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UNIVERSITE MOHAMMED V DE RABAT

fﬁ%ﬁ FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT
DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAIJ

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 ADNAOUI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed AHALLAT

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

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

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT

1- ENSEIGNANTS-CHEE!}'ICHEURS MEDECINS

PHARMACIENS
PROFESSEURS :
Mai et Octobre 1981
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih Chirurgie Cardio-Vasculaire
Pr. TAOBANE Hamid* Chirurgie Thoracique
Mai et Novembre 1982
Pr. BENOSMAN Abdellatif Chirurgie Thoracique
Novembre 1983
Pr. HAJJAJ Najia ép. HASSOUNI Rhumatologie
Décembre 1984
Pr. MAAOUNI Abdelaziz Médecine Interne — Clinique Royale
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Réanimation
Pr. SETTAF Abdellatif pathologie Chirurgicale
Novembre et Décembre 1985
Pr. BENJELLOUN Halima Cardiologie
Pr. BENSAID Younes Pathologie Chirurgicale

Pr. EL ALAOUI Faris Moulay El Mostafa Neurologie



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. YAHY AOUI 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. QUAZZANI 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. AZZOQUZI Abderrahim

Pr. BAY AHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZZAD Rachid

Pr. CHABRAOUI Layachi

Pr. CHERRAH Yahia

Pr. CHOK AIRI Omar

Pr. KHATTAB Mohamed

Pr. SOULAYMANI Rachida

Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

Pr. AHALLAT Mohamed

Pr. BENSOUDA Adil

Pr. BOUJIDA Mohamed Najib
Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza
Pr. CHRAIBI Chafiq

Pr. DAOUDI Rajae

Pr. DEHAYNI Mohamed*

Pr. EL OUAHABI Abdessamad
Pr. FELLAT Rokava

Pr. GHAFIR Driss*

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

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie
Traumatologie Orthopédie

Médecine Interne —Doyen de la FMPR
Cardiologie

Pathologie Chirurgicale

Neurologie

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

Anatomie-Pathologique

Anesthésie Réanimation —Doyen de la FMPQO
Néphrologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Générale

Pharmacie galénique

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique

Biochimie et Chimie

Pharmacologie

Histologie Embryologie

Pédiatrie

Pharmacologie — Dir. du Centre National PV
Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Neurochirurgie
Cardiologie

Médecine Interne



Pr. IDDANE Mohamed Anatomie

Pr. TAGHY Ahmed Chirurgie Générale

Pr. ZOUHDI Mimoun Microbiologie

Mars 1994

Pr. BENJAAFAR Noureddine Radiothérapie

Pr. BEN RAIS Nozha Biophysique

Pr. CAOUI Malika Biophysique

Pr. CHRAIBI Abdelmjid Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Pr. EL. AMRANI Sabah Gynécologie Obstétrique

Pr. EL AOUAD Rajae Immunologie

Pr. EL BARDOUNI Ahmed Traumato-Orthopédie

Pr. EL. HASSANI My Rachid Radiologie

Pr. ERROUGANI Abdelkader Chirurgie Générale- Directeur CHIS
Pr. ESSAKALI Malika Immunologie

Pr. ETTAYEBI Fouad Chirurgie Pédiatrique

Pr. HADRI Larbi* Médecine Interne

Pr. HASSAM Badredine Dermatologie

Pr. IFRINE Lahssan Chirurgie Générale

Pr. JELTHI Ahmed Anatomie Pathologique

Pr. MAHFOUD Mustapha Traumatologie — Orthopédie

Pr. MOUDENE Ahmed* Traumatologie- Orthopédie Inspecteur du SS
Pr. RHRAB Brahim Gynécologie —Obstétrique

Pr. SENOUCI Karima Dermatologie

Mars 1994

Pr. ABBAR Mohamed* Urologie

Pr. ABDELHAK M’barek Chirurgie — Pédiatrique

Pr. BELAIDI Halima Neurologie

Pr. BRAHMI Rida Slimane Gynécologie Obstétrique

Pr. BENTAHILA Abdelali Pédiatrie

Pr. BENY AHIA Mohammed Ali Gynécologie — Obstétrique

Pr. BERRADA Mohamed Saleh Traumatologie — Orthopédie

Pr. CHAMI Ilham Radiologie

Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae Ophtalmologie

Pr. EL ABBADI Najia Neurochirurgie

Pr. HANINE Ahmed* Radiologie

Pr. JALIL Abdelouahed Chirurgie Générale

Pr. LAKHDAR Amina Gynécologie Obstétrique

Pr. MOUANE Nezha Pédiatrie

Mars 1995

Pr. ABOUQUAL Redouane Réanimation Médicale

Pr. AMRAQUI Mohamed Chirurgie Générale

Pr. BAIDADA Abdelaziz Gynécologie Obstétrique

Pr. BARGACH Samir Gynécologie Obstétrique

Pr. CHAARI Jilali* Médecine Interne

Pr. DIMOU M barek* Anesthésie Réanimation — Dir. HMIM
Pr. DRISSI KAMILI Med Nordine* Anesthésie Réanimation

Pr. EL. MESNAOUI Abbes Chirurgie Générale

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila Oto-Rhino-Laryngologie

Pr. HDA Abdelhamid* Cardiologie - Directeur ERSM

Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed Urologie
Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia Ophtalmologie



Pr.
Pr.

SEFIANI Abdelaziz
ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

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

AMIL Touriya*

BELKACEM Rachid
BOULANOUAR Abdelkrim

FEI. ALAMI EL FARICHA EI 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.

AT AMI Mohamed Hassan
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
CHAOQOUIR 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 RATAA
BENOMAR ALl
BOUGTAB Abdesslam
ER RIHANI Hassan
EZZAITOUNI Fatima
LAZRAK Khalid *
BENKIRANE Majid*
KHATOURI ALI*
LABRAIMI Ahmed*

Janvier 2000

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

ABID Ahmed*

AIT OUMAR Hassan

BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd
BOURKADI Jamal-Eddine

CHARIF CHEFCHAQUNI Al Montacer
ECHARRAB El Mahjoub

EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim#*

ISMAILI Hassane*

MAHMOUDI Abdelkrim?*

Génétique
Réanimation Médicale

Radiologie

Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Radiologie

Médecine Interne
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Radiologie

Pédiatrie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Chirurgic Générale
Pédiatrie

Neurologie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie

Neurologie — Doyen Abulcassis
Chirurgie Générale

Oncologie Médicale
Néphrologie

Traumatologie Orthopédie
Hématologie

Cardiologie

Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologic
Chirurgie Générale
Chirurgiec Générale
Pneumo-phtisiologic
Neurochirurgie
Traumatologie Orthopédie
Anesthésie-Réanimation



Pr.
Pr.

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

EIL. KHADER Khalid

EL MAGHRAQUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
HSSAIDA Rachid*
LAHIOU Abdou

MAFTAH Mohamed*
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAQUI 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.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABABOU Adil

BALKHI Hicham*
BENABDELIJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BEZ7Z A Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN El Hassane*
CHAT Latifa

DAALI Mustapha*

DRISSI Sidi Mourad*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL. MADHI Tarik

ELL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZ7Z AZ Miloudi*
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL. Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAIL Brahim
MAHASSIN Fattouma?*
MEDARHRI Jalil

Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie

Dermatologie

Gastro-Entérologie

Chirurgic Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie

Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anesthésie-Réanimation

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale
Neurologie

ORL

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Rhumatologie

Anatomie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Neuro-Chirurgie
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgiec Vasculaire Périphérique
Médecine Interne
Chirurgie Générale



Pr. MIKDAME Mohammed* Hématologie Clinique

Pr. MOHSINE Raouf Chirurgic Générale

Pr. NOUINI Yassine Urologie

Pr. SABBAH Farid Chirurgic Générale

Pr. SEFIANI Y asser Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pr. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia Pédiatrie

Décembre 2002

Pr. AL BOUZIDI Abderrahmane* Anatomie Pathologique
Pr. AMEUR Ahmed * Urologie

Pr. AMRI Rachida Cardiologie

Pr. AOURARH Aziz* Gastro-Entérologie

Pr. BAMOU Youssef * Biochimie-Chimie

Pr. BELMEJIDOUB Ghizlene* Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Pr. BENZEKRI Laila Dermatologie

Pr. BENZZOUBEIR Nadia Gastro-Entérologie

Pr. BERNOUSSI Zakiya Anatomie Pathologique
Pr. BICHRA Mohamed Zakariya* Psychiatrie

Pr. CHOHO Abdelkrim * Chirurgiec Générale

Pr. CHKIRATE Bouchra Pédiatrie

Pr. EL. ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair Chirurgie Pédiatrique

Pr. E. HAOURI Mohamed * Dermatologie

Pr. EL MANSARI Omar* Chirurgie Générale

Pr. FILALI ADIB Abdelhai Gynécologie Obstétrique
Pr. HAJJI Zakia Ophtalmologie

Pr. IKEN Ali Urologie

Pr. JAAFAR Abdeloihab* Traumatologie Orthopédie
Pr. KRIOUILE Yamina Pédiatrie

Pr. LAGHMARI Mina Ophtalmologie

Pr. MABROUK Hfid* Traumatologie Orthopédie
Pr. MOUSSAOUI RAHALI Driss* Gynécologie Obstétrique
Pr. MOUSTAGHFIR Abdelhamid* Cardiologie

Pr. NAITLHO Abdelhamid* Médecine Interne

Pr. OUJILAI Abdelilah Oto-Rhino-Laryngologie
Pr. RACHID Khalid * Traumatologie Orthopédie
Pr. RAISS Mohamed Chirurgie Générale

Pr. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha* Pneumophtisiologie

Pr. RHOU Hakima Néphrologie

Pr. SIAH Samur * Anesthésie Réanimation
Pr. THIMOU Amal Pédiatrie

Pr. ZENTAR Aziz* Chirurgie Générale
Janvier 2004

Pr. ABDELLAH El Hassan Ophtalmologie

Pr. AMRANI Mariam Anatomie Pathologique
Pr. BENBOUZID Mohammed Anas Oto-Rhino-Laryngologie
Pr. BENKIRANE Ahmed* Gastro-Entérologie

Pr. BOUGHALEM Mohamed* Anesthésie Réanimation
Pr. BOULAADAS Malik Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Pr. BOURAZZA Ahmed* Neurologie

Pr. CHAGAR Belkacem* Traumatologie Orthopédie



Pr. CHERRADI Nadia

Pr. EL FENNI Jamal*

Pr. EL HANCHI ZAKI

Pr. EL KHORASSANI Mohamed
Pr. EL YOUNASSI Badreddine*
Pr. HACHI Hafid

Pr. JABOUIRIK Fatima

Pr. KHABOUZE Samira

Pr. KHARMAZ Mohamed

Pr. LEZREK Mohammed*

Pr. MOUGHIL Said

Pr. OUBAAZ Abdelbarre*

Pr. TARIB Abdelilah*

Pr. TIJAMI Fouad

Pr. ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr. ABBASSI Abdellah

Pr. AL KANDRY Sif Eddine*
Pr. ALAOUI Ahmed Essaid
Pr. ALLALI Fadoua

Pr. AMAZQOUZI Abdellah

Pr. AZ17 Noureddine*

Pr. BAHIRI Rachid

Pr. BARKAT Amina

Pr. BENHALIMA Hanane

Pr. BENYASS Aatif

Pr. BERNOUSSI Abdelghani
Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Mohamed
Pr. DOUDOUH Abderrahim?*
Pr. EL. HAMZAQOUIT Sakina*

Pr. HAJJI Leila
Pr. HESSISSEN Ieila

Pr. IDAL Mohamed*

Pr. LAAROUSSI Mohamed
Pr. LY AGOUBI Mohammed
Pr. NIAMANE Radouane*
Pr. RAGALA Abdelhak

Pr. SBIHI Souad

Pr. ZERAIDI Najia

Décembre 2005
Pr. CHANI Mohamed

Avril 2006

Pr. ACHEMLAL Lahsen*
Pr. AKJOUJ Said*

Pr. BELMEKKI Abdelkader*
Pr. BENCHEIKH Razika

Pr. BIYI Abdelhamid*

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 et Plastique
Chirurgie Générale

Microbiologie

Rhumatologie

Ophtalmologie

Radiologie

Rhumatologie

Pédiatrie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo Faciale
Cardiologie
Ophtalmologie
Ophtalmologie
Biophysique
Microbiologie
Cardiologie
Pédiatrie
Radiologie
Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Rhumatologie

Gynécologie Obstétrique
Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologie Obstétrique

fmise en di sponibilité)

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie
Radiologie
Hématologie
ORI
Biophysique



. BOUHAFS Mohamed E1 Amine
. BOULAHY A Abdellatif*

. CHENGUETI ANSARI Anas
. DOGHMI Nawal

. ESSAMRI Wafaa

. FELLAT Ibtissam

. FAROUDY Mamoun

. GHADOUANE Mohammed*
. HARMOUCHE Hicham

. HANAFI Sidi Mohamed*

. IDRISS LAHLOU Amine*

. JROUNDI Laila

. KARMOUNI Tariq

. KILI Amina

. KISRA Hassan

. KISRA Mounir

. LAATIRIS Abdelkader*

. LMIMOUNI Badreddine*

. MANSOURI Hamid*

. OUANASS Abderrazzak

. SAFI Soumaya*

. SEKKAT Fatima Zahra

. SOUALHI Mouna

. TELLAL Saida*

. ZAHRAQUI Rachida

Octobre 2007

. ABIDI Khalid

. ACHACHI Leila

. ACHOUR Abdessamad*
. AIT HOUSSA Mahdi*

. AMHAIJJI Larbi*

. AMMAR Haddou*

. AOQUFI Sarra

. BAITE Abdelouahed*

. BALOUCH Lhousaine*

. BENZIANE Hamid*

. BOUTIMZINE Nourdine
. CHARK AQUI Naoual*

. EHIRCHIOU Abdelkader*
. ELABSI Mohamed

. EL MOUSSAQUI Rachid
. EL OMARI Fatima

. GANA Rachid

. GHARIB Noureddine

. HADADI Khalid*

. ICHOU Mohamed*

. ISMAILI Nadia

Chirurgie - Pédiatrique
Chirurgie Cardio — Vasculaire
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Gastro-entérologie
Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Urologie

Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Microbiologie
Radiologie

Urologie

Pédiatrie

Psychiatrie

Chirurgie — Pédiatrique
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie
Psychiatrie
Endocrinologie
Psychiatrie

Pneumo — Phtisiologie
Biochimie

Pneumo — Phtisiologie

Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie
Chirurgie générale
Chirurgie cardio vasculaire
Traumatologie orthopédie
ORL

Parasitologie

Anesthésie réanimation
Biochimie-chimie
Pharmacie clinique
Ophtalmologie
Pharmacie galénique
Chirurgie générale
Chirurgie générale
Anesthésie réanimation
Psychiatrie

Neuro chirurgie
Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale
Dermatologie



Pr. KEBDANI Tayeb

Pr. LALAQUI 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. TAIDINE Mohammed Tarig*
Pr. TANANE Mansour*

Pr. TLIGUI Houssam

Pr. TOUATI Zakia

Décembre 2007

Pr. DOUHAL ABDERRAHMAN
Décembre 2008

Pr ZOUBIR Mohamed*

Pr TAHIRI My El 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*
Pr. AMINE Bouchra

Pr. ARKHA Yassir

Pr. AZENDOUR Hicham*

Pr. BELY AMANI Lahcen*
Pr. BIIJOU Younes

Pr. BOUHSAIN Sanae*

Pr. BOUI Mohammed*

Pr. BOUNAIM Ahmed*

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

Radiothérapie
Anesthésie réanimation
Microbiologie
Réanimation médicale
Radiologie

Pneumo phtisiologie
Hématologique
Parasitologie

Meédecine préventive santé publique et hygiéne

Virologie
Biochimie-chimie
Médecine interne
Radiologie

Microbiologie
Microbiologie
Radiothérapie

Chirurgie vasculaire périphérique
Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Cardiologie

Ophtalmologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale

Médecine interne

Pédiatre

Chirurgie Générale
Neurologie

Neuro-chirurgie

Radiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Rhumatologie
Neuro-chirurgie

Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Anatomie

Biochimie-chimie
Dermatologie

Chirurgie Générale
Traumatologie orthopédique
Hématologie biologique
Chirurgie vasculaire périphérique



. DOGHMI Kamal*

. EL MALKI Hadj Omar

. EL OUENNASS Mostapha*
. ENNIBI Khalid*

. FATHI Khalid

. HASSIKOU Hasna *

. KABBAJ Nawal

. KABIRI Meryem

. KARBOUBI Lamya

. L’KASSIMI Hachemi*

. LAMSAOURI Jamal*

. MARMADE Lahcen

. MESKINI Toufik

. MESSAQUDI Nezha *

. MSSROURI Rahal

. NASSAR Ittimade

. OUKERRAJ Latifa

. RHORFI Ismail Abderrahmani *
. ZOUHAIR Said*

PROFESSEURS AGREGES :

Octobre 2010

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

ALILOU Mustapha
AMEZIANE Taoufig*
BELAGUID Abdelaziz
BOUAITY Brahim*
CHADLI Mariama*
CHEMSI Mohamed*
DAMI Abdellah*

DARBI Abdellatif*
DENDANE Mohammed Anouar
EL HAFIDI Naima
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Les malformations congénitales représentent I’une des principales
causes de morbidité et mortalité néonatale. Méme si elles ne représentent
pas une priorite dans les politiques de santé des pays en voie de
développement, elles posent biensouvent des probléemes diagnostiques et
thérapeutigues et sont associées a une lourde mortalité. Selon
I’Organisation mondiale de la santé, environ trois million enfants naissent
chaque année avec des malformations majeurs et sont responsable de 495
000 deces.

