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ﬁfﬁ? UNIVERSITE MOHAMMED V DE RABAT
: ‘1 “ FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT
DOYENS HONORAIRES :
1962 — 1969 : ProfesseurAbdelmalek FARAJ
1969 - 1974 . Professeur Abdellatif BERBICH
1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK
1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI
1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 — 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI
2003 — 2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI
ADMINISTRATION :
Doyen : Professeur Mohamed ADNAQUI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estiotihes
Professeur Mohammed AHALLAT

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopénat
Professeur Taoufig DAKKA

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Rhacie
Professeur Jamal TAOUFIK

Secrétaire Général Mr. El Hassane AHALLAT

1- ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS
ET
PHARMACIENS

PROFESSEURS :
Mai et Octobre 1981

Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih
Pr. TAOBANE Hamid*

Mai et Novembre 1982
Pr. BENOSMAN Abdellatif

Novembre 1983
Pr. HAJJAJ Najia ép. HASSOUNI

Décembre 1984

Pr. MAAOUNI Abdelaziz

Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi
Pr. SETTAF Abdellatif

Chirurgie Cardio-Vaseulle
Chirurgie Thoracique

Chirurgie Thoracique

Rhumatologie

Médecine InterneGlinique Royale
Anesthésie -Réanimation
pathologie Chirurgicale



Novembre et Décembre 1985

Pr. BENJELLOUN Halima

Pr. BENSAID Younes

Pr. EL ALAOUI Faris Moulay El Mostafa

Janvier, Février et Décembre 1987
Pr. AJANA Ali

Pr. CHAHED OUAZZANI Houria
Pr. EL YAACOUBI Moradh

Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah
Pr. LACHKAR Hassan

Pr. YAHYAOUI Mohamed

Décembre 1988

Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
Pr. DAFIRI Rachida

Pr. HERMAS Mohamed

Décembre 1989

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali*
Pr. CHAD Bouziane

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Janvier et Novembre 1990
Pr. CHKOFF Rachid

Pr. HACHIM Mohammed*
Pr. KHARBACH Aicha
Pr. MANSOURI Fatima
Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991
Pr. AL HAMANY Zaitounia

Pr. AZZOUZI Abderrahim

Pr. BAYAHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZZAD Rachid

Pr. CHABRAOUI Layachi

Pr. CHERRAH Yahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. KHATTAB Mohamed

Pr. SOULAYMANI Rachida

Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

Pr. AHALLAT Mohamed

Pr. BENSOUDA Adil

Pr. BOUJIDA Mohamed Najib

Cardiologie
Pathologie Chirurgicale
Neurologie

Radiologie
Gastro-Entérologie
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pédiatuig]
Radiologie
Traumatologie Orthopédie

Médecine Intern®eyen de la FMPR
Cardiologie
Pathologie Chirurgicale
Neurologie

Pathologie Chirurgicale
Médecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique

Anesthésie Réanimati@oyen de la FMPO
Néphrologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Géadé

Pharmacie galénique

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique

Biochimie et Chimie

Pharmacologie

Histologie Embryologie

Pédiatrie
Pharmacologie Bir. du Centre National PV

Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Radiologie



Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza
Pr. CHRAIBI Chafiq

Pr. DAOUDI Rajae

Pr. DEHAYNI Mohamed*

Pr. EL OUAHABI Abdessamad
Pr. FELLAT Rokaya

Pr. GHAFIR Driss*

Pr. JIDDANE Mohamed

Pr. TAGHY Ahmed

Pr. ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

Pr. BENJAAFAR Noureddine
Pr. BEN RAIS Nozha

Pr. CAOUI Malika

Pr. CHRAIBI Abdelmjid

Pr. EL AMRANI Sabah

Pr. EL AOUAD Rajae

Pr. EL BARDOUNI Ahmed
Pr. EL HASSANI My Rachid
Pr. ERROUGANI Abdelkader
Pr. ESSAKALI Malika

Pr. ETTAYEBI Fouad

Pr. HADRI Larbi*

Pr. HASSAM Badredine

Pr. IFRINE Lahssan

Pr. JELTHI Ahmed

Pr. MAHFOUD Mustapha

Pr. MOUDENE Ahmed*

Pr. RHRAB Brahim

Pr. SENOUCI Karima

Mars 1994

Pr. ABBAR Mohamed*

Pr. ABDELHAK M’barek

Pr. BELAIDI Halima

Pr. BRAHMI Rida Slimane

Pr. BENTAHILA Abdelali

Pr. BENYAHIA Mohammed Ali
Pr. BERRADA Mohamed Saleh
Pr. CHAMI llham

Pr. CHERKAOQUI Lalla Ouafae
Pr. EL ABBADI Najia

Pr. HANINE Ahmed*

Pr. JALIL Abdelouahed

Pr. LAKHDAR Amina

Pr. MOUANE Nezha

Mars 1995
Pr. ABOUQUAL Redouane
Pr. AMRAOUI Mohamed

Gastro-Entérologie

Gynécologie Obstétrique

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique
Neurochgier

Cardiologie

Médecine Interne

Anatomie

Chirurgie Générale

Microbiologie

Radiothérapie
Biophysique
Biophysie

Endocrinologie et Maladi Métaboliques

Gynécologie Obstétrique
Immunologie
Traumato-Orthopédie
Radiologie

Chirurgie Générdgrecteur CHIS

Immunologie

Chirurgie Pédiatrique

Médecine Interne
Dermatologie
Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique

Traumatologie — Orthopédie
Traumatologie- Orthopethepecteur du SS

Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Urologie
Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie
GynécologieObstétrique
TraumatmoegOrthopédie
Radiologie
Ophtalmgil®
Neurochirurgie
Radiologie
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BAIDADA Abdelaziz
BARGACH Samir

CHAARI Jilali*

DIMOU M’barek*

DRISSI KAMILI Med Nordine*
EL MESNAOUI Abbes
ESSAKALI HOUSSYNI Leila
HDA Abdelhamid*

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed

OUAZZANI CHAHDI Bahia
SEFIANI Abdelaziz
ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AMIL Touriya*
BELKACEM Rachid
BOULANOUAR Abdelkrim

EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan

GAOUZI Ahmed
MAHFOUDI M’barek*
MOHAMMADI Mohamed
OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima
ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ALAMI Mohamed Hassan
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
CHAOUIR Souad*
ERREIMI Naima
FELLAT Nadia
HAIMEUR Charki*
KADDOURI Noureddine
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOUI CHAFIQ
OUAHABI Hamid*
TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AFIFI RAJAA
BENOMAR ALI
BOUGTAB Abdesslam
ER RIHANI Hassan
EZZAITOUNI Fatima
LAZRAK Khalid *
BENKIRANE Majid*
KHATOURI ALI*
LABRAIMI Ahmed*

Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Médecine Interne

Anesthésie Réanimatio®i. HMIM

Anesthésie Réanitioam
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngolmy
CardiologieDirecteur ERSM
Urologie

Ophtalmologie

Génétique

Réanimation Médicale

Radiologie
Chirurgie Pédiatrie

Ophtalmologie

Chirurgie Gérate

Pédiatrie
Radiologie

Médecine Interne
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Radiologie

Pédiatrie
Cardiologie
Anesthésie Réanimation
Chirurgiedratrique
Urologie

ChirurgieéGérale
Pédiatrie
Neurologie

Psychiatrie
Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie

Neurologie -Boyen Abulcassis
Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Néphrologie

Traumatologie Orthopédie

Hématologie

Cardiologie

Anatomie Pathologique



Janvier 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABID Ahmed*

AIT OUMAR Hassan

BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd
BOURKADI Jamal-Eddine

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
ECHARRAB El Mahjoub

EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*

ISMAILI Hassane*

MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae

TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AIDI Saadia

AIT OURHROUI Mohamed
AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said

CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAQOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
HSSAIDA Rachid*

LAHLOU Abdou

MAFTAH Mohamed*
MAHASSINI Najat

MDAGHRI ALAOUI Asmae
NASSIH Mohamed*

ROUIMI Abdelhadi*

Décembre 2000

Pr.

ZOHAIR ABDELAH*

Décembre 2001

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABABOU Adil

BALKHI Hicham*
BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN El Hassane*
CHAT Latifa

DAALI Mustapha*

Pneumophtisiologie

Pédiatrie
Pédiatrie

Pneumo-phtisiologie
Chingie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochigie
Traumatologie Orthopédie

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie

Dermatologie

Gastro-Entérologie
Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesétiie-Réanimation
Pédiatrie
Urologie
Rhumatologie

Endocrinologie etddees Métaboliques
Anesthésie-Réanimation
Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie
Anatomie Pathologique
Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgiexlo-Faciale
Neurologie

ORL

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Neurologie
Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie
Pédiatrie
Rhumatologie
Anatomi
Radiologie
Radiologie
Chirurgie Générale



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

DRISSI Sidi Mourad*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*

HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil

MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf

NOUINI Yassine

SABBAH Farid

SEFIANI Yasser

TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

BAMOU Youssef *
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENZEKRI Laila
BENZZOUBEIR Nadia
BERNOUSSI Zakiya
BICHRA Mohamed Zakariya*
CHOHO Abdelkrim *
CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL HAOURI Mohamed *

EL MANSARI Omar*

FILALI ADIB Abdelhai

HAJJI Zakia

IKEN Ali

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina
MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
NAITLHO Abdelhamid*
OUJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Neuro-Chirurgie
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Péripluyie
Médecine Interne
Chirurgie Générale
Hématologie Clinique
Chirurgie Générale
Urologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Vasculaire Péridnée
Pédiatrie

Anatomie Pathologequ
Urologie
Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Mdiles Métaboliques
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Chirurgie Périque
Dermatologie
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Urologie
Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie
Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétug
Cardiologie
Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale



Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
. RHOU Hakima

. SIAH Samir *

. THIMOU Amal

. ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABDELLAH El Hassan
AMRANI Mariam
BENBOUZID Mohammed Anas
BENKIRANE Ahmed*
BOUGHALEM Mohamed*
BOULAADAS Malik
BOURAZZA Ahmed*
CHAGAR Belkacem*
CHERRADI Nadia

EL FENNI Jamal*

EL HANCHI ZAKI

EL KHORASSANI Mohamed
EL YOUNASSI Badreddine*
HACHI Hafid

JABOUIRIK Fatima
KHABOUZE Samira
KHARMAZ Mohamed
LEZREK Mohammed*
MOUGHIL Said

OUBAAZ Abdelbarre*
TARIB Abdelilah*

TIJAMI Fouad

ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABBASSI Abdellah

AL KANDRY Sif Eddine*
ALAOUI Ahmed Essaid
ALLALI Fadoua
AMAZOUZI Abdellah
AZIZ Noureddine*
BAHIRI Rachid

BARKAT Amina
BENHALIMA Hanane
BENYASS Aatif
BERNOUSSI Abdelghani
CHARIF CHEFCHAOUNI Mohamed
DOUDOUH Abderrahim*
EL HAMZAOUI Sakina*
HAJJI Leila

HESSISSEN Leila
JIDAL Mohamed*
LAAROUSSI Mohamed
LYAGOUBI Mohammed

Pneumophtisigie
Néphrologie
Anesthésie Réanimation
Pédiatrie
Chirurgie Générale

Ophtalmologie
Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngoég
Gastro-Entérologie
Anesthésie Réanimation
Stomatologie et ChirurgieaMillo-faciale
Neurologie
Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie
Cardiologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Gynécologie Obstétrique
Traumatologie Orthopédie
Urologie
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie
Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice &dtique

Chirurgie Générale
Microbiologie

Rhumatologie

Ophtalmologie

Radiologie

Rhumatologie

Pédiatrie

Stomatologie et Chirurgieakillo Faciale

Cardiologie
Ophtalmologie
Ophtalmologie

Biophysique

Microbiologie

Cardiologie (mise en disponibilité)
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Cardio-vascgair
Parasitologie



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

NIAMANE Radouane* Rhumatologie

RAGALA Abdelhak Gynécologie Obstétrique
SBIHI Souad Histo-Embryologie Cytogénésiqu
ZERAIDI Najia Gynécologie Obstétrique

Décembre 2005

Pr. CHANI Mohamed Anesthésie Réanimation
Avril 2006

Pr. ACHEMLAL Lahsen* Rhumatologie

Pr. AKJOUJ Said* Radiologie

Pr. BELMEKKI Abdelkader* Hématologie

Pr. BENCHEIKH Razika O.R.L

Pr. BIYl Abdelhamid* Biophysique

Pr. BOUHAFS Mohamed ElI Amine Chirurgie - Pédmpe

Pr. BOULAHYA Abdellatif* Chirurgie Cardio — Vasiaire
Pr. CHENGUETI ANSARI Anas Gynécologie Obstétrique
Pr. DOGHMI Nawal Cardiologie

Pr. ESSAMRI Wafaa Gastro-entérologie

Pr. FELLAT Ibtissam Cardiologie

Pr. FAROUDY Mamoun Anesthésie Réanimation
Pr. GHADOUANE Mohammed* Urologie

Pr. HARMOUCHE Hicham Médecine Interne

Pr. HANAFI Sidi Mohamed* Anesthésie Réanimation
Pr. IDRISS LAHLOU Amine* Microbiologie

Pr. JROUNDI Laila Radiologie

Pr. KARMOUNI Tariq Urologie

Pr. KILI Amina Pédiatrie

Pr. KISRA Hassan Psychiatrie

Pr. KISRA Mounir Chirurgie — Pédiatrique
Pr. LAATIRIS Abdelkader* Pharmacie Galénique
Pr. LMIMOUNI Badreddine* Parasitologie

