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DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAJ

1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH

19741981 : Professeur Bachir LAZRAK wwm
1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI w\“ww"“y
1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI =S / “\«N’
1997 — 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI .:I S

2003 — 2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI Drrits
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. Mohamed KARRA

1-ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS
ET
PHARMACIENS

PROFESSEURS :
Décembre 1984

Pr. MAAOUNI Abdelaziz
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi
Pr. SETTAF Abdellatif

Novembre et Décembre 1985
Pr. BENSAID Younes

Janvier, Février et Décembre 1987
Pr. CHAHED OUAZZANI Houria
Pr. LACHKAR Hassan

Pr. YAHY AOUI Mohamed

Décembre 1988
Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
Pr. DAFIRI Rachida

Décembre 1989

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. CHAD Bouziane

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Médecine Interne — Clinique Royale
Anesthésie -Réanimation
pathologie Chirurgicale

Pathologie Chirurgicale

Gastro-Entérologie
Meédecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie

Médecine Interne —Doyen de la FMPR
Pathologie Chirurgicale
Neurologie




Janvier et Novembre 1990

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

Février Avril Juillet et Décembre 1991

. CHKOFF Rachid

. HACHIM Mohammed*
. KHARBACH Aicha

. MANSOURI Fatima

. TAZI Saoud Anas

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

Pr

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

AL HAMANY Zaitounia
AZ70UZI Abderrahim
BAYAHIA Rabéa
BELKOUCHI Abdelkader

BENSOUDA Yahia

. BERRAHO Amina
BEZZAD Rachid
CHABRAOUI Layachi
CHERRAH Yahia
CHOKAIRI Omar
KHATTAB Mohamed
SOULAYMANI Rachida
TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

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

Pr

Pr.
Pr.

AHALLAT Mohamed
BENSOUDA Adil
BOUIJIDA Mohamed Najib
CHAHED OUAZZANI Laaziza
CHRAIBI Chafiq
DEHAYNI Mohamed*

EL OUAHABI Abdessamad
FELLAT Rokaya

GHAFIR Driss*

. JIDDANE Mohamed
TAGHY Ahmed

ZOUHDI Mimoun

ars 1994

M

Pr.
Pr.

Pr

Pr.

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

BENJAAFAR Noureddine
BEN RAIS Nozha

. CAOUI Malika

CHRAIBI Abdelmjid

EL AMRANI Sabah

EL BARDOUNI Ahmed
EL HASSANI My Rachid
ERROUGANI Abdelkader
ESSAKALI Malika
ETTAYEBI Fouad
HADRI Larbi*

BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif

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

Anatomie-Pathologique

Anesthésie Réanimation —Doyen de la FMPO
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 V.D a la pharmacie+Dir du
CEDOC

Chirurgie Générale V.D Aff. Acad. et Estud
Anesthésie Réanimation

Radiologie

Gastro-Entérologie

Gynécologie Obstétrique

Gynécologie Obstétrique

Neurochirurgie
Cardiologie
Médecine Interne
Anatomie
Chirurgie Générale
Microbiologie

Radiothérapie
Biophysique
Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques Doyen de la

FMPA

Gynécologie Obstétrique
Traumato-Orthopédie

Radiologie

Chirurgie Générale- Directeur CHIS
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique

Médecine Interne




Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. HASSAM Badredine

. IFRINE Lahssan

. JELTHI Ahmed

. MAHFOUD Mustapha
. RHRAB Brahim

. SENOUCI Karima

ars 1994

M

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

ABBAR Mohamed*
ABDELHAK M’barek
BELAIDI Halima
BENTAHILA Abdelali
BENYAHIA Mohammed Ali
BERRADA Mohamed Saleh
CHAMI Ilham
CHERKAOUI Lalla Ouafae
JALIL Abdelouahed
LAKHDAR Amina
MOUANE Nezha

ars 1995

M

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

ABOUQUAL Redouane
AMRAOUI Mohamed
BAIDADA Abdelaziz
BARGACH Samir

CHAARI Jilali*

DIMOU M’barek*

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

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
OUAZZANI CHAHDI Bahia
SEFIANI Abdelaziz
ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