L’etiologie de ces malformations est multifactorielle, déterminée par un

ensemble de facteurs génétiques, infectieux, environnementaux....

La connaissance de ces facteurs de risque permettrait d’agir afin de réduire
leur incidence et par conséquent réduire le taux de mortalité néonatale, mais il

est le plus souvent difficile d’en déterminer la cause exacte.
Le diagnostic anténatal permet :

La reconnaissance précoce ces malformations pour une prise en charge

adequate.

Nous essayons dans cette these de jeter la lumiére sur les malformations
congénitales cliniqguement apparentes a la naissance a traverse une revue de

la littérature.

Nous avons par ailleurs diagnostiqué dans notre stage a I’hopital civil de
Tétouan dix cas de malformations congénitales que nous présentons dans ce

travail.
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I. DEFINITION :

Une malformation (dysgénésie, malformation primaire) est une anomalie
irréversible de la conformation d’un tissu, d’un organe ou d’une partie plus

étendue de I’organisme, résultant d’un trouble intrinseque du développement[1].

Les malformations sont souvent qualifiees de congénitalesou
constitutionnellescar elles sont présentes a la naissance. Cette répétition
consacrée par l’usage est inutile, toute malformation étant par définition
congenitale, gu’elle soit constatée a la naissance ou plus tardivement. En
revanche, toutes les anomalies congenitales ne sont pas des malformations
stricto sensu. En effet, on oppose aux malformations vraies (ou primaires), les
déeformations et les disruptions qui sont secondaires a un facteur extrinseque
(malformations secondaires). Cette distinction est importante en raison de ses

implications pour le conseil genétique [2].

Pour ’OMS [3], « le terme malformation congénitale se définit comme
toute anomalie organique presente a la naissance méme si elle n’est pas
apparente ou immediatement décelable ».Les malformations congénitales
répondent a des anomalies de développent survenant principalement pendant la
période d’organogénese mais peuvent aussi se produire des la fécondation

(transmise par un des gametes) ou lors des premiéres divisions cellulaires.
Il. APPROCHE EPIDEMIOLOGIQUE :

Selon I’Organisation Mondiale de la Santé (OMS 2014), les malformations
congenitales touchent 3 % des naissances (un nouveau-né sur 33) et entrainent

chaque année quelques 3,2 millions d’incapacités. On estime que, chaque



année, 270 000 nouveau-nés meurent avant I’age de 28 jours a causes

d’anomalies congénitales (soit environ 7 % des deces néonataux). [1]

En Europe, la prévalence des malformations congénitales est d’environ
2,5% [4] et le taux de mortalité néonatale par malformations congenitales est
situé entre 20 et 25 % [5].Blondel et ses collaborateurs ont montré dans une
étude francaise que les malformations congénitales représentent la deuxiéme
cause de mortalité néonatale [6]. La prévalence totale, selon le registre des
malformations de Paris, se situe entre 2 et 4 % des naissances frangaises
(=3,3%) et on a observé que le nombre de cas malformés a presque doublé
durant la période entre 1981 et 2007 [7].

Aux Etats Unis, une étude réalisée en milieu hospitalier a montré que les
Malformations congénitales ainsi que les anomalies génétiques expliquaient
34,4% des deces néonataux ; 16,7% de ces malformations congénitales étaient

d'origine chromosomique [8].

Le taux de survie a 20 ans des enfants présentant des malformations
congenitales dans les pays industrialisés a été évalué a 85.5% [9]. Ces survivants
constituent bien souvent un véritable poids social et nécessitent des soins
spécialisés a long terme. Une étude réalisée aux Etats Unis dans une unité de
soins pediatriques a long terme a montré que les patients présentant des

anomalies congénitales constituaient 50% des admissions [10].

Au Canada, une étude a montré gu'un nombre disproportionné de malades
restant a I'hépital plus de 10 jours figurait dans le groupe des malformations
congenitales. Quant aux malades admis plusieurs fois a I'nopital, 70% d'entre

eux souffraient de maladie génetique ou de malformation congenitale [11].



En Afrique, Tres peu d'etudes fiables sont disponibles, I'absence de
registres de malformations congénitales dans la plupart de ces pays explique en
partie cet état des choses. Les études qui existent sont en majorité faites de fagon
sporadique, partielle, sectorielle et surtout rétrospective. Par conséquent, elles ne

refletent guére des statistiques nationales ou régionales.

Une étude rétrospective au CHU Ain Chams au Caire a montré que les
malformations congénitales touchent 2% des naissances et sont responsables

d'environ 15% des déces infantiles [12].

Khrouf et al ont dégagé une prévalence de 4% a Tunis et 13% des déces

néonataux sont liés aux malformations congénitales [13].

En Afrigue noire, les quelgues données retrouvées en Cote d'lvoire [14] et
au Congo Brazzaville [15] attribuent aux malformations congenitales une

fréquence hospitaliere de 5 %.

Au Maroc, la situation est similaire. Nous ne disposons que de tres peu de
travaux sur les malformations congénitales. Sabiri et al, dans une étude
prospective a la maternité Souissi de Rabat, ont abouti a une prévalence de 4%,
par ailleurs ce chiffre ne reflete que les malformations congenitales detectables

par I’examen clinique [16].
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I. BREFS RAPPELS D'EMBRYOLOGIE HUMAINE (17)

La discussion de I'embryologie humaine pourrait commencer par n‘importe

quel point du cycle reproductif.

Nous avons choisi de commencer notre description par la différenciation
des cellules sexuelles males et femelles ou gametes car I'étude des mécanismes
de la gamétogenese humaine fournit la base de la compréhension des anomalies

chromosomiques.
I.1. La gamétogenése

Les cellules germinales matures sont les descendants directs des cellules
germinales primitives qui dérivent de I'épiblaste et apparaissent chez I'embryon
humain dans la paroi du sac vitellin des la fin de la troisieme semaine de
gestation, ces cellules migrent ensuite vers la gonade primitive ou elles

parviennent vers la fin de la quatrieme semaine.
1.1.1. Ovogenese

Chez I'embryon de sexe féminin, les précurseurs gonadiques (qui sont des
cellules diploides) parvenus a destination au niveau du futur ovaire

embryonnaire se différencient en ovogonies.

Apres une série de mitoses, vers la fin du 3ieme mois, des amas de cellules
gonadiques s'entourent de cellules épithéliales aplaties appelées cellules
folliculaires, qui dérivent de I'epithélium qui couvre l'ovaire. La majorité des
ovogonies continuent de se diviser par mitose, mais certaines se différencient en

ovocytes primaires, qui sont bien plus grands.

Des leur formation, ces derniers entament la prophase de la méiose I. Le

nombre des ovogonies augmente pour atteindre un maximum, estimé a 7
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millions, au 5eme mois, puis il se produit une deégénérescence progressive
jusqu'au 7eme mois, ou il ne reste que les ovogonies proches de la surface de

l'ovaire.

Tous les ovocytes survivants sont bloqués en méiose | et entoures d'une

couche de cellules folliculaires, formant les follicules primordiaux.

Les ovocytes primaires restent bloqués en prophase de la méiose | jusqu'a
la puberté, et ce blocage pourrait étre lié a la sécrétion, par les cellules

folliculaires, d'un « oocyte maturation inhibitor ».

Ce signal n'est pas clairement connu, mais on sait que le blocage de la
maturation ovocytaire est accompagné d'un taux éleve d'AMP cyclique
cytoplasmique. Il semble que GPR3, un récepteur a 7 segments
transmembranaires couplé a la protéine Gs, exprimé a la surface des ovocytes

mais dont le ligand est inconnu, joue un réle important.

Au moment de la naissance, le nombre d'ovocytes primaires est estimé
entre 700.000 et 2 millions. Seuls 400.000 sont encore présents a la puberté et

moins de 500 sont ovulés pendant la vie sexuelle de la femme.

L'augmentation des anomalies chromosomiques avec l'dge maternel
suggere que les ovocytes primaires bloqués en méiose | ne sont pas a l'abri des

lésions chromosomiques.

Dans le cas typique de la trisomie 21, des etudes ont permis d'établir que 90
a 95 % des cas sont dus a une non disjonction dans la lignée germinale de la

mere.



1.1.2. Spermatogenése

La spermatogenése est I'ensemble d'evénements par lesquels les
spermatogonies se transforment en spermatozoides. Contrairement a

I'ovogenese, qui a lieu in utero, la spermatogenese ne commence qu'a la puberté.

A la naissance, les cellules germinales méles sont visibles dans les cordons
spermatiques sous forme de grandes cellules péales qui sont entourées de cellules
de soutien, homologues des cellules folliculaires de I'ovaire, appelées cellules de

Sertoli.

Peu avant la puberté, les cordons spermatiques se transforment en tubes
seminiferes et les cellules germinales donnent naissance a deux types de

spermatogonies.

Les spermatogonies A se divisent par mitose et forment un pool de cellules
souches, dont certaines se divisent pour former des spermatogonies de plus en

plus différenciées.

La derniére division donne naissance aux spermatogonies B, qui se divisent

pour former les spermatocytes primaires.

Ces derniers subissent une division réductionnelle (méiose) pour donner

des spermatocytes de deuxieme ordre, haploides.

Ils subissent a leur tour une division pour donner des spermatides (Merger,
1995). La transformation des spermatides en spermatozoides est appelée

spermiogénese.

10
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1.3. PERIODE EMBRYONNAIRE

Elle met en place les différents feuillets primordiaux, puis les ébauches des

différents organes

- Stades precoces: de I'ceuf a un disque embryonnaire, d'abord didermique
(DED), puis tri dermique (DET) lere semaine : I'ceuf se segmente, se transforme

en morula, puis en une structure creuse, le blastocyste

2eme semaine DED Mise en place de l'ectoblaste et de I'entoblaste
primaire. Le trophoblaste représente I'ébauche du futur placenta 3eme semaine
DET le mésoblaste (3eme feuillet) apparait; premieres ébauches des principaux

organes.
- Stades ultérieurs : Plicature et organogenese précoce

4eme semaine : De I'embryon a 2 dimensions (Disque) a la fermeture du
corps par plicature de 5 a 8/10 semaines : lI'organogénese précoce se poursuit a

partir de la mise en place de I'ensemble des ébauches.

C'est pendant la période embryonnaire que les risques de malformations
congenitales sont les plus grands. Avant cette période, facteurs tératogenes
(anomalies génétiques ou environnementales) conduisent le plus souvent a un
avortement prématuré, tandis qu'apres, l'incidence des malformations et leur

graviteé sont plus réduites.

Les facteurs tératogenes principaux sont les maladies infectieuses, les

substances chimiques et médicamenteuses et les radiations ionisantes.

12



1.4. PERIODE FOETALE :

Classiqguement de 3 mois (en fait de 2moisl/2 a 3 mois 1/2, selon les

organes) jusqu'a la naissance.

L'embryon est constitué. Il a déja acquis les caractéristiques de l'espece

humaine.

Avec la période feetale, on entre dans une phase de maturation et de

croissance volumique.

Les mécanismes specifiques de I'embryologie (hyper prolifération
cellulaire, migrations cellulaires, differenciation cellulaire a partir de cellules

souches) tendent a s'estomper méme si certains perdureront toute I'existence

3 semaines
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2 .
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Figure 3: de la 2°M semaine a la naissance.
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Les malformations congénitales résultent de l'action délétere de facteurs
tératogenes sur le développement de I'embryon ou du feetus. Bien que les
connaissances aient fait d’indéniables progrées quant aux bases moléculaires de
certaines malformations, leur cause exacte reste inconnue dans pres de la moitié
des cas. Les causes de malformations peuvent étre regroupées en trois groupes :
causes intrinseques (génétiques), causes extrinseques (environnementales) et

causes multifactorielles

I. LES CAUSES INTRINSEQUES (CONSTITUTIONNELLES) :

A. Les malformations d’origine genique : [2]

Les malformations peuvent avoir une origine génétique mendélienne (la
cause geénique la plus fréguente), avec une transmission autosomique dominante
(ex : certaines polydactylies isolées), une transmission autosomique récessive
(ex : polykystose rénale récessive autosomique, dite infantile) ou une

transmission récessive liée a I’X (syndrome de I’X fragile).

L’empreinte parentaleest la conséquence de I’inactivation du gene de I’un
des 2 parents (existence de différences fonctionnelles entre génes paternel et
maternel), certaines malformations resultent d’une anomalie de I’empreinte

parentale.

Exemple : le syndrome de Wiedemann-Beckwith qui associe macrosomie,
omphalocele, macroglossie, splanchnomégalie, hypoglycémie néonatale,

cytomégalie surrénalienne et pancréatique et prédispose a des tumeurs malignes.

Le mosaicismeest la présence de deux populations cellulaires (ou plus)

ayant une formule chromosomique différente. Leur répartition est variable dans

15



I’ceuf : soit généralisée (étendue a I’embryon et au placenta), soit limitée au

placenta ou a I’embryon (rarissime).
B. Les malformations d’origine chromosomique :

Elles concernent 1 % des naissances. Elles sont dans la grande majorité
des cas accidentelles (non disjonction lors de la méiose) et donc non
reproductibles dans la fratrie. Des syndromes malformatifs bien connus sont
d’origine chromosomique : trisomie 21 (syndrome de Down); trisomie 13
(syndrome de Patau) ; trisomie 18 (syndrome d’Edwards). Une place a part doit
étre faite aux micro-délétions, qui peuvent étre a Iorigine de poly-

malformations [16].
Il. LES CAUSES EXTRINSEQUES (ENVIRONNEMENTALES) : [17]

Ces causes extrinseques peuvent étre d’origine maternelle ou extérieure a la
mere. Lorsqu’une agression survient au cours de I’embryogénese, elle pourra,
selon sa gravite, entrainer un avortement précoce, des « malformations »
gravissimes et létales ou isolées, ou un syndrome poly malformatif. Si
I’agression survient durant la période feetale, elle se traduira en géneral par une
feetopathie « non malformative », souvent accompagnée d’un retard de

croissance intra-utérin (RCIU).