Pr. MANSOURI Hamid* Radiothérapie

Pr. OUANASS Abderrazzak Psychiatrie

Pr. SAFI Soumaya* Endocrinologie

Pr. SEKKAT Fatima Zahra Psychiatrie

Pr. SOUALHI Mouna Pneumo — Phtisiologie
Pr. TELLAL Saida* Biochimie

Pr. ZAHRAOUI Rachida Pneumo — Phtisiologie
Octobre 2007

Pr. ABIDI Khalid Réanimation médicale
Pr. ACHACHI Leila Pneumo phtisiologie

Pr. ACHOUR Abdessamad* Chirurgie générale

Pr. AIT HOUSSA Mahdi* Chirurgie cardio vascukair
Pr. AMHAJJI Larbi* Traumatologie orthopédie
Pr. AMMAR Haddou* ORL

Pr. AOUFI Sarra Parasitologie

Pr. BAITE Abdelouahed* Anesthésie réanimation
Pr. BALOUCH Lhousaine* Biochimie-chimie

Pr. BENZIANE Hamid* Pharmacie clinique



Pr. BOUTIMZINE Nourdine
Pr. CHARKAOUI Naoual*
Pr. EHIRCHIOU Abdelkader*
Pr. ELABSI Mohamed

Pr. EL MOUSSAOQOUI Rachid
Pr. EL OMARI Fatima

Pr. GANA Rachid

Pr. GHARIB Noureddine

Pr. HADADI Khalid*

Pr. ICHOU Mohamed*

Pr. ISMAILI Nadia

Pr. KEBDANI Tayeb

Pr. LALAOUI SALIM Jaafar*
Pr. LOUZI Lhoussain*

Pr. MADANI Naoufel

Pr. MAHI Mohamed*

Pr. MARC Karima

Pr. MASRAR Azlarab

Pr. MOUTAJ Redouane *
Pr. MRABET Mustapha*

Pr. MRANI Saad*

Pr. OUZZIF Ez zohra*

Pr. RABHI Monsef*

Pr. RADOUANE Bouchaib*
Pr. SEFFAR Myriame

Pr. SEKHSOKH Yessine*
Pr. SIFAT Hassan*

Pr. TABERKANET Mustafa*
Pr. TACHFOUTI Samira

Pr. TAJDINE Mohammed Tarig*
Pr. TANANE Mansour*

Pr. TLIGUI Houssain

Pr. TOUATI Zakia

Décembre 2007

Pr. DOUHAL ABDERRAHMAN
Décembre 2008

Pr ZOUBIR Mohamed*

Pr TAHIRI My EI Hassan*

Mars 2009

Pr. ABOUZAHIR Ali*

Pr. AGDR Aomar*

Pr. AIT ALI Abdelmounaim*

Pr. AIT BENHADDOU El hachmia
Pr. AKHADDAR Ali*

Pr. ALLALI Nazik

Pr. AMAHZOUNE Brahim*

Ophtalmologie
Pharmacie galénique
Chirurgie genérale
Chirurgie générale
Anesthésie réanimation
Psychiatrie
Neuro chirurgie
Chirurgie plastique giagatrice
Radiothérapie
Oncologie médicale
Dermatologie
Radiothérapie
Anesthésie réanimation
Microbiologie
Réanimation médicale
Radiologie
Pneumo phtisiologie
Hématologie biologique
Parasitologie

Médecine préventive santé publique et hygieéne

Virologie
Biochimie-chimie
Médecine interne
Radiologie
Microbiologie
Microbiologie
Radiothérapie
Chirurgie vasculaire p#vérique
Ophtalmologie
Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
Parasitologie
Cardiologie

Ophtalmologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale

Médecine interne
Pédiatre
Chirurgie Générale
Neurologie
Neuro-chirurgie
Radiologie
Chirurgie Cardio-vasculair



Pr. AMINE Bouchra

Pr. ARKHA Yassir

Pr. AZENDOUR Hicham*

Pr. BELYAMANI Lahcen*

Pr. BJIJOU Younes

Pr. BOUHSAIN Sanae*

Pr. BOUI Mohammed*

Pr. BOUNAIM Ahmed*

Pr. BOUSSOUGA Mostapha*
Pr. CHAKOUR Mohammed *
Pr. CHTATA Hassan Toufik*
Pr. DOGHMI Kamal*

Pr. EL MALKI Hadj Omar

Pr. EL OUENNASS Mostapha*
Pr. ENNIBI Khalid*

Pr. FATHI Khalid

Pr. HASSIKOU Hasna *

Pr. KABBAJ Nawal

Pr. KABIRI Meryem

Pr. KARBOUBI Lamya

Pr. 'KASSIMI Hachemi*

Pr. LAMSAOURI Jamal*

Pr. MARMADE Lahcen

Pr. MESKINI Toufik

Pr. MESSAOUDI Nezha *

Pr. MSSROURI Rahal

Pr. NASSAR Ittimade

Pr. OUKERRAJ Latifa

Pr. RHORFI Ismail Abderrahmani *
Pr. ZOUHAIR Said*

PROFESSEURS AGREGES:
Octobre 2010

Pr. ALILOU Mustapha

Pr. AMEZIANE Taoufig*

Pr. BELAGUID Abdelaziz

Pr. BOUAITY Brahim*

Pr. CHADLI Mariama*

Pr. CHEMSI Mohamed*

Pr. DAMI Abdellah*

Pr. DARBI Abdellatif*

Pr. DENDANE Mohammed Anouar
Pr. EL HAFIDI Naima
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Liste des abréviations

MCC : Mégacélon congénitale.

MH : Maladie de Hirschsprung.
REM : Retard d’émission de méconium.
ONN : Occlusion néonatale.

RSP: Retard staturo-pondéral.

DS : Déviation standard.

ASP . Abdomen sans préparation.
LB : Lavement baryté.

RRAI : Réflexe rectal inhibiteur.

AG : Anesthésie générale.

NFS : Numération formule sanguine.
TP : Taux de prothrombine.

TCK : Taux de céphaline kaoline.
VS : Vitesse de sédimentation.

CRP : Protéine c réactive.

TEPT : Soave transanal endorectal pull through.






La maladie de Hirschsprung appelée aussi mégacolmgpénital (MCC), est une
anomalie congénitale caractérisée par I'absensecedules ganglionnaires au
niveau des plexus nerveux intrinseque de Meisdn@Aeierbach sur une partie

plus ou moins importante du tube digestif.

Cette anomalie est responsable d’une incoordinatiopéristaltisme au niveau
du segment atteint, ce qui entraine une occlusmnttionnelle, le célon en

amont de cette zone aganglionnaire se dilate.

A c6té de la forme classique rectosigmoidienne (888t décrites, une forme

étendue (1%), une forme colique totale (10%) etfarmae courte rectale (9%).

Le MCC se déclare a la période néonatale par udrsgme occlusif ou a un age

plus ou moins avancé par une constipation.

Le diagnostic repose sur des éléments cliniquesdatlogiques, la confirmation

est obtenue a 'examen anatomopathologique.

Le traitement définitif de cette affection est cingical, plusieurs techniques ont
été décrites, toutes visent a enlever la partieglganaire du tube digestif et a

abaisser la zone saine normalement innervée dua.colo

L'objectif de notre travail est de montrer la placedu traitement chirurgical
précoce a travers l'expérience du service de chirgre infantile (A) de
I’hopital d’enfant de Rabat dans la prise en chargale cette maladie durant
la période 2000-2015.



|. RAPPEL EMBRYOLOGIQUE [1,2]

1- Développement du cdlon et du rectum [22]

De point de vue embryologique on peut diviser llerc@n 2 parties :

- Le caecum, l'appendice, colon ascendant et 2/3imenxx du colon
transverse dérivent de lintestin moyen et pluscisgment de la partie
caudale de cet intestin.

- Le 1/3 distal du colon transverse, le colon desaeide sigmoide, le
rectum et la partie supérieure du canal anal ddrive lintestin
postérieur.

La marge anale est d’origine cloacale.

2- Développement du systeme nerveux entérique:

La motricité intestinale est liée avant tout autéy®e entérique. C'est un
systeme trés complexe et encore mal connu malgréndenbreuses études
effectuées aussi bien sur les modéles animaux que I'&tre humain.
Actuellement il est établi que les neurones desuslenyentériques et sous
muqueux proviennent de la créte neurale qui est sineture transitoire a
I'origine du systeme nerveux périphérique.

2-1- L’origine des neuroblastes :
Les études expérimentales ont montré que le systéemeux intrinseque dérive
de la créte neurale a deux niveaux différents :

- Des neuroblastes issus de la source principalelevagigrent le long du
tube digestif primitif selon une progression céphzdudal jusqu’au

rectum.



- Une deuxieme source lombo-sacrée colonise, a coatrant l'intestin
post ombilicale de ces modéles. Chez I'embryon huima l'aide de
coupes seériées- la présence de neuroblastes adétdifiee dans
I'cesophage des la sixieme semaine du développexeatune migration
rapide le long de I'estomac, du duodénum et deeldtin primitif ; ces
cellules apparaissent au niveau du colon a la eewisemaine du
développement alors qu’elles étaient déja présentesveau du rectum a
la huitieme semaine du développement.

2-2- Migration et multiplication des neuroblastes :
Le plexus myentérique est le premier a se formes f@s neuroblastes vont
migrer vers la sous muqueuse pour s'organiser eplexus dit de Meissner
entre la 12™ et 16™ semaine de la gestation.
La migration et la différentiation sont déterminges le micro environnement
mésenchymateux, ainsi plusieurs substances seméneit un réle essentiel
dans la migration, la multiplication, la différeation et la survie neuronale
parmi ces substances on trouve la fibronectineples unité B1 des ténascines
et certains collagénes. Il semble qu’un équilibmecis soit nécessaire a la mise
en place du systeme nerveux enterifé]
Le nombre de cellules initiales quittant la créenale est nettement inférieur au
nombre de neurones définitifs, ainsi il existe wmatiplication cellulaire une
fois la migration arrétée.
Cette prolifération est stimulée par des factewrscrbissance notamment la

neurotrophine3 (NT3) et ceci jusqu’au 8eme moid@eloppement in utero.



2-3- Maturation :
L’étude du modele animale a permis de prouver taatare multipotentiel des
cellules de la créte neurale.
Les neurones qui sont au début, essentiellemegcloatminergiques vont
contenir en suite la sérotonine, de la substance &es neuropeptides Y selon
I'environnement.
Au niveau de lintestin primitif les neuroblastesrhent une couche continue le
long de la couche circulaire de la musculeuse &nsiarganisent en ilots cernés
par une lame basale.
La maturation neuronale est plus précoce dansiim gréle que dans le colon
et commence a la périphérie des ganglions prés ldene basale.
Plusieurs modifications apparaissent aussi biemaau du noyau qu’au niveau
du cytoplasme et des prolongements dendritiquesiaotr ainsi des cellules
multipolaires qui apparaissent au niveau du colemld 7eme mois de gestation.
Ainsi on aura le plexus d’Auerbach entre les 2 bescde la musculeuse et le
plexus Henlé et Meissner au niveau de la sous nusgud.a maturation se
poursuit aprées la naissance.
En conclusion, 'ensemble des études montre une mms place précoce du
systéme nerveux entérique alors que la différeiociagt la maturation sont

longues et se poursuivent jusqu’a I'age de 2 as3 an

II. RAPPEL ANATOMIQUE :[3,4,5]
1- Le colon :
Le colon est la portion du gros intestin qui faiite a l'intestin gréle s’étendant

de I'angle iléoceaecale au rectum.



1-1- Disposition générale :
Le colon débute dans la fosse iliaque droite pavalomineux cul de sac : le
caecum auquel est appendu l'appendice, puis il engatticalement contre la
fosse lombaire : colon ascendant, puis se coude ponstituer le colon
transverse, apres un nouveau coude il redescenidalement dans le flanc
gauche : le colon descendant.
Ensuite il traverse obliguement le canal iliaquadlge constituant ainsi le colon
iliaque, auquel fais suite le colon pelvien ou ¢doa sigmoide qui plonge dans
le bassin, décrit une boucle devant le sacrum ebstnue par le rectum.

1-2- Division anatomochirurgicale :
Elle est conditionnée par les territoires vascatair
Ainsi le colon est divisé en deux portions :

- Le colon droit : comporte le ceecum, le colon asaatd’angle colique
droit et les 2 /3 droit du colon transverse. Il gascularisé par les
vaisseaux meésentériques supeérieurs.

- Le colon gauche : comporte le 1/3 gauche du calansverse, I'angle
coligue gauche, le colon descendant, le colonubkagt le sigmoide. Il est
vascularisé par les vaisseaux mésentériques infsrie
1-3- Moyens de fixité et principaux rapports :

Le ceecum est le plus souvent entierement mobdéafit dans la fosse iliaque
droite.

Le colon ascendant est accolé au péritoine panpatsiérieur par le fascia de
Toldt droit. Ses rapports essentiels sont en arride deuxieme duodénum et
I'uretere droit.

L’angle droit est fixe, répondant en haut a I'erii#® du lobe droit du foie et en

arriere au pole inférieur du rein droit.
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Le colon transverse est mobile: répondant en had& &rande courbure
gastrique.

L’'angle colique gauche est fixe.

Le colon descendant est accolé par le fascia dit §aliche.