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

AMIL Touriya*

BELKACEM Rachid
BOULANOUAR Abdelkrim

EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
GAOUZI Ahmed

MAHFOUDI M’barek*

OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima

ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. ALAMI Mohamed Hassan
. BEN SLIMANE Lounis

. BIROUK Nazha

. ERREIMI Naima

. FELLAT Nadia

. HAIMEUR Charki*

Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie
Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Cardiologie - Directeur HMI Med V
Urologie
Ophtalmologie
Génétique
Réanimation Médicale

Radiologie
Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Radiologie
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Pédiatrie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation



Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. KADDOURI Noureddine

. KOUTANI Abdellatif

. LAHLOU Mohamed Khalid
. MAHRAOUI CHAFIQ

. TAOUFIQ Jallal

. YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AFIFI RAJAA

. BENOMAR ALI

. BOUGTAB Abdesslam
. ER RIHANI Hassan

. BENKIRANE Majid*

. KHATOURI ALI*

Janvier 2000

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

ABID Ahmed*
AIT OUMAR Hassan

BOURKADI Jamal-Eddine

ECHARRAB EI Mahjoub
EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*
ISMAILI Hassane*
MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae

TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

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

AIDI Saadia

AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said

CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
ROUIMI Abdelhadi*

Décembre 2000

Pr

. ZOHAIR ABDELAH*

Décembre 2001

Pr
Pr
Pr
Pr

. BALKHI Hicham*

. BENABDELJLIL Maria
. BENAMAR Loubna

. BENAMOR Jouda

BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer

Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Neurologie — Doyen de la FMP Abulcassis
Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Hématologie
Cardiologie

Pneumophtisiologie
Pédiatrie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Traumatologie Orthopédie- Dir. Hop. Av. Marr.
Anesthésie-Réanimation Inspecteur du SSM
Anesthésie-Réanimation

Meédecine Interne

Neurologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie Directeur Hop. Chekikh Zaied
Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Neurologie

ORL

Anesthésie-Réanimation
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie



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

BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BEZZA 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

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*

HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf

NOUINI Yassine

SABBAH Farid

SEFIANI Yasser

TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

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

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

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

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL HAOURI Mohamed *
FILALI ADIB Abdelhai
HAIJJI Zakia

IKEN Ali

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina

Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Rhumatologie
Anatomie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Pédiatrie Directeur. Hop.d’Enfants
Neuro-Chirurgie

Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne

Chirurgie Générale

Hématologie Clinique

Chirurgie Générale

Urologie Directeur Hopital Ibn Sina
Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie



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

MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
OUJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
RHOU Hakima

SIAH Samir *

THIMOU Amal

ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

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

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

EL FENNI Jamal*

EL HANCHI ZAKI

EL KHORASSANI Mohamed
EL YOUNASSI Badreddine*
HACHI Hafid

JABOUIRIK Fatima
KHARMAZ Mohamed
MOUGHIL Said

OUBAAZ Abdelbarre*
TARIB Abdelilah*

TIJAMI Fouad

ZARZUR Jamila

Janvier 2005

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

Pr

ABBASSI Abdellah

AL KANDRY Sif Eddine*
ALLALI Fadoua
AMAZOUZI Abdellah
AZ1Z Noureddine*
BAHIRI Rachid
BARKAT Amina
BENYASS Aatif
BERNOUSSI Abdelghani
DOUDOUH Abderrahim*
EL HAMZAOUI Sakina*
HAJJI Leila

HESSISSEN Leila

JIDAL Mohamed*
LAAROUSSI Mohamed
LYAGOUBI Mohammed
. NIAMANE Radouane*

Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie Réanimation
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie
Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale
Rhumatologie
Ophtalmologie
Radiologie
Rhumatologie
Pédiatrie g
Cardiologie li

Ophtalmologie :

L
4 R
—

Biophysique
Microbiologie
Cardiologie
Pédiatrie
Radiologie
Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Rhumatologie

(mise en disponibilité)



Pr.
Pr.
Pr.

RAGALA Abdelhak
SBIHI Souad
ZERAIDI Najia

Décembre 2005

Pr.