A. Les facteurs biologiques et sociaux :

1. Laconsanguinité:

Entrainerait une hausse de la fréquence de la de la mortalité néonatale et
des malformations congénitales. Le risque de tares multiples augmenterait aussi
avec le degré de parenté des conjoints (28), de méme que l'incidence de

malformations congénitales majeures (29). Basaran et al. (30) ont rapporté des

16



taux plus élevés d'avortements et de mortalité neonatale chez les couples
apparentes, qu'ils expliquent par le fait que la consanguinité augmenterait le
risque d'occurrence des conditions récessives polygéniques parmi la
descendance : les genes déléteres récessifs, a I'état homozygote peuvent
interférer dans l'adaptabilité de la descendance, tant durant la vie intra-utérine
que dans l'environnement extra-utérin, et entrainer des pertes pré- et post-

natales ainsi que des malformations biochimiques et/ou congénitales [18].
2. Le niveau socio-economique :

Il existe une relation directe entre le niveau socio-économique et
I’apparition de malformations congénitales. L’étude britannique la plus récente
indique que le taux de mortalité par les anomalies congeénitales est six fois plus
éleve chez les gens qui ont un niveau bas par rapport a ceux qui ont un niveau

plus élevé [19].
3. L’age maternel :

Nous savons que les anomalies congénitales sont plus fréquentes a chaque
extrémite d’age de procréer. Une patiente enceinte de moins de 15ans et I’une de
plus de 45ans ont quatre fois le risque de développer une malformation feetale

comparativement avec une mére d’age entre 25 et 29ans [20].
4. La parité : [20]

Une mere ayant son premier enfant a un plus grand risque de développer

une malformation feetale.
5. Les accouchements multiples : [20]

Augmentent le risque d’avoir un bébé malforme.
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B. Les pathologies maternelles :

1. Le diabéte gestationnel :

(D’autant plus qu’il est mal équilibré, ancien et sévere) s’accompagne d’un
risque malformatif important. L incidence des malformations congeénitales est
multipliée par 3 chez les feetus de femmes diabétiques [21], elles sont en rapport
direct avec un mauvais contr6le du diabéte pendant les premieres semaines de la

gestation. Elles sont dominées par :
Des anomalies cardiaques et des gros vaisseaux artériels céphaliques.

Des anomalies majeures du developpement du systéme nerveux

(anencéphalie, Spina bifida, hydrocéphalie, holoprosencéphalie).
Une absence de formation des structures caudales pouvant aller jusqu’a la
sirenomélie.
2. Les facteurs infectieux : [22]

Pour la plupart des agents infectieux, I’atteinte embryonnaire ou feetale est

secondaire a une septicémie maternelle et se fait par voie transplacentaire.

Les agents infectieux peuvent atteindre le feetus a n'importe quel stade de la

grossesse.

La seule exception connue est le treponéme pale (I’agent de la syphilis) qui,
pour des raisons mal établies, ne contamine jamais I'embryon durant le premier

trimestre.

Dans la majorité des cas l'atteinte feetale, par voie transplacentaire, survient
lors de la primo-infection. En cas de réactivation endogéne ou de reinfection

la présence d'anticorps maternels protége le feetus.
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Néanmoins méme dans ces cas, le risque de transmission feetale ne peut
étre absolument écarté. De plus, certaines infections ne conferent pas d'immunité

(cas de la syphilis, des infections a streptocoques).

Les infections feetales par voie ascendante sont également fréquentes (ex
. herpes virus, streptocoque du groupe B). Elles se font alors a travers les
membranes et le liquide amniotique a partir d’une infection vaginale ou du col
utérin. Elles surviennent habituellement dans les jours ou les heures qui
précedent la naissance, et sont favorisées par la rupture prématurée des
membranes. La contamination du feetus se fait a travers la peau, et surtout par

aspiration pulmonaire.

Enfin la contamination du feetus peut également survenir pendant la
traversée de la filiere génitale durant I’accouchement (contamination per -

natale) (ex : herpes virus, streptocoque dugroupe B, virus de I’hépatite B).
Le processus infectieux peut altérer le développement de plusieurs fagons :

En induisant la mort cellulaire par nécrose ou apoptose, ce qui provoque

des atrophies, des hypoplasies ou des dysplasies.

En diminuant le taux de proliferation cellulaire (cas d’une infection
chronique mais non letale pour la cellule), ce qui provoque également des

hypoplasies et des RCIU.

En provoguant des lésions microcirculatoires responsables de petits
infarctus pouvant se calcifier secondairement, entrainant de la nécrose cellulaire

par ischémie et une atrophie de I’organe atteint.
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En diminuant I’hématopoiese ou en induisant une hémolyse, d’ou anémie
feetale responsable de RCIU et d’une augmentation du travail du cceur qui peut

entrainer des lésions cardio-circulatoires secondaires.
a. Les agents viraux :
La rubéole :

L'infection feetale est toujours secondaire a une virémie. Le degré d'atteinte

feetale depend de I'age de la grossesse :

Durant le premier trimestre tous les enfants présentent une embryopathie
touchant surtout 3 organes cibles: Le cceur, I’eil (cataracte congeénitale,
glaucome, rétinopathie), l'oreille interne (surdité neurosensorielle, qui est la
manifestation la plus fréquente de la rubéole congenitale). A ces anomalies

s'ajoute une arriération mentale (retard psychomoteur).

Au cours des 2¢ et 3é trimestres : les malformations congénitales vraies ne

sont plus a craindre. Rarement, I'enfant est atteint d'une feetopathie.

La rubéole peut étre prévenue facilement par la vaccination de toute jeune
femme séronégative avant la grossesse (a la puberté ou lors de I'examen

prénuptial). L efficacité de cette vaccination est de 85%. [25,26]
Le cytomégalovirus :

L'infection congénitale due au CMV est un probleme de santé publique.
C'est la plus fréquente des infections materno-feetales, elle affecte 1 a 3% des

femmes enceintes.
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On ne posséde actuellement ni vaccin, ni traitement utilisable chez la
femme enceinte. Seules 50 a 70% des femmes en age de procréer sont

seropositives pour le CMV, et donc immunisees.

Dans 90% des cas, l'infection feetale est asymptomatique a la naissance,
mais des séquelles neurosensorielles (retard mental, surdité, cécité par

rétinopathie) peuvent encore apparaitre pendant les 7 premiéres années de la vie.
La varicelle et zona :

Avant 8 semaines de gestation la varicelle est abortive. Entre 8 et 20
semaines, elle détermine une feetopathie caractérisée par des lésions : cutanées
(cicatrices cutanées), neurologiques (microcephalie, hydrocéphalie, atrophie
corticale ou cérébelleuse) et ophtalmologiques (microphtalmie, cataracte,

rétinopathie).
Autres viroses :

Herpés génital type 2 : La maladie néonatale est généralement mortelle

(nécrose cellulaire généralisée) ou laisse de lourdes sequelles neurologiques.

Le virus HIV (Human Immunodéficiency Virus): Le risque de
contamination materno-foetale est indiscutable. La maladie ne se déclare

qu'apres la naissance.
b. Les agents parasitaires :
La toxoplasmose :

Contractée au cours du premier trimestre peut provoquer: un avortement ou
la mort in utéro. Une toxoplasmose congénitale severe caractérisée par des

lésions cérébrales : hydrocéphalie (par sténose de I’agueduc de Sylvius) ou
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microcéphalie avec calcifications intracraniennes et arriération mentale, des

lésions oculaires (rétinopathie) et un retard de croissance intra-utérin (RCIU).

Au cours des 2e et 3e trimestres la toxoplasmose peut entrainer une
rétinopathie qui, dans certains cas, ne se manifestera qu'a l'adolescence ou a
I'age adulte. La toxoplasmose congénitale constitue I’une des causes de cécité de

I’adulte jeune.
Le paludisme : Responsable de mort feetal in utéro.
c. Les agents bactériens :
La listériose :

Le retentissement sur la grossesse est de 2 ordres : Soit avortement, ou
mort in utero a n'importe quel terme (cas le plus fréquent). Soit listériose
congeénitalese manifestant par une infection feetale généralisée avec micro abces
disséminés dans la peau et tous les visceres, dont la complication la plus

redoutable est une méningo-encéphalite.
Le streptocoque béta-hémolytique du groupe B.
La syphilis.
3. Certaines carences vitaminiques :

Comme la carence en acide folique qui peut provoquer des anomalies de la

fermeture du tube neural et des anomalies squelettiques.

Il a été démontré qu'un supplement en acide folique, débuté 15 jours avant
la fécondation et poursuivi jusqu'a la fin du premier trimestre, diminuait de

facon significative la survenue d'anomalies ouvertes du tube neural, chez des
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femmes a risque ayant déja porté un enfant atteint d'une anomalie de la

fermeture du tube neural [23].

C. Les facteurs médicamenteux : [27]
1. Lathalidomide :

Est un hypnotique-sédatif qui fut responsable de phocomélies survenues en
Allemagne apres sa prescription a des femmes enceintes pour le traitement

symptomatique des nausees du ler trimestre, durant la période embryonnaire.

Les malformations sont confinées a des structures dérivees du mésoderme,
notamment le coeur et les membres. Les anomalies des membres sont tres
variees allant de l'agénésie duradius a I’Amélie(absence complete d'un ou
plusieurs membres), en passant par la phocomélie (le pied et la main sont
rattachés au tronc par des segments proximaux rudimentaires). Le mecanisme

d’action de la thalidomide n’est pas élucide.
2. L’isotrétinoine : [24]
Largement utilisé dans le traitement de I’acné. Prescrit durant le premier
trimestre, il provoque un avortement ou des malformations craniofaciales. Les

regles de prescription de ce traitement chez les adolescentes et les femmes en

période d’activité génitale sont extrémement strictes.
3. Les antimitotiques :

Ex. métothrexate et aminoptérine qui antagonisent l'action de l'acide
foligue. Ce dernier intervient comme cofacteur de nombreuses réactions
enzymatiques impliquées notamment dans le métabolisme des acides

nucléiques, en agissant sur la synthese des bases puriques et d'une base
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pyrimidique, la thymine ; il intervient ainsi de fagon essentielle dans la division

cellulaire.
4. Les anticonvulsivants : [23]

Les femmes épileptiques mettent au monde 3 fois plus d'enfants malformés
que la population générale. Le retentissement principal de [I'épilepsie sur
I’embryon est di aux thérapeutiques. Néanmoins ces traitements sont

indispensable.

La triméthadione et la diphénylhydantoine sont a proscrire formellement

(anomalies faciales et cardiaques séveres, retard mental).

La prescription de valproate de sodium est associée a une augmentation du

nombre des Spina bifida et des anencéphalies.

La carbamazépine (tégretol) qui a été longtemps considéré comme l'anti
épileptique de choix dans les grossesses, provoque des anomalies faciales

mineures.
5. Les anticoagulants oraux :

Les anti-vitamines K deérivés de la coumarine (warfarine par exemple) sont
tres tératogenes. Ils sont par exemple utilisés chez les patients porteurs de valves
cardiaques artificielles. Le syndrome d'exposition embryonnaire a la

warfarine apparait en cas d'exposition au 1* trimestre et associe :
Une hypoplasie majeure de la cloison nasale, non régressive.

Des anomalies de calcification des épiphyses (épiphyses ponctuées) et des
calcifications ectopiques para-articulaires spontanément réversibles au cours de

la 1°"® année de vie.
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Souvent des anomalies du systeme nerveux central (hydrocéphalie,

microcephalie, microphtalmie, etc.).

Au cours des 2eme et 3eme trimestres la warfarine expose a un risque des
hémorragies feetales notamment cérébrales et rétiniennes occasionnées par le
traumatisme de I’accouchement. Les anticoagulants oraux doivent étre

remplacés par I'néparine qui ne traverse pas le placenta.

D. Les agents toxiques :

1. Lesyndrome d’alcoolisation feetale :

Est certainement la principale cause de malformations en rapport avec la
prise d’un produit toxique. Il peut s’accompagner de malformations graves
retard mental et retard de croissance, microcéphalie, malformation cardiaque,

hypoplasie maxillaire, etc.
2. Les métaux lourds :

Surtout le plomb,le saturnisme maternel est responsable de cas d'arriération

mentale et de malformations du systéme nerveux.
3. Lesdrogues :

Les effets tératogenes de I'néroine, de I'amide de I'acide lysergique (LSD),
des amphétamines, du cannabis ne sont pas nettement établis. Cependant toutes
ces drogues ont le potentiel d'interférer avec I'établissement des connections

neuronale.
La cocaine a des effets vasoconstricteurs en particulier sur les vaisseaux

placentaires .L’exposition a la cocaine entraine un RCIU et des anomalies

du comportement.
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La majorité des drogues donnent un syndrome de manque en peériode
néonatale précoce. Celui-ci est caractérisé par une insomnie, une irritabilité, une
hyperactivité, une hypertonie, des tremblements, des convulsions, des troubles
des rythmes cardiaques. Le traitement du syndrome de sevrage fait appel aux

barbituriques ou aux benzodiazepines.

Les agents volatils (colle, solvants) provoquent, en particulier, des

anencephalies [17].
4. Le tabagisme maternel :

Est associé a un risque d’avortement, de prématurité et de RCIU. Les morts
subites du nourrisson sont plus fréquentes chez les enfants de mere fumeuse. En
revanche, il n’a pas été déemontre d’effet tératogene associé au tabagisme, mais
avec le changement de mode de vie de la population on pourra voir des effets

tératogenes dus au tabagisme dans les annéees a venir (23).

E. Les agents physiques :

1. Les radiations ionisantes :

Toutes les malformations peuvent se rencontrer : leur type dépend surtout

de la date de I'irradiation.

L'action tératogene des radiations ionisantes aprés radiothérapie a été
reconnu des les années 1930, et confirmée par I’observation des enfants exposeés
in utero aux radiations des bombes d'Hiroshima et de Nagasaki ou plus
récemment a celles générées par I’explosion du réacteur de la centrale de

Tchernobyl.

L’utilisation médicale des radiations ionisantes peut aussi étre a I’origine

de malformations (fortes doses : curiethérapie de contact chez une femme
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enceinte,faibles doses: explorations radiographiques chez une femme qui ne se

sait pas enceinte). [17]
2. L’hyperthermie :

Expérimentalement, chez la femme, une hyperthermie de plus de 1,5°C
durant 24 heures durant les 3 premiers mois de la gestation augmente de fagon

significative le risque d'anencéphalie et de Spina bifida.
3. Lesultrasons :

Les ultrasons utilisés a des fins thérapeutiques (destruction de calculs
rénaux, par ex.) provoquent des lesions cellulaires et sont, par conséquent,

potentiellement tératogenes.

F. Les facteurs mécaniques :

1. Maladie des brides amniotiques :

Le primummovens est la rupture précoce de I’amnios aboutissant a la
formation de brides amniotiques, c’est une maladie rare « 1/10 000 fcetus nés

vivants (39) ».

Ces brides peuvent provoquer chez le feetus des amputations distales
asymetriques des membres ou des doigts, des syndactylies ou des strictions. Il

n’y a pas de malformation viscérale. [40,41].
2. Les déeformations :

Sont souvent la conséquence d’une pression mécanique sur le feetus: par

exemple au cours de I’oligo-amnios. [15]
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I1l. Les malformations de causes inconnues ou multifactorielles :

L’ensemble des mécanismes etiopathogéniques évoques cidessus ne
représente actuellement pas plus de la moitié des causes de malformations. Un
grand nombre de malformations, dont certaines sont trés fréquentes (fente labio-
palatine, spina bifida), demeurent de cause inconnue. Un certain nombre de
malformations congénitales sont multifactorielles. Exemple : la luxation
congenitale de hanche, associant un déterminisme génétique (profondeur
acétabulaire, degré de laxité ligamentaire) et des facteurs environnementaux

(position intra-utérine). [15]
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I. LES PERIODES DE SENSIBILITE AUX  AGENTS
TERATOGENES: :

A. La période dit d’insensibilité aux agents tératogenes :

Elle s’étend de la fécondation jusqu’a la fin du stade blastula et dure
environ 2 semaines. Elle inclut par conséquent la période de lavie libre de
I'embryon (de la fécondation au 6°™ 6™ au 11°™

jour) et la nidation ( jour).

Durant cette période I'embryon peut étre tué (il est notamment sensible a de
faibles doses de radiations ionisantes ou d'agents antimitotiques). S'il n’est pas
tue, il se développe normalement apres régulation. Ces possibilités de régulation
rendent compte du fait que les cellules de I'embryon au stade morula sont
totipotentes (un blastomere peut suffire pour reconstruire un individu entier) et
gu’au stade blastula leurs potentialités restent tres élevées : Une cellule tuée sera

donc facilement remplaceée.

Aucune anomalie ne peut étre determinée durant cette période, exception
faite de mosaiques chromosomiques (cas théorique d'un agent tératogene

interférant avec la dynamique du fuseau mitotique). [32]

B. La période de grande sensibilité aux agents tératogenes :

Elle correspond & la période embryonnaire du 15°™ jour a la fin de la 8°™

semaine de la gestation.