Le colon sigmoide est mobile et de longueur vagiabl

1-4- La vascularisation artérielle:
Le colon droit est vascularisé par les branchegadrale I'artéere mésentérique
supérieure : I'artére colique supérieure droitéaetere colique inférieure droite.
Ces deux branches constantes, éventuellement @ssoé des branches
inconstantes vont former une arcade bordante dawtept des vaisseaux droits
assurant la vascularisation de I'intestin gréieg.1)
Le colon gauche est vascularisé par les branchesadere mésentérique
inférieure : les artéres coliques supérieures gaieh colique inférieure gauche
et le tronc des sigmoidiennéBig.2)
Vers le bas la vascularisation colique est anastémavec les branches de
I'artere hémorroidale supérieure destinée au rectum
Le colon transverse : a son niveau existe une haoge d’anastomose entre les
branches de l'artére mésentérique supérieure reéeameésentérique inférieure
appelée : ARCADE DE RIOLAN(Fig.1)



Art. Mésentérigue Sup. (A)

Al = a. iléo-hicaco-
appendiculo-coligue

Al = a, colique droile moyenne

AJ = a. coligue droite supéricare

COLON
GAUCHE

i Artire rectale
COLON y supéricure
DROIT

Art. Mésentérigue Inf. (B)

Bl = acoligue gauche supéricure
B2 =a. coligue gauche movenne
B3 = a. coligue gauche inféricnre

Fig.1 : La vascularisation artérielle du colon. [2f

Art. Mésentérique Inf.
el sa branche lerminale,
art. rectale supéricure

A. Colique inférieure gauche
(trome des sigmoides)
¢t ses 3 branches terminales :
l = lem"! 5‘“#.
2 - .I'LSIHH L] "‘F
3~ A. Slgm. Moyenne

Yue détaillée des artéres
du colon sigmoide

Fig.2 : La vascularisation artérielle du sigmoide[26]
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1-5- La vascularisation veineuse :
Les veines sont satellites des artéres sauf leeveidsentérique inférieure qui
décrit un trajet particulier : elle chemine d’aba&dyauche de son artere, puis
s’éloigne d’elle en dehors, et contourne I'angledknal pour former le tronc

splénomésaraique derriere le pancr@asg.3)

1-6- Le drainage lymphatique :
On retrouve les ganglions :
- Epicoligues : au niveau de la paroi colique.
- Paracoliques : au niveau de I'arcade bordante.
- Intermédiaire : au niveau des différentes arteoligues.
- Centraux : au niveau des pédicules artériels.
- Principaux : au niveau de l'origine des arteregjoas.
Chacun de ces relais centraux aboutit au grandatelir rétro-pancréatique au

portal.(Fig.3)



VASCULARISBATION VEINEUSE DU COLON VAISSEAUX LYMPHATIQUES DU COLON
VEINE MEBENTERIGUE BUP. & INF,

Le "gonfluent portal retro-pancreatigue"
regoit la lymphe de tout le tube digestif
abdominal de la rate. Bon efférence prinoci-
pal est le tronc intestinal & le conduit

_ U mésentérique thoracique.
Veine_porte | srésiuine * Certains auteurs réservent le nom de LN
v, gp]énj_que nn:?:rlpal aux LN situdes & 1'origine des
; artéres M8 & MI
,'_,_..,J V. ocolique w éatique”
i 'I e Confluant portal retro-pancreatique
Veine mésentérique Bup ' C g i' I fi] gauche . /
: L.!_J_ N. épigolis " " b
i \ )‘
i . 1 ques_ e —

Lb_:.l H. para-
coliques.—4—

N. goliques
Trono gastro- - ,- Dr R
colique’s - - _.-1.-»
i \ L_:' N, mtar-
uodenun 1I ‘c 1 médiairea’
- +
V iléo-coliquef. A ‘ (: N. ?léU"
=% eeliques-.
T 2l : N, précoe- pnux
v. ant.. ".-' T ‘ { (sur les
ae:aleu_[ ({ ] " GalR- - = S ) vaisseaux
POBE .- 4 - AV Wi rated Jﬂ. mésenté-
rigques
3 coRCauX” % Zp c o/ B & I)
V. appendiculaire e- »* N. appendiculaire _-*~ 1= 1 SN, sigmoi

# o diens
F I
- GBS ] \_J/\"/
Veine rectale supérisure // V. sigmoidienne N. rectaux superieure

Rectum (

(R

Fig.3: La vascularisation veineuse du colon (a gauchet le drainage lymphatique du
colon (a droite). [27]

1-7- L’innervation colique :
Elle assure par le systénympathique et parasympathique.
Généralement les nerfs du colon suivent le tragstadteres colique
Les nerfs du colon droit sont issus du plexus mésguie supérieur avec |
contingent parasympathique dépendant du nerf pngastioque droi
Les nefs du transverse et du reste du colon sont en géiséus du plexu
mésentérique inférieur réalisant les arcades neegeparacolique
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2- Lerectum:
C’est le segment terminal du tube digestif.
2-1- Disposition générale :
Le rectum fait suite au colon ilio-pelvien et sentame par I'anus, long d’environ
12 a 15 cm on lui distingue 2 segmeniBig.4), (Fig.5)
- Un segment supérieur ou pelvien : contenu danai@écpelvienne.
- Un segment inférieur ou périnéal : appelé ausslcamal et qui est

compris dans I'épaisseur de la paroi inférieurdassin (périnée).

.- Rectum pelvien

= ampoule rectale

. Rectum périnéal

= canal anal

. Anus

. Cap anal + sphincter stié volontaire

Fig.4 : Disposition générale du rectum. [28]
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Calon sigmoide

Valves rectales

.I — Sphincter interne

J-, — Sphincter externe

Fig.5 : Configuration intérieure du rectum.

2-2- Principaux rapport et moyens de fixité :

2-2-1.Le rectum pelvien :
Il est rétro-péritonéal, entouré d’'une gaine fiseweuse. Ses rapports sont, en
arriere la charniere sacro-coccygienne. En avanvessie chez I'homme,
'utérus et le vagin chez la femme. Latéralemeatydctum répond au colon
pelvien et aux anses du gréle et Chez la femmaifewet le pavillon de la

trompe.

2-2-2.le rectum périnéal ou canal anal :
Entouré par un manchon musculo-aponévrotiqgue d¢aastie haut en bas par
I'aponévrose pelvienne, le releveur de I'anus spleincter externe de I'anus.
Il est en rapport en avant avec le centre tendirdeuyérinée et les muscles
périnée qui s’en détache, plus en avant on trouwette, les glandes de

Coweper, le bulbe chez 'lhomme et le vagin chezharhe.
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Latéralement et en arriére on trouve I'espace ésofital et son contenu.

2-3- Vascularisation artérielle :
Les arteres du rectum sor{Fig.6)

Les artéres hémorroidales supérieures branchesadmékentérique

inférieure.
- Les arteres hémorroidales moyennes branches gmdlagtrique.
- Les artéres hémorroidales inférieures branche dereuse interne.
- L’artere sacrée moyenne donne au rectum quelquesara trés gréles

qui se détachent au niveau des deux derniers $Bmu8s.

2-4- Vascularisation veineuse :

lls suivent a peu pres le méme trajet que lesemt@n deécrit (Fig.7)
- Les veines hémorroidales supérieures qui se jattard la veine porte par
la petite veine mésentériques.
- Les veines hémorroidales moyennes et inférieuredrament vers la

veine cave inférieure par les veines iliaques irgsr

2-5- Le drainage Lymphatique :
lls se distinguent en trois groupg$-ig.6)

- Supérieur : satellite des vaisseaux hémorroidapgrgurs, il rejoint les

ganglions de la chaine mésentérique inférieure.
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- Moyen : suit les vaisseaux hémorroidaux moyeng @éesnine dans les
ganglions hypogastriques.

- Inférieur : nait de la zone cutanée de I'anus jeintle groupe interne des

ganglions inguinaux superficiels

2-6- Les nerfs du rectum :

Les nerfs du rectum sont représentes essentieltgraen
Les plexus hémorroidaux supérieurs qui termineptdgeus mésentérique
inférieur.

. Aorte abdominale
A. iliaque commune
A. iliaque externe
. A. iliaque interne
. A. mésentérique inférieure
. Artéere de I"'angle gauche
+ Tronc des sigmoidiennes
7. A. rectale supérieure
8. A. rectale moyenne
9. A. rectale inférieure
10. A. pudendale interne
11. A. sacrale meéediale

omAWNS

O Ganglion lymphatique

Fig.6 : La vascularisation artérielle et le draina@ lymphatique du rectum. [28]
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OESOPHAGE

ESTOMAC

1. V. rectale inférieure

2. V. mésentérique inférieure

3. V. iliaque externe

4. V. iliaque interne

5. V. cave inférieure

6. V. splénique

2 + 6 = tronc veineux spléno-mésaraique
7. V. mésentérique supérieure

8. V. porte

9. Varices oesophagiennes.

[ RECTUM

Fig.7 : la vascularisation veineuse du rectum. [28]

lll. ANATOMIE PATHOLOGIQUE :[6,7,8,16]

1- Systeme nerveux normal du tube digestif:
Dans le plexus myentérique normal, on distinguis touches :

- Le plexus d’Auerbach, entre la couche musculaneutaire et la couche
musculaire longitudinale.
- Le plexus sous-muqueux profond de Henlé.

- Le plexus sous-muqueux superficiel de Meissner.
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Les cellules des plexus sont regroupés en amasléspgmas ganglionnaires.

2- Histopathologie du MCC:

La définition de la maladie de hirschsprung estologique, le mégacélon est
apparu comme l|ésion secondaire, il est donc néoesda considérer deux
sortes de Iésions dans la maladie mégacolique odagge
- Les lésions macroscopiques, le mégacélon corregmbond la phase
secondaire de la maladie.
- Les lésions microscopiques : lésions des plexusengr du segment

rétréci en aval de la dilatation, phase initialdadmaladie.

2-1- Etude macroscopique de la piece d’exérese:

Le mégacdlon correspond a une dilatation segmenthdr plus souvent
sigmoidienne. Deux lésions sont associees, la atdat elle méme et
I’hypertrophie musculaire atteignant surtout lesidees circulaires. Puis les
lésions ultérieures apparaissent : disparition besselures, les bandelettes
longitudinales s’effacent, la paroi s’épaissit despen plus, cette hypertrophie

touche aussi les appendices épiploiques, les izt les mesof29]

Le meégacodlon est constitué le plus souvent parolencsigmoide. Il existe
parfois des prolongements sur le colon iliaguesatdlon descendant, rarement
tout le colon est dilaté. On peut constater queltpe aussi I'existence de
mégarectum.

Le segment rétréci sous- jacent correspond a Bohstfonctionnel, cette zone
Apéristaltique est habituellement localisée auaasigmoide (90% des cas), elle
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peut étre tres courte (vers le haut rectum ou ledbas rectum : association d’'un
mégarectum) ou tres longue intéressant tout le Ggiidgen le colon gauche sur
tout le cadre colique parfois méme étendue surdieg

La zone de transition en forme d’entonnoir s’intexg entre ces deux segments.
(Fig.8)

Transition

i e i
-'"—#=r.....-f“,l;—._ R re T3
j A A ) TR

Fig.8 : Aspect macroscopique de la piece d’exére$a0]
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2-2- Etude microscopique

Dans le segment atteint, la lésion fondamentalel’'absence des cellules

ganglionnaires, a leur place on trouve des fibmvauses sans myéline avec
des cellules de SCHWAN.

Le segment sus- jacent dilaté ne comporte pas diales nerveuses. Le

segment intermédiaire présente une innervation termediaire » faite de

cellules ganglionnaires petites et rares a noyau yeible. Ce segment

intermédiaire peu étre déplacé en zone franchepathiblogique du fait des

phénomeénes de « lutte » poussant cette zone en(r@s@le d'exérése par

défaut).

L’étude anatomopathologique a un intérét diagnastiqCela pose le probleme
de la biopsie rectale : le plus souvent le diagaastdio-clinique est évident et

la biopsie rectale n’est pas toujours indispensaklée peu méme étre

dangereuse si elle est trop profonde, pouvant ieetrades réactions

scléroinflammatoire du rectum et géner ensuitdil@ge entre muqueuse et le
reste de la paroi.

L’examen des pieces opératoires est indispensallg permet seul d’affirmer

que la limite supérieure de résection est passeeransaing(Fig.9)
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Fig.9 : Aspect microscopique ( absence des cellulganglionnaires (a gauche),

hyperplasie des fibres nerveuses (a droite) ). [30]

V. PHYSIOPATHOLOGIE :

L’absence de cellules ganglionnaires neuronalesnteiner une hypertrophie
des fibres nerveuses au niveau de la musculeuselatsous-mugueuse et va se
manifester par une augmentation de I'activité dedtylcholine-estérase de ces
fibres nerveuse$23]

La musculature lisse, ainsi anormalement innerate caractérisée par une
incoordination des contractions musculaires respaes d’'un arrét du

péristaltisme au niveau de la zone aganglionna@@&jsant ainsi un obstacle
fonctionnel distal et une dilatation secondairegpessive du cblon sus-jacent

sain, avec une zone de transition de 2 a 3 cm.

D’autre part, des études immuno-histochimiques miointré un déficit en
neurotransmetteurs inhibiteurs tel que la VIP (aasb intestinal peptide), la
substance p, les enképhalines et surtout en morodt\atote, qui constitue le

principal élément relaxant du muscle lisse intestin
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En outre, I'absence du réflexe recto-anal inhibitemonstitue un facteur
aggravant du MC(9] (Fig.10)
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Figure 10 : Premiere description physiopathologiquelu mégacélon congénital [17]

V. ETIOPATHOGENIE :

Plusieurs théories ont été avancées mais sanscguauwd’entre elles ne soit
retenue comme étiologie a part entiere, ceci laissggérer [origine
multifactorielle.

1- Génétique :[10,11,12,13]
L’étiologie génétique est aujourd’hui admise pawuttoil existe plusieurs
arguments en faveur de cette hypothd8e]:

- L’existence de forme familiale.
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- L’augmentation de l'incidence dans certaines pdpmiis.
- Association a d’autres anomalies chromosomiqueo(tie 21).
- Le déséquilibre sex-ratio en faveur des gargons.

