malformations cardiaques chez les deux patients
de notre série était, la communication inter-auriculaire.

La myéloméningocele, syndrome d’ondine, neuroblastome. Ces anomalies, associées
a une maladie de Hirschsprung posent le probleme non résolu de neurocristopathies [124].

Au cours de notre étude, nous avons noté 2 cas de syndrome poly malformatif. Toutefois,
le bilan malformatif para-clinique n’a pas été réalisé afin de déterminer avec précision le type de

malformations associées chez ces deux patients.

VI- LE DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL:

Se fait avec toutes les étiologies du syndrome obstructif intestinal, responsable

d’occlusion ou de constipation chez I'enfant :
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1- Occlusions organiques [118]:

Elles sont dominées par les malformations anorectale, I'atrésie et sténose coliques

ou la duplication colique.

2- Occlusions fonctionnelles [125-126]:

Témoigne de I'immaturité fonctionnelle du colon et se manifeste par :

2.1- Le syndrome du bouchon méconial (plug syndrome) :

Survient le plus souvent chez le prématuré de faible poids de naissance. Les signes
cliniques sont voisins a ceux de la maladie de Hirschsprung. Le lavement aux hydrosolubles est
a la fois diagnostic et thérapeutique : le changement de calibre est plus progressif, le rectum est
normal et la dilatation d’amont est modérée. L'évacuation du méconium est I’'amélioration
clinique confirme le diagnostic, parfois des biopsies rectales sont nécessaires pour faire

le diagnostic.

2.2-Le syndrome du petit colon gauche :

Survient souvent chez le nouveau né a terme d’une meére diabétique, les signes cliniques
sont identiques a ceux de la maladie d’Hirschsprung. Le lavement en plus de son r6le diagnostic,

un role thérapeutique.

3- Pseudo obstruction intestinale chronique (POIC) [127]:

Ce sont des situations cliniques caractérisées par un syndrome occlusif sans la mise
en évidence d’un obstacle, ils regroupent : les myopathies digestives, Myopathie striée,
les neuropathies digestives ( Hypoganglionnose, Hyperplasie du plexus myentérique, et anomalie

de cellules agyrophiles). Le diagnostic repose sur I’étude anatomopathologique.
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4- Autres causes de constipation a la période néonatale [128-129]:

4.1- Causes endocriniennes et métaboliques :

Comme I’hypothyroidie, le diabéte insipide, I'acidose rénale et I’hypocalcémie.

4.2- Causes pharmacologiques :

Notamment les antiépileptiques, les neuroleptiques et les benzodiazépines.

4.3- Autres :

Comme la mucoviscidose et I'infection matérno-foetale.

VII- LES ASPECTS THERAPEUTIQUES:

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 ces dix dernieres années,
notamment avec la laparoscopie mais surtout la colectomie par voie transanale, avec souvent

une chirurgie définitive tres tot en période néonatale [3].

1- Traitement palliatif :

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 [129].
Le pédiatre doit évoquer et faire le diagnostic selon les éléments que nous avons précédemment
détaillés et rapidement transférer I’enfant en milieu chirurgical pédiatrique. En effet, I'urgence
est de rapidement évaluer le nouveau-né et de décider si celui-ci doit étre ou non dérivé, mais

ce n’est qu’apres que le malade est stabilisé [3].
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1-1- La réanimation :

Consiste a réchauffer le malade, le réhydrater et a corriger les troubles hydro-
électrolytiques. Parfois cette réanimation est obligatoirement réalisée en milieu spécialisé, en cas

d’entérocolite, de perforation et de déshydratation sévere [3].

1-2- Le nursing :

En effet, une fois le diagnostic posé, des petits lavements au sérum physiologique,
des massages abdominaux vont permettre de déballonner I'enfant en favorisant I'évacuation
des selles. C’est ce que l'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 [3].

a- Technique :

Il consiste a obtenir régulierement I’évacuation du contenu colique par le passage
régulier de sondes et 'administration de lavements évacuateurs.il s’agit d’un véritable traitement
qui doit étre effectué rigoureusement. Les sondes utilisées doivent étre de calibre suffisant
(16 ou 18) et lintroduction doit permettre I’évacuation correcte du contenu intestinal
la longueur du segment aganglionnaire doit au préalable étre évaluée de facon correcte :
un repere sur la sonde évite une introduction insuffisante qui serait inefficace et également
une pénétration excessive qui serait dangereuse. La manceuvre est répétée deux fois par jour.
Les lavements évacuateurs pratiqués avec des solutés isotoniques mélés a de I’huile de paraffine
en petite quantité facilitent I’élimination du contenu intestinale lors des sondages [131].

Ce traitement ne peut s’appliquer qu’aux formes non compliquées dont le segment
aganglionnaire ne dépasse pas le haut de la boucle sigmoidienne. Cette méthode, méme bien
conduite, n’est pas dénuée de complication [132].

Il faut que le nourrisson réponde rapidement au nursing, c’est-a-dire s’améliore a la fois

cliniqguement et radiologiquement, ce qui permet de le réalimenter rapidement. Si I'amélioration
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n’est pas notable dans les 48 heures et que I'enfant reste douloureux, voire qu’une fiévre
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, exposant
a une mortalité en période néonatale [72].

Certaines équipes proposent, une fois que le nouveau-né est réalimenté de facon
correcte avec du lait de meére 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
gue ceux-ci doivent revenir en cas de vomissements, de fievre ou de selles liquides. Ce nursing
est d’abord pratiqué en milieu hospitalier puis expliqué aux parents qui assurent ensuite
I’évacuation digestive. 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 [133].

Tableau 12: Comparaison de I’éfficacité du nursing avec les séries nationales et internationales

CHU Rabat
Série Notre série CHU Casa [50] Oujda [53] Pellerin [72]
[52]

Taux de

72% 70% 73% 94% 61%
nursing
Taux de

65% 96% 60% - 81%
succes

Le nursing reste donc un moyen de traitement palliatif de réalisation trés difficile dans
notre contexte, et surtout trés difficile a mener jusqu'a la cure radicale, d’ou lintérét

de la tendance actuelle a traiter en période néonatale.
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Toutes les séries relatent la survenue d’entérocolite qui peut étre gravissime, si cette
évacuation n’est pas satisfaisante, il est raisonnable de ne pas faire courir de risque de stases

et de recourir a la colostomie.

1.3- La colostomie:

a- Buts et principes:

La colostomie a plusieurs objectifs, édictés par Jaubert de Beaujeu [134] :

£ Lever I'obstruction et rétablir le transit afin d’éviter les complications locales
ou générales.

£ Permettre a I’enfant d’atteindre I’age et le poids du traitement définitif.