Elle comprend : La gastrulation (3*™ semaine), période au cours de

laguelle sont mis en place les 3 feuillets primitifs(Ecto-méso et endoderme)
qui sont les précurseurs de tous les organes, et la période d'organogenése (4°™

-8°™ semaines).
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Durant cette période, les facteurs tératogenes déterminent des anomalies
graves (embryopathies ou « monstruosites ») qui sont souvent létales, ou au

moins trés visibles et/ou invalidantes.

En regle genérale, les anomalies sont d'autant plus graves qu'elles sont

déterminées précocement.

Chaque organe présente une période de sensibilité qui lui est spécifique.
Par exemple, la période de grande sensibilité du ceeur (20°™ au 50°™ jour) est
précoce, celle des organes genitaux externes est tardive (3¢ mois). Le systeme
nerveux central (SNC) est sensible du 18°™ jour (date d’apparition de la plaque
neurale) jusqu'apres la naissance (ni son histogenese ni sa myélinisation ne sont

achevees a la naissance).

Un agent tératogene affecte souvent, simultanément, le développement de
plusieurs organes ayant la méme période de sensibilité. Dans la genése d'une
association donnée d'anomalies (c'est-a-dire d’un syndrome polymalformatif),
la période d'exposition a I’agent tératogene peut jouer un role plus important
que lanature de cet agent.

Il existe cependant des agents tératogenes dont les actions sont
specifiques, soit parce qu’ilsagissent en se liant a des récepteurs qui ne
sontexprimes que dans certains organes soit parce qu’ils s’accumulent dans des

structures particuliéres. Exemples :

Les androgenes n'ont d'action que sur les organes génitaux externes et
internes qui sont leurs organes cibles normaux (seuls ces organes expriment le

récepteur des androgenes).

L'iode et les antithyroidiens n'agissent que sur la thyroide feetale.
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Les psychotropes s‘accumulent dans le systeme nerveux central et

perturbent son developpement de facon préférentielle. [32,33].

C. La période de sensibilite modérée aux agents tératogenes :

Elle couvre la période feetale (de la 8™ & la 38°™ semaine du
développement). Les anomalies déterminées durant cette période constituent des

feetopathies.
Durant la vie foetale se déroulent :

Quelques phénomeénes de morphogenese dont la réintégration de la hernie
intestinale physiologique (10°™ semaine) et la différenciation des organes
3éme

génitaux externes au mois.

L’histogenése, notamment celle du systéeme nerveux central et des organes

des sens.
Et des phénomeénes de croissance dans tous les organes.

Les anomalies déterminées durant cette période constituent des

feetopathies. Les facteurs tératogenes agissants durant cette période peuvent :
Affecter la morphogenese des organes génitaux externes.
Affecter, par destruction cellulaire, d’autres tissus et organes.

Surtout affecter I’histogenése du systeme nerveux et des organes des sens,
conduisant a des troubles fonctionnels (retard psychomoteur, troubles de
I’humeur, du comportement, de la vision ou de I’audition) qui se manifestent

souvent tardivement au cours de la vie post-natale.

Les facteurs tératogenes agissant durant la période feetale et qui ne

perturbent que la fonction sont qualifiés de facteurs physio- tératogenes, par
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opposition aux facteurs morpho- tératogenes qui induisent des anomalies de la

forme.

Les foetopathies sont tres souvent viables et posent un probleme de prise en

charge médico-sociale plus que les embryopathies.
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Figure 4: les périodes de sensibilité aux agents tératogenes. D’apres [31].
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Interprétation de la figure :

Cette figure explique le niveau de sensibilité aux agents tératogénes au

cours de chaque période de la grossesse :

Les 2 premieres semaines de la gestation constituent la période de
segmentation du zygote, de nidation et de I’embryon didermique et se
caractérisent par la possibilitt de mort prénatale, mais habituellement cette
période n’est pas sensible aux agents tératogenes.

Durant la période embryonnaire qui s’étend du 15°™ jour & la 8™ semaine
de la gestation, les facteurs tératogénes peuvent engendrer des malformations
congenitales dites majeures.

Les anomalies déterminées pendant la période feetale qui s’étend de la 8™

a la 38°™ semaine de la gestation, peuvent étre considérées comme des

anomalies physiologiques ou peuvent constituer des malformations mineures.

Cette figure montre aussi la période de grande sensibilité aux agents

tératogenes pour chague organe.
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La surveillance médicale de la grossesse existe depuis longtemps. Mais les
couples exigent désormais un enfant sans anomalie ni handicap et notre société
accepte de plus en plus mal le handicap, quel que soit son intensité. A cette fin,
la femme enceinte doit se préter a des examens prénataux dont le nombre n’a
cesse de croitre. Le diagnostic prénatal s’inscrit donc dans la logique de la
surveillance obligatoire des grossesses et dépasse la politique de santé publique

traditionnelle, a savoir la protection de la santé de la mére et du feetus.

Le diagnostic anténatal : Les moyens de diagnostic anténatal comprennent

plusieurs techniques :

I. Les techniques d’imagerie

A. L’échographie :

Les développements progressifs de I’imagerie feetale par ultrasons ont

rendu accessible I’immense majorité des MC a un diagnostic prénatal.

En France, trois examens echographiques de dépistage sont recommandes

selon un calendrier précis :

Entre 11 et 13 S : permet de dépister les malformations majeures et les

anomalies chromosomiques par la mesure de la clarté nucale.

Vers 22 SA, dite "échographie morphologique™ : a pour but de depister les
malformations dont le diagnostic conduit a envisager soit une IMG, soit un
traitement spécifique aprés la naissance, soit parfois un traitement in utero du

futur enfant.

Une derniere échographie est habituellement réalisée au troisieme trimestre
pour apprécier la croissance feetale et pour détecter des anomalies d’apparition

tardive. [34]Le dépistage prénatal des malformations feetales par I’échographie
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se confronte a divers probléemes. Lorsqu’il aboutit au diagnostic d’une
pathologie feetale grave et reconnue comme incurable, I’issue la plus fréquente
est celle d’une IMG, ce qui se heurte a un probleme d’éthique. Pour ce qui
concerne les malformations curables apres la naissance, le bénéfice de leur

repérage en prénatal est parfois difficile a démontrer en population. [35]
B. L’imagerie par resonnance magnetique IRM :

Méme si I’échographie reste la technique de référence pour étudier le
développement feetal normal et pathologique, I’IRM feetale voit progressivement
ses indications s’élargir grace aux sequences rapides, permettant de réduire les
artefacts de mouvement avec des images de meilleure qualité, sans risque

démontre pour le feetus du fait de I’absence de radiations ionisantes [36].

L’IRM présente de nombreux avantages par rapport a I’échographie,
notamment une excellente résolution en contraste ainsi que des images plus
didactiques pour le clinicien. Elle permet d’obtenir des images de qualité quelles
que soient la position feetale, la paroi maternelle et la quantité de liquide

amniotique, ce qui est particulierement intéressant en cas d’anamnios.

Initialement réalisée pour I’étude du cerveau, I’IRM permet couramment
aujourd’hui d’explorer les anomalies du volume pulmonaire (IRM thoracique) et

s’étend progressivement aux anomalies de I’appareil digestif et urinaire.

D’autres applications commencent a apparaitre du fait de I’évolution

technique de I’imagerie telle I’'IRM cardiaque.
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I1. Les techniques cytogenétiques et biologiques [37]

A. L’amniocentése :

Le prélevement de liquide amniotique par voie abdominale est le plus

ancien et le plus courant des prélevements feetaux.

L’indication la plus fréquente est la détermination du caryotype feetal. La
recherche orientée en génétique moléculaire, le bilan de contamination feetale de
maladies infectieuses et I’étude biochimique du liquide amniotique sur signes

d’appel échographiques, représentent les autres principales indications.
Le terme classique de sa réalisation se situe entre 15 et 17 SA.

L’amniocentese est possible avant ce terme, des 11-12 SA, mais le risque
de fausse couche apres amniocentése précoce semble majoré, en partie du fait de
la fréquence du non accolement de I’amnios au chorion a ces stades de la

grossesse.
B. La biopsie de trophoblaste BT:

L’intérét de la BT est de pouvoir obtenir des résultats de cytogénétique, de
génétique moléeculaire ou de biochimie, plus tét dans la grossesse. C’est le cas,
entre autres, lorsqu’il existe un risque de récurrence élevé d’une maladie
génétique identifiée.

Le prélevement est effectué habituellement entre 10 et 13 SA. 10 SA

semble étre une limite inférieure raisonnable.

En terme d’augmentation du risque de fausse couche, les chiffres de la
littérature sont parfois contradictoires, mais globalement superposables avec
ceux obtenus apres amniocentése. En revanche, le risque de la BT semble

significativement moindre que celui d’une amniocentése précoce avant 13SA.
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C. Le prélevement de sang feetal PSF:

Il s’agit d’un geste relativement plus délicat que ceux précédemment
décrits et qui nécessite donc un apprentissage plus long. Le taux de
complications, directement imputables au PSF, est faible (autour de 1 %) mais
légerement supérieur aux autres prélevements. Le PSF reste cependant
incontournable, a ce jour, dans certaines indications, comme la suspicion
d’anémie feetale, I’exploration de I’hémostase et du systeme immunitaire, ou
pour certaines analyses de cytogénétique. Le site privilégié est, de loin,

I’insertion placentaire du cordon car il s’agit d’un point fixe.

La veine ombilicale est classiguement accessible a ce niveau a partir de 18
SA.

Avant cette date, le diametre de la veine ombilicale rend cet abord

vasculaire plus aléatoire.
D. Le diagnostic prénatal non invasif sur sang maternel : [38,39]

La présence d’ADN feetal libre circulant dans le plasma maternel a été mise

en évidence par Lo et al en 1997.
En 2002, cet ADN fcetal devient un outil de diagnostic prénatal.

Les origines de cet ADN se précisent et les cellules trophoblastiques en
sont probablement la source principale. Contrairement a la recherche de cellules
feetales circulantes qui sont également étudiées comme possible alternative, mais
dont I’analyse se heurte a des probléemes d’isolement et d’enrichissement
préalable, ’ADN fcetal circulant est assez facilement mis en évidence par des

techniques d’amplification génique.
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Les deux principales indications de cette approche non invasive sont, pour

I”instant, la détermination du sexe foetal et la détermination du Rhésus feetal.

Ces nouvelles possibilités ont des a présent modifié la prise en charge des
femmes enceintes conductrices d’une maladie génétique liée a I’X en réservant
les biopsies de trophoblaste aux seules patientes portant un feetus de sexe
masculin. Par ailleurs, la possibilité de déterminer le Rhesus feetal doit permettre
de mieux cibler la prophylaxie anti-D et de la réserver aux seules femmes dont

le feetus est Rhésus positif.

Enfin, une nouvelle stratégie de méthode non invasive est privilégiée par
certaines equipes et consiste a utiliser 'ARN fcetal, ce qui permet de lever
I'obstacle maternel. Les ARN feetaux spécifiqguement exprimés au niveau
placentaire sont également retrouves dans le sang maternel circulant. C’est sans
doute une voie d’avenir extrémement intéressante en attendant que les
évolutions technologiques permettent enfin I’étude des cellules feetales

circulantes
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Il existe plusieurs classifications des malformations congénitales,existent

et chacune a ses avantages et ses faiblesses.

Les MC peuvent étre classées en fonction de leur gravité, leur mécanisme
pathogeénique, leur étiologie ou leur présentation clinique, c'est a
dire intéressent-elles un systeme unique ou multiple mais la plus utilisée est la
classification internationale des maladies (40) qui divise les anomalies
congenitales en deux groupes : les anomalies de développement et les anomalies

chromosomiques.

I. LES ANOMALIES DE DEVELOPPEMENT :

Les malformations du systeme | Les malformations du systeme cardio-

nerveux central

vasculaire

Anencéphalie
Acéphalie

agénésie cérébrale
Anencéphalomyelie
Cranioschisisspina bifida
Hydrocéphalie
Amyélie
Encephaloceéle :
Microcéphalie
Microgyrie
Micromyelie
Hydromyélie
Méningocele
Méningoencéphalocele
Myeloméningocele

Tronc artériel commun
Dextroposition de I’aorte
Ventricule droit a double issue
Tetralogie de Fallot
Ventricule unique
Communication inter auriculaire
Ageénésie des valvules

Maladie d’Ebstein
Insuffisance mitrale
Rétrécissement mitral
Dextrocardie

Persistance du canal artériel
Coarctation de I’aorte
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Les malformations au niveau de
la téte et du cou

Les malformations de I’appareil
digestif

Les fentes labio-palatines ou « bec
de lievre », les fentes gingivales et
les fentes palatines. Plusieurs degrés
sont possibles jusqu’aux fentes
bilatérales totales ou « gueule de
loup » comprennent : (62)

Division palatine

Bec de lievre

Les anomalies de I’eil comprennent

Anophtalmie
Buphtalmie
Cataractecongénitale
Colobome
Ablépharie

Ptosis

Albinisme oculaire

Les anomalies de I’oreille, de la
face et du cou comprennent :
Polyotie

Tragus

Microtie

Pterygion du cou

Macrochéilie

Macrostomie

Aglossie

Macroglossie

Langue plicaturée

Atrésie du canal salivaire
Fistule broncho-cesophagienne
Brachy-aesophage
Mégadolicho-cesophage
Sténose du pylore

Hernie hiatale

Cardiospasme

Diverticule de Meckel
Imperforation anale
Mégacblon

Volvulus de I’intestin

Vésicule biliaire intra-hépatique

Les malformations congénitales
I’abdomen comprennent :
Omphalocele

Laparoschisis

Fistule omphalo-entérique
I’ouraque

Extrophie vésicale

Kystes du cordon

et

de

de

43




Les malformations du systeme

Les malformations du systeme ostéo-

uro-genital articulaire
Les anomalies de I’appareil génital | Dolichocéphalie
comprennent : Syndrome de Potter

Utérus double.
Imperforation de I’hymen.
Ectopie testiculaire.
Cryptorchidie.
Hypospadias.
Hermaphrodisme

Les anomalies de I’appareil urinaire
comprennent :

Rein poly kystique.
Hydronéphrose

Reins ectopiques

Rein en fer a cheval

Duplicité uréterale

Duplication du rein

Torticolis congeénital
Lordose posturale
Scoliose posturale
Luxation de la hanche
Pied bot varus equin
Polydactylie
Syndactylie
Coxavalgie

Coxa —vara
Genuvalgum

Hallus valgus

1. LES ANOMALIES CHROMOSOMIQUES :

Les principales aberrations chromosomiques comprennent : [40]

4 syndrome de down :

C’est dit aussi trisomie 21,un état pathologique du a la présence d’un

chromosome surnuméraire sur la 21°™

unsyndrome dysmorphique tres stéréotypé, une débilité mentale et de frequentes

malformations viscérales.
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4 syndrome d’Edwards :
C’est dit aussi trisomie 18, c’est une malformation complexe par aberration
8éme

chromosomique portant sur la 1 paire, associant des malformations

craniofaciales et digitales et des malformations viscérales.
4 syndrome de Pateau :
C’est dit aussi trisomie 13, un syndrome malformatif par aberration
3éme

chromosomique portant sur la 1 paire, associant des graves anomalies

craniofaciales et oculaires avec frequemment polydactylie et surdité.
4 syndrome du cri du chat :
Syndrome malformatif du a une délétion de la moitié du bras court du

Chromosome 5 associant des dysmorphismes et bien sur un cri particulier

évoquant la plainte du chat.
4 syndrome de Turner :

Caractérise par une agénésie ovarienne associée a un dysmorphisme

caractéristique (Nanisme, implantation basse des cheveux).
4+ syndrome de klinefelter :

Dysgénésie gonadique masculine due a une anomalie gonosomique avec

excédechromosomes X.

Le syndrome s’accompagne d’une atrophie testiculaire.
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I11. Les autres classifications :
1. Classification selon la gravité

a. Les malformations majeures :

Ce sont les MC ayant des conséquences médicales ou sociales sur I'enfant
concerne [41]. Environ 2-3% des enfants naissent avec une anomalie majeure se
manifestant a la naissance, telles gu’une anophtalmie, anencéphalie et aplasie

radiale.