CHANI Mohamed

Avril 2006

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

ACHEMLAL Lahsen*
AKJOU]J Said*
BELMEKKI Abdelkader*
BENCHEIKH Razika
BIYI Abdelhamid*

BOUHAFS Mohamed El Amine

BOULAHY A Abdellatif*

CHENGUETI ANSARI Anas

DOGHMI Nawal
FELLAT Ibtissam
FAROUDY Mamoun
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*
ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

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

ABIDI Khalid
ACHACHI Leila
ACHOUR Abdessamad*
AIT HOUSSA Mahdi*
AMHAIJJI Larbi*

AOUFI Sarra

BAITE Abdelouahed*
BALOUCH Lhousaine*
BENZIANE Hamid*
BOUTIMZINE Nourdine
CHARKAOUI Naoual*
EHIRCHIOU Abdelkader*
ELABSI Mohamed

Gynécologie Obstétrique
Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologie Obstétrique

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie

Radiologie

Hématologie

O.R.L

Biophysique

Chirurgie - Pédiatrique
Chirurgie Cardio — Vasculaire
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
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

Parasitologie

Anesthésie réanimation Directeur ERSM
Biochimie-chimie

Pharmacie clinique

Ophtalmologie

Pharmacie galénique

Chirurgie générale

Chirurgie générale




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.

EL MOUSSAOUI Rachid
EL OMARI Fatima
GHARIB Noureddine
HADADI Khalid*
ICHOU Mohamed*
ISMAILI Nadia
KEBDANI Tayeb
LALAOUI SALIM Jaafar*
LOUZI Lhoussain*
MADANI Naoufel

MAHI Mohamed*

MARC Karima
MASRAR Azlarab
MRABET Mustapha*
MRANI Saad*

OUZZIF Ez zohra*
RABHI Monsef*
RADOUANE Bouchaib*
SEFFAR Myriame
SEKHSOKH Yessine*
SIFAT Hassan*
TABERKANET Mustafa*
TACHFOUTI Samira
TAJDINE Mohammed Tarig*
TANANE Mansour*
TLIGUI Houssain
TOUATI Zakia

Décembre 2007

Pr.

DOUHAL ABDERRAHMAN

Décembre 2008

Pr ZOUBIR Mohamed*
Pr TAHIRI My El Hassan*
Mars 2009

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

ABOUZAHIR Ali*
AGDR Aomar*

AIT ALI Abdelmounaim*
AIT BENHADDOU El hachmia
AKHADDAR Ali*
ALLALI Nazik

AMINE Bouchra
ARKHA Yassir
BELYAMANI Lahcen*
BIIJOU Younes
BOUHSAIN Sanae*
BOUI Mohammed*

Anesthésie réanimation
Psychiatrie

Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale
Dermatologie

Radiothérapie

Anesthésie réanimation
Microbiologie

Réanimation médicale
Radiologie

Pneumo phtisiologie
Hématologique

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
Rhumatologie
Neuro-chirurgie
Anesthésie Réanimation
Anatomie
Biochimie-chimie
Dermatologie




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

BOUNAIM Ahmed*
BOUSSOUGA Mostapha*
CHAKOUR Mohammed *
CHTATA Hassan Toufik*
DOGHMI Kamal*

EL MALKI Hadj Omar
EL OUENNASS Mostapha*
ENNIBI Khalid*

FATHI Khalid
HASSIKOU Hasna *
KABBAIJ Nawal

KABIRI Meryem
KARBOUBI Lamya
L’KASSIMI Hachemi*
LAMSAOURI Jamal*
MARMADE Lahcen
MESKINI Toufik
MESSAOUDI Nezha *
MSSROURI Rahal
NASSAR Ittimade
OUKERRAJ Latifa
RHORFI Ismail Abderrahmani *

PROFESSEURS AGREGES :

Octobre 2010

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

EL KHARRAS Abdennasser*
EL MAZOUZ Samir

EL SAYEGH Hachem
ERRABIH Ikram
LAMALMI Najat
MOSADIK Ahlam
MOUJAHID Mountassir*
NAZIH Mouna*

ZOUAIDIA Fouad

Mai 2012

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AMRANI Abdelouahed
ABOUELALAA Khalil*
BELAIZI Mohamed*
BENCHEBBA Driss*