Plusieurs génes ont été identifiées comme impliquéans la MH, ainsi on
trouve :
Le proto-oncogene Ret (rearranged during transéegti
C’est un gene autosomique dominant au niveau canmabsome 10. La mutation
de ce gene a été étudiée chez :

- Une souris transgénique : la souris Ret-k.

- Chez 'homme, la mutation du Ret a été retrouveez 0% a 15% des

formes recto-sigmoidiennes et 50% des formes I@igue

EDNR (endothelin receptor B) et EDN3 (endothelin 3)
Ces deux genes sont situés sur le chromosonij&43.
La liaison d’'une protéine de surface Endothelin dpgéar B (EDNRB) a son
ligand endothelin 3 (EDN 3), joue un role dans ligration des neuroblastes.
L'étude de ce géne a été effectuée:
- Chez une souris transgénique : la souris LETHAL BPED.
- Chez 'hnomme, des mutations du géne de 'TEDNRBé&té@tdécrites dans
certaines formes familiales et certains patienésgmtant un syndrome de
SHAH-WAARDENBURG.

SOX 10:

Située sur le chromosome 22.
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La mutation de ce géne a été étudiée chez unessappelée : dominant
mégacolon.
Chez 'hnomme, la mutation de ce gene a été éturhiée des patients porteurs
de syndrome de SHAH-WAARDENBURG.
L’explication de l'action de ces mutations sembbieoia lieu a différents
niveaux:

- Arrét de migration des neuroblastes.

- Absence de différenciation.

- Déficit des nombres de cellules.

En pratique clinique, I'intérét semble actuellemizmité tant pour le dépistage

anténatal que pour le diagnostic de la maladie.

2- Hypothése virale : [6,12]
I semble y avoir une augmentation de [lincidence tinfection a
Cytomeégalovirus chez les patients atteints de ladm d’Hirschsprung, mais
ce facteur viral semble avoir un role comme cofactd’'une pathologie

multifactorielle.

3- Hypothése de neuromédiateurs : [14]
La concentration du VIP (vasoactif intestinal pee}i est diminuée de facon

significative au niveau de la zone aganglionnaire.
4- Hypothése auto-immune : [6,33]

L'augmentation au niveau de la zone ganglionnade, I'expression des

antigenes de classe Il du complexe majeur de dbishpatibilité associée a une
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augmentation des lymphocytes T et des cellules dg&re un caractére auto-

immun a certains cas de la maladie de Hirschsprung.

5- Hypothése vasculaire : [12]
Les phénoménes ischémiques ont été évoqués deganbmalies vasculaires
présentes au niveau du segment aganglionnaire, ihaemble que ces

anomalies sont plutét secondaires et non a I'cgigle la maladie.
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l. MATERIEL :

Il s’agit d’'une étude rétrospective portant surdas de MCC, traités au service
de Chirurgie Infantile « A », de I'hépital d’Enfade Rabat, sur une durée de 16
ans (de 2000 jusqu’a 2015). Durant cette périoéecas ont été admis pour
MCC. Parmi ces enfants, 30 ont été opérés seltachmique de Duhamel et 16
enfants ont été opérés selon la technique de Soala@anal. Une comparaison a
été faite entre les deux groupes sur des donné&esatopes et les complications
postopératoires. Les données comprenaient: La enisgharge initiale, I'age au
moment de lintervention, la durée d’hospitalisatides complications et la

fonction intestinale post opératoire.

Il. METHODES :

Les dossiers ont été étudiés selon une fiche d&gpbn qui a pris en
considération des éléments cliniques, radiologiguekistologiques,

thérapeutiques et évolutifs.
1- Epidémiologie :
Les éléments précis sont :
1-1- L'age:

Correspond a 'age lors de la premiere consultaiorservice, on distingue les

trois tranches suivantes :

a- Nouveau-né : 1 jour a 1 moi.
b- Nourrisson : 1 mois a 2 ans.

c- Enfant : plus de 2 ans.
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1-2- Lesexe:
1-3- Niveau socio économique :
Les antécédents :
a- La notion de cas similaires dans la famille.
b- La notion de pathologies associees.
c- La notion de consanguinité.

2- Les symptomatologies cliniques :
Plusieurs symptdmes ont été recherchés a l'intatoirg et a I'examen clinique:

Retard d’émission du méconium(REM) de plus de 2vdeeu
Occlusion néonatale(ONN).

Vomissement.

Constipation.

Meétéorisme et ballonnement abdominal.

-~ ® o0 T p

Epreuve a la sonde.

Fécalome palpable au toucher rectal.

> @

. Alternance diarrhée constipation.

Episodes subocclusifs.

j. Les complications ont également été recherchées :
I.  Entérocolite.

ii.  Perforation.

ii.  Occlusion

k. L’altération de I'état générale
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3- Paraclinique :

Les éléments paracliniques étudiés sont essentighie radiologiques et

histologiques.
3-1- L’abdomen sans préparation(ASP) :

L’incidence la plus couramment demandée est latiposiverticale. Cette

radiographie a recherch§g2]

La présence d’aérocolie diffuse.
La vacuité pelvienne.

La présence des niveaux hydro-aériques coliques.

Qo T p

La présence de pneumopéritoine.

3-2- Le lavement baryté :

C’est un élément fondamental dans la déterminatefa forme anatomique et

pour asseoir le diagnostique.
3-3- La rectomanométrie :

Recherche le reflexe recto-anal inhibiteur(RRAI) gst absent dans la maladie
de Hirschsprung, elle a été réalisée devant laodisnice clinico-radiologique

chez les malades pour confirmer le diagno§si2,53]
3-4- L’histologie :

Dans notre série, l'histologie a eu pour but lafecoration du diagnostic.
L’étude histologique a été faite sur la biopsieeaxporanée et sur la piece

d’exérése a la suite d’'une intervention d’abaiss#roelique.[31]
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3-5- La biologie :

Nos patients ont bénéficié de :

a. lonogramme a la recherche de troubles hydroélgtigaks.

b. NFS, TP, TCK dans le cadre du bilan préopératoire.
4- Diagnostic différentiel : [6,59,60,61]:

Se fait avec toutes les étiologies du syndromerodtst intestinal responsable

d’occlusion ou de constipation chez I'enfant :

4-1- Occlusions organiques :
Malformations anorectale.
Atrésie et sténose coliques.

Duplication colique.

4-2- Occlusions fonctionnelles :

Témoigne de I'immaturité fonctionnelle du colorsetmanifeste par :

Le syndrome du bouchon méconial :

Survient le plus souvent chez le prématuré dedgilnids de naissance.
Les signes cliniques sont voisins a ceux de la dimlde Hirschsprung.
Le lavement aux hydrosolubles est a la fois diagmes thérapeutique : le
changement de calibre est plus progressif, le meatst normal et la
dilatation d'amont est modérée. L'évacuation du oméom et
'amélioration clinigue confirme le diagnostic, f@Es des biopsies
rectales sont nécessaires pour faire le diagnostic.

Le syndrome du petit c6lon gauche :
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Survient souvent chez le nouveau né a terme d’uére mhiabétique, les
signes cliniques sont identiques a ceux de la mealkditHirschsprung. Le
lavement en plus de son rdle diagnostic a un h@eapeutique.
4-3- Pseudo obstruction intestinale chronique (POIC) :
Ce sont des situations cliniques caracteriséesupasyndrome
occlusif sans la mise en évidence d’'un obstadegeiroupent :
- Les myopathies digestives :
= Myopathie viscérale.
= Myopathie striée.
- Les neuropathies digestives :
» Hypoganglionnose.
» Hyperplasie du plexus myentérigque.
= Anomalie de cellules agyrophiles.

Le diagnostic repose sur I'étude anatomopatholagiqu

4-4- Autres causes de constipation a la période néonagal
- Causes endocriniennes et métaboliques :
» Hypothyroidie.
» Diabete insipide.
» Acidose rénale.
= Hypocalcémie.
- Causes pharmacologiques :
= Antiépileptique.
* Neuroleptique.

» Benzodiazépine.
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4-5- Autres : Mucoviscidose.

5- La prise en charge :

5-1- Le nursing:

Il a été réalisé par voie endoanale sous forme alenment au sérum
physiologique. Les nourrissons n‘ayant pas eu d@stmmie, ont eu un nursing
deux fois par jour, utilisant une sonde rectalerciocuitant la zone achalasique.

Les critéeres de réussite du nursing sont :

L’obtention d’'une évacuation colique complete.
L’affaissement de 'abdomen.

L’amélioration de I'état genéral.

o o T p

La disparition des signes d’occlusion.

5-2- La colostomie :

C’est I'abouchement externe et temporaire du c@ola paroi permettant la

dérivation externe des matieres fécales en attéhel&naitement définitif.
5-3- Le traitement radical :
Les éléments du traitement curatif pris en conaiitt#m sont :

L’age du malade au moment de l'intervention.
La technique opératoire utilisée.

Les détails opératoires.

o o T p

La surveillance post opératoire des malades quiessentiellement

clinique et permet d’apprécier :
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e |’état local a la recherche d'une:
- Infection de la paroi.
- Fistule périnéale.
- Sténose de I'anastomose.
o L’état général a la recherche de :
- Signes d’occlusion.

- Signes de péritonite ou d’entérocolite.

6- L’évolution : [88]

L’évolution est appréciée en fonction de la satisten de nos malades et de

leurs familles. Ainsi, I'évolution est jugée :

a. Satisfaisante si :

* Reprise du transit.

* Absence de syndrome occlusif.

» Absence de sténose.

» Absence d’incontinence a long terme.
b. Non satisfaisante si :

* Occlusion.

» Sténose.

* Incontinence.

» Ectropion muqueux.

7- La mortalité.
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Notre série regroupe 46 malades admis au servi€éghdargie Pédiatrique « A
» de I'hdpital d’Enfant de Rabat pour la maladieHieschsprung entre 2000 et
2015, tout age confondu et toute forme anatomiqumepcise. Au sein de notre
série, 16 enfants ont été opéreés selon la techmigu#nave endoanal entre 2008
et 2015 et 30 enfants ont été opérés selon laitpehde Duhamel entre 2000 et
2007. Une comparaison a été faite entre les deampgs sur des données
opératoires et les complications postopératoires. données comprenaient: La
prise en charge initiale, 'age au moment de Ifr@ntion, la durée

d’hospitalisation, les complications ainsi que G&xion.

|. EPIDEMIOLOGIE :

1- L’age au moment du diagnostic

Dans notre série, 'dge au moment du diagnostieamtre 2 jours et 11 ans,

avec une moyenne de 2 ans :

- 18 cas (39%) diagnostiqués apres I'age de 2 ans.
- 21 cas (46%) diagnostiqués entre 1 mois et 2 ans.

- 7 cas (15 %) diagnostiqués entre 0 et 1 mois.
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Tableau présentant I'age lors du diagnostic

Age Malades %
0-1 mois 7 15
1 mois — 2 ans 21 46
> 2 ans 18 39

Répartition de I’age lors du diagnostic dans notre série

M0 -1 mois.
M 1 mois - 2 ans.

4> 2 ans.

2- Le sexe :

Parmi les 46 maladede notre série, on a trouvé 40 garcons (87%) files
(13%).

3- Niveau socio économique
Dans notre série de 4@s, on a trouve

- 22enfants vivent dans un rieu socio économigue moyen (48

- 24 enfants vivent dans un milieu bas niveau socio économique %).
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4- Les antécédents et les pathologies associées :
- La notion de consanguinité chez 10 enfants (22%).
- La notion de cas similaire dans la famille chezuaucas (0%).
o La notion d’'une pathologie associée chez 3 maléi&86)
o 2 cas d’'urétérohydronephrose bilatérale avec ifectrinaire.

o 1 cas de maladie cceliaque sous régime sans gluten.
[I. CLINIQUE :

1- Symptomatologie clinique :

1-1- Chez le nouveau- né :

Le diagnostic de MCC chez les 7 nouveau-nés de sétie, a été révelé par un
retard d’émission de méconium (REM) et une constpa un météorisme
abdominal chez 4 malades et notion de vomissemest ain épisode

subocclusif chez un seul malade.

Tableau montrant la symptomatologie chez les paties de 1ljour a 1 mois.

Symptome Nombre (7 cas) %
REM 7 100
Constipation 7 100
Météorisme abdominal 4 57
Vomissement 1 14
Episode subocclusif 1 14
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1-2- Chez le nourrisson :
Le diagnostic du MCC a été posé devant les sigiregques suivants :

Tableau montrant la symptomatologie chez les patie¢s de 1 mois a 2 ans.

Symptdémes Nombre (21 cas) %
REM 14 67
Météorisme 21 100
Constipation 12 57
Vomissement 8 38

Alternance diarrhée-

o 4 19
constipation
Syndrome occlusif 2 10
Entérocolite 2 10

1-3- Chez l'enfant (> 2 ans) :

Un retard d’émission de méconium (REM) a été trodads les antécédents de

7 malades.

Le tableau clinigue est dominé par une constipatioronique chez tous les
malades (18 cas) soignée par l'administration @esitifs (suppositoires de

glycérine) par voie intra-rectale. Un météorismelabinal chez 16 malades,
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notion de vomissement chez 6 malades et un syndsarhecclusif chez 3

malades.

Tableau montrant la symptomatologie clinique chezds enfants de plus de

2ans (%)

Symptbmes Nombre (18 cas) %
Constipation chronique 18 100
Météorisme Abdominal 16 89
Vomissement 6 33
Syndrome subocclusif 3 17
Occlusion 1 6
REM
(dans les antécédents) ! 39

Tableau récapitulatif des symptémes cliniques dansotre série tout age

confondu(%)
Symptbmes Nombre (46 cas) %

REM 28 61
Constipation chronique 37 80
Météorisme abdominal 41 89
Vomissement 15 33
Altern_anc;e— diarrhée- 5 11
constipation

Syndrome subocclusif 6 13
Entérocolite 2 4
Occlusion 1 2
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Répartition des symptomes cliniques dans notre série tout age
confondu(%)

2- L’examen clinique :

2-1- Chez le nouvea-né :

L’examen cliniquea trouve: un nouveau né a terme en bon état général c
malades, une altération de I'état général chezuhrsalade et faible poide la

naissance chez un seul mal.