£ Préparer I'intestin pour la sécurité de I'intervention et des anastomoses.
La colostomie est une opération compléte permettant de faire le bilan des lésions

et des prélévements pour I’histologie et qui doit répondre aux régles fixées par Swenson [10] :

£ placée dans la zone d’innervation normale, et confirmée si possible par une biopsie
extemporanée, pour étre certain de ne pas étre en zone intermédiaire, ce qui n’est pas
toujours possible, [|’essentiel étant d’avoir envoyé un fragment de [iléo
ou de la colostomie en anatomopathologie pour que l'innervation myentérique soit
vérifiée ; dans le méme temps est aussi envoyée une biopsie rectale si cela n’a pas déja
été fait.

£ munie d’un éperon suffisant pour réaliser une exclusion parfaite.

£+ réalisée sur un intestin décomprimé en amont pour éviter le risque d’éviscération péri

colique et de prolapsus.

b- Siege de la colostomie [131]:
Le siege et méme le type de la colostomie est discuté, il dépend non seulement
de I’étendue de I'aganglionnie et du type de [lintervention définitive, mais également
des habitudes du chirurgien elle doit étre impérativement faite en zone saine généralement

sur le segment colique sus jacent a la zone intermédiaire :
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£ Dans les formes habituelles recto-sigmoidiennes : la colostomie peut étre réalisée sur
la partie droite du colon transverse (de principe pour certains auteurs), elle est alors
conservée lors du traitement définitif.

& Dans les formes étendues de la maladie, une iléostomie peut étre envisagée,

£ En urgence elle est placée généralement au dessus de la zone dilatée pour étre s(r

de colostomiser en zone fonctionnelle.

c- Technique opératoire [135]:

Apres avoir repéré la région de la colostomie (en fonction de la forme anatomo-
radiologique), on aborde par une incision type Mac Burney a gauche (pour les formes recto-
sigmoidiennes) en réséquant une collerette cutanée, et une collerette d’aponévrose du grand
oblique, ce dernier est repéré par des fils. Les fibres du petit oblique sont dissociées, on réséque
également une collerette de transverse et de péritoine, ces derniers sont également repérés
par des fils. On extériorise le segment colique a colostomiser, apres décollement, un lacs est
passé sur le bord mésocolique, on adosse par une série de points les deux séreuses coliques
des deux pieds de I’anse sur quelques centimétres (RICKHAM) puis une série de fils fixe le plan :
péritoine et transverse, puis le plan de I’aponévrose du grand oblique, au pourtour de I'anse
colique. Ces deux plans doivent étre étanches pour éviter les éviscérations et doivent
étre séparés pour éviter les prolapsus. L’anse est alors partiellement intégrée, son sommet est
ouvert d’emblée et fixé a la peau par une couronne de points. Le colon d’aval est évacué dans

les jours et les semaines qui suivent la dérivation par des lavements.

d- Les indications [131]:
La colostomie peut étre indiquée de nécessité lors :
£ Des complications locales de MH : perforation, entérocolite.
+ Des complications générales de MH : déshydratation aigue, trouble métabolique, anémie
sévere...

£ Les échecs de nursing, ses difficultés ou ses insuffisances.
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Indiquée de principe pour faciliter la préparation de l'intestin particulierement chez
les enfants plus grands avec une distension colique importante génant I’abaissement de ce colon
peu fonctionnel, ou peut étre utilisées systématiquement, méme aprés nursing efficace, pour

protéger les sutures colo-anales [131].

e- Les complications [135] :

Bien que la colostomie améliore le pronostic immédiat et diminue la morbidité
de [lintervention radicale, elle reste grevée d’une certaine morbidité et mortalité non
négligeables liées a cotés de I'état du malade et de la gravité de I'indication qui I’a imposée,
a des complications locales lors de confection ou de sa fermeture:

£ L’inefficacité : manifestée par la distension abdominale et le retard d’évacuation.

=

L’insuffisance : par sténose de I’labouchement.
% L’irritation des téguments : liée a la rapidité du transit, et a la composition du suc
intestinal riche en pepsine et en sels biliaires.
£ La rétraction de la colostomie : a éviter par la mise en place de baguette de verre a
travers le mésocolon, ou de lambeau cutané préalablement clivé.
£ Les complications proprement dites :
v' le prolapsus muqueux: est le plus fréquent et il est du a:
* |la rapidité du transit.
*écart important entre les pieds de I’anse colique.
*@version muqueuse excessive.
*hyperpression abdominale.
v" syndrome de fuite liquidienne avec déshydratation aigue.
v' les éviscérations post opératoires : surtout le fait des colostomies en urgence.
v" La fermeture de colostomie est équivalente a une suture digestive avec risque de
lachage, de sténose, de péritonite, et d’occlusions post opératoires, et a long terme

risque d’occlusions sur brides et cicatrices bourgeonnantes.

-113 -



LA MALADIE DE HIRSCHSPRUNG CHEZ L’ENFANT -A PROPOS DE 43 CAS

Tableau 13 : comparaison sur le taux de colostomie dans différentes séries

Séries Notre série CHU Rabat CHU Casa Oujda [53] Pellerin [72]
[52] [50]
Taux de
51% 94% 27% 47% 37,4%
colostomie

Tableau 14: comparaison de I’évolution post-colostomie

Evolution/Série Notre série CHU Rabat CHU Casa Oujda [53] Pellerin [72]
[52] [50]

Complications

14% 13% 27% 87,5% 34%
post-colostomie
Déces post-

5% 0% 19% 12,5% -
colostomie

Notre série, présente un taux de complications post-colostomie acceptable,
en comparaison avec les autres séries.

Une fois la colostomie est réalisée, 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 I’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 l’intervention 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 premiére anse

digestive, des questions de réanimation néonatale d’ordre éthique peuvent se poser
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et, 1a 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 [3].

1.4- Préparation préopératoire [136- 63] :

Elle doit étre minutieuse pour que le colon soit aussi propre que possible imposant
une hospitalisation quelques jours avant I'intervention. L’alimentation sans résidus débute 48h
heures avant |’acte opératoire et la diete liquidienne 24 heures avant, chez les patients
colostomisés il est impératif de procéder pendant trois jours a des irrigations qui sont faites par
les orifices proximal et distal de la colostomie ainsi que par I’anus.

Pour I'enfant non dérivé il est souvent nécessaire de procéder a une évacuation
des fécalomes par des lavements huilés.

La préparation colique par des antibiotiques n’est pas obligatoire, en revanche
une antibiothérapie systémique prophylactique est utile en préopératoire (Peni A : 70

a 100 mg /kg ; Métronidazole : 15 a 20 mg /kg ; et Aminosides - Genta : 2 a 3mg/kg).