Chirurgie Générale
Traumatologie orthopédique
Hématologie biologique

Chirurgie vasculaire périphérique
Hématologie clinique

Chirurgie Générale

Microbiologie

Meédecine interne

Gynécologie obstétrique

Rhumatologie

Gastro-entérologie

Pédiatrie

Pédiatrie

Microbiologie Directeur Hopital My Ismail
Chimie Thérapeutique
Chirurgie Cardio-vasculaire
Pédiatrie

Hématologie biologique
Chirurgie Générale
Radiologie

Cardiologie
Pneumo-phtisiologie

Anesthésie réanimation
Médecine interne
Physiologie

ORL

Microbiologie
Médecine aéronautique
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Introduction



Selon ’OMS les malformations ou troubles congénitaux sont définis

comme des anomalies de structure ou de fonction présentes a la naissance. [1]

L’origine de ces malformations est multifactorielle, bien que les anomalies
congénitales puissent étre d’origine génétique, infectieuse ou environnementale,

il est le plus souvent difficile d’en déterminer la cause exacte.

Ces troubles peuvent étre a [’origine d’avortements spontanés, de
naissances d’enfants mort-nés ainsi que d’handicaps et de mortalité chez les

enfants de moins de cinq ans.

Les malformations congénitales représentent un grand pourcentage de

mortalité infantile aussi bien dans les pays riches que dans les pays pauvres.
Selon 1’Organisation mondiale de la santé (OMS), chaque année,

276 000 nouveau-nés meurent avant I’age de 28 jours a cause d’anomalies

congénitales. [1]

Dans le monde, les déces dus a des maladies congénitales représentent 7%

de la mortalité néonatale. [1]

Les malformations congénitales constituent, en plus de leur répercussion
physiologique et psychologique sur I’individu malade, un fardeau social et
économique pour les parents et la société entiere, suite a I'invalidité entravant
toute participation effective, du sujet atteint, dans les activités socio-
¢conomiques. Ceci dit, elles ne représentent pas une priorité dans la politique

sanitaire des pays en voie de développement.



Dans certains pays développés, des programmes de diagnostic anténatal ont

¢té adoptés pour limiter les dégats d’une telle souffrance, en informant les

parents sur I’état de santé de leur futur bébé afin de les aider a décider du sort de

la grossesse et éventuellement prévenir les séquelles.

La connaissance des facteurs de risque de ces malformations permet de

diminuer le taux de mortalité ainsi que son incidence.

Le développement d’une meilleure prévention permettrait de diminuer les

cas de malformations congénitales a fin d’éviter ces maladies qui pesent sur la

vie d’un grand nombre de familles. [1]

Partant des répercussions désastreuses de ces malformations, nous avons

décidé de faire un travail qui comprend une revue de la littérature concernant les

malformations congénitales cliniquement apparentes et une étude rétrospective a

visée descriptive et analytique de 95 cas de malformations observées au niveau

de 4 structures hospitalieres sur une durée totale de 3 ans.

Les objectifs de notre étude sont :

Déterminer la prévalence des malformations congénitales
cliniquement décelables.

Identifier les principaux facteurs de risque impliqués dans la
survenue des malformations.

Détecter les types de malformations les plus fréquemment
rencontrées.

Proposer des mesures de prévention et d’éducation sanitaire visant a
réduire la fréquence et les facteurs favorisant la survenue des

malformations congénitales.



Matériels et méthodes



Cette étude rétrospective a été réalisé sur une période de 3 ans au niveau

de :

1. La maternité du CHR de Kenitra durant deux périodes :
La premiére période s’étend du 1 janvier 2013 au 31 décembre 2013.
La deuxiéme période s’étend du 1% février 2016 au 30 Avril 2016.

2. La maternit¢ du CHR de Tétouan du ler juin 2014 au 31 décembre 2014.

3. La maternité du CHR princesse LALLA Meryem a Larache du ler janvier
2015 au 31 décembre 2015.

4. La maternit¢é du CHP Prince Moulay Abdellah a la ville de Salé sur une
période de 2 mois : du 1 Novembre 2013 au 31 décembre 2013.

I. Les critéres d’inclusion :

Ce travail représente une étude rétrospective d’une série de 95 cas de MC,
répertoriés lors d’accouchements effectués dans les hopitaux et services
mentionnés ci- dessus.