Un nombre similaire d'enfants naissent avec une anomalie majeure mais
qui devient évidente plus tard dans la vie, comme la communication

interauriculaire, polymicrogyrie ou hémivertebres [41].
b. Les malformations mineures :

Toute MC n’ayant pas d’importantes conséquences médicales ou sociales

sur I'enfant atteint est appelée « mineure».

Les malformations mineurs correspondent a des variantes anatomiques du
normal, facilement réparables et pouvant rester méconnues [41]. Environ 15%

des enfants sont nés avec une ou plusieurs anomalies mineures [2].

Des études suggerent que les nouveau-nés avec une seule anomalie
mineure ont 3 % de risque d'avoir une anomalie majeure associée, ceux ayant
deux anomalies mineures ont 10 % de risque, et chez ceux ayant trois ou
plusieurs anomalies mineures ce risque augmente a 20%. La présence de
multiples anomalies mineures peut orienter au diagnostic de syndromes et peut
également étre un marqueur d’une aberration chromosomique, a rechercher par

le caryotype [41].
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2. Classification selon la pathogenese

Intéressante, car elle est a la fois descriptive mais également indicatrice de

I'étiologie sous -jacente.

En fonction du mécanisme pathogénique impliqué, les MC peuvent étre

classées en quatre groupes :
a. Deformation :

Elle implique une force mécanique perturbant le développement normal
d’une structure.

Elle se produit chez environ 2% des nouveau-nés.

La déformation résulte généralement de I'absence de mouvements feetaux
quelle que soit la cause.

Les forces mécaniques responsables sont genéralement extrinseques (EX :
utérus malformé ou fibrome utérin contraignant la croissance du feetus), mais
peuvent étre occasionnellement internes (Ex : cedéme feetal).

Si ces forces n'ont pas été trop prolongées, les déformations peuvent étre

réversibles apres la naissance, souvent par physiothérapie seule [41].
b. Disruption :

Conséquence d’un processus destructeur qui modifie la structure apres son
développement normal. Ceci peut conduire a I’absence de division ou la fusion
anormale des parties du corps, ou a des modifications de forme. (Ex : les

embryopathies sont d’origine disruptive) [42].
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c. Malformation :

Elle résulte d’un événement généetiqguement déterminé (intrinseque)

pouvant se produire a n’importe quel stade du développement intra-utérin.

Ces anomalies intrinseques peuvent étre limités a un seul organe, ou donner

un syndrome de malformation affectant plusieurs systémes de lI'organisme [41].
d. Dysplasie :

Organisation anormale d’un tissu avec ses conségquences morphologiques a
I’échelon macroscopique, histologique ou moléculaire. La plupart des dysplasies
sont dues a des défauts d'un seul gene avec important risque de récurrence lors

de grossesses ulterieures [43].

3. Classification selon la clinique

a. Malformations apparentes / inapparentes :

Apparentes : cliniquement décelables : dont le diagnostic est évident a
I’examen clinique.
Inapparentes : ou il est difficile d’établir le diagnostic cliniqguement,

nécessitant ainsi des explorations complémentaires.
b. Malformations isolées / multiples :

Les MC peuvent également étre classées selon gu'elles impliquent un ou
plusieurs systemes (polymalformations) :

Malformation isolée : implique seulement un seul systéme d'organe, et
représente la plus grande proportion de malformations congénitales. C’est le cas
de la fente labiale et palatine, pied bot, sténose du pylore et les cardiopathies
congénitales [41].

Polymalformations : association d’au moins deux malformations [42].
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4. Classification selon I’étiologie

Elle différencie les malformations d'apres leur cause; ce qui est certes

seduisant et simple. On distingue habituellement 5 regroupements étiologiques :

Chromosomique (6-8%), monogeénique (6-8%), multifactoriel (20-25%),

environnemental (6-8%) et inconnu (50-60%). [2]

Néanmoins ce qui est simple en théorie l'est beaucoup moins dans la
pratique. En effet, la recherche de I'étiologie varie tres fort en fonction des

moyens mis en ceuvre et de I'expérience des gens du terrain.

En outre, il n'y a pas encore d'unanimité concernant les définitions mémes
de certaines étiologies surtout pour ce qui concerne le groupe le plus important,
a savoir les malformations dites multifactorielles/polygéniques. Il n'estpas
étonnant que, dans ces conditions, les chiffres soient variables d'une série a

l'autre.
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I. LES ANOMALIES DE FERMETURE DU TUBE NEURAL :

Les anomalies de fermeture du tube neural (AFTN) désignent un ensemble
de malformations congénitales résultant d'un défaut de fermeture dutube
neural lors de la 4°™semaine de développement embryonnaire. Cet accident
peut survenir a tous les niveaux de la plaque neurale, de I'extrémité rostrale
(céphalique) a l'extrémité caudale, sur une étendue variable. 1l en résulte des
anomalies du tissu nerveux correspondant (cérébral ou médullaire), ainsi que des

méninges, des structures osseuses (vertebres ou crane) et des teguments.

On distingue deux formes principales : les dysraphies encéphaliques
(anencéphalie, encéphalocele, etc.) et les dysraphies médullaires(ou
Spinabifida). Ces malformations sont particulierement fréquentes (1/1 000

grossesses en France actuellement [44].

Plusieurs auteurs ont noté l'influence de facteurs sociaux, les AFTN étant
plus fréquentes dans les milieux défavorisés (peut étre en rapport avec une

carence nutritionnelle)[45].

Enfin, il existe un désequilibre de sex-ratio, en particulier en cas

d'anencéphalies, trois fois plus fréquentes en cas de feetus feminin [46].
A. Les dysraphies encéphaliques :
Définitions :
4+ Anencéphalie :

C'est I'absence de vodte cranienne, avec dégénérescence du cerveau exposé
au liquide amniotique, laissant place a un tissu conjonctivo-vasculaire a la base

du crane.

o1



Le tronc cerébral est genéralement present. Il s'y ajoute une dysmorphie
faciale caractéristique, en « faciés de batracien », du fait d'une protrusion
exagérée des globes oculaires. L'anomalie peut se prolonger par une non-
fermeture du tube neural rachidien plus ou moins étendue (craniorachischisis ou

anencephalodysraphie).
4+ Exencéphalie :

Elle est le plus souvent considérée comme I'équivalent de lI'anencéphalie, a
un degré moindre (absence partielle de la vodte cranienne), ou a un stade

évolutif antérieur (nécrose moins avancée du tissu cérébral).
4+ Encéphalocele (figure.5) :

Il s'agit d'un défaut localisé d'ossification de la volte cranienne avec hernie
de méninges et de liquide céphalorachidien, avec ou sans tissu cérébral (faisant
la distinction entre méningo-encéphalocele et méningocele pure), avec ou sans
couverture cutanée. En cas de méningo-encephalocele, le volume de tissu
cérebral hernié est tres variable ; il s'y associe toujours des anomalies de
développement cérébral (troubles de migration neuronale, agénesie commis-
surale variable). Lorsque les cavités ventriculaires sont entrainées dans la hernie,

le terme de méningo-hydro-encéphalocele est employeé.
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encéphalocele

Figure.5 : Différents types de méningo-encéphalocele. D’apres 44

B. Les dysraphies médullaires ou Spina bifida :
Définitions :
Au sens littéral, le terme spina bifida (« épine bifide ») désigne une

absence de fusion des arcs vertébraux postérieurs. On en distingue plusieurs

formes anatomiques :

Spina bifida cystica : les structures méningées et nerveuses font saillie a
travers l'ouverture des arcs vertébraux, formant une tuméfaction plus ou moins
épidermisée. On parle de méningocele s'il s‘agit d'une simple poche d'arachnoide
contenant du liquide céphalorachidien (fig. 6), ou de myéloméningocele (forme
la plus fréquente) lorsque les structures nerveuses sont herniées dans la

tumeéfaction.

Spina bifida aperta (myeloschisis ou rachischisis) : il y a rupture des

téguments ainsi que des méninges en regard de I'ouverture des arcs vertébraux ;
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la moelle présente un aspect de plaque neurale dont les bords sont en continuite

avec le revétement cutané.

Spina bifida occulta : il n'intéresse que l'arc vertébral postérieur ; les
structures méningées et nerveuses sont a leur emplacement habituel et les

téguments sont indemnes.

Spina-lipome : située en région lombosacrée, il associe I'ouverture d'arcs

vertébraux postérieurs et un lipome intra- et extra rachidien.

N

Figure.6 :Méningocele lombaire épidermisée chez un nouveau-né a terme.

Le spina bifida siege le plus souvent en région lombosacrée (90 %), parfois
en région thoracique ou cervicale. Une malformation d'Arnold-Chiari de type Il
(ACII) est souvent associée aux Spina bifida cystica et aperta (80 a 90 % des

cas).
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1. LES ANOMALIES DU PENIS:

Les malformations du pénis représentent une part trés importante des
malformations génito-urinaires vues en urologie pédiatrique. Il s’agit le plus
souvent de malformations dont les conséquences sont exclusivement
esthétiques. Plus rarement, les conséquences peuvent mettre en jeu la fonction
urinaire ou sexuelle. Ces malformations sont en général détectées des la
naissance ou, au plus tard, dans la petite enfance. Néanmoins un certain nombre
d’entre elles ne peut étre vu qu’a I’adolescence ou a I’age adulte, ou encore se
présenter sous la forme de complications tardives du traitement chirurgical
initial [47].

Dans cette partie, on va détailler les hypospadias et les épispadias, car ce
sont les malformations génito- urinaires les plus fréquentes, sans oublier de dire
gu’il y a une autre grande entité des malformations urogénitales constituée par
les ambiguités sexuelles qui posent des problemes psychologiques, éthiques et
économiques pour la famille, la société, les professionnels de santé et méme

pour le sujet atteint.
A. L’hypospadias :
Définition:
Le mot « hypospadias » vient de la racine grecque « hypo » en dessous et

« Spade » ouverture.

La définition de cette malformation repose sur I’anomalie de la position du
méat. Toutefois, I’hypospadias n’est pas limité a une anomalie du méat, mais
correspond a un defaut de développement des tissus de la partie ventrale du
pénis [47].
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Trois anomalies sont retrouvées chez un garcon porteur d’un hypospadias
(Fig. 7) :
O un méat ectopique.
0 une hypoplasie des corps spongieux et du tissu cutané entrainant une

«coudure » plus ou moins prononcée.

O un tablier préputial dorsal.

C’est une malformation tres fréquente, elle touche 8 nouveau-nés sur1000.

Figure.7 : Les trois anomalies retrouvées chez un gargon porteur d’un hypo
spadias : 1 : un méat ectopique ; 2 : une hypoplasie des corps spongieux et du
tissu cutané entrainant une courbure plus ou moins prononcée ; 3 : un tablier

préputial dorsal ; 4 : méat orthotopique borgne. D’apreés {48]
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Les formes clinigues :

Les différentes formes sont classiquement définies selon la position du

méat, I’aspect du prépuce et des tissus de la face ventrale du pénis [47].

On distingue les formes pénoscrotales (Fig. 8), périnéales (Fig. 9),
péniennes et balaniques (Fig. 10). La position du méat n’est pas le seul facteur
de séverité. L’importance de la courbure, le degré d’hypoplasie des tissus
ventraux, la largeur de la plaque urétrale et la taille du pénis sont également
déterminants pour préjuger des difficultés opératoires et du résultat final.
Inversement, on peut fréquemment voir un prépuce incomplet avec un méat
urétral en place «hypospadias raté ou avorté ». Le traitement, s’il est jugé

souhaitable, se limite a la reconstruction du prépuce ou a la réalisation d’une

posthectomie.

Figure 8 : Formes pénoscrotales. D’apres [48]
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Figure.9 : Formes peérinéales. D apres [48]

Figure.10 : Hypospadias balanique sous un prépuce complet.D’apreés [48]
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B. L’épispadias :

Définition- Généralités :

L’ epispadias est une ouverture dorsale de I’urétre « ouvert en dessus ».
Fréguemment associé a une exstrophie vésicale, il est isolé dans 10 % des cas.
Le méat urétral se situe soit au niveau du gland, de la face dorsale du pénis, ou
en regard de la symphyse pubienne. Dans ce cas, I’atteinte du sphincter entraine
une incontinence urinaire. On distingue donc des épispadias continents et

incontinents (Fig. 11).

La plaque uretrale est sur la face dorsale, mais profonde et entourée par le

relief des corps caverneux.

Le plus souvent, le prépuce est incomplet prenant I’aspect d’un tablier
préputial ventral. Dans les formes glandulaires le prépuce peut étre complet, le
diagnostic ne se faisant qu’apres le décalottage, et parfois a I’age adulte
(Fig.12).

Les épispadias sont rares par rapport aux hypospadias, ils touchent environ

un nouveau-né sur 50 000 naissances.

Ces anomalies sont souvent associées a une incontinence par malformation
sphinctérienne, et dans ce cas diagnostiqués des la petite enfance. L’atteinte du
sphincter dans les formes péniennes est appréciée par la clinique et
éventuellement par la cystographie rétrograde. Dans les formes les plus graves,

le diagnostic anténatal est parfois réalisé.

La réalisation d’une échographie rénale et d’une urétrographie est justifiée,
a la recherche d’une anomalie associée. Si c’est le cas, une association

syndromique sera a rechercher [47].
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Figure.11 : Epispadias pénien continent. D’apres [48].
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Figure.12 : Epispadias glandulaire sous un prépuce complet. D’apres [48].




Figure.13 : Epispadias pénien. D’apres [48]

I1.  LES MALFORMATIONS DE LA PAROI ABDOMINALE :

Les malformations de la paroi antérieure du feetus constituent un large
spectre d'affections hétérogénes de gravité et de pronostic variables. Le
dépistage de la plupart de ces malformations peut étre réalisé précocement grace
a l'échographie. Si une anomalie survient au cours du développement
embryonnaire de la paroi abdominale (voir le chapitre des rappels

embryologiques), le défect pariétal peut siéger :

e a la jonction thoraco-abdominale [coelosomie supérieure : ectopia cordis,
bifidité sternale, le syndrome de Cantrell (omphalocéle sus-ombilicale,

fente sternale et ectopie cardiaque)].
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e au niveau de la région péri-ombilicale (coelosomie moyenne : omphalocéle
et laparoschisis, le syndrome du cordon ombilical court, la séquence des
bandes amniotiques).

e au niveau de la région pelvienne (coelosomie inferieure : exstrophie

vesicale et cloacale).

Le diagnostic antenatal doit permettre de préciser le type de malformation
et de rechercher I'existence de malformations ou danomalies du caryotype

associées.

Dans ce chapitre, nous détaillerons les malformations les plus fréquentes de
la paroi abdominale qui sont: Le laparoschisis, I’omphalocele et I’extrophie

vesicale.
A. Laparoschisis :

Définition et épidémiologie :[49].

Le laparoschisis correspond a une aplasie de la paroi abdominale antérieure
située a droite de I'implantation du cordon qui est normale. L'intestin éviscére est
toujours le siege d'une mal rotation et d'une absence de fixation secondaire a la
paroi abdominale postérieure. L'aplasie est toujours de petite taille et intéresse
tous les plans : péritoine, muscles et peau. Le cordon ombilical est normal et

quasiment toujours sépare de l'orifice pariétal par un pont cutané intact.
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Figure.14 :Laparoschisis. Vue opératoire. Périviscérite (fleche). D’aprés [49].

La fréquence du laparoschisis est de 1 a 2,5 pour 10 000 naissances avec
une égale fréquence entre les deux sexes. L'augmentation de l'incidence laisse
supposer l'implication de facteurs tératogénes environnementaux [50].
L'incidence des malformations associées (souvent d'origine ischémique) est rare

(8,6 %) et le risque d'anomalie chromosomique n'estpas augmenté [51].
B. L’omphalocele :

Définition et épidémiologie :

L'omphalocéle est due a l'absence de fermeture de la paroi ventrale de
I'embryon avant 11 SA. C'est une hernie médiane a travers l'orifice du cordon
ombilical d'une partie des viscéres abdominaux. Elle peut contenir l'intestin
gréle, le cblon, I'estomac et le foie, et est recouverte par un sac translucide formé
du péritoine et de I'amnios espacés par la gelée de Wharton. Le cordon est inséré

en haut du sac. Le défect abdominal est de taille variable.
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Sa fréquence est de 1 pour 2 000 a 4 000 naissances avec un ratio de
5 feetus masculins pour 1 feetus féminin (49). 1l n'existe pas de cause tératogene
connue ni de relation avec I'dge maternel. Les malformations associées sont

fréquentes et s'integrent dans de nombreux syndromes polymalformatifs, avecou

u'r!
)

o

sans anomalies chromosomiques.