Une épreuve a la sonde positive aun ballonnement abdominal moé chez

tous les nouveau-nés.

Tableau récapitulatif des signes cliniques trouvéa I'examen chez le:

nouveau-nés de notre série

Signe clinique Nombre (7cas) %
AEG 1 14
BaIIonr)ement - 100
abdominal
Epreuve a la sonde 7 100
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2-2- Chez le nourrisson et I'enfant :

L’examen clinigue a trouvé une altération de té¢g@néral chez 5 malades et un

retard staturo-pondéral (RSP) chez 17 malades.

Un ballonnement abdominal chez 38 malades, unauépra la sonde positive
chez 10 malades, ainsi qu'un fécalome palpableocaigher rectal chez 11

malades.

Tableau récapitulatif des signes cliniques trouvéa I'examen chez les

nourrissons et les enfants de notre série

Signes cliniques Nombre (39 cas) %
AEG 5 13
RSP 17 44
Ballonnement

_ 38 97
abdominal
Epreuve a la sonde 10 26
Fécalome palpable 11 28

lll. BILAN PARACLINIQUE :

1- Exploration radiologique :
1-1- Abdomen sans préparation(ASP) :

L’ASP a été demandé chez tous nos patients, ilrando(Fig.11)
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- Niveaux hydro-aériques : 10 cas.
- Stase stercorale diffuse : 40 cas.
- Vacuité pelvienne : 42 cas.

- Aérocaolie diffuse : 34 cas.

- Distension colique : 17 cas.

Tableau montrant la répartition des signes radiologjues en fonction des

malades.

Images (ASP) Nombre (46 cas) %
Ni,v'eaux Hydro- 10 -
aériques
Stase stercorale diffuse 40 87
Vacuité pelvienne 42 91
Aérocolie diffuse 34 74
Distension colique 17 37
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Fig. 11: ASP debout montrant une distension colique avec vacuite pelvienne (awgzne)

et des niveaux hydr«aeriques (a droite).

Répartition des signes radiologiques (ASP) dans notre série (%)

100

1-2- Lavement baryté (LB) :

Le LB a été pratiqué chez toles malades de notre séféb cas

Unedisparité du calibi trouvée chez 43 malades (93%)
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- Les formes anatomiques trouvees :
o La forme rectosigmoidienne (la forme classique)zcB@ malades
(Fig.12)
0 La forme rectale basse chez 6 malades

o La forme étendue au cblon gauche chez 2 maléigs13)

Tableau montrant les formes anatomiques trouvées davement baryté

Forme anatomique Nombre (46 cas) %
Rectosigmoidienne 38 83
Rectale basse 6 13

Forme étendue au colon
2 4
gauche

Fig.12 : Lavement baryté objectivant une forme reat-sigmoidienne de la MH.
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Fig.13 :Lavement opaque: le rectum et le sigmoide sont dalibre normal, le colon

gauche est brusqument dilaté au niveau de la zone de transitio

Graphique des formes anatomiques trouvées au LB

B Rectosigmoidienne
B Rectale basse

m Forme étendue au colon gauche

2- Rectomanométrie :

Elle a été pratiquée chel0 cas parmi les maladele notresérie, devant la
discordance clinicoadiologique a fin de confirmer le diagnostic de @
(Fig.14), elle a été :
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- Concluante dans 6 cas (60%).

- Difficile a interpréter dans 4 cas (40%).

Anorectal Manometry
A. NORMAL

Internal Sphincter

External Sphincter *__ Relaxation

)

Regtal
distention

B. HIRSCHSPRUNG

Internal Sphincter

—
T N

External Sphincter
P4
Rectal distentior/‘

A : la Distension du rectum avec un ballon entraine une relaxation du sphincter anal interne

chez un individu normal.

B : Chez un enfant atteint de la maladie de Hirschsprung, il n'y a pas de réflexe de détente.

Fig.14 : Le réflexe recto-anal inhibiteur (RRAI). [63]

3- Etude histologique :

Six malades (13%) parmi les malades de notre séti@énéficié d’'une biopsie
rectale chirurgicale qui a confirmé le diagnostec MCC, pour tous les autres
malades le lavement baryté a été suffisant powsrdesliagnostic de MCC.
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V. TRAITEMENT :

1- Prise en charge initiale :
1-1- Nursing : [67]

Le nursing permet d’assurer quotidiennement unangd compléte des selles et
des gaz. Il constitue une étape primordiale danmit®e en charge des patients
atteints de la maladie de Hirschsprung, permettiniprévenir la distension

colique et la survenue d’épisodes d’entérocolite.

Dans notre série, 37 malades ont bénéficié d’usingy un échec a été observé

chez 2 malades (5%) a cause de la forme anatorétqudu.
1-2- Colostomie : (Fig.15)
Elle a été réalisée chez 33 malades (72%), auunidedangle colique droit.

Tous les malades (30 cas) qui ont été opérés ketechnique de Duhamel, ont
subi une colostomie, 5 parmi ces patients (17%)poésenté des complications

post colostomie :

- 2 cas de sténose de la colostomie.
- 2 cas d’entérocolite.

- 1 cas de prolapsus.

Trois patients parmi les malades qui ont été opsets la technique de Soave
endoanal (16 cas) ont subi une colostomie, un mtafid’age de 2 mois, un a
'age de 1 an et un autre a I'dge de 3 ans apreéschac de nursing. Aucune

complication post colostomie n’a été enregistréezaes malades.
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\ Stoma

Fig.15 : La colostomie. [80]

2- Traitement curatif :

2-1- L’age au moment de l'intervention :

L'’age au moment de lintervention varie entre 2 snet 13 ans avec une
moyenne de 2 ans et 1 mois chez les 30 maladeésopélon la technique de

Duhamel, dont :

- 5(17%) avant I'age de 1 an.
- 11 (37%) entre 1 an et 2 ans.
- 14 (46%) apres I'age de 2 ans.

L’age de l'intervention varie entre 3 mois et 4 anec une moyenne de 1 an et

1 mois chez les 16 malades opérés selon la teahdig$oave endoanal, dont :
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- 8 malades (50%) opérés avant 'age de 1 an.
- 3cas (19%) entrel an et 2 ans.

- 5 cas (31%) apres l'age de 2 ans.

2-2- Préparation du malade :

Tous nos malades opérés (46 cas), ont bénéficre @reparation pré opératoire

locale et générale :

* Un bilan pré opératoire systématique a été faiteatant :

o Hémogramme, VS, CRP, ionogramme, glycémie, calcémie
protéinurie.

o TP, TCA.

o Bilan rénal et bilan hépatique.

» Une préparation générale consiste a corriger ¢ebtes hémodynamiques
et hydro-électrolytiques et [I'administration d’'unantibiothérapie
prophylactique :

o La correction des troubles hydro-électrolytiqueszch malades (11
%).

o La correction de 'anémie chez 9 malades (20%)

o Une antibioprophylaxie pré et post opératoire a ebate
Methronidazole chez tous les malades (100%).

* Une préparation colique :

o Un régime sans résidus suivi, 2 a 3 jours avamtielfivention.

o Préparation locale a l'aide de lavements évacustear du sérum
physiologique durant les 48 heurs préopératoiregison de 2

lavements/ jour pendant 2 jours.
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2-3- Nature de l'intervention :
L’intervention de Swenson (abaissement colo-anal) :

Elle consiste a faire une anastomose coloanalectdifé4]. L'incision est
oblique, transrectale ou para-rectale gauche ddpysibis, elle circonscrit la
colostomie de proche amont et monte au dessusibilic. Les deux anses de
la colostomie sont refermées temporairement poiieréla contamination. La
dissection se fait de haut en bas et circulairem@dtement au contact de la
paroi rectale, et elle est menée au-dela du retel@woigt pelvien et le doigt
périnéal doivent étre presque en contact. Il féutsdibérer le segment sain et
son arcade nourriciere. A l'aide d’'une pince irdrale, le rectum est éversé et
extériorisé. On lui imprime une incision obliqueOédbcm de la ligne muco-
cutanée en arriere et a 2cm en amont. Le colon estidescendu en évitant
torsion et traction excessive. L'anastomose coklerest réintégrée dans le
pelvis et le temps abdominal se termine par pés&tion et fermeture pariétale.
(Fig.16)

Limites de la technique [64,91,98,99]: Cette technique est donc une
intervention compléte et logique qui traite a fdadnaladie de Hirschsprung, et
qui convient aussi bien aux formes habituelles uxi’'dormes courtes ou

étendues.

Le principal inconvénient de cette méthode est iEseattion de I'ampoule
rectale, trés difficile chez le petit et pouvants$ar une incontinence anale et

urinaire. Cette technique présente d’autres risques
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- Lachage de I'anastomose.

- Risque de rétrécissement de I'anastomose et ddivésipar insuffisance
de résection vers le bas.

- Les sténoses postopératoires précoces.

- Le risque de complications urinaires et sexuellesg terme.

- Constipation, entérocolite.

- Mortalité.
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Temps abdominal : dissection Temps périnéal : le Le rectum est ainsi éversé
au ras du rectum. rectum sectionné est sais et exteriorisé.
par une pince de Kelly.
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Incision du rectum et Suture circulaire par des Recoupe du rectum.

abaissement du colon sain. points totaux.

Fig.16 : Les étapes de l'intervention selon la tecque se SWENSON. [84, 89]
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L’'abaissement colique selon la technique de Duhamgl1,65] :

Publiée par Duhamel en 1956, c’est une intervergiotilomino-transanale. La
dilatation forcée est le premier geste a faire.réegtum est isolé et fermé. Le
reste du colon aganglionnaire est réséqué ainsingupartie du célon dilaté
pour lui donner un diametre plus congruent. Plasphce retrorectal est clivé.
Deux points tracteurs sont placés a 1cm de la mamgecutanée et une incision
endoanale est faite sur I'hémi-circonférence pasiée. Une pince courbe
périnéale monte le long de lI'espace pré-sacré gbrgadre le cblon sain et
I'abaisser sans torsion ni traction excessive. s@eoir ouvert le cblon sain,
'anastomose des murs postérieurs du colon et dal anal est faite. Deux
longues pinces de Kocher sont placées en « V »,lame dans le rectum,
'autre dans le cOlon abaissé. Les pointes despidoivent arriver au sommet
du rectum afin que I'on soit slr que toute la fpostérieure du rectum sera
enlevée. Pour améliorer I'’évacuation des sellentalza chute des pinces, on

donne un coup de ciseau au niveau de I'épdFo0.17)

Les complications [92,93,94,95]C’est surtout la survenue d’incontinence anale
si 'anastomose est faite trop bas au niveau dalcaral et aussi la formation de

fécalome retenue dans la poche restante.

30 malades (65%) parmi les malades de notre séti€té opérés selon cette

technique.

L’'age des patients au moment de l'interventionevantre 2 mois et 13ans avec

une moyenne de 2 ans et 1 mois.

23 malades (77%) ont une forme rectosigmoidienmaakdes (17%) ont une
forme rectale basse et 2 (6%) ont une forme éteadwslon gauche.
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Le nursing a été pratiqué chez 21 malades (70%#§chec a été observé chez

deux malades.

Tous les malades opérés selon la technique de Callmarhsubi une colostomie

dont 5 cas ont présenté des complications possioioe.

Decollement retro rectal (temps Incision face postérieure du canal anal

abdominal). (temps périnéal).

Le colon sain est abaissé a la face Anastomose latérale par la pince

postérieure du rectum aganglionaire. automatique GIA.

Fig.17 : Les étapes de l'intervention selon la tecigue de DUHAMEL. [84, 89]
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L’intervention de Soave endoanal: [66]

La voie transanale dans le traitement de la makdlidirschsprung a été décrite
pour la premiere fois par Soave en 1964, puis namlar Boley qui a effectué

I'anastomose coloanale durant I'abaissement trah§&d, 69

En 1980, So et a70] ont rapporté 20 cas de nouveau-nés traités pa& Voi
transanale sans colostomie préalable. En 1995 g@saon et g70] ont rapporté

la réalisation d’'une mucosectomie transanale assigar abord laparoscopique
chez 12 enfants. Un an plus tard, Saltzman ptldlont décrit la mucosectomie
transanale au lieu de la mucosectomie transabd@enitans la procédure

conventionnelle de Soayé2].
Premiere description : (Fig.18) [19]
Elle combine un temps abdominal et un temps pédrinéa

Au temps abdominal, la musculeuse rectale esté@actsrculairement, puis, le
fourreau muqueux est disséqué de haut en bas gusguigne pectinée. Au
temps périnéal, apres avoir libérer le colon saisam pédicule, on attire le
cylindre muqueux par l'anus et on abaisse le c@otravers le fourreau
musculaire. Le temps abdominal est complété parrejaéritonisation, la
fermeture du cylindre musculaire sur le colon delaneture pariétale sur drain

de Penrose.