Dans les 12 heures, aucun lavement n’est plus administré de facon que le contenu

intestinal soit aussi sec que possible.

2- Traitement radical:

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
guelques années pratiquée avant trois mois de vie ; ce sont So et al [137] qui, les premiers,
ont proposé un traitement radical en un temps ; rapidement, d’autres équipes ont suivi
[138-139]. Actuellement, nous proposons de plus en plus une chirurgie néonatale permettant

de mettre a I'abri le nourrisson de I'entérocolite, ou aprés quelques jours ou semaines de
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nursing, 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. Cela
concerne tout particulierement les formes longues que certains opérent vers I’dge d’un an, mais

que d’autres préconisent d’opérer de plus en plus tot [140].

2.1- L’age au moment de I’'intervention :

De plus en plus, cette chirurgie est réalisée dans les premieres semaines de vie afin

de ne pas opérer ces enfants alors que

des dysfonctionnements lors de I’abaissement définitif [3].

Tableau 15: comparaison de I’dge au moment de I'intervention.

I'intestin s’est déja trop dilaté pour éviter

CHU CHU Berrebi Moog Hadidi | Chiengkriwate
Notre Oujda
Rabat Casa et al et al [58] et al [141]
série [53]
[52] [50] [60] [59]
Age 19 4 ans 2 ans 19 11
6moix 72 jours
moyen mois et2mois 8mois jours mois
< lan 73% 10% 31,5% 62% 70%
1-2ans 12% 46,5% 31,5%
38% 30%
> 2ans 15% 43,3% 37%

On constate que la plupart de nos malades (73%) ont été opérés avant I'age de 1 an, I'dge
au moment de l'intervention variait de 20 jours et 16 ans, avec un dge moyen de 19 mois, dont
trois patients opérés en période néonatale. Ainsi, nous respectons la tendance actuelle qui est
d’opérer les malades le plus tot possible. Ceci nous a été possible grace a notre approche

transanale qui offre cet avantage par rapport aux autres techniques.
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2.2- Délai entre Le diagnostic et le traitement radical :

Actuellement on vise a étre curatif en un seul temps et surtout le plus possible en partant
du principe « Plus la maladie est traité tot et complétement, meilleur sera le résultat fonctionnel»
et donc on abandonne de plus en plus I'acte chirurgical en deux temps et on a plus a attendre
I’lage d’un an ou le poids de 10 kg pour traiter nos malades. De nombreuses publications
a ce sujet montrent que le patient ne court aucun risque lors du traitement en un seul temps
[140-142].

Dans notre série, 20 patients ont été opérés en un seul temps, dont 3 au cours
de la période néonatale sans déplorer aucune complication chez ces nouveau-nés.

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
[143].

En résumé, différentes techniques sont proposées suivant I'expérience de I'équipe :
intervention de Swenson qui consiste a faire une anastomose colo-anale directe [83],
intervention de Duhamel qui garde le rectum malade avec un colon sain abaissé dans
la concavité sacrée en postérieur [13]. Et enfin I'intervention de Soave [11-12], qui a précédé

la voie transanale [79-144].

2.3- Les techniques chirurgicales :

Quelque soit l'intervention proposée pour le traitement de cette maladie, elle doit
absolument répondre a des impératifs tres précis :
% Résection de la totalité du segment colique abaissé.
£ Abaissement d’un segment colique sain, normalement vascularisé, innervé et sans
tension.
% Respect de I'appareil sphinctérien et de I'innervation génito-urinaire.
Les techniques les plus utilisées, dans l'ordre de leurs apparitions, sont celle
de Swenson, de Duhamel, et de soave ainsi que leurs diverses modifications. Et dernierement

I’approche transanale isolée.
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a- Technique de Swenson [74-83] :

a-1/ La technique (Figure 44) :

Elle garde la faveur de nombreuses équipes, elle réalise I'ablation de tout le segment
achalasique et d’une partie du sphincter interne avec rétablissement immédiat de la continuité
par anastomose colo-anale par voie basse aprés abaissement transanal du colon sain.

C’est une voie abdomino-transanale nécessitant deux champs opératoires distincts
et deux équipes chirurgicales. Le malade est placé en décubitus dorsal, les membres inférieurs
en légeére flexion et abduction, le siege légerement surélevé par un billot, une dilatation anale
préopératoire est indispensable.

L’abdomen est ouvert par une médiane sous ombilicale ou une paramédiane gauche
qu’on peut élargir vers le haut ou par une oblique para-rectale gauche depuis le pubis. Les deux
anses de la colostomie sont fermées temporairement pour éviter la contamination.

Sur le rectum, I’hémostase est faite sur la musculeuse rectale, le cheminement
de la libération se fait de haut en bas et circulairement strictement au contact de la paroi rectale,
évitant ainsi toutes les structures nerveuses pelviennes (les filets nerveux sacro-recto-génito
pubiens également).

En arriére la dissection doit aller trés bas et dépasser le repere coccygien, en avant
il ne faut pas descendre jusqu’au périnée, latéralement : il faut atteindre les releveurs.

Il faut alors libérer le segment sain et son arcade nourriciére, une longueur intestinale
suffisante est obtenue en général aprés ligature de [I'artéere hémorroidale supérieure
et des artéres sigmoidiennes.

La zone de transition est repérée par l'aspect macroscopique ou par biopsie
extemporanée (Swenson). Si le segment aganglionnaire est long (jusqu’au transverse ou plus)
il faut décoller et basculer vers le bas le colon droit (manoeuvre de DELOYERS).

L’intervention se poursuit par I’évagination du rectum par une pince intra-anale, puis

résection rectale par une incision de la face antérieure, a 2 cm de la ligne cutanéo-muqueuse,
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qui se prolonge de facon oblique, car en arriere il ne doit subsister qu’un centimétre
(ce qui permet une sphinctérotomie interne partielle).

Apres lavage abondant de pelvis, le colon sain est descendu a travers la section rectale
sans torsion ni traction.

L’anastomose est conduite classiquement en deux plans, a la soie 4/0, séro-musculaire,
puis muco-mugqueux, puis elle est réintégrée dans le pelvis a travers I’anus.