Figure.15 : omphalocele. D apres [52]
C. L’extrophie vésicale :

Définition et épidémiologie :

L’extrophie vésicale (figure.16) fait partie des coelosomiesinférieures. La
vessie est ouverte vers la cavité amniotique, saparoi antérieure faisant défaut ; la
muqueuse de sa paroipostérieure, plus ou moins végétante, se poursuit

directementpar le plan cutané avoisinant [53].
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Figure.16 : L’extrophie vésicale.D’apres [52]

L’ extrophie vésicale peut constituer une malformation isolée, partielle ou

compléte, qui est I’entité la plus fréquente.

Elle peut aussi faire partie d’une forme élargie avec extrophie cloacale,
d’un syndrome polymalformatif complexe tel que le complexe omphalocele,
extrophie veésicale, imperforation anale, Spina bifida (OIES) ou encore rentrer
dans le cadre de la maladie des membranes amniotiques et s’intégrer au

LimbBody Wallcomplex syndrome[54].

Cette malformation est plus fréquente chez les garcons (3 pour 1) et est de
I'ordre de 1 sur 30 000 naissances [55].

IV. LESFENTES LABIO PALATINES :
A. Définition-Epidémiologie :

Les fentes labio-palatines ou becs-de-lievre (ancienne dénomination)sont

les malformations les plus rencontrées de la sphere oro-faciale [56].
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Ce sont des dysmorphoses congénitales résultant d’une embryopathie par
defaut d’accolement entre les bourgeons faciaux. Ces anomalies, toujours tres
stables topographiquement, se produisent entre les 4°™ et 7°™ semaines

d’ameénorrhée au moment de la formation du palais [57,58].

On estime a 1/700 a 1/1000 naissances vivantes les chances de survenue
des fentes oro-faciales pour différentes populations a travers le monde avec des
variations considerables liées aux origines géographiques, a I’appartenance

ethnique, et aux conditions socioéconomiques [59].

Les fentes labio-palatines sont plus fréquentes chez les garcons (environ
deux garcons pour une fille) et les cas severes sont souvent de sexe masculin
[60].

Mange et al. [59] rapportent que les fentes oro-faciales sont associées a
d’autres anomalies congénitales bien que la fréquence et le type des
malformations associées varient considérablement selon les études. Cependant,
environ 70 % des fentes oro-faciales ne sont pas associées a d’autres anomalies

physiques ou de développement [59].

Les fentes labio-palatines peuvent étre unilatérales ou bilaterales. Dans leur

forme unilatérale, elles sont deux fois plus fréquentes a gauche qu’a droite.
B. Les formes cliniques :

Plusieurs formes de fentes sont observées, suivant la région anatomique

concernée :

La fente labialeest caractérisée par la présence d’une ou de deux

fissurations verticales (fentes) au niveau de la levre supérieure et dans les cas les

plus severes, elle peut s’étendre jusqu’au bas du nez ou de la gencive supérieure.
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La fente labiale peut se développer d’un seul coté (unilatérale) ou des deux

cotés (bilatérale) résultant en I’absence de fusion du mésenchyme facial.

Figure.18 : Fente labiale bilatérale. D apres [61]
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La fente palatineest une malformation congénitale ou le toit de la bouche
se développe d’une facon anormale durant la grossesse conduisant a une
fissuration (fente) qui peut s’étendre jusqu’a la cavité nasale. La fente palatine

peut toucher soit le voile, soit le palais entier et atteint parfois la luette.

Figure.19 : Fente palatine. D’apres [61]

La fente labio-palatine : La fente concerne la lévre mais se prolonge aussi

vers I’arriere en divisant I’arcade dentaire et le palais.
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Figure.20 : fente labiale et palatine bilatérale. D’apres [61]

V. LES MALFORMATIONS CONGENITALES APPARENTES
DES MAINS ET DES PIEDS :

A. Les malformations congénitales de la main :

Il nait chaque année en France 1000 a 1200 enfants porteurs d’une
anomalie congénitale de la main ou du membre supérieur. La main est une partie

du corps tres souvent exposée au regard des autres. Sa fonction est capitale.

Les formes anatomo-cliniques de ces anomalies peuvent étre illimitées.
C’est la raison pour laquelle la prise en charge doit étre globale et

multidisciplinaire [62].

Les deux malformations les plus fréquentes sont les polydactylies et les

syndactylies.
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1. Les syndactylies :

Toutes formes confondues, les syndactylies représentent I’anomalie la plus
fréquente rencontrée a la main [63]. L’ insuffisance ou I’absence de mécanisme
de segmentation de chaque chaine digitale entre la sixieme et lahuitieme
semaine de vie intra-utérine est responsable d’un accolement d’un ou plusieurs
doigts (figure.21). L incidence est de I’ordre d’un cas de syndactylie isolée pour
2000 a 2500 naissances [64].

L’examen doit rechercher d’autres anomalies des membres (épaule, main
controlatérale, pieds) s’intégrant dans un syndrome général. La syndactylie peut
étre «complete » lorsque I’accolement concerne la totalité de la longueur digitale
ou «incompléte» lorsque I’accolement ne concerne que la portion proximale de

deux segments digitaux adjacents.

Figure.21 : syndactylie compléte et simple entre les 3°™ et 4°™ rayons. D’aprés
[65].
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2. Les polydactylies ou « doigts surnumeraires » :
Elles sont classées selon I’axe organogénétique, nous décrivons :

Les polydactylies pré -axiales: Intéressent le bord radial de la main

(Duplications du pouce) Figure.22

Les polydactylies centrales : Intéressent les Il, 11l et IV rayons, ce sont les

duplications les plus rares.

Les polydactylies post-axiales ou hexadactylies : Intéressent le V rayon,

c'est-a-dire le bord ulnaire de la main.

Ces anomalies sont fréquentes et peuvent survenir dans 1,5 a 13 naissances
pour 1000. Il existe une variabilité ethnigue avec une fréquence accrue des
polydactylies pré- axiales en Asie alors que les polydactylies post -axiales sont

plus fréquentes dans les populations d’origine noire africaine [64].

La duplication du pouce est dans la majorité des cas unilatéral et isolé.
Parfois, elle peut étre associée a d’autres anomalies de la main : triphalangisme,
syndactylie, brachydactylie, dystrophie ungueale. Les duplications font rarement

partie de syndrome poly malformatifs.
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Figure.22: Duplication du pouce. D’apreés [65].

3. Les clinodactylies :

Il s’agit d’une déviation due a une anomalie de lapremiéere phalange qui
peut étre soit triangulairesoit trapézoidale, et pouvant aller jusqu’a la
phalangedelta (Figure.23). Cette anomalie est rarement isolée ets’associe

parfois a une déviation radiale [66].
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Figure.23 : Clinodactylie du 5°™ doigt. D’aprés [65]
4. Les symbrachydactylie:

La symbrachydactylie associe une brieveté digitale a une syndactylie

cutanée (Figure.24).

Il s’agit d’une anomalie non héréditaire, habituellement unilatérale et ne
touchant pas les pieds. Leur fréquence est estimée de 1/10 000 a 1/40 000

naissances [67].

La main atteinte est toujours plus petite que la main controlatérale et il

existe fréquemment une hypoplasie globale du membre concerné.

Il faut recherche une aplasie des chefs sternocostaux des muscles grand et

petit pectoral, constituant le syndrome de Poland.
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Figure.24 : Symbrachydactylie.D’apres [65]

B. Les anomalies congénitales des pieds :

1. Classification des anomalies des pieds :

Les premiers bourgeons du membre inférieur apparaissent chez I’embryon
des la quatrieme semaine de gestation.Un mois plus tard, le pied a déja sa
morphologie finale ; il se présente alors en position varus et équin. Le
redressement du pied s’effectue de maniére physiologique au début du 3°™
mois.

On distingue ainsi [68] :

les malformations rares et survenant pendant la période embryonnaire :

I’anomalie est alors définitive, son traitement est palliatif et différe ;

les déformations précoces (pied bot varus équin, pied convexe, pied

serpentin) qui surviennent au début de la période feetale : elles sont raides et
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justifient rapidement une prise en charge spécialisée ; leur pronostic fonctionnel

est variable ;

les déformations tardives, qui surviennent en fin de période feetale : elles
sont d’origine posturale et souvent appelées malpositions (metatarsusadductus,
pied calcaneus, pied varus, pied supinatus). Ce sont les déformations les plus

fréquentes, souvent réductibles et de traitement simple
2. Les principales anomalies congénitales des pieds :
a. Pied bot varus équin :

Il s’agit de I’anomalie du pied la plus fréquente a la naissance (un enfant
pour 500 naissances) [69]. La déformation se situe dans les trois plans de
I’espace et associe : un équin du pied, un varus de I’arriére-pied et une

adduction-supination de I’avant-pied.

Cette deformation est le plus souvent isolée (on parle de pied bot varus
équin idiopathique), mais doit attirer I’attention de I’examinateur a la recherche
d’autres anomalies squelettiques (instabilité de hanche, malformations

rachidiennes, anomalies du systeme nerveux central ou périphérique).[69].

Figure.25 :Pied bot varus équin. D’apreés [70].
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b. Pied convexe « congénital » :

Le pied convexe congeénital est une malformation beaucoup plus rare que le
pied bot varus équin. Il est de pronostic beaucoup plus réservé [71]. 1l associe :
Un équin irréductible du talus, une dislocation talo-naviculaire avec luxation

dorsale de I’os naviculaire, un avant-pied en dorsiflexion et éversion.

Figure.26 : Pied convexe associant un equin du talus et du calcanéus, et une

dislocation talo-naviculaire. D’apreés [64].
c. Les malpositions des pieds :

Ces deformations sont tres frequentes et sont la conséquence d’une posture
intra-utérine. Elles sont donc considérées comme « quasi physiologiques» et
s’opposent aux deformations raides que sont le pied bot varus équin et le pied

convexe congeénital.

Le pied « calcaneo-valgus » ou pied « talus » est en position de flexion
dorsale et en éversion jusqu’a toucher la face antérieure du tibia. Il n’y a aucune
malformation osseuse. La normalisation se fait spontanément en trois a six mois.

Des manipulations douces par les parents dans le sens de la flexion plantaire de
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la cheville peuvent étre préconisées (Fig. 27). Le diagnostic différentiel du pied
calcaneéovalgus est le pied convexe congénital (cf. supra). En cas de doute
clinique, la réalisation de radiographies confirme le positionnement normal de

I’arriere-pied et I’absence de luxation dorsale du naviculum. [64]

Le « metatarsusadductus » entraine une deformation en adduction de
I’avant du pied. L’arriére-pied est en position normale (Fig. 28). La déformation
est habituellement réductible, sans aucune rigidité et se corrige spontanément en
deux ou trois ans. Bien que cette malposition soit habituellement d’évolution
tres rapidement favorable, quelques cas sont faiblement réductibles, et peuvent
nécessiter un traitement associant de la rééducation et une immobilisation par
attelles. [64]

Figure.27 :Pied « calcanéovalgus », caractérisé par une flexion dorsale trés
ample, la face dorsale du pied venant en contact avec la face antérieure du tibia
(A). D’apres [64].
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Figure.28 :Metatarsus varus. D’apres [64]

d. Les anomalies des orteils :

Les malformations par :

Exces de nombre : Ce sont les polydactylies.
Exces de volume : Ce sont les macrodactylies.
Les malformations par :

Défaut de longueur : la maladie amniotique par amputation secondaire a
des brides amniotiques et la brachymétatarsie responsable de métatarsien

court.
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Défauts de rayon: absence de rayon dans le cadre d’une ectromélie
longitudinale du membre inférieur, le pied fendu ou « pied en pince de homard,
pied en fourche, pied en crochet, cleft foot » due a une agénésie du rayon
médian. L’atteinte est généralement bilatérale, la transmission autosomique
dominante. L’atteinte identique des mains est présente trés souvent.
L’ association d’autres malformations est aussi fréquente (Fente labio-palatine,

urogenitale).

Figure 29 :Ectromeélie longitudinale. D’apres [64].

Défauts de segmentation : Ce sont les syndactylies simples ou complexes.
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Figure 30 : Syndactylie des orteils. D apres [64].

V1. LES MALFORMATIONS ANGIOMATEUSES :

Les angiomes constituent un groupe hétérogéne d’affections les plus
souvent congénitales ou de survenue précoce comportant des tumeurs
régressives (ou hémangiomes) et des malformations stables portant sur les
capillaires, les veines ou les vaisseaux lymphatiques. La trés grande majorité des

angiomes n’a aucun caractére héréditaire.

Les hémangiomes et les lymphangiomes constituent les malformations

angiomateuses les plus fréquentes a la naissance. Ce sont des malformations
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sans gravité et les complications peuvent survenir en cas d’angiomes multiples,

énormes ou de siege dangereux.
A. Les hémangiomes :

L’hémangiome (HMG) est la tumeur la plus frequente du nourrisson,
retrouvée chez plus de 10 % d’entre eux. Il est formé par une prolifération
hyperplasique transitoire du meésenchyme angioformateur, amas de cellules
endothéliales alimenté et drainé par des neo- vaisseaux [72,73]. Le terme

«immature» souligne son potentiel évolutif triphasique avec :

une phase d’évolution comprise entre les deux premiers mois et le huitieme

mois de vie ;
une phase de stabilisation jusqu’au 18°™ mois ;
une phase de lente régression parfois prolongee jusqu’a I’age de huit ans.

Cliniquement, il se présente comme une masse ou une tache cutanée, de
couleur rouge-framboise et peu dépressible, caractérisée par un développement

explosif durant la premiére semaine ou le premier mois de la vie.
1. L’origine de I’lhémangiome :

Pour certains auteurs, les HMG seraient d’origine embryonnaire,reliquat
mésodermique des précurseurs de I’arbrevasculaire [74,75]. Pour d’autres, ils
seraient dus a une dysrégulationdans le contréle de la croissance
endothéliale[76], elle-méme provoquée par une infection a papillomavirus
[74,77]
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2. Aspects cliniques :
Trois formes d’hémangiomes immatures peuvent étre distinguées :

L’HMG cutané :Il est purement cutané, constitué d’une nappe rouge

d’abord lisse puis saillante, brillante, posée sur une peau saine. C’est « la fraise
» du langage populaire [78], terme véhiculé au XVIlleme et XIXeme siécles, né
de la croyance d’Hippocrate que la mére pouvait marquer de ses envies son
feetus en gestation [79] (Fig. 31).

Figure 31 : Hémangiome cutané. D’apreés [80].

HMG sous cutané :Il constitue une tuméfaction, sous-cutanée, saillante,

chaude mais non battante, sous une peau saine ou discrétement bleutéet/ou

télangiectasique [78] (Fig. 32).
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Figure32 : Hémangiome sous cutané. D’apres [80].

HMG mixte : C’est I’aspect le plus fréequemment rencontré, associant une

composante cutanée et une composante sous-cutanée. Les trois quarts des HMG
évoluent sur ce mode. La nappe cutanée apparait la premiere, la composante
sous cutanée se développe secondairement et souleve, en la débordant la zone

rouge (fig.33).