Les données que nous rapportons ont été directement recueillies aux lits des
parturientes, sur la foi des renseignements qu’elles ont fournis chaque fois qu’il
s’agissait d’un NN qui présentait une quelconque MC__morphologique
cliniquement apparente.

Les données médicales concernant a la fois les NN et les statistiques
hospitalieres nous ont ét¢ transmises par le staff médical et 1’administration
hospitaliere dans le respect total et rigoureux de 1’éthique et de la déontologie

médicales.



II. Les parameétres étudiés :

Une fiche d’exploitation (Annexe) a été ¢établie pour permettre la collecte

des différentes données maternelles et néonatales.

Notre étude a porté sur 95 « cas » de malformations congénitales visibles a

la naissance et ne nécessitant aucune exploration paramédicale.
III. L’étude descriptive et revue de littérature :

La premiére étape consiste en une description globale de la population

étudiée et des différentes données.

La deuxiéme en une comparaison avec les données de la littérature.

IV. Les difficultés et les limites de I’étude :

Comme toute étude rétrospective, les difficultés majeures que nous avons
rencontrées €taient liées a I’exploitation des données essentiellement en ce qui
concerne les parametres maternels et néonataux qui étaient le plus souvent

incomplets.



Résultats




I. Etude descriptive :
A. La fréquence globale :

Nous avons identifié 95 cas de malformations congénitales morphologiques
visibles a la naissance sur un total de 40916 naissances, soit une fréquence

globale de 0,23%, représentant un cas sur 430 naissances.

B. La fréquence régionale :

Figure 1 : Répartition des cas selon les régions

Au niveau de Kenitra : pour 15387 naissances on a retrouvé 68 cas

malformés, soit une fréquence de 0,44%.

Au niveau de Tétouan: pour 3865 naissances on a retrouvé 10 cas

malformés, soit une fréquence de 0,26%.

Au niveau de Larache : pour 7809 naissances on a retrouvé 10 cas

malformés, soit une fréquence de 0,12%.

Au niveau de salé : pour 1183 naissances on a retrouvé 7 cas malformés,

soit une fréquence de 0,59%.



II. Les données maternelles :

A. L’age maternel :

Moyenne d'age maternel

Kénitra Larache Tétouan

Figure 2 : Répartition des cas selon les tranches d’age maternel

L’age maternel moyen est de 29 ans avec des extrémes allant de 17 ans a

41 ans.
B. L’Origine géographique :

Origine géographique

® Milieu urbain

53,69%

m Milieu rural

Figure 3 : Répartition des cas malformés selon 1’origine géographique

La répartition selon la provenance maternelle a montré une légére

prédominance des cas originaires du milieu rural (53,69%)



C. Le Niveau socio-économique :

53,69%
60,00% 43,15%
50,00%
40,00%
30,00%
20,00% 3,16%

10,00% // ) ) o //’

0,00%

Bas Moyen Non précisé

M Niveau socio-économique

Figure 4 : Répartition des cas malformés selon le NSE

Le bas niveau socio-économique a ¢été associ€é a 51 nouveaux nés

malformés soit 53,69% des cas.

D. La profession :

Profession

Non précisé

Ouvriéres industielles h
Ouvriéres agricoles h
Femmes au foyer | - - J

0,00% 20,00% 40,00% 60,00%
Femmesau Ouvriéres Ouvriéres ...
. . . Non précisé
foyer agricoles industielles
I. Profession 57,89% 9,47% 5,27% 27,37%

Figure 5 : Répartition des cas selon la profession maternelle

57,89% des meres de nouveaux nés malformés étaient des femmes au foyer.
9,47% des femmes travaillaient dans I’agriculture au contact des pesticides.

5,27% des méres étaient ouvrieres dans des usines industrielles.
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E. La consanguinité :

Consanguinité

Figure 6 : Répartition des cas selon la consanguinité

20 cas soit une fréquence de 21,05% étaient nés d'une union consanguine
dont 11 cas étaient nés de parents consanguins de 1v degré et 9 cas de parents

consanguins de 2eme degré.
F. La parité :

Parité

multipares
69,47%

Figure 7 : Répartition des cas selon la parité

Les malformations congénitales ont été observées beaucoup plus souvent

chez les femmes multipares avec une fréquence de 69,47%.
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G. Antécédent d’avortement :