Enfin on procéde a une péritonisation et fermeture plan par plan de la paroi abdominale,
avec mise en place d'une sonde trans-anastomosique pendant huit jour et d’une sonde

gastrique jusqu’a reprise du transit.

a-2/ Modifications:

Sont nombreuses et portent sur les différents temps de l'intervention. La principale
modification de cette technique a été apportée par PELLERIN (1954) [145]: afin d’éviter
les risques d’une suture colo-anale immédiatement abandonnée dans le fond du pelvis,
la descente de l'intestin sain se fait en méme temps que celle du rectum, la section est faite
au périnée, les manchons anal et colique extériorisés sont fixés entre eux par les fils non
résorbables et amarrés a un gros drain assurant en méme |’hémostase et |’évacuation
des matieres et des gaz loin de I'anastomose, dix jours plus tard, les deux cylindres sont
spontanément accolés, on coupe le colon excédentaire, on met quelques points muco-muqueux
et on réintegre le prolapsus.

Récemment, de nombreux auteurs ont expérimenté la technique de Swenson

par ceelioscopie [146-147].

a-3/ Limites de la technique :
Cette technique est donc une intervention compléte et logique qui traite a fond la maladie
de Hirschsprung, et qui convient aussi bien aux formes habituelles qu’aux formes courtes ou

étendues.
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Le principal inconvénient de cette méthode est la dissection de I'ampoule rectale, trés
difficile chez le petit et pouvant laisser une incontinence anale et urinaire. Cette technique
présente d’autres risques :

+ Lachage de I'anastomose.

+ Risque de rétrécissement de I'anastomose et de récidives par insuffisance de résection
vers le bas.

+ Les sténoses postopératoires précoces.

+ Le risque de complications urinaires et sexuelles a long terme.

Figure 44: Technique de Swenson [83]
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b- Technique de DUHAMEL [13]:
C’est une intervention abdomino-transanale ne nécessitant qu’une seule équipe
chirurgicale et permet de réaliser sans danger et sans colostomie préalable I'opération chez

le nouveau né et le tout petit nourrisson ainsi que chez I’enfant en mauvais état général.

b-1/ La technique (Figure 45) [13]:

C’est I’exclusion du rectum avec abaissement recto-rectal et transanal du colon ce qui
évite les dangers de la dissection du rectum.

On réalise une laparotomie médiane du pubis a I'ombilic qui est débordé vers la gauche,
I’lanse mégacolique est extériorisée avec douceur.

Aprés repérage des deux uretéres, on incise le méso-sigmoide sur les deux faces et on
ligature les vaisseaux sigmoidiens. Le rectum est sectionné au fond du Douglas et fermé par un
surjet séro-musculaire.

La résection de la portion aganglionnaire est faite dix centimétres au-dessus de la zone
de changement du calibre en préservant la vascularisation du bout proximal lors de la ligature
du méso, celui-ci est fermé par une bourse.

Le clivage recto-rectal : I'ouverture du mésorectum au cours de la dissection du sigmoide
a ouvert en haut I'espace clivable recto-rectal. Un tampon monté introduit dans ce plan est
conduit facilement en suivant la concavité sacrée jusqu’au plancher pelvien et au bord post de
I’anus qgu’il souléve en « déroulant » le sphincter interne : c’est le seul temps intra-pelvien de
I'opération. La paroi postérieure du canal anal, poussée par le tampon monté, est incisée
transversalement (par voie périnéale sur sa moitié de circonférence postérieur : au-dessus de
la marge ano-cutanée, cette incision passe en plein sphincter interne.

Ensuite on procéde a I’abaissement recto-rectal de l’intestin laissé en attente, suivant
le chemin du tampon sans traction ni torsion puis suture de la demi circonférence postérieure
de la tranche de section du colon sain, a la lévre postérieure et inférieure de I'incision recto-

anale.
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Deux longues pinces d’entérostomie (KOCHER) sont alors placées : une branche dans
le rectum et une dans l'intestin abaissé. On serre les deux pinces en ayant soin de rapprocher
leurs extrémités (de facon a former un V inversé).

Les pinces doivent aller jusqu’au dome rectal suturé pour éviter un cul de sac, ces pinces
assurent I’hémostase et assurent en quatre a huit jours une entérostomie en tombant
spontanément anastomosant ainsi I'intestin abaissé et le rectum exclu.

On peut réséquer aux ciseaux le triangle d’adossement délimité par les deux pinces pour
faciliter I’émission de gaz et de matieres, le laboratoire confirmera au niveau de ce triangle :
une paroi rectale aganglionnaire et une paroi colique normalement innervé.

On termine l'intervention par fixation du doéme rectal a la face antérieure du colon

abaissé, péritonisation du moignon rectal et fermeture de I’abdomen sans drainage.

b-2 / Modifications [148](Figure 45):

L’excision compléte du mur d’adossement réalisant une entérotomie large et ceci pour
éviter la formation d’une poche rectale antérieure et supérieure qui retient les fécalomes et pour
éviter aussi une entérotomie insuffisante.

L’utilisation actuelle de la pince GIA permet avantageusement de remplacer les champs

d’adossement et libérer le nourrisson de cette entrave.

b-3 / Les complications [148]:
C’est surtout la survenue d’incontinence anale si I'anastomose est faite trop bas

au niveau du canal anal et aussi la formation de fécalome retenue dans la poche restante.
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Figure 45: Technique de Duhamel et ses modifications [148]

c- Technique de Soave [11-12]:

C’est en 1963 que Professeur Soave a décrit pour la premiére fois sa technique tout en

s’inspirant des travaux de RONALDI et de REHBEN dans le traitement des cas difficile

d’imperforation anale.

Selon SOAVE : « cette technique permet d’abaisser le colon jusqu’au point désiré, en le

faisant passer a travers le canal rectal conservé intact dans sa structure parce que la mobilisation

du recto-sigmoide est effectuée complétement par voie extra muqueuse, le colon abaissé du

coté périnéal ».
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c-1/La technique [11-12]:
*La position du malade :

En décubitus dorsal, le bassin du malade au bord de la table d’opération pour permettre
au membre inférieurs de pendre et ainsi exposer le plancher pelvien et permettre une meilleure
vision sur le cylindre musculaire.

Il est nécessaire de soutenir les membres inférieurs car il y’a risque de mobilisation
de ces derniers pour passer du temps abdominal au temps périnéal.

*Le temps abdominal :

On commence, apres avoir fait une dilatation anale, par une laparotomie médiane
ou oblique gauche. Ligature et section des vaisseaux des segments sigmoidiens et colique
de facon a libérer le colon sur toute I’étendue qui doit étre réséqué.

On infiltre avec une solution de novocaine a 0,5p 100la tunique séro-musculaire
du recto-sigmoide au dessus du plancher pelvien, sans intéresser la tunique muqueuse.

Sur cette zone infiltrée on fait une incision longitudinale au bistouri, I'incision n’intéresse
que la séro-musculeuse et on commence a décoller le cylindre séro-musculaire du cylindre
muqueux.