L’HMG est souvent unique, parfois multiple avec en genéral deux ou trois
élements separes, exceptionnellement plus. Dans de rares cas, I’THMG cutané est
profus, réalisant alors le tableau d”’hémangiomatose miliaire diffuse du nouveau-
né, caracterise par des dizaines voire des centaines de petites lesions
angiomatoses éruptives, frequemment associées a des localisations viscérales
[81,82].
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Figure 33: Hémangiome mixte. D apres [80]

B. Les lymphangiomes :[83]

Il s’agit de dilatations lymphatiques qui peuvent étre macroou
microlymphatiques. Les lymphangiomes superficiels ontl’aspect de petites
vésicules d’un millimétre de diamétregroupées sur une zone cutanée. lls
s’accompagnent souventde localisations profondes, parfois volumineuses
(plusieurscentimetres de diametre). lls subissent de temps a autre despoussées

inflammatoires et peuvent se révéler a I’occasiond’une telle poussee. [83]
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Cette étude a eu lieu a la maternité du CHR de Tétouan, sur une période de

6 mois s’étendant du 1* juin 2014 au 31 novembre 2014.
I. Critéeres d’inclusion :

A été considéré comme CAS tout nouveau-né, né a la maternit¢é CHR de
Tétouan durant la période d’étude et ayant présenté au moins une malformation

congenitale cliniquement décelable.
Il. Les parametres étudiés :

Une fiche d’exploitation a été établie pour permettre la collecte des

differentes données maternelles et néonatales : annexe(1)

Notre étude a porté sur 10 « cas » avec malformations congénitales

cliniquement décelables.
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I. ETUDE DESCRIPTIVE
1. Frequence des malformations congénitales :

a. Fréequence globale :

identifié 10 cas de
total de

De Juin 2014 a Novembre 2014 nous avons

malformations congeénitales cliniquement apparentes sur un

3865naissances, soit une fréquence globale de 0,26 %.
b. Fréquence mensuelle :

Tableau 1: Prévalence mensuelle des cas malformeés.

N de naissances N de cas Incidence %

Juin 619 3 0.48%
Juillet 690 2 0.29%
Aoute 691 1 0.14%
Septembre 656 0 00%

Octobre 673 2 0.29%
Novembre 536 2 0.37%
Total 3865 10 0.26%

2. Consanguiniteé :
La consanguinité a été constatée chez 2 cas (20%) :
1 cas / Consanguinité de 1 *°degré.
1 cas /Consanguinité de 2°™degré.

Tableau 2 : Répartition des cas selon la notion de consanguinité des parents

Consanguinité

Nombre de cas

Pourcentage %

Consanguinité de1*™ degré |1

10%

Consanguinité de 2°™ degré |1

10%

NON

8

80%
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3. Caractéristiques maternelles :

a. Origine géographique :

Origine géographique

= URBAIN
m RURAL

Figure 34: Répartition des cas malformeés selon I’origine

La répartition selon la provenance maternelle a montré une prédominance

de I’origine rural (7 cas).

b. Niveau socio-economique :

Niveau socio-économique

= BON
m BAS

Figure 35: Répartition des cas malformeés selon le NSE
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Le bas niveau socio-économique a été associé a 6 nouveau-nés malformes

soit 60% des cas.
c. Profession :

Tableau 3 : Répartition des cas selon la profession maternelle

Travail maternel Nombre de cas Pourcentage %
Femme au foyer 8 80%
Ouvriére agricole 2 20%

80% des meres de nouveau-nés malformeés étaient des femmes au foyer,

deux meresétaient ouvriere agricole rapportant I’usage de pesticides.
d. Age maternel :

Dans notre étude, I’4ge maternel moyen était 26.5 ansavec des extrémes

allant de 17 ans a 38 ans.

Nombre de cas

// \\ e Nombrede ca
N

<20 ans 20-30 ans > 35 ans

o B N W b~ O O N ©

Figure 36 : Repartition des cas selon les tranches d’age maternel
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Un pic a été constaté chez les nouveau-nés de meres appartenant a la
tranche d’age entre 20 -35 ans (70%).

e. Parité :

La Médiane du nombre de parité chez les meres de nouveau-nés malformes

était de 2 parites.

Tableau 4 : Répartition des cas selon la parité maternelle

Parité Nombre de cas Pourcentage %
P1 (primipare) 7 70%
P2 —P3 (paucipare) 2 20%
P4 — P6 (multipare) 1 10%

70% des cas malformés ont été observés chez les meres primipares, suivies

des paucipares 20% alors que les multipares ne représentaient que 10%.

f. Antécédent d’avortement :

antécédent d'avortement

EOUl
E NON

Figure 37:Antécédent d’avortement chez les meres de nouveau-nés malformés
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Des antécédents d’avortement ont été retrouvés chez 3 meéres de nouveau-
nés malformes (30%). Une femme avait eu un seul avortement, une femme avait

eu deux avortements et une femme avait eu 3 avortements.
g. Pathologie chronique et prise médicamenteuse :

Toutes les meres étaient en bonne santé apparente pas de pathologie

chronique nie prise médicamenteuse.

h. Infections maternelles :

Bilan inféctieux standard au cour de
grossesse

| bilan fait

m bilan non fait

Figure 38 : Répartition des cas selon I’infection maternelle
Aucun cas n'a été né d’une mere porteuse d’infection de type TORSH.
I. Histoire familiale de malformations :

Aucun cas n’a dans ses antécédents des malformations congénitales
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J. Tabagisme :
TABAGISME

70% -

60% -

50% -

40% -

30% -

20% -

10% 1 - &

0% T T f

actif passif non

Figure 39 : Répartition des cas selon I’exposition tabagique maternelle

Aucune mere de nouveau-né malformé n’avait fumé au cours de la

grossesse.
En revanche, 4 mamans (40%) avaient été exposées a un tabagisme passif.
k. Procréation médicalement assistée :

Aucun nouveau-né malformé n’a été issu d’une procréation médicalement

assistée.

4. Déroulement de la grossesse

a. Age gestationnel :

Tableau 5 : Répartition des cas malformés selon I’age gestationnel

Age gestationnel Nombre de cas Pourcentage %
< 37 SA 2 20%
>37SA 8 80%
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La grossesse était menée a terme chez 8 cas. La prematurité a été constatée

chez 2 nouveau-nés malformes.
b. Suivi de la grossesse :

Tableau 6 : Répartition des cas malformés selon le suivi de la grossesse

Grossesse suivie Effectif Pourcentage %
Oul 30%
NON 70%

Aucune consultation ou bilan prénatal n’a eté réalise chez 7 meres de

nouveau-nés malformes (70%).
c. Présentation :
9cas malformés sont nés d’une présentation céphalique et 1 par siege.
5. Mode d’accouchement

Tableau 7 : Répartition des cas malformés selon le voie d’accouchement

Voie d’accouchement Effectif Pourcentage %
Voie basse 9 90%
Césarienne 1 10%

9 nouveau-nes malformés étaient issus d’un accouchement par voie basse

et 1 accouchement par voie haute.
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6. Caractéristiques du nouveau-né

a. Sexe:

Le sexe- ratio était de 1,5 : 6 garcon/ 4 fille, avec une légére prédominance

masculine.

SEXE

0%

m masculin
m féminin

mambigu

Figure 40 : Répartition des cas selon le sexe
b. Poids de naissance :
La Médiane du poids de naissance chez les nouveau-nés malformés était de

2900 g Les valeurs extrémes étaient de 2000 g pour le poids de naissance

minimal et 45009 pour le poids maximal.
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m < 25009

Category 1 m>2500g

0% 20% 40% 60% 80% 100%

Figure 41 : Répartition des cas selon le poids a la naissance

Il est né 1 nouveau-né malformé de petits poids (< 25009) et 9 de poids
normal (> 2500g).

c. Apgar a une minute :

4 nouveau-nés malformés étaient en détresse.

0%

m état de mort < 3/10
m détresse 3/10 - 7/10

mnormal >7/10

Figure 42 : Répartition des cas selon le score d’ Apgar a 1 min
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d. Gemellite :

Un seul nouveau-né malformé était issu d’une grossesse gémellaire

e. Type de malformation :

Tableau 8 : Répartition des cas malformés en fonction du type

Type de malformation Nombre de cas Point B
Fente labiale 3 30%
Anencéphalie 3 30%
Polymalformations 2 20%
Hydrocéphalie 1 10%

Pieds bots 1 10%

7. Diagnostic anténatal

Aucun cas de malformations congenitales étaient diagnostiqués avant la

Naissance

Tableau 9 : Tableau descriptif récapitulatif des différentes caractéristiques des

cas etudiés :
VARIABLES CARACTERISTIQUES
Age maternel 26,5
<20 ans 2 (20%)
20 - 35 ans 7 (70%)
> 35 ans 1 (10%)
Consanguinité
Oui 2 (20%)
Non 8 (80%)
Origine
urbaine 30%
rurale 70%
Bas niveau socioéconomique 60%
Parité maternelle
P1 7 (70%)
P2 —P3 2 (20%)
P4 - P6 1 (10%0)
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Antécédent maternel d’avortement | 3(30%o)
Pathologie chronique maternelle | 00

Prise maternelle de médicaments | 00
Infection maternelle type TORSH | 00
Histoire familiale de malformation | 00
Tabagisme

actif 00
passif 4 (40%)
Age gestationnel

Prématuré 2 (20%)
A terme 8 (80%)
Suivi de la grossesse

oui 3 (30%)
non 7 (70%)
Mode d’accouchement

voie basse 9 (90%0)
voie haute 1 (10%0)
Présentation

cephalique 9 (90%0)
siege 1 (10%0)
Sexe du nouveau-né

feminin 4(40%)
masculin 6(60%0)
Poids de naissance 2900 g
Apgar a 1 minute

<3 00

3-7 4 (40%)
>7 6 (60%0)
Etat du nouveau-né

sain 3855
malforme 10

Type de malformation

isolée 8(80%0)
polymalformations 2 (20%)
Diagnostic anténatal 00
Gémellité 1 (10%0)
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I. FREQUENCE DES MALFORMATIONS CONGENITALES

La fréquence globale des MC dans notre étude est de 0,26 %. Ce
pourcentage est plus bas que celui reporté par SABIRI et al a la maternité
Souissi de rabat (4%0) [16]

Dans un tout autre contexte (pays industrialisés), le registre des
malformations de Paris fait état d'une prévalence de 3,3% nettement supérieure a

celle de notre étude. [7]

Ceci s'explique a la fois par la notification plus rigoureuse des cas, mais
aussi par le fait que ce chiffre englobe tant les malformations visibles que

cellesnécessitant pour leur diagnostic des explorations complémentaires.
1. MALFORMATIONS CONGENITALES ET CONSANGUINITE

La consanguinité a été décrite comme facteur principal lié a la survenue des
MC. Dans notre étude ce taux était de 20%, et par conséquent la consanguinité

représente un facteur de risque de survenue des MC.

Dans une étude égyptienne ce taux était de 45,8 % et de 38,9 % dans la

population générale [12], la méme chose a été reportée dans un autre pays arabe.

Ce qui nous laisse suggérer que dans notre contexte d’autres facteurs sont a

incriminer dans la survenue des malformations.

I11. MALFORMATIONS CONGENITALES ET
CARACTERISTIQUES MATERNELLES
1. Origine géographique :

Dans notre étude, nous avons constaté une relation entre malformation et

origine géographique des parents.
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Il 'y a de nouveau-nés malformés issus du milieu urbain moins que du

rural.

Les différences dans I'état nutritionnel maternel, le niveau de scolarité et le
niveau d’éducation et de sensibilisation sanitaire entre les zones urbaines et
rurales sont susceptibles de contribuer a cette disparité. En outre, I'exposition
aux engrais chimiques et aux pesticides pendant la grossesse peut également étre
incriminée dans I’augmentation relative de la prévalence des malformations

congenitales dans les zones rurales.
2. Niveau socio-économique :

Le niveau socio-économique de la mere a été étudié en relation avec la

survenue de MC.

Dans notre étude nous avons noté une forte représentativite des femmes
Issues de bas statut socio-économique 60%, par conséquent celui-ci représente

un facteur de risque de survenue des MC.

Dans la littérature, les associations les plus reportées pour le bas niveau
socio-economique sont les fentes orales et les malformations du tube neural
[36]. Les explications possibles concernant cette association peuvent étre un
mode de vie différent (malnutrition) et des expositions professionnelles ou

domestiques différentes.
3. Age maternel :

Dans notre étude, I’age moyen des meres de nouveau-nés malformés était
26,5ans avec des extrémes allant de 17 ans a 38 ans. Un pic a été constaté a la
tranche d’age entre 20 -35 ans (70%).
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Ce qui concorde avec les résultats de I’étude réalisée a la maternité Souissi
de Rabat.[16]

Cependant nos résultats ne sont pas superposables a ceux reportés dans une
étude francaise qui associe I’augmentation de la prévalence des anomalies
congénitales, notamment les anomalies Chromosomiques a I’augmentation
importante de I’age maternel dans la population parisienne avec un pourcentage
de meres agees de plus de 35 ans qui a presque triplé durant la période entre
1981 et 2007. [7]

4. Parité :

Il ressort de notre étude que le risque malformatif était augmenté chez les
meres primipares (70%o) suivies des paucipares (20%), alors que les grandes

multipares ne représentaient que (10%o).
5. Antécédent d’avortement :

Quant a I’antécédent de fausse couche/avortement, seulement 3 meres de
nouveau-nés malformes (30%) I’avaient rapporté dans notre étude. En effet,
I'analyse du risque pour une mere ayant au moins un antécédent d'avortement de
donner naissance a un enfant porteur d'une MC n'a pas montré de différence

significative.

Ceci pourrait probablement étre di0 a des anomalies séveres de

developpement incompatibles avec la vie.
6. Pathologie chronique maternelle :

Dans notre étude, aucune relation n’a été observée entre I’existence de

pathologie maternelle chronique et la survenue de MC.
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Par ailleurs, Sabiri et al ont retrouvé que le diabete maternel ancien a été lié

de facon significative a la survenue des MC [16].
7. Prise maternelle de médicaments :

Nous n’avons pas objectivé d’association significative entre la prise de

médicaments durant la grossesse et le risque malformatif.

En effet, aucune des méres de nouveau-nés malformés ont avoué avoir pris

des médicaments durant le premier trimestre de leur grossesse.

Dans la série marocaine, Sabiri et al ont reporté un taux de 55% [16], les
médicaments pris était essentiellement les antiépileptiques dont I’utilisation

durant la grossesse augmente la prévalence des MC de 2 a 6 fois.
8. Infections maternelle :

Dans notre étude, aucun cas n’a été né d’une mere porteuse d’infection
TORSH.

Par ailleurs, dans une étude datant de I’année 2005, I’incidence du
syndrome de rubéole congénitale au Maroc a été estimée entre 0,81 et 1,27 pour
1000 naissances [68].

9. Histoire familiale de malformations :
L’ histoire familiale de MCn’était pas présente chez les malformés.

Cependant Sabiri et al ont conclu a une association significative (p < 0,001)
[16]. Ce risque malformatif était évalué a 16,69 % dans une étude égyptienne et
a 5 % dans le groupe des temoins dans la méme étude dans laquelle les auteurs

ont souligné I’importance des mariages consanguins. [12]
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10. Consommation de fenugrec :
Dans notre étudeaucune mere n’a pris de fenugrec.

Notre résultat ne rejoint pas celui de I’étude réalisée a la maternité Souissi
a Rabat [16].
11. Tabagisme :
40% des meres de nouveau-nés malformes ont été exposées au tabagisme

passif et aucune ne fumait de maniere active. Donc, dans notre étude

I’exposition au tabagisme passivement peut-étre un facteur de risque.

Rabah et al ont rapporté dans leur étude que 55.44% des meéres étaient
exposées au tabac, aussi bien activement que passivement et ils ont conclu a une

association significative entre le tabagisme maternel et la survenue de MC [12].
12. Procréation médicalement assistée :

Dans notre étude, aucun nouveau-né malformé n'a été issu d’une

procréation medicalement assistée.

Par ailleurs, de nombreuses études ont montré que les traitements d’aide a
la procréation sont associés de maniere significative au risque de MC par rapport

a la population générale.

IV. MALFORMATIONS CONGENITALES ET DEROULEMENT
DE LA GROSSESSE

1. Age gestationnel :

Une association faible entre malformation et age gestationnel a été

objectivée dans notre série.

Le taux de prématurité chez les malformés était de 20%o.
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2. Suivi de la grossesse :
La grossesse n’était pas surveillée chez 70 % des meres des malformés.

Ceci n’est pas superposable au résultat reporté par Sabiri et al a la maternité
Souissi, qui ont trouvé que la grossesse était suivie chez 55 % des cas contre
89,2 % des sains et ont conclu a une association statistiquement significative

entre le suivi de la grossesse et la survenue de MC (p < 0,001) [16].