Le temps périnéal est complété par la suture dadrgd anal extériorisé avec le
cblon abaissé. Au 10eme jour, il y'a eu accolensguntané et on pratique la

résection de I'exces du cbélon et 'anastomose callgamuco-muqueuse.
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Boley propose d’effectuer cette anastomose durafaissement transanal.
Toutes ces interventions peuvent étre réaliséeaidies par coelioscopj6é8]

permettant de remplacer les temps abdominaux.
Deuxieme description : (Fig.19) [20]

De la Torre-Mondragén et Ortega-Salgaf#8], en 1998, ont effectué la
mucosectomie et la colectomie, laissant un longamam musculaire rectal de
(5-7cm), par voie transanale exclusive sans abagarbtomique ou
laparoscopique dans la prise en charge de la foat@sigmoidienne de la
maladie de Hirschsprung (transanal endorectal gwmthugh : TEPT). Ils ont
rapporté une série de 5 cas avec un recul allagt@ld5mois. Ceci a été suivi
par les travaux de Langer et [@¥] et Albanese et dI75], depuis plusieurs

modifications ont été décrites.

La voie transanale pure (TEPT) a radicalement téwiné le traitement de la
maladie de Hirschsprun§Z6]. Ce traitement en un seul temps garde une

indication idéale dans les formes rectales et sighmoidiennes de la maladie.

Une autre modification a été décrite par I'équipd_det a[97], le Soave pull
through transanal procédure modifie(MSTPP), I'étaddé faite sur 140

patients entre 2002 et 2004, les changements taiesisa un remplacement de
la dissection circonférentielle classique de la nauge rectale par une
mucosectomie oblique, la dissection de la muquezdale est débutée a 0,5 cm
au dessus de la ligne pectinée sur la paroi pestériet a 2-2,5cm plus haut sur
la paroi antérieure . Le manchon musculaire esrg&vet sortie de I'anus, il est
alors raccourci a 3-4 cm et divisé par une incigior< V » au niveau de sa paroi

postérieure puis renvoyé dans I'anus dans sa @ositrmale[86,96]
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Ensuite 'anastomose entre le cblon sain et le nmiganal doit étre également

faite obliquement

Au cours de cette étude, ils ont observé une ditiminusignificative des

complications par rapport a ceux du Soave transatadsique a savoir
I'entérocolite (9% par rapport a 19%), la consipai5% par rapport a 10%), la
sténose anastomotique (4% par rapport a 8%) avecnea la dilatation anale
pendant 3 mois par rapport a 6 mois pour le Soammesanal classique.
[83,85,87,97]Le MSTPP laissant plus de muqueuse de la parorienté et

latérale préserve plus de terminaisons nerveusepesnet une meilleur

continence anorectalg6]

16 malades (35%) parmi les malades de notre séti€té opérés selon cette

technique.

L’age au moment de l'intervention varie entre 3 $n&ti 4 ans avec une moyenne

de 1 an et 1 mois.
Tous les malades ont une forme rectosigmoidienne.
Le nursing a été pratiqué chez tous les maladesg4)6

Trois malades ont subi une colostomie devant ure@dw nursing, sans

complication post colostomie enregistré.
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Voie abdominale : Décollement du cylindre muqueux

colique.
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Voie périnéal : infiltration
préalable au niveau du canal
anal et décollement d’'un

cylindre muqueux rectal.

Passage du colon sain a Recoupe du colon.
travers la musculeuse

rectale laissée en place.

Réintégration de

'anastomose.

Fig.18 : Les étapes de l'intervention selon la tecigue de SOAVE en deux temps.

[84, 89]

55



= ,’-_ /_f:’-‘/
L e
\ ¢ -’!;/:' l\
\ y
I ‘\_-A.‘-_-"
|
[P |
A\ !
P W |
;\— ; \ 2 “' _‘,',;_'3‘ - . 3 = __)
:-\ l‘* { S e .’;."‘
L [ il | \ e
\_ﬁ f".“ 2 .‘. " ).- -'.\q
;' ":[L 4 .'f' ‘/frb
\ X | ! "*-...__ —
k) s A

Installation et infiltration au sérum

physiologique pour aborder la dissection.

e + . o
Dissection totale du rectum par voie basse. anastomose a points totaux aprés recoups

et biopsie.

1%

Fig.19 : Les étapes de l'intervention selon la tecique de SOAVE ENDOANAL en un
seul temps. [84, 89]

3- Résultats thérapeutiques :
3-1- Détails per et post opératoires :

» Pour les patients opérés selon la technique deeSzraoanal :
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Le temps opératoire moyen était de 90minutes.
Les pertes sanguines étaient minimes et la traosfusanguine
peropératoire n’avait pas d’indication. La longuedu cdlon
réséqué était conditionnée par le résultat de fiexraextemporané
qui a été réalisé chez tous nos patients.
Aucun patient n’a nécessité une conversion laparofoe ou
laparoscopique.
L’alimentation orale était débuté le méme jour’dddrvention.
La durée d’hospitalisation était :

= Minimum : 2 jours.

» Maximum : 4 jours.

* Pour les patients opérés selon la technique derbeiha

o

o
o
o

3-2-

Le temps opératoire moyen était de 156min.
Les pertes sanguines étaient estimées en moyedtmenh
I'alimentation orale était débuté a 36heurs du ppstratoire.
La durée d’hospitalisation était :

* Minimum : 3 jours.

» Maximum : 14 jours.

Complication post opératoire selon les techniquesiturgicales:

A- L'intervention de Duhamel :

Parmi les 30 malades qui ont été opérés selon tatmique, 21 ont eu une

complication en post opératoire, repartis comme:suli

- Infection de la paroi : 4 cas.

- Occlusion sur bride : 3 cas.

57



- Syndrome subocclusif : 3 cas.

- Lachage de suture : 3 cas.

- Entérocaolite : 3 cas.

- Péritonite post opératoire : 2 cas.
- Constipation : 2 cas.

- Septicémie : 1 cas.

B- L’intervention de Soave endoanal :

Aucune complication n’a pas été enregistrée chezl& malades qui ont été

opérés selon cette technique.

Tableau récapitulatif des complications post opératres selon les

différentes techniques chirurgicales dans notre s&r (%).

Technique /complication Puhamel Soave endoanal
(30 cas) (16 cas)
Infection de la paroi 13,4 % 0 %
Occlusion 10 % 0 %
Syndrome sub- occlusif 10 % 0%
Lachage de suture 10 % 0 %
Entérocolite 10 % 0 %
Péritonite 6,6 % 0%
Constipation 6,6 % 0%
Septicémie 3,3 % 0 %
Sténose de I'anastomose 0% 0 %
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3-3- L’évolution a long terme :
Pour les patients qui ont été opérés selon la tedlqne de Duhamel:
* Seulement 17 malades (57%) ont été suivis aprésikement curatif,
dont :
- 11 patients (65%) ont bien évolué avec 1 a 3 sqllsjour sans
souillure entre les selles.
- 2 malades (12%) ont présenté un bon transit, 5&ll@s par jour avec
souillure entre les selles sans éperon.
- 4 malades (23%) ont présenté une encoprésie dvémsficié d’'une
résection de I'éperon.
* Les autres malades (13 malades) :
- 6 malades ne sont pas revenus apres la fermetlaecdstomie.
- 7 malades ne sont pas revenus pour la fermetueeaddostomie.
Pour les patients qui ont été opérés selon la tedlqne du Soave endoanal :
La surveillance a long terme a été assurée powr lasupatients (16 malades)
avec bonne évolution :
- La reprise d’'un transit normal a raison de 1 a [Besear jour sans
souillure entre les selles chez tous les 16 mal@d¥¥o)
- La reprise d’'une courbe staturo pondérale normalez cdous les 16
malades (100%).
- Absence de complications a long terme.
- Absence de sténose au niveau de I'anastomose.
3-4- Mortalité :
Aucun déces n’a été signalé dans notre série.
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|. GENERALITES :
1- Epidémiologie :

La maladie de Hirschsprung est une affection nadtdrielle. Sa fréquence est

estimée a 1/5000 naissances avec une nette premmaimasculing85].

Le sexe ratio garcons-filles est de 4/1 dans lasde recto sigmoidiennes et de
2/1 a 1/1 dans la forme totale. Ainsi, le sexeoratéquilibre au fur et a mesure

qgue la longueur de I'aganglionose augmgB&37].

L’age de sa découverte varie entre les premiens jda vie et 'age de 14 ans,
avec quelques cas exceptionnels décrits chez tadtlretrouvés surtout dans
les pays sud-asiatiques. Cette affection peutfétraliale ou sporadiquég38g].

Environ 3 a 5% des fréres et 1% des sceurs, desterifacourt segment de la

maladie sont également attei{9].

Toutefois, le risque est sensiblement plus éle2&l(a 33 %) dans la fratrie des
enfants avec une forme colique totale de la N¥H0]. La maladie de

Hirschsprung peut également étre associée a de®madiae neurologiques,

cardio-vasculaires, urologiques, gastro-intestsalee syndrome de Down, la
trisomie 21 est la plus fréquente anomalie chrommigoe associée a la maladie
(10%)[35].

Nous avons effectué une comparaison avec des &ditesau Maroc :

CHU de Fes : étude faite au service de Chirurgtha®égque de CHU de Fes en
2008 durant 6 ans, a propos de 26 cas opérésladgkrhnique de Soavig?2]
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Oujda : étude fait au service de chirurgie infantile I'hépital EI Farabi de

Oujda en 2000 a propos de 17 cas colligés en 748js.

CHU Casa :
Orthopédique de I'hdpital d’Enfant de Casablancd @93, a propos de 186 cas

étude faite au service de la Cliniquérutdiicale Infantile et

colligés en 15 an$41]
La comparaison a été faite aussi avec des séteraationales.
Dans notre série, les éléments précisés étaient :

1-1- L’'age:

Il correspondait a 'age au moment du diagnostiwatiait entre 2 jours et 11

ans avec une moyenne de 2ans.

Tableau comparatif de I'age lors du diagnostic ent les différentes séries a

I'échelle nationale. (%)

Age /séries | Notre série CHU Fes Oujda CHU Cass
0-1mois 15 42 23,5 38
1mois-2ans 46 35 58,8 38
>2ans 39 23 17,6 24

L’age du diagnostic dans notre série est plusftguk dans les autres séries, il

témoigne d’un retard de consultation plus granddpares les autres centres.
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A I'échelle internationale, oave rapporte dans une séde 178 malades,

diagnostic a été fait :

- Avant 'agede 2 moi : 64 cas (34%)
- 2 mois — 2 ans75 cas (42%
- Apres l'agede 2 an: 42 cas (24%)

Graphique comparatif de I’age lors du diagnostic entre les
différentes séries a I'échelle nationale (%)
58,8
60
50 46
42
‘ 20
e 36 J0
40 35
\ | ‘ m0-1mois
30 23 23,5 24 B 1 mois - 2 ans
} I
20 15 7'6 > 2 ans
10
k
’
0
Notre serie CHU Fes Oujda CHU Casa

1-2- Le sexe:

Tableau comparatif montrant la répartition du sexe dans les différente

séries a I'échelle nationale (%

Sexe/séries| Notre série | CHU Fés Oujda CHU Casa
Garcgons 87 80,7 70,6 76
Filles 13 19, 3 29,4 24
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Dans notre séri@mn trouve 40garconset 6 filles ce qui signifie ur nette

prédominance mastine avec ursexe ratio 6/1.

Tableau comparatif du sexe raticgarcons/filles dandes séries marocaine

et la série internationale japonaise

Série Notre sériei, CHU Fes Oujda | CHU Case Japon
Sexe

_ 6/1 4/1 3/1 3/1 3/1
ration

L’étude japonaise a étdfectuce par IKEDA sur 1628 maladdg8]

On note une prédominance masculine pour toutesehes

Japon (IKEDA)

CHU Casa

Oujda

CHU Fes

IKEDA (%)

H Garcons M Filles

2

Graphique comparatif montrant la répartition du sexe dans les
différentes séries a I’échelle nationale et la série internationale

Notre serie *-

1-3- Les antécédents

Dans notre série, on a trouv
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- La notion de consanguinité chez 10 enfants (22%).
- Pathologies associées chez 3 malades (6,5%) :
o 2 cas d'urétérohydronephrose bilatérale avec imfiectrinaire.

o 1 cas de maladie cceliaque sous régime sans gluten.

Dans la série du CHU de Fés, une pathologie assacédé rapportée dans 23%

des cas.

Dans la série d’Oujda, une pathologie associé& aagitportée dans 17,6% des

cas.

Dans la série du CHU de Casablanca, une pathobsgieciée a été rapportée

dans 9% des cas, dominée par la trisomie 21.
IKEDA [46] rapporte une pathologie associée chez 11,1% des ca

L’existence de formes familiales a été rapportéetpates les séries, ce qui

conforte I’hypothese d’une étiologie génétiqueal®H.

2- Clinique :
2-1- La symptomatologie clinique :

Les symptdmes du mégacblon congénital vont de Ils@n néonatale a la

constipation chronique progressive chez les enfantsagé$l5,39,40]

Le retard d’émission de méconium, au-dela de 24dsede vie, constitue le
symptdme primordial de cette affection (90% deg.damutres signes digestifs

peuvent exister :

- Constipation.

- Distension abdominale.
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- Refus de tétée.

Le syndrome occlusif s’installe plus tardivement@des vomissements bilieux
voire méme fécaloides et un ballonnement abdonliretamen clinique trouve
un tympanisme abdominal et I'épreuve a la sondei® souvent une débacle

diarrhéique (épreuve a la sonde positive).

Il faut noter que environ 10% des patients attadet$éa maladie de Hirschsprung

se présentent avec une entéroc¢88y.

En dehors de la période néonatale, le tableawjaknest fait d’'une constipation
chronique avec des épisodes obstructifs. L'examanqae trouve le plus
souvent un retard de croissance avec un abdomeéendis et parfois un
fécalome palpable, alors que le toucher rectal reutver une ampoule rectale

vide.

Chez nos patients ainsi que pour les autres sérighés, les signes cliniques

selon les tranches d’age étaient repartis comnte suli
A. Chez le nouveau né :

Le MCC a été révélé chez les 7 nouveau-nés de msétie, par un retard
d’émission de méconium et une constipation (100ebkgz 4 patients par
méteorisme abdominal (57%) et notion de vomissénaec un épisode

subocclusif chez un seul malade (14%).