*Le décollement :

Le décollement est complété par les ciseaux a dissection tout le long de la circonférence
de l'intestin jusqu’a ce qu’on obtienne une séparation nette entre les cylindres séro-musculaire
proximal et distal et qu’apparaisse completement libéré le cylindre muqueux sous jacent.

On procéde a l'aide d’un tampon imbibé d’adrénaline, et de l'index au décollement
de la tunique séro-musculaire de la muqueuse sous jacente, en allant le plus loin possible vers
I’anus, I’adrénaline rend cette dissection peu hémorragique, certains vaisseaux sont coagulés
sous le contrdle de la vue.

A la limite entre le rectum et I'anus au niveau des releveurs moyens et des sphincters,

on trouve des adhérences qu’on sectionne au ciseau tout le long de la circonférence.
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*Remarque :
£ Le respect de I'artére hémorroidale est souhaitable pour conserver la vascularisation
correcte du cylindre musculaire.
% Plus ’enfant est jeune, plus la dissection est facile.

Apres avoir terminé le décollement du cylindre muqueux, on introduit pour I’hémostase
des longuettes de gaz tout le temps nécessaire a la préparation du colon.

Apreés avoir mis un point de soie sur le colon comme repére la ou il devra étre réséqué
on passe au temps périnéal.

*Temps périnéal :

Aprés une bonne dilatation on étire la ligne de jonction cutanéo-muqueuse anale pour
exposer le plus possible la muqueuse endo-anale et sur cette derniere on fait une incision
circonférentielle a un centimétre au dessus de la jonction, puis le cylindre muqueux est disséqué
vers le haut jusqu’au décollement abdominal précédant ainsi toute la muqueuse du rectum est
séparée de la musculeuse, ce qui respecte I'intégralité de I‘innervation pelvienne.

Le manchon muqueux ano-rectal est alors abaissé a travers le canal musculaire recto-
anal intact, ainsi que le colon sus-jacent de telle sorte que I’on ait au niveau du rectum deux
manchons musculaires concentriques.

Aprés avoir complété I'abaissement, on fixe le bord circulaire supérieur du manchon séro
musculaire avec huit a dix points, au pourtour du colon, fermant ainsi le plancher pelvien.
Une sonde rectale est montée a I'intérieure du colon.

Quand I'abdomen est fermé, on réseque du coté périnéal, au point prévu, le colon
abaissé, on laissant déborder de I'anus un segment de quatre a cing centimétres, que I’on fixe
avec cing a six points en soie a la peau du périnée.

*La résection du moignon .
Aprés quinze jours, il se forme spontanément une adhérence cylindrique entre la séreuse

colique et toute la musculeuse du canal rectal. Naturellement il ne se forme aucune adhérence
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entre la séreuse colique et la musculeuse anale restée intacte, de ce fait Mr SOAVE attendait
10 a 12 jours pour sectionner le moignon colique, son extrémité se rétracte dans le canal anal

sur un centimetre ou ne s’est formée intacte.

c-2 / Les modifications :

La premiére consiste a exécuter tout le décollement de la muqueuse jusqu’a
un centimétre de la jonction cutanéo-muqueuse, par voie abdominale et a couper le cylindre
muqueux par voie abdominale aprés que le colon ait été préparé : I'abaissement est réalisé
en trans et endorectal grace a une sonde de PEZZER métallique introduite par I'orifice anal.

*Les modifications de BOLLEY [138] .

Tous les temps opératoires sont identiques, la modification consiste en une anastomose
colo-anale primaire, c'est-a-dire qui est réalisée d’emblée, le cylindre et alors immédiatement
réintégré dans I'abdomen.

*Les modifications de Marks [149]:
Qui fond en arriere le canal musculaire pour éviter I’étranglement du colon par le cylindre

musculaire et la nécessité de faire des dilatations.

c-3 / Complications et avantages [55]:
Certaines complications peuvent survenir :
£ L’abceés collectés des deux cylindres et qui résulte :
- Soit d’une souillure opératoire ;
- Soit d’une insuffisance de résection muqueuse qui empéche I’accolement.
% Le prolapsus muqueux ;
4+ La nécrose du colon extériorisé ;
4+ Le rétrécissement cicatriciel ;

4+ La rétraction du colon abaissé ;

-126 -



LA MALADIE DE HIRSCHSPRUNG CHEZ L’ENFANT -A PROPOS DE 43 CAS

£ Lors de la recoupe, ';edéme qui se développe au niveau du moignon peut donner

I'impression de rétrécissement circulaire, I'auteur préconise alors des dilatations aux

bougies de Heggar.

Malgré ces complications la technique de Soave reste une intervention relativement
simple correcte et peu hémorragique. Elle traite a fond la maladie de Hirschsprung tout
en conservant le réflexe de défécation du fait qu’elle respecte le manchon rectale avec toute
sa vascularisation et son innervation ainsi que la couche adventicielle rectale qui joue un role

important dans la défécation.

d- Abaissement transanal endorectal :
Il a été décrit initialement par De la Tore en 1998 [150] et Langer en 1999 [79], Il
représente une amélioration de I'opération de Georgeson en éliminant I’étape de dissection

laparoscopique du rectum.

d-1/ Technique (Figure 46) [151] :
*Position du malade :

La position la plus recommandée est la position du décubitus dorsal membres inférieurs
pendants afin de mieux exposer le plancher pelvien et pour une meilleure vision sur le cylindre
musculaire.

*Technigque [152] :

Aprés une bonne dilatation on étire la ligne de jonction cutanéo-muqueuse anale pour
exposer le plus possible la muqueuse endo-anale et sur cette derniere on fait une incision
circonférentielle.

Aprés incision muqueuse circonférentielle de 2 mm au-dessus de la ligne pectinée,
un cylindre muqueux est disséqué sur 6 cm de haut. A ce niveau, la musculeuse rectale est
incisée circonférentiellement, et on poursuit la dissection vers le haut au ras de la paroi rectale.

Le rectum et le colon aganglionnaire sont ainsi mobilisés jusqu'au-dessus de la zone

de transition. Une biopsie extemporanée a ce niveau permet de vérifier la présence de cellules
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ganglionnaires. Une myotomie postérieure verticale est réalisée sur toute la hauteur du manchon
musculaire laissé en place, afin d’éviter I’étranglement du colon abaissé par le cylindre
musculaire laissé en place.

Aprés résection de la zone aganglionnaire, le colon sain est anastomosé a la ligne
pectinée.