V. MALFORMATIONS CONGENITALES ET MODE
D’ACCOUCHEMENT

On a remarqué dans notre étude que la présentation de siege représentait
10% des cas et on a retrouvé un taux de césarienne (10 %)chez les malformés
que, mais aucun lien statistique entre la malformation et la voie d’accouchement
n’a éete éetabli.

Mostello et al ont montré dans une étude de cohorte portant sur 460 147
naissances que la présentation du siege est un marqueur de la présence d'une
anomalie congenitale. En effet, ils ont trouvé qu’au moins une anomalie
congenitale était tres probablement présente chez les nouveau-nes en
présentation de siege (11,7%) que chez ceux avec présentation céphalique
(5,1%). lls ont conclu ainsi a la nécessité d’un examen particulierement

minutieux chez ces nouveau-nés a la recherche de malformations [85].

VI. MALFORMATIONS CONGENITALES ET
CARACTERISTIQUES DU NOUVEAU-NE
1. Sexe:

Dans notre étude, il y avait une légere predominance masculine avec un

sex-ratio égal a 1,5.
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Dans une étude égyptienne [12], Iatteinte du sexe masculin était
prédominante. Cette prédominance masculine a été également signalée dans

d'autres etudes [86].

Lisi et al ont remarqué une variation de la distribution du sexe en fonction

du type de malformation : isolée, associée ou syndromique [87].
2. Poids de naissance :
Il est né 1 nouveau-né malformé de petits poids (< 2500g) (10%).

Une association faible a été observee entre le faible poids de naissance et
les MC.

3. Apgar a une minute :

Dans notre etude 40% des nouveau-nés malformés avaient un Apgar

<7,une relation a eté observee entre le score d’Apgar bas et les MC.
4. Gémellite :

Les malformations congénitales sont plus fréquentes en cas de grossesse

gemellaire.

Le risque est d’autant plus élevé en cas de grossesse gemellaire

homozygote.
Dans notre étude la gémellité n’était pas un facteur de risque.

En effet, seulement un nouveau-né malformé était issu d’une grossesse

gémellaire (10%).

Ce resultat est différent de celui reporté dans la série égyptienne (2,94%)
[12] et celui observeé par Sabiri et al a Rabat (20%) [16].
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Les deux études ont conclu a une association statistiquement significative

entre la gemellité et la survenue de MC.
5. Type de malformation :

Dans notre étude, Les anomalies du SNC (hydrocephalie, anencéphalie e)

et Fente labialeétaient les plus fréquentes des malformations isolées.
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Au terme de cette étude, nous pouvons retenir que :

La prévalence des malformations congénitales a été de 0,26%, beaucoup

plus basse que les chiffres décrits dans la littérature.

Les malformations se SNC (40%) ont éte les plus rencontrées dans cette

étude, suivies de Fente labiale.

La consanguinité était observée chez 20% des malformés, rejoignant la

littérature.
Une forte représentativité des femmes issues de milieu rural 70% des cas.

Une forte représentativité des femmes issues de bas statut socio-
économique (60%) a été remarquée, concordant avec les données de la

littérature.

L’age moyen des meres de nouveau-nés malformes était de 26,5 et un pic
de prévalence a été constaté a la tranche d’age entre 20 -35 ans, ne rejoignant
pas la littérature ou I’age maternel avancé > 35 ans constitue un facteur de risque

majeur.

Les meres primipares étaient les plus représentées (70%) suivies des
paucipares (20%) alors que les grandes multipares ne représentaient que (10%).

les résultats decrits dans la littérature concernant la parité restent divergents.

Seulement 3 meres de nouveau-nés malformés (30%) avaient rapporté des

antécédents d’avortement.

Toutes les meres de nouveau-nés malformés étaient en bonne santé

apparente qui souffraient pas de pathologies chroniques.
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Aucune mere porteuse d’infections de type TORSH n’a été identifiée dans

notre etude, ce qui discorde avec les résultats décrits dans la littérature.

L histoire familiale de malformation congénitale n’était pas présente chez

aucun des cas.

Aucune mere de nouveau-nés malformés avaient rapporté la notion de

consommation de fenugrec au cours de la grossesse.

Aucune mere de nouveau-né malformé ne fumait de maniére active et 40%

étaient exposées a un tabagisme passif.

La prematuritt a eté associée statistiguement aux malformations
congénitales et le taux des malformés prématurés était de 20%. Ce résultat

rejoint la littérature.

Aucune consultation de suivi ou bilan prénatal n’ont été réalisés chez

7meres de nouveau-nés malformés (70%).

Seulement un nouveau-né malformé était issu d’une grossesse gémellaire

(10%) et aucun n'a été issu d’une procréation medicalement assistée.

Un cas était en présentation de siege (10%) et dans 10% I’accouchement

était par césarienne.

Il'y avait une légére prédominance masculine avec un sex-ratio égal a 1,5

mais aucune corrélation statistique entre le sexe et les MC n’a été observeée.

La Médiane du poids de naissance chez les nouveau-nés malformes était de
2900 g.

40% des nouveau-nés malformes avaient un Apgar < 7.
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Aucun cas de malformations congenitales n’étaitdiagnostiqué avant la

naissance.

LA COMPARISON entre trois études faites au Maroc sur les

malformations a Rabat en 2013, a Kenitra en 2013 et a Tétouan en 2014.

. CHR Kenitra | Souissi maternité

VARIABLES CHR Tétouan (84) (16)
Age maternel 26,5 28,7 27,2
Consanguinité
Oui 2 (20%) 12 (21,4%) 19 (48,7 %)
Non 8 (80%) 16 (28,6%) 21
Origine
urbaine 30% 30 (53,6%) | ..........
rurale 70% 26(46,4%)
Bas niveau socioeconomique 60% 31 (55,4%) | .iiiiiiiiiien,
Multiparité maternelle 1 (10%) 38(67,9 %) 20 (50 %)
Pathologie chronique maternelle 00 5 (8,9%) 20 (50 %)
Prise maternelle de médicaments 00 4 (7,1%) 22 (55 %
.et/ou plantes durant la grossesse
Histoire familiale de malformation | 00 4 (7,1%) 11 (27,5 %)
Age gestationnel
Prématuré 2 (20%) 8 (14,3%) 37 £ 3
A terme 8 (80%) 48 (85,7%)
Suivi de la grossesse
oui 3 (30%) 30 (53,6%) 22 (55 %)
non 7 (70%) 26 (46,4%) 18 (45 %)
Sexe du nouveau-né
féminin 4(40%) 30 (53,6%) 20 (50 %)
masculin 6(60%) 24 (42,8%) 20 (50 %)
Poids de naissance 2900 g 3000 2900 + 899
Apgar a 1 minute
<7 4 (40%) 34(60.7%) 2 (5 %)
Type de malformation 8(80%) 33 (58,9%) 28(70%)
Isolée
polymalformations 2 (20%) 23 (41,1%) 12(30%)
Gémellité 1 (10%) 1 (1,78%) 8 (20 %)
Décés durant premiére 24 h 00 7 (17,5 %)
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En comparant les facteurs maternels et obstétricaux lies aux cas

malformés dans les trois études de Rabat, Tétouan et Kenitra on a noté :

A Rabat un taux de consanguinité élevé chez les malformés (48,7 %
) et ( 20%0a Tétouan et 21%a Kenitra).

L histoire familiale de malformation congénitale représentait 27,5 %

des malformés aRabat et (7 ,1% aKenitra,00%a Tétouan).

La prise de médicaments essentiellement les antiépileptiques et/ou
plantes notamment le fenugrec de 55 % durant la grossesse chez les

malformé de rabat et 00%a Tétouan.

La grossesse était surveillée dans 30% des cas de Teétouan 55 % des

cas de Rabat.

50 % des femmes avaient une pathologie chronique essentiellement le
diabete dans I’étude de Rabat et toutes les femme dans notre étude étaient en

bonne santé apparente.
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Les malformations congeénitales constituent une cause importante de

morbidité et mortalité néonatale et infantile dans le monde entier.

Elles sont définies comme des anomalies de structure ou de fonction, dont

les troubles métaboliques, présentes a la naissance.

Au sens clinique, est appelée malformation congénitale « cliniquement

décelable » toute dysmorphie objectivée par I’examen clinique a la naissance.

L’etiologie des malformations congenitales est multifactorielle, déterminee

par l'interaction de facteurs genétiques et environnementaux.

Du mois de Juin 2014 a novembre 2014, nous avons mené une étude a

visée descriptive et analytique a la maternité du CHR de Tétouan.

A I’issue de cette étude, les éléments suivants ont été retenus comme

facteurs de risque:

-le bas niveau socio-économique

-consanguinité

Ce travail a permis de mettre le doigt sur I’état des malformations
congenitales au niveau de la région de Tétouan.

En effet, il constitue un véritable plaidoyer en faveur de la poursuite de la

Nos résultats nous permettent de recommander :

L’éducation et la prise en charge des femmes enceintes a risque, au cours
des consultations prénatales afin d’équilibrer ou traiter toute affection curable

susceptible d'étre en cause de malformation congenitale.

La sensibilisation maternelle au cours des consultations prénatales vis-a-vis

de I’effet tératogene du fenugrec.
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La surveillance échographique de la grossesse, qui doit étre de plus en plus

systematisée, comme moyen de dépistage a la portée de notre pays.

La formation continue des généralistes en matiere de I’échographie de

depistage prénatal.
La mise en place de centres de référence labellises permettant de :
- Faciliter le diagnostic des malformations congeénitales.

- Définir et diffuser des protocoles de prises en charge.

116



Résumes

117



RESUME

Titre : Les malformations congeénitales : Revue de la littérature et étude a propos de
10 cas colligés a la maternité du CHR de Tétouan.

Auteur : AL bayomyomar.
Mots clés : malformation congénitale; Facteur de risque; Fenugrec.

Les malformations congénitales représentent un Véritable probléme de sante
publique au niveau mondial. Leur étiologie est multifactorielle, déterminée par un
ensemble de facteurs génetiques et environnementaux.

Notre travail comprend une revue de la littérature sur les malformations
congénitales et une etude a visée descriptive et analytiqgue des malformations
observées a la maternité de I’hopital civil deTétouan sur une période de 6 mois de juin
2014 a Novembre 2014.

L’ objectif de cette étude était de determiner la prévalence des malformations
congénitales cliniquement décelables et d’analyser les principaux facteurs impliques
dans leur survenue.

3865 naissances ont été colligées, 3855 etaient saines et 10 casont de
malformations soit une prévalence globale de 0,26 %.

Les malformations retrouvées sont les polymalformations (2 cas), I’anencéphalie
(3 cas), I’hydrocéphalie (1cas), les pieds bots (1 cas),), la fente labiale (3 cas).

Les facteurs de risque significativement lies a la survenue des
malformations congénitales sont :

- la consanguinité
- le bas niveau socioéconomique

La maitrise des facteurs de risques contribuerait a prévenir la survenue de ce
veritable drame tres bouleversant et couteux pour la famille et la société.
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SUMMURY

Title: Congenital malformations: Review of the literature and study of 10 cases
collected at the maternity of Regional hospital inTetouan.

Author:AL bayomy Omar.
Key words: Congenital malformation; Risk factor; Fenugreek.

The congenital malformations are a serious public health problem worldwide.
Their etiology is multifactorial, determined by a combination of genetic and
environmental factors.

Our work includes a review of the literature on congenital malformations and a
descriptive and analytical study carried out at the Maternity of Regionalhospitalin
Tetouan

Over6 monthsperiod from June 2014 to November 2014

The objective of this study was to determine the prevalence of congenital
malformations clinically detectable and to analyze the main factors involved in their
occurrence.

3865 births were collected, 3855 were healthy and 10 carriers of malformations
Corresponding to an overall prevalence 0f0.26%.

The malformations found were the poly malformations (2 cases), the
anencephaly (3 cases), the hydrocephalus (1 case), and the clubfeet (1case),the cleft lip
(3 cases).

The risk factors associated with the occurrence of congenital malformations
are:the inbreeding

The low socioeconomic status

The control of risk factors helps to prevent the occurrence of this drama upsetting
and costly for the family and society.
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FICHE DE DEPISTAGE DES MALFORMATIONS OBSERVEES AU
SERVICE DE MATERNITE

CHP TETOUAN

ADMISSION

Numéro de dossier

Date d’admission

Adresse de la mere

Date et heure
d’accouchement

SOCIODEMOGAPHIQUE

Milieu de résidence URBAIN

RURAL

PREURBAIN

Origine de la mere

Age actuel de la mére

Age actuel du pere

Etat matrimonial MARIEE
NON MARIEE

Ethnie ARABE BERBERE
MERE
PERE

Age de la mere a la
premiere grossesse

Niveau D’instruction de la| ANALPHABETE PRIMERE

meére SECONDAIRE SUPERIEUR

Travail de la mere durant | OUI........... PIECISEI)?. it
la grossesse NON .........

Travail de pere

Couverture médicale

Consanguinité parentale OUL ..o
NON ...t i,
Type de consanguinite COUSIN lere DEGRE

COUSINS 2°™ DEGRE

PARENTE ELOIGNEE

ANETCEDENT DES | Famille de la mere Famille du pére

MALFORMATION
FAMILIAUX
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ANTECEDENTS OBSTETRICAUX DE LA MERE

GESTITE

PARITE

AVORTEMENT

MORT NEE

MORT
NEONATALE

MOET INFANTILE

ANTECEDENT DE
MALFORMATION
CONGENITALES

OUI........... (O] =T 1 1-] U

GROSSESS ACTUELLE

DATE
DERNIERES
REGLES

DES

DATE PREVUE
D'ACCOUCHEME
NT

GROSSESSE
SURVEILLEE

NBR ET DATE DES
VISITES
PRENATALE

1ERE

08T (=

2EME

04 (-

3EME

L (=

ECHOGRAPHIE
FAITE

DATE DE
L'ECHOGRAPHIE

1ERE

0 (-

2EME

104 (-

3EME

T4 (-
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ECHOGRAPHIE
ANORMALE

RESULTAT .

AGE
GESTATIONNEL
DU DIAGNOSTIC
DE LA
MALFORMATION

PRISE DE
MEDICAMENT
PENDANT LA
GROSSESS

OUI........... (PrécCiSern)?.....ccovvvvveruenieesieainenn,

PRISE DE
PLANTES
PENDANT LA
GROSSESSE

OUI........... (PréciSen)?.....ccovvvviverieeieesieannenn,

HABITUDEES
TOXIQUES

PATHOLOGIE
CHRONIQUE
CHEZ LA MERE

OUI........... (PréciSer)?.....ccvviveeriieiieeseeseenn,

ACCOUCHEMENT ACTUEL

AGE GESTATIONNEL

PRESENTATION

MODE D'ACCOUCHEMENT

INSTRUMENTATION
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AUCUNE.........cc
FORCEPS.....cco
VENTOUSE............coo

LESDEUX. ...t




DONNEES NEONATALES / CARACTERSTIQUES DE LA
NAISSANCE
GROSSESSE UNIQUE..........coii i
GEMELLAIRE..........c..e....
TRIPLES. ...,
APGAR Alminute.........oevvveenens
ASmInute .......cevvvvennns
AlOminute.........cceevveenee
SEXE

POIDE DE NAISSANCE

TYPE
MALFORMATION

DE

Atrésie cesophageien
Bec de lievre
Imperforation anale
Atrésie choanes
Exstrophie vésicale
Angiome cutané
Omphalocele
Ambiguités sexuelles
Myeloméningocele
Anencéphalie

Spina bifida

Microtie

Anotie

Anophtalmie
Microphtalmie

Pieds bot

Pieds bots Hexadactylie
Luxation des hanches
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AN AANA N AANAN AN AN AN AN AANAN AN AANAN AN ANANANANANANANAN

Serment d'Hippocrate

Au moment d'étre admis a devenir membre de la profession médicale, je
m'engage solennellement a consacrer ma vie au service de I'humanite.

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont
dus.

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.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir I'honneur et les nobles
traditions de la profession médicale.

Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
considération politique et sociale ne s'interposera entre mon devoir et mon
patient.

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

Méme sous la menace, je n'userai pas de mes connaissances médicales d'une
facon contraire aux lois de I'nhumanité.

Je m'y engage librement et sur mon honneur.
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