Dans la série d'Oujda, 67% des malades ont presentétard d’émission de

méconium, une ONN révélatrice dans 67% des cas.
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Au CHU Casa, 76% des malades ont présenté un ret@mission de

méconium, 70% ont présenté une ONN et 18% unecautiite.

Les chiffres obtenus sont peu significatifs vu lembre peu important des

patients dans cette tranche d’age.

A I'échelle internationale, Pellerifd5] a rapporté une ONN révélatrice dans
55%.

B. Chez le nourrisson :

Le MCC est le plus souvent retrouvé a la suite dhétéorisme abdominal et

d’'une constipation.

Dans notre série, 100% des malades ont été réy@Eésun météorisme
abdominal, 67% des malades ont été révélés paretardr d’émission de
méconium, 57% par une constipation, 38% par desissaments et 10% des

cas ont présenté une entérocolite.

Dans la série d’Oujda, 80% des malades ont préseméonstipation, 60% un

retard d’émission de méconium.

Au CHU Casa, 80% des malades ont présenté un R&,uhe constipation et

38% ont éte révéles par une complication (10% somtuet 28% péritonite).
C. Pour I'enfant plus de 2 ans :

La constipation chronique évoluant depuis plusiem@s ou années a été
présentée par tous les enfants de notre séried@8%malades ont été révélés par
un météorisme abdominal associe a la constipa@éf,des malades ont été

révélés par une occlusion.
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Au CHU de Feés, 38,5% ont présenté une occlusiorf% une constipation

chronique et 7,7% une entérocolite

Dans la série d’'Oujda, 100% des malades ont présant constipation
chronique.

Au CHU Casa ,91% des malades ont présenté unematisd chronique, 50%

des météorismes et 34% un syndrome occlusif..
2-2- L’examen clinique :

En ce qui concerne notre série, 'examen clinigobjactivé les signes cliniques
suivants :

Tableau récapitulatif des signes cliniques trouvéa I'examen chez tous les

malades de notre série. (%)

Signes cliniques/ malades %
AEG 13
RSP 37
Ballonnement abdominal 98
Epreuve a la sonde positive 37
Fécalome palpable 24

On remarque que les signes les plus fréquenteséesua I'examen clinique
sont le ballonnement abdominal et le RSP (-2DS).
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3- Examens paracliniques :
3-1- Explorations radiologiques [49,50] :

a- Abdomen sans préparation (ASP) :

Un cliché standard d'abdomen sans préparation (A8Hace debout, de face
couchée et un rayon horizontal est demandé a lerelte d'un épanchement

gazeux.

Le signe direct du mégac6lon congénital est la alisation d’'une vacuité

pelvienne, témoin d’'un rectum de petit calibreaetvent vide d’air.
Les signes indirects sont ceux d’'un syndrome odclus

- Distension colique.

- Niveaux hydro-aériques coliques.

L'ASP peut aussi retrouver, au stade de complicasoit un pneumopéritoine
[51], témoin d'une perforation le plus souvent diagtegtidu caeecum, soit une
pneumatose intestinale, voire a un stade plus @&vane pneumatose portale

témoin d'une entérocolite aigué sévere.
L’ASP a été réalisé chez tous nos patients.

Dans notre série, la visualisation d’'une vacuitiipene été présente chez 42
malades (91%).
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Répartition des signes radiologiques en fonction danalades a I'échelle

nationale. (%)

Image/séries Notre série CHU Fes Oujda| CHU Casa

Niveaux Hydro-

o 22 38,5 23,5 21
aériques
Aérocolie diffuse 74 7,7 82,3 30
Distension colique 37 13 20
Stase stercorale

_ 87 30 30
diffuse
Pneumopéritoine 0 53,8 0 2

On note une rareté des images radiologiques évoqumencomplication, ceci
peut étre expliqué par le biais de sélection dangrise en charge des

complications au service des Urgences Chirurgidaéshatriques.
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Graphique montrant la répartition des signes radiologiques (ASP) a
I’échelle nationale (%)

M Notre Série  ® CHU Fes Oujda mCHU Casa

82,3 87

74
53,8
38,5 37
30 30 30
22 (23,55 20
13
7,7
0 (] (] 0o 2

Niveaux Hydro-  Aérocolie diffuse Distension colique Stase stercorale =~ Pneumopéritoine
aériques diffuse

b- Lavement baryté :

Le lavement opaque est un élément diagnostique umgjecependant, sc

interprétation peut étre délicedans les premiers jours de vie, lorsque le tre

ne s'est pas encore inste

Le lavement baryté est cor-indiqgué en cas éntérocolite, de péritonite,

dans les suites immédiate’'une biopsie chirurgicale.

Le principal signe retrouvé dans la ndie de Hirschsprung est la disparité

calibre qui correspond a la zone de transitionésitentre le segment proxin

sain et le segment distal pathologique. Le laverbangté permet ainsi'avoir

une idée sur la forme anatomique de la mal:
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Tous nos patients ont bénéficié d’'un index baryié ay permis d'orienter le

diagnostic et d’avoir une idée sur la forme anatpmi:

Tableau montrant les formes anatomiques du MCC a &chelle nationale et

internationale (%)

CHU Faure
Forme anatomique| Notre série| CHU Fes Oujda

Casa

[14]
Rectosigmoidienne 83 61 64,3 50 75
Rectale basse 13 11 28,6 33 10
Etendu au cdlon
4 3,8 3,7 2 10

gauche

La forme recto sigmoidienne reste la plus fréqudates les séries nationales et

internationales.

72



Tableau montrant les formes anatomiques du MCC a I'échelle
nationale et internationale (%)
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3-2- Explorations non radiologiques :

a- Manométrie rectale [4(] :

La rectomanométrie recherche le reflexe r-anal inhibiteur (RRAI) qui e
absent dangde mégacoélon congéni. Elle est surtout utile dans les forn
courtes pour lesquelles les examens radiologiguessaont pastoujours
concluants. Cet examen peut montrer, en plu’absence du RRAI, un état

contraction permanente du segment aganglion

Ce réflexe, absent chez le nouvw-né, est retrouvé vers la deuxieme ol

troisieme semaine de vi

Récemment, une ¢bnique micr-manométrique a été développée par Benr
et al [54], spécialement concue pour le diagnostic néonaadhadmaladie d

Hirschsprung.
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Dans notre série, la manométrie a été pratiquée d&bemalades, devant la
discordance clinico-radiologique, a la rechercheaeflexe recto-anal inhibiteur
(RRAI). Elle est revenue positive (absence du RRddphs 6 cas (60%) et

difficile a interpréter dans 4 cas (40%).
b- Biopsie rectale :

Le diagnostic définitif de la maladie de Hirschsgywest basé sur I'évaluation
histologique d'une biopsie rectale. C'est, en effetbsence de cellules
ganglionnaires dans les plexus myentériques gpdifpfasie schwannienne qui
I'accompagne qui vont affirmer la maladie. Ce senwenson et gl18,55], qui

ont introduit cette méthode diagnostique. Deux $yde biopsie peuvent étre

réalisés :

- La biopsie rectale par aspiration: Réalisée a la pince de Noblg6]
permet d'obtenir de la muqueuse et de la sous-msgquarfois de la
musculeuse, et peut étre faite sans anesthésieatgnka biopsie doit
étre réalisée suffisamment haut (2cm chez le nauméaou nourrisson,
3cm chez I'enfant).

- La biopsie rectale chirurgicale: Elle permet d'obtenir muqueuse, sous-
muqueuse et musculeuse. Elle nécessite une arnesg#srale ou une
rachianesthésie. Celle-ci est réalisée lorsqueidaske a la pince de
Noblett ne permet pas de conclure ou s'il existdaute avec une pseudo-
obstruction intestinale chronique, puisque la peede celle-ci ne peut
étre apportée que par la description d'une hyparieodes filets nerveux

dans la musculeugg7,58]

74



Dans notre série, la biopsie rectale chirurgicadééapratiquée chez 6 patients et

a permis de confirmer le diagnostic de la maladi¢igschsprung.

Dans la série d’'Oujda, a permis de confirme le mistjc dans 90% et difficile a

interpréter chez 10%.

Au CHU Casa, pour 94% des cas elle était concluahtpour 6% des cas

difficile a interpréter.

Au CHU Gabriel Toure — Mali[44], la biopsie rectale chirurgicale a été

pratiqguée chez tous les malades (31 cas) et apdeardonfirmer le diagnostic

4- Traitement :

4-1- Prise en charge immédiate :

Il s’agit le plus souvent d'un nouveau-né en odgtudasse pour lequel il
convient de faire un diagnostic dans les quelgoessjqui suivent la naissance.
L’'urgence est de rapidement évaluer le nouveau-adé eécider si celui-ci doit

étre ou non dérive.
a- Le nursing : [67]

Une fois le diagnostic posé, des petits lavementséum physiologique, des
massages abdominaux vont permettre de déballorewfiarit en favorisant

I'évacuation des selles. Certaines équipes prémunies montées prudentes de
sonde rectale, en sachant que le plus souventndese@n butant au méme

endroit, fragilise la muqueuse a ce niveau et ex@ads perforation.
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Le nursing est jugé efficace sur 'améliorationnicjue et radiologique. Si

I'amélioration n'est pas notable dans les 48heamedevant I'apparition d’'une

fievre ou d’'un syndrome infectieux, il faut savo@mpidement réaliser une
colostomie afin de ne pas exposer le patient aisque d'entérocolite aigué,
complication la plus grave associée a une mortéléeée en période néonatale
[62].

Parmi les malades de notre série, 37 malades (80¢t®o bénéficié d’'un

nursing, un échec a été observé chez 4 malades.(11%
Au CHU Fes, 54% des patients ont bénéficié du ngrsi
A Oujda, 94% des patients ont bénéficié du nursing.

Au CHU Casa, 73% des malades ont bénéficié d’'usimgiravec succes dans

60% des cas.

Au CHU Gabriel Toure-Mali, tous les malades ontéf@e du nursing avec un

taux de succes de 77,4%.

Pellerin[45] rapporte que 61% des ces patients ont bénéficneideng avec un

taux de succes de 81%.

Notre série connait un taux de succes du nursing @levé que dans les autres

séries nationales et internationales.
b- La colostomie : [25]

Son but est la décompression du segment d’amold. gelut étre envisagée
immédiatement en cas de perforation digestive @patibn diastatique du

ceecum ou sur une entérocolite aigué€) ou en casodeamélioration par le

76



nursing. La stomie doit étre située en zone sauee,asi possible, la preuve

histologique extemporanée.

Dans notre série, elle a été réalisée chez tousnbdades opérés selon la
technique de Duhamel (30 cas), au niveau de l'amgleque droit, des

complications ont été enregistrées chez 5 pat{@@t) :

- 2 cas de sténose de la colostomie.
- 2 cas d’entérocolite.

- 1 cas de prolapsus.

Et chez 3 parmi les malades opérés selon le Soal@aral (16 cas), un a 'age
de 2 mois, un a I'age de 1 an et un malade a t&ge ans, au niveau de la partie

droite du célon transverse, sans survenu de coatialits.
Dans les autres séries, le taux des malades colisgt® etait comme suit :

Série CHU Fes : 88,5% des malades ont été colostsmavec 7,7% de

complications post colostomie.

Série d'Oujda : 47% des patients ont été colost@sn@vec 87,5 de cas de

complications post colostomie et 12,5% de déces.

Série CHU Casa : 27% des patients ont été colosémmavec 27% de cas de

complications post colostomie et 19% de déces @strég.
Au CHU Gabriel Toure-Mali, 77,4% des patients dit@lostomises.

Série de Pellerifi67] : 37,4% des cas colostomisés avec 30% de compheat

et 7% de déces.

La colostomie est plus fréquemment pratiquée datre Isérie.
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Le taux de complications rapportés de la colostasteplus élevé que celui du
nursing dans notre série ce qui donne une saisfiachalgre la préférence de

certains équipes de la colostomie.

Graphique montrant les patients qui ont bénéficiés de nursing et de
colostomie dans les différentes séries nationales et internationales
(%)
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4-2- Traitement curatif :

Il s'agit du traitement définitif de la maladie dtrschsprung, qui est un

traitement chirurgical.

Initialement, cette chirurgie était envisagée apires colostomie ; elle est depuis
guelgues années pratiqguée avant trois mois decaespnt So et al68] qui, les
premiers, ont proposé un traitement radical enemmps ; rapidement, d'autres
équipes ont sui\jb3] [96].

78



a. L’age au moment de l'intervention :

Dans notre série, 'age au moment de l'interventiane entre 2 mois et 13 ans,

dont :

- 13 (28,2%) avant 'age de 1 an.
- 14 (30,4%) entre 1 an et 2 ans.
- 19 (41,4%) apres I'age de 2 ans.

Au CHU Casa, I'age au moment de l'intervention @aghtre 6mois et 13 ans,

dont :

- 31,5% avant 'age de 1 an.
- 31,5% entre 1 an et 2 ans.

- 37% aprés I'age de 2 ans.

On constate que la plupart de nos malade ont &é&smpres I'age de 1 ans

comme c'est le cas au CHU Casa.
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Tous les malades deotre séri (46 cas) ont bénéficid’'une préparation pré

opératoire locale ejénéral et c’'est le cas pour tous les malades autres

séries.

b. Préparation préopératoire :

c. Nature de I'intervention :

L’intervention de Swenson (abaissement cc-anal) :

Elle n’a été pratiguéehez aucun de nos malac

L’intervention de Duhamel (abaissement retr-rectal transanal):

L'’age au moment de ifitervention varie ere 2 mois et 13 ans avec L

moyenne de 2 ans et 1 mois chez les 30 maladeésopélon la technique

Duhamel, dont :

- 5(17%) avantage de 1 an.
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- 11 (37%) entre 1 an et 2 ans.
- 14 (46%) apres I'age de 2 ans.