L’approche transanale peut également étre utilisé méme chez un patient porteur d’une
colostomie préexistante, la stomie permet de faciliter la dissection déja démarré par voie
transanale de plus la partie de I'intestin colostomisée a la paroi est celle qui sera anastomosée

a I'anus.

d-2 / Avantages [151]:

Cette méthode offre un taux trés faible de complications, requiert un minimum
d’analgésie, une alimentation et une décharge précoce.

La durée opératoire est nettement diminuée, elle est en moyenne aux alentours de 120
a 200 minutes avec une diminution de 40%, le risque hémorragique est trés faible au cours
de cette technique avec un recours moins fréquent aux transfusions sanguines.

En plus la durée du séjour hospitalier est moindre ne dépassant pas en général,
en dehors de complications, 5-7 jours, diminué ainsi de 60%.

Et enfin le cout du traitement revient beaucoup moins cher par rapport aux autres

techniques avec le moindre de complications.

d-3 / Inconvénients [151]:
Cette technique malgré son grand avantage par rapport aux anciennes méthodes
opératoires, elle présente un certain nombre de complications spécifiques :
£ Les champs opératoires limités exposent a un risque plus accru de lésions vasculaires.
£ La nécessité a avoir recours a des dilatations anales et périnéales donnerait un risque
potentiel de lésions sphinctériennes.

£ Soiling.
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4+ Incontinence.
4+ Risque de lésions des terminaisons nerveuses.

+ Risque de lésion de 'uretre.
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Figure 46: Technique d’abaissement transanal [151]

e- Les méthodes laparoscopiques :

L’utilisation de la coelioscopie a débuté en 1993. Celle-ci permettait la dissection
du cblon aganglionnaire avec trois trocarts. Georgeson et al [153] ont montré la faisabilité
de I'abaissement par coelioscopie méme en période néonatale, avec ou sans colostomie initiale,
I’'anastomose colorectale pouvant se faire selon les différentes techniques habituellement
utilisées, a savoir celles de Swenson, de Duhamel ou de Soave.

Les premiéres séries comparant la coelioscopie et la laparotomie ont été rapportées

en 1995 et démontraient les avantages de la coelioscopie en matiere de douleur postopératoire,

-129 -



LA MALADIE DE HIRSCHSPRUNG CHEZ L’ENFANT -A PROPOS DE 43 CAS

de reprise du transit, de durée d’hospitalisation et de diminution des complications telles que
les occlusions sur brides [154]. Morikawa et al. ont décrit une technique originale ou
la ceelioscopie permettait de produire un prolapsus rectal au niveau de la zone de transition
repérée macroscopiquement, la confirmation histologique, la dissection et I’anastomose colo-
anale étant réalisée par voie transanale [155-156]. Ceci constituait une étape intermédiaire entre
la technique ceelioscopique et la technique transanale.

Récemment en Janvier 2011, Turial S et al ont publié une premiére expérience en se
basant sur une microlaparoscopie dans la chirurgie de la maladie de Hirschsprung, sur une série
de 16 patients avec maladie de Hirschsprung, en utilisant un miniscope et des instruments
mesurant 2mm concus spécialement pour cette chirurgie. Les résultats chirurgicaux et surtout le
résultat esthétique encouragent a utiliser cette technique sure et pratique indépendamment de
I’age des patients ou la chirurgie précédente [157].

Certes la laparoscopie présente plusieurs avantages par rapport a la chirurgie classique
(la réduction du temps d’hospitalisation, la reprise du transit plus rapide, les brides
postopératoires moins importantes, esthétique...), mais en contre partie elle présente
des inconvénients (risque de lésions viscérales ou vasculaires...). Ces accidents peuvent étre bien
évités par une bonne pose des indications, une meilleure connaissance des limites du matériel

laparoscopique et surtout une grande expérience du chirurgien [158].

f- Techniques a visée pathologiques:

Elles sont beaucoup moins utilisées :

f-1/ Intervention de LESTER MARTIN [159] :
Elle est utilisée pour la cure des formes coliques totales.
L’iléon sain est abaissé selon la technique de DUHAMEL, une anastomose latéro-latérale
étant réalisée entre l'iléon et le colon descendant ceci permet de profiter des propriétés

de réabsorption du colon et du caractere propulsif de I'iléon.
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Une sphinctérotomie postérieure rectale est réalisée pour remédier au segment

aganglionnaire sous jacent a cette iléo-coloplastie.

f-2 / Intervention de ZIEGLER [160]:
ZIEGLER a proposé, pour les formes touchant Ila quasi-totalité du gréle,
une myomectomie sur 10cm, puis une myotomie sur 40cm, le tout en zone aganglionnaire et se

termine par une stomie.

f-3 / Intervention de STATE :
Par voie abdominale, une résection colique plus ou moins étendue est réalisée avec
abaissement du colon droit, le rectum est laissé en place et I'anastomose colorectale est faite par

voie abdominale.

f-4 / Intervention de REHBEIN [161]:
Elle differe de la premiere par I'abaissement du colon sigmoide au lieu du colon droit.
Dans ces deux dernieres interventions, des dilatations anales postopératoires sont

indispensables.

f-5 / Techniques essentiellement pour la forme courte:
£ Myotomie ano-rectale postérieure (intervention de BENTLEY) [162].
£ Sphinctérotomie sous muqueuse (Duhamel).
+ Myotomie rectale par voie basse (intervention de LYNN).

Toutes ces interventions peuvent étre réalisées ou aidées par coelioscopie. Par contre,
notre équipe a eu recours dans 31% a une voie combinée avec laparotomie, a défaut
de ceelioscopie. De plus en plus, cette chirurgie est réalisée dans les premiéres 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.

La technique transanale est celle réalisée dans notre service, elle a été décrite pour

la premiére fois par de la Torre-Mondragon et Ortega Saldago [150] en 1998. S’inspirant
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de Saltzman et al [63] qui réalisaient la mucosectomie par voie transanale lors de I'opération
de Soave, ceux-ci ont supprimé le temps abdominal, ce qui constitue une petite révolution dans
la chirurgie du mégacélon.

A partir d’une série de cinq patients agés de 24 jours a 19 mois, de la Torre- Mondragon
et Ortega-Saldago ont démontré la faisabilité de la résection de 11 a 20 cm de colon. lls
ne déploraient aucune complication mais avaient dii réaliser des dilatations anales chez quatre
de ces patients pendant une durée de trois mois.