Antécédents d'avortement

81,05%

1 3,95%

Oui
Non

Figure 8 : Antécédent d’avortement chez les méres de nouveau-nés malformés

Des antécédents d’avortement ont été retrouvés chez 18 méres de nouveau-

nés malformés soit une fréquence de 18,95%.
H. Pathologie chronique et prise médicamenteuse :

Pathologie chronique chez les

Non

Figure 9 : Pathologie chronique chez les méres de nouveau-nés malformés

12



On a noté que 8 femmes étaient suivies pour les pathologies chroniques

suivantes :

- Deux meres étaient diabétiques

- Deux meres étaient suivies pour une anémie chronique
- Une seule mere était épileptique

- Une seule mere était hypertendue

= Une seule femme a eu une exacerbation d’asthme au cours de la

grossesse.
- Une seule mére était suivie pour une dépression.

La prise des médicaments a été retrouvée chez 8 meéres de nouveau-nés

malformés. Les médicaments mentionnés sont les suivants :

- Les AINS

- Les antiépileptiques (Dépakine)
- Les neuroleptiques ( Sulpidal)

- Du ventoline inhalé

- Du paracétamol

Prisede médicaments durant la
grossesse

Oui

Non

Figure 10: Prise de médicaments durant la grossesse chez les meres de nouveau-nés

malformés
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I. Infections maternelles :

Bilan infectieux standard au coursde
la grossesse

M Bilan fait

¥ Bilan non fait

Figure 11: Répartition des cas selon I’infection maternelle

Aucun cas n’est né¢ d’une mere porteuse d’une infection TORCHE.

On remarque que la majorité des meres de nouveaux nés malformés n’ont
pas réalisé de bilans infectieux durant la grossesse (68,42%) et que seulement un

pourcentage de 31,58% des femmes 1’ont fait.

J. La prise de Fénugrec :

Prise de Fenugrec

® Non
45,26%

M Oui

25,26%

™ Non précisé

Figure 12 : Prise de fenugrec chez les méres de nouveau-nés malformés

Le pourcentage de meres de nouveaux nés malformés ayant pris le

Fénugrec au cours de la grossesse est de 25,26%.

Dans 29,48% des cas la notion de prise ou non de Fenugrec n’a pas été précise.
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K. L’histoire familiale de malformations :

Histoirefamilialede malformations

100 -~
80 4"“’/,
60 1 -~ m Histoire familiale
40 + -~ de malformations
21 ~ -

) ] e

Non Oui
Figure 13 : Antécédents familiaux de malformations

Dans notre étude, 6 nouveaux nés malformés avaient des antécédents
familiaux d’anomalies congénitales dans la famille, les malformations

retrouvées sont les suivantes :

e Deux cas de polydactylies
e Un cas d’hydrocéphalie

e Un cas de spina bifida

e Un cas de nanisme

e Un cas d’omphalocele

L. Le tabagisme :

Tabagisme
Non précisé )
Tabagisme actif :
Tabagisme passif —_— ¥ Tabagisme
Non |& ,.

0 10 20 30 40 50 60

Figure 14 : Nombre de méres exposés au tabac
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D’apres les résultats de notre étude sur les 95 meéres de nouveaux nés

malformés :
Aucune n’a fumé d’une maniére active
14 étaient exposées au tabagisme passif (14,74%).

53 (55,79%) n’ont ni consommé du tabac ni fréquenté des personnes

fumeuses durant la grossesse.
Chez 28 d’entre elles (29,47%) la notion ou non de tabagisme n’a pas été
précisée

M.L’obésité maternelle :

L’obésité maternelle

Figure 15 : L’obésité chez les méres de nouveau-nés malformés

11,58% des femmes €taient en surpoids durant la grossesse
28,42% des femmes avaient un IMC normal

Dans 60% des cas le poids maternel n’a pas été précisé
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N. Supplémentation en acide folique :

Supplémentation en acide folique

Non précisé
33,68%

Figure 16 : La supplémentation en acide folique chez les méres de nouveau-nés malformés

L’absence de supplémentation en acide folique a été retrouvé chez 33,68%
des méres de nouveaux nés malformés et chez 33,68% des femmes, on n’avait

aucune information concernant cette donnée.

O. La procréation médicalement assistée :

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

assistée.