Dans notre série, Chez les 30 malades qui ont ioénhélle cette technique, 21

(70%) ont eu une complication en post opératoggartis comme Suit :

- Infection de la paroi : 4 cas.

- Occlusion sur bride : 3 cas.

- Syndrome subocclusif : 3 cas.

- Entérocolite : 3 cas.

- Lachage de suture : 3 cas.

- Constipation : 2 cas.

- Péritonite post opératoire : 2 cas.

- Septicémie : 1 cas.
L'intervention de Soave (abaissement extra-muqueugndorectal) :

L’age de l'intervention varie entre 3 mois et 4 anec une moyenne de 1 an et

1 mois chez les 16 malades opérés selon la teahdig$oave endoanal, dont :

- 8 malades (50%) opérés avant I'age de 1 an.
- 3 cas (19%) entrel an et 2 ans.

- 5 cas (31%) aprés I'age de 2 ans.

Pas de complications enregistrées chez les 16 amlqua ont été opérés selon

cette technique.

- Absence d’entérocolite.
- Absence d’ectropion.

- Absence de sténose de I'anastomose.
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- Absence cabces de la coiffe musculaire.

- Absence de constipatic

Tableau comparatif de la nature de l'interventionpratiquée dans les

différentes séries (%)

_ . Notre . _ CHU Pellerin
Technique/Série . CHU Fés| Oujda
Série Case [67]
Swenson 0 0 0 68 50
Duhamel 65,2 0 40 2 1,6
Soave 34,¢ 88,4 20 0 48,4

On note que la technique de Duhamel qui est lautiliséedans notresérie et

dans la sérig’Oujda est la moinpratiquée dans les séride CHU Casa et ¢

Pellerin.
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Tableau comparatif des complications entre les diéfrentes technique:

chirurgicales a I'échelle internationale. (%)
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o Notre série
Complication Swenson (423 Duhamel (25

. Soave (16 | Duhamel (30

| série cas) [91] cas) [98]
cas) cas)

Entérocolite 0 10 34 3
Constipation 0 6,6 29 7
Occlusion 0 10 24 3
Abces 0 13,3 3 7
Désunion 0 10 31 6
Déces 0 0 4.8 0

On note la bonne évolution en post opératoire closz16 malades qui ont été
opérés selon la technique de Soave endoanal pportagux autres malades

opéreés selon les autres techniques
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Graphique comparatif des complications entre les différentes
techniques chirurgicales a I’échelle internationale (%)
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4-3- L’évolution a long terme :

Dans notre série :

A propos de lintervention de Duhamel, seulemenpafients (56,6%) parmi l¢

30 cas opéréselon cette technique ont été su dont :

- 11 patients (64,7%) ont bieevolué avec B selles / jour sar

souillure entre les sell¢
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- 2 patients (11,8%) ont présenté un bon transit,seigs / jour

avec souillure entre les selles sans éperon.

- 4 patients (23,5%) ont présenté une encopreésie.

A propos du Soave endoanal, tous les patients &) opérés selon cette

technique ont été suivis, ils ont repris un transitmal a raison de 1-3 selles /

jour sans souillure entre les selles.

Au CHU Casa: 134 patients (72%) parmi les 186 dmette série ont été

SuivisS.

A Oujda : 10 patients (58,8%) parmi les 17 casattecsérie ont été suivis.

Tableau comparatif des résultats fonctionnels a lapterme entre les

différentes séries a I'échelle nationale (%)

Notre série
e e | Malades operes G Cas8 | cuce
selon le Duhamel

endoanal (17 cas)

(16 cas)
Bonne évolution
sans souillure 100 64,7 59 80
entre les selles
Bon transit avec
souillure entre les 0 11,8 10 0
selles
Encoprésie 0 23,5 0 0
Déces 0 0 31 20
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Graphique comparatif des résultats fonctionnels a long terme entre
les différentes séries a I’échelle nationale (%)
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4-4- La Mortalité :
Dans notre série, aucun déc’a été enregistre.
Au CHU Casa, lanortalité globale des malades suivis était de &
A Oujda, la mortalité globale des malades sui\agt ée 20%
Pellerin[67] rgpporte un taux dmortalité de 4,2%.

De la Torre et Orteg&algadq[73] ont rapporté 1 déces sur 10 patients tr:

par Soave en un seul tem
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Graphique comparatif de la mortalité des différentes séries (%)
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Il. LA PLACE DU TRAITEMENT CHIRURGICAL PRECOCE

Technique de Soave Transanal en un seul temps

La tendance actuelle va vers un traitement cudatiplus précoce possible, en
partant du principe« plus la malformation est corrigée tét et complétaent,

meilleur sera le résultat fonctionnel ». [79,100]

La durée d’intervention au cours du Soave endoestainfluencée par I'age du

patient.
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Actuellement, nous proposons de plus en plus uneurgie néonatale
permettant de mettre a I'abri le nourrisson dedtecolite, ou apres quelques

jours ou semaines de nursing (poids de 4 ou $4d).

Cette procédure mini-invasive a plusieurs avant@ggegapport aux techniques

chirurgicales classique$7.7,78]

- Elle permet un traitement radical en un seul tempgeut étre
effectué méme pendant la période néonatale, sdost@mie
préalable ni abord abdominal.

- Elle présente des intéréts esthétiques et éconemigumodifie

le profile de la maladie.

En per-opératoire :
- Le temps opératoire moyen est inferieure a celsiailgres
techniques chirurgicales classiques.
- Les pertes sanguines sont minimes et inferieusdl@scdes
autres techniques chirurgicales classiques eatefinsion

sanguine peropératoire n'a pas toujours d’indicatio

En post-opératoire
- Lareprise de I'alimentation orale est possiblm&me jour de
I'intervention, alors qu’elle est tardive pour kEstres
techniques.

- Durée de I'hospitalisation
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Tableau récapitulatif des détails opératoires dansotre série. (Moyenne)

Détails

opératoires/malades

Malades opérés selon
la technique de Soave

endoanal (16 cas)

Malades opérés selon
la technique de

Duhamel (30 cas)

Temps opératoire

(min)

90

156

Perte sanguine (ml)

16

95

Alimentation orale

Le jour méme

36h en post opératoi

Durée
d’hospitalisation

(jours)

[€

Dans notre série : Pas de complications en posatmike enregistrées chez les

16 malades qui ont été opérés selon cette technique

Résultats fonctionnels a long terme:

Durant les premiers mois apres le Soave en un tgops, on note une
augmentation de la fréquence journaliére de setlém survenue d’excoriations
péri-anales, proportionnelle a la durée d’obstamctavant la chirurgig97].

L’incidence d’'une constipation récurrente devraitainement étre moindre en

raison de I'anastomose ba$8#,88].
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Dans notre série : Tous les patients (16 cas) ss@ién cette technique ont été
suivis, ils ont repris un transit normal a rais@nld3 selles / jour sans souillure

entre les selles.

Par ailleurs, I'extension proximale de la zone gjannaire, en amont du colon
sigmoide, constitue I'une des principales limitestichitement en un seul temps
par voie transanale. Pour des formes plus étendigesla maladie de

Hirschsprung, une conversion laparotomique ou Euapique s'impos¢o0]
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La maladie de Hirschsprung est une malformatiorgéaitale, caractérisée par

une agéneésie des cellules ganglionnaires intesinal
Elle se déclare a la période néonatale ou a uplageou moins avancee.

Le diagnostic de cette maladie est basé sur larmutation des arguments
cliniques et paracliniques (essentiellement lerava baryte), I'histologie de la

piece opératoire confirme le diagnostic.

Son traitement définitif est chirurgical et plugiedechniques ont été décrites
dont les plus utilisées sont : la technique de Saende Duhamel et le Soave
endoanal. Un traitement palliatif s'impose (nursetgcolostomie) une fois le

diagnostic est fortement suspecté en I'attente ttaitement radical.

L’'amélioration du pronostic de cette maladie exigediagnostic précoce, une
prise en charge rapide et une collaboration d’ugeip@ multidisciplinaire

(chirurgiens pédiatres, pédiatres, réanimateuasa&iomopathologistes).
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Résumé

Titre : Mégacolon congénital. « La place de traitment chirurgical précoce » a propos
de 46 cas.

Auteur : Ghattas Ahmed.

Mots clés : Mégac6lon — Chirurgie - Enfant.

Le mégacblon congénital (maladie de Hirschsprusguee affection congénitale caractérisée

par I'absence de cellules ganglionnaires au nivBane partie plus ou moins importante du

tube digestif.

Le but de notre travail est d’essayer de montrgridae du traitement chirurgical précoce a

travers I'expérience du service de chirurgie infar(?) de I'hopital d’enfant de Rabat dans la

prise en charge de cette maladie durant la péa666-2015.

Notre série se composait de 46 cas, I'age au mochediagnostic varie entre 2 jours et 11

ans, avec une moyenne de 2 ans et une nette prégooeimasculine (87%).

La symptomatologie clinique était dominée par lastgation et le retard d’émission du

méconium et le météorisme abdominal.

Sur le plan radiologique, I'abdomen sans prépanagible lavement opaque ont permis de

suspecter fortement le diagnostic et de détermimefiorme anatomique qui est la forme

Recto-sigmoidienne dans 83% des cas.

L’étude histologique était concluante dans 13%ades

37 de nos patients ont bénéficié d’'un nursing, &Bpts ont été colostomisés.

30 de nos malades ont été opérés selon la techrdgu®uhamel, 70% ont eu une

complication en post opératoire et 23,5% ont pri&sane encopreésie dans I'évolution a long

terme. 16 de nos malades ont été opérés selorcHaigee de Soave endoanal avec bonne

évolution en post opératoire et a long terme.

Aucun cas de mortalité n’a été enregistre.

On note que I'amélioration du pronostic de cettdadia exige un diagnostic précoce, une

prise en charge rapide.
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Summary

Title : Congenital megacolon. The interest oéarly surgical treatment about 46 cases.
Author: Ghattas Ahmed

Key words: Megacolon - Surgery - Children.

Congenial megacolon (Hirschsprung disease) is gemutal affection characterized by the
absence of ganglionic cells of the colonist.

The aim of our work is to try to show the placeeazfrly surgical treatment through the
experience of the department of pediatric surgajyof the Children Hospital of Rabat in the
management of this disease during the period 20Q015.

Our series consisted of 46 cases, the age at disgramged from 2 days to 11 years, with an
average of 2 years and a male predominance (87%).

The clinical symptomatology was dominated by cqadion and delay of issuing meconium
and abdominal distension.

According to the Paraclinical plan, the abdomenhaut preparation and opaque rectal
injection have allowed from one part to stronglgect the diagnosis and to determine the
anatomic shape which is the the Recto-sigmoid k8% the cases.

Histological examination confirmed the diagnosid 8% of cases.

37 of our patients have benefited of nursing, 38pés have been colostomized.

30 of our patients were operated by the technigu®uhamel, 70% had postoperative
complications and in 23.5% had encopresis in thg-tlerm development. 16 of our patients
were operated according to Soave transanal (o siall-through) technique with good
postoperative and long-term development.

No cases of mortality were recorded.

We note that improving the prognosis of this diseasjuires early diagnosis treatment.
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Serment d"Hippocrate

Au moment d étre admis a devenir membre de la profession médicale, je
) \ * * ) N 7
m’engage solennellement a consacrer ma vie au service de ["humanité.

[l Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont

du.

[ Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité, la santé de mes

malades sera mon premier but.
[ Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

U Je maintiendrai, par tous les moyens en mon pouvoir, honneur et les

mobiles traditions de la profession médicale.

U Les médecins seront mes freres.

U Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
considération politique et sociale ne s’imposera entre mon devoir et mon patient.

[ Je maintiendrai le respect de la vie humaine dés la conception.

L] Méme sous la menace, je n’userai pas de mes connaissances, médicales
d’une fagon contraire aux_ lois de [ humanité.

U Je m’y engage librement et sur mon honneur.

Déclaration de Genévre,
1948



Lyl s
pA oY ) oy
psdkal) )y os]

ille s0ad) Lodl Taa)) 0 Jsde plod lod piy pil) adall aip g
L) Lasdd gl o8] oL
diginios Rl Jeall pal (22ely psiabl gl
oY pare_pgre B Yely 79 (gmed (e @l pae b Lly*
Ll Baganell 0 ) Qe
o) o) Alol) s Mally (2,20 ple Jhog m (ad by Yoo dtla] )y
S DL AAQ e ]y
S sl e sl o sl piasobie) Glagss WMot gl piLl®
Ja3l2s i 3ahaQ) Alad) o) 2a) e oin Jom dla] oo
3005 o CQ) omg 4] Gsing iy pyeds 3l piloslag Joao] Q g
oA e A s e seai] a9 Yo

st )il ple dly -



B il Alaeall (bl £

263 : ad) da gkl 2015: 4w

@il o elgall pans
"shasa 209 s qalsall 2ol Llya"
ills 46 suay

............................................ S /o};v ‘LUJLG w}.’j Codtd

s (A 1988 ish 01 gy 3143l
qulal) =8 o)y griSalt) Balgd Juid
(Sl - Aal - et sl el ; Al cilalst)
535LY o &5 9SII L)l 31 15 s

ey Gall e ol ¢ )
Sk dal a8 Al
» e
3 4al j2 Al
JulY) da) a8 i

Slealgl Bdiy 1 )
JUlY) dal a4 5y S

sgliac| cealzal Blad ¢ Basd)
LB:‘EJM @Jﬁﬂ\ ‘_; 5 )y 33l