Langer et al ont rapporté une série de neuf patients agés de trois semaines a 18 mois,
opérés par voie transanale avec une résection maximum de 22 cm. Les suites ont été simples
avec retour a domicile a j1 pour quatre, a j2 pour quatre autres et a j6 pour un enfant porteur
d’une trisomie 21[79]. Deux patients ont eu une entérocolite. Deux patients ont nécessité
des dilatations anales pour constipation. Liu et al. ont eu des complications plus fréquentes avec
cette technique transanale [163]: une entérocolite dans six cas et une constipation dans quatre
cas, parmi neuf patients opérés. L’explication donnée est celle du jeune age des enfants
au moment de l'intervention. Albanese et al ont rapporté dix cas opérés par voie transanale
précocement (dge moyen de quatre jours avec un poids de 3,5 kg) [164] et n’ont eu aucune
complication, la sortie de I’hdpital ayant eu lieu au 2e jour postopératoire en moyenne ; le suivi
était de 11 mois en moyenne (extrémes : 6-18 mois). Albanese et al soulignent les risques liés
a I'dge du patient : difficulté de trouver la zone de transition et risque de trouver une forme
aganglionnaire étendue. lls limitent ce risque en utilisant cette technique uniquement si on a pu
mettre en évidence une zone de transition au lavement baryté.

Les résultats a court terme encouragent a poursuivre |'utilisation de cette technique mini-
invasive. Il faut suivre ces patients pour évaluer les résultats a long terme. Par voie transanale,
le risque d’occlusion sur bride et la rancon cicatricielle sont diminués au plus bas. Le respect
des structures périrectales nerveuses, urinaires et déférentielles est maximum si I'on observe
le bon plan de dissection. Le recours a un abord coelioscopique complémentaire est possible

si le segment aganglionnaire s’étend au-dela des possibilités de la technique transanale. Il est
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établi que I'utilisation des techniques mininvasives diminue le colt du traitement, compte tenu
des durées d’hospitalisation moins longues [165] ; ce colt est encore nettement abaissé par

la voie transanale exclusive du fait d’'une instrumentation tres simple.

Figure 47: Pieces de dissection par voie transanale chez deux de nos patients

A gauche : Segment aganglionnaire avec la dilatation sus-jacente. A droite : noter le lieu de biopsie

extemporanée indiqué par la fleche.

2.3- Les indications [7]:

Il est difficile de faire des recommandations définitives concernant les différentes
techniques chirurgicales proposées pour le traitement de la maladie de Hirschprung, il s’agit
avant tout de préférences et d’habitudes du chirurgien, mais certaines indications apparaissent

plus appropriées a certaines situations :
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a- Formes habituelles recto-sigmoidiennes du nouveau né :

Apreés la mise en condition du patient et la levée de I'obstacle, certains auteurs préferent
intervenir en un seul temps, alors que d’autres chirurgiens optent pour la réalisation
d’une colostomie premiére et attendre I’age d’un an ou le poids de 10kg pour la cure définitive.

Le choix de la technique chirurgicale dépend avant tout de I’expérience du chirurgien
et de ces habitudes. Notre choix est I'intervention en un seul temps, nous avons 24 patients

opérés avant I’dge d’un an, dont 3 opérés en période néonatale.

b- Formes longues de la maladie de Hirschsprung :

Une colostomie doit étre réalisée vu I'impossibilité de lever I'obstacle par le nursing.
L’intervention définitive nécessitera une analyse soigneuse de la vascularisation, une large
mobilisation du colon et éventuellement la bascule de son segment droit sur son pédicule

vasculaire (artifice de DELOYERS).

c- Les formes coliques totales :
Le premier temps consiste a une laparotomie pour confirmation du diagnostic,
et dérivation iléale en territoire normalement innervé.
La cure définitive est rarement réalisée avant I’dge d’une année, elle se fait le plus
souvent par la technique de LESTER MARTIN (iléo-colo plastie et sphinctérotomie rectale

postérieure) ou selon I'intervention de Duhamel.

d- Les formes courtes :
La sphinctérotomie ou la sphinctéromyotomie sont des alternatives moins délabrantes

a 'abaissement par voie abdominale. L’abaissement transanal est aussi indiqué dans ces formes.
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VilI- EVOLUTION, COMPLICATION ET MORTALITE:

1- A court terme:

En postopératoire, I’enfant garde une sonde urinaire 48 heures ; 'antibiothérapie type
amoxicilline-acide clavulanique débutée en peropératoire est maintenue elle aussi 48 heures.
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 [3].

L’entérocolite postopératoire varie suivant les séries de 2 a 27 % et est surtout constatée
apres 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 [62].

Le siege doit étre surveillé en y vérifiant I'absence de rougeur, d’induration. En cas
de doute quant a une éventuelle infection périnéale pouvant faire craindre la fistule,
une dérivation est faite en urgence afin de préserver I’anastomose [3].

Dans la technique de Swenson et al [110], 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.

Dans la technique d’abaissement par voie transanale ou dans le Soave-Boley,
les complications le plus fréquemment rencontrées étaient un abces local, des prolapsus
muqueux, des excoriations cutanées anales ou des sténoses anales précoces [55].

Le risque le plus précoce dans la technique de Duhamel est le sepsis intrapéritonéal 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 du Duhamel par
coelioscopie, car la section d’un cblon dilaté peut nécessiter plusieurs agrafages a la pince

automatique [166].
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Lors d’une étude rapportant 483 patients opérés selon sa technique, Swenson et al [110]

rapportent 3,3 % de mortalité postopératoire et 1,2 % de mortalité tardive. Le taux de mortalité

au cours de notre étude était de 2%.

Les complications pour la forme colique totale sont sensiblement plus importantes. On

considere que la mortalité, dans les formes totales, vade 0 a 44 % [167-57].

Tableau 16 : Comparaison de la technique de transanale aux autres techniques et a notre série

Swenson Duhamel IKEDA Notre
Soave
Complications /Série 423 cas 191 cas Transanale série
26 cas [171]

[170] [169] 370 cas [57] 41 cas
Résection 11% 4% 2% 0%
Désunion 33% 8% 0% 0%
Occlusion 24% 10% 0% 27,3% 0%
Abceés pelvien 3% 0% 3% 0%
Eviscération 1% 0% 1% 0%
Sténose anale 10,4 12%
Entérocolite 31,6% 8%
Mortalité 4.8% 5% 2,7% 4.7% 2%

Notre série présente

mortalité modéré.

2- A long terme :

On retrouve des complications propres a chaque technique chirurgicale :

le moindre taux d’entérocolite postopératoires, avec un taux de
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Constipation, rétention de fécalomes, fausse diarrhée concernent la technique
de Duhamel [55], en sachant que, dans cette technique, la continence est toujours obtenue,
et les probléemes tels que I'impuissance et I'incontinence urinaire sont peu observés, puisque
les structures nerveuses au contact du rectum sont préservées. 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 [168].