III. Le déroulement de la grossesse :

A. L’age gestationnel :

Age gestationnel

=

>37 SA <37 SA

Figure 17: répartition des nouveaux nés selon 1’age gestationnel

La grossesse a ¢t¢ menée a terme chez 83 femmes (87,37%). En revanche

la prématurité a été constatée chez 12 nouveau-nés (12,63%).
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B. Le suivi de grossesse :

Suivi de grossesse

© Oui
46,32%

Figure 18: Répartition des cas malformés selon le suivi de la grossesse
Aucune consultation ou bilan prénatal n’a été réalisé chez 53,68% meres de
nouveaux nés malformés

46,32% des femmes ont été suivies en consultation prénatale.

C. La présentation :
78 (82,10%) des enfants sont nés d’une présentation céphalique et 17
(17,9%) par siege.
D. Le mode d’accouchement :

Tableau I : Répartition des cas malformés selon la voie d’accouchement

Mode d'accouchementB Effectif 3 Pourcentage B3

Voie basse 78 82,10%
Césarienne 17 17,90%,

La césarienne a été réalisée chez 17,9% des femmes porteuses d’enfants

malformés.
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IV. Les caractéristiques des nouveaux nés :
A. Le sexe :

Répartionselon le Sexe

Ambigue
2,11%

Figure 19 : Répartition selon le sexe des cas malformés

Le sexe ratio était de 1,16 avec une prédominance féminine
52,63% étaient de sexe féminin

45,26% étaient de sexe masculin

2 cas avaient une ambigiiité sexuelle

B. Le poids de naissance :

™ Nbre de cas Poids de naissance

70

60

50

40

30

20

10

o)

<2500g >2500g Non précisé

Figure 20 : Répartition des cas selon le poids de naissance
23 cas malformés sont nés de petits poids (<2500g) et 66 cas de poids
normal (>2500g).

Le poids n’a pas été précisé chez 6 cas.
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C. Apgar a une minute :

Score d'Apgar

M Apgar a une minute

1

<3

3-7

Figure 21 : Répartition des cas selon le score d’Apgar a une minute

Parmi tous les nouveaux nés malformeés :
28 étaient en état de mort apparente
20 étaient en détresse
47 avaient un score d’ Apgar normal
D. La gémellité :
Géméllité

M Cas de grossesse gémellaire
100

90 -+

80 4

70 +

60 -

50 A

40

30

20

10

o
Non Oui

Figure 22 : Nouveau-nés issus de grossesse gémellaire

3 cas de nouveaux nés malformés étaient issus d’une grossesse gémellaire.
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E. Le diagnostic anténatal :

Diagnostic anténatal

»

= Antén
atal

m Postna
tal

Figure 23 : Répartition des cas selon la notion de diagnostic anténatal

Seulement 12,68% des malformations ont été¢ diagnostiquées au cours de la

grossesse.
F. Le devenir immédiat :

Devenir immeédiat

/ 7
7 J/
v P
7 s/
£ /

Vivants Décédés Référés
Figure 24 : répartition des cas selon le devenir immédiat des nouveaux nés malformés
La mortalité par malformation durant les premicres 24h était de 40%(38 cas)
45 nouveaux nés malformés étaient vivants au moment de 1’étude.

12 nouveaux nés malformés ont été référés.
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G. Types de malformations :

Tableau II : Répartition des cas malformés en fonction du type de malformation retrouvée

Polymalformations 28 29,48%
Anencéphalie 12 12,74%
Hydrocéphalie 8 8,44%
Spina bifida 7 7,34%
Fente labiale 6 6,32%
Fente palatine 5 5,28%
Pieds bots 5 5,28%
Malformations réductionelles des membres 4 4,22%
Myéloméningocéle 3 3,15%
Syndactylie/polydactylie 3 3,15%
Imperforation anale 3 3,15%
Trisomie 21 3 3,15%
Malformations de l'oreille 2 2,10%
Ambiguité sexuelle 2 2,10%
Asymétrie du maxillaire inférieur 1 1,05%
LCH 1 1,05%
Epispadias 1 1,05%
Omphalocéle 1 1,05%

Tableau III: tableau descriptif récapitulatif des différentes caractéristiques des cas étudiés

Variables caractéristiques