Par ailleurs, la constipation ou la rétention de fécalome peuvent se voir en cas d’éperon
trop long [169] ; 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, 'absence du relachement du sphincter interne est la régle 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 doit étre effectuée. L’anastomose doit
donc étre faite au sommet des cryptes de Morgani.

Souillure par des selles, diarrhée, incontinence, sont constatées aprés technique
de Swenson et al [110], ainsi que des sténoses tardives. 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.

Sur une série de 880 patients [170], 89,9 % avaient des habitudes intestinales normales
d’aprés Swenson et 93,7 % pour ceux qui avaient 20 ans de recul. 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.
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Sténoses et souillures concernent aussi la technique de Soave-Boley ou la voie transanale
[79]; en 1985, Soave [171] rapporte son expérience : 12 % des patients avaient des souillures par
des selles ou une constipation.

La sténose est moins souvent retrouvée lorsque, avant d’effectuer I'anastomose colo-
anale, une myomectomie rectale est effectuée ; celle-ci peut éventuellement étre réalisée apres
en cas d’échec [172] ou de sténose résiduelle [173]. Nous avons dilaté quatre enfants qui
présentaient des sténoses précoces avec de bons résultats.

Toutefois, selon Kim et al [174], la voie transanale en comparaison avec les techniques
trans—-abdominales présente le moindre taux de complications a long terme avec surtout moins
de problemes de souillure et d’incontinence, a la différence de ce qui a été rapporté dans
plusieurs études. Dans notre série, L’évolution a long terme a été également favorable chez la
plupart de nos patients avec un recul moyen de 3 ans. 25 de nos patients sont actuellement, en

age de propreté (58%) avec une continence acceptable chez la plupart des malades.

Par ailleurs, en cas de dysfonctionnement, constipation ou rétention de fécalome,
syndrome pseudo-obstructif [172], il faut vérifier que I’abaissement est bien réalisé en zone
saine. En effet, si 'anastomose est faite en zone transitionnelle [175], des dysfonctionnements
peuvent survenir ; c’est donc de I’anatomopathologie définitive sur la piece d’exérése dont il faut
tenir compte (suffisamment de cellules ganglionnaires sur I’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 [176].

Dans I'ensemble et a long terme (amélioration dans toutes les séries 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 garcon [55] 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 prolongé et rigoureux.
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CONCLUSTON
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La maladie d’Hirschsprung est une agénésie des cellules ganglionnaires intestinales. Elle
se déclare a la période néonatale ou a un age plus ou moins avancée, c’est la cause la plus
fréguente des occlusions néonatales.

Les études récentes sont tous en faveur de I'origine génétique de la maladie

La maladie d’Hirschsprung reste d’actualité et pose deux probléemes, un probleme
diagnostic actuellement facile a résoudre grace aux progrés de la manométrie et
I’lanatomopathologie, et un probléeme thérapeutique qui peut étre résolu par des techniques

opératoires différentes.

L’objectif de notre travail, a travers I’étude des Quarante et trois cas de maladie
d’Hirschsprung colligés au service de chirurgie pédiatrique du CHU de Marrakech :
- De donner une idée sur la prise en charge de la maladie d’Hirschsprung au sein du CHU.
- De rappeler certaines particularités cliniques, paracliniques, thérapeutiques, et évolutives de

cette maladie dans notre contexte.

Au terme de ce travail I’amélioration du pronostic de cette maladie exige un diagnostic
précoce, une prise en charge rapide, et Une collaboration d’une équipe multidisciplinaire

(réanimateur, anatomopathologiste, pédiatre, et chirurgien pédiatre).
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Résumé

La maladie d’Hirschsprung est une affection congénitale caractérisée par I'absence de
cellules ganglionnaires au niveau d’une partie plus au moins importante du tube digestif. Le but
de notre travail est d’essayer, a travers une série de 43 cas faite au centre hospitalier
universitaire de Marrakech entre 2004 et 2010, de donner une idée sur les particularités
cliniques, paracliniques, thérapeutiques et évolutives de cette affection dans ce service. Dans
notre série, ’dge de nos malades varie entre 2 jours et 16 ans avec une moyenne de 18 mois, et
une nette prédominance masculine (88%). Sur le plan clinique le retard d’émission méconial, la
constipation et I'occlusion néonatale sont les motifs de consultation les plus fréquents, a coté
nous enregistrons un taux d’entérocolite de 37 %. Sur le plan paraclinique ’'abdomen sans
préparation et le lavement opaque ont permis d’une part, de suspecter fortement le diagnostic et
d’autre part, de déterminer la forme anatomique qui est la forme recto-sigmoidienne dans 67%
des cas. 51% des patients ont été colostomisé, la colostomie était indiquée le plus souvent soit
pour echec du nursing (48%) soit pour décompression devant une entérocolite aigue (43%). Tous
nos patients ont été opéré par un abaissement transanale, isolé dans 71% des cas et combinée a
une laparotomie dans 29%, I’évolution postopératoire était marquée par des complications chez
30% des malades opérés, et les complications été dominées par la sténose rectale (12%). Le taux
de mortalité post opératoire est de 2%. Ainsi, on note que la maladie de Hirschsprung est de bon
pronostic si elle est diagnostiquée précocement et traitée d’une maniere rapide et adéquate.

Mots-clés Maladie de Hirschsprung-agonglionnie-traitement-abaissement transanal-enfant.
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Abstract

Hirschsprung disease is a congenital affection characterized by the absence of ganglionic
cells of the colon. The aim of our study is trying, through a series of 43 cases against the
university hospital of Marrakech between 2004 and 2010, is to give an idea about the clinical,
paraclinical, therapeutic and evolutionary of this affection in our service. In our series, the age of
our patients varies between 2 days to 16 years with a median age of 18 months, and a male
predominance (88%). According to the clinical, the delay of meconial emission, constipation and
neonatal occlusion are often the most frequent causes for consultations, we registered 37% rate
of enterocolitis. According to the Paraclinical plan, the plain abdominal radiograp and contrast
enema allowed suspect the diagnosis and determine the anatomic shape withe 67 %
rectosigmoidien forms. 51% of patients had been colostomized, colostomy was indicated most
often for either failure of nursing (48%) or after an acute enterocolitis (43%). and all our patients
underwent a transanal pull trough in 71% of cases and combined with a laparotomy in 29%,
Postoperative morbidity occurred in 30% of patients, rectal stenosis (12%) was the frequent
comlpication. The postoperative mortality rate is 2%. Thus, we note that Hirschsprung disease
has a good prognosis if diagnosed early and treated appropriately.

Key words Hirschsprung-aganglionnie-traitement -transanal pullthrough-child.
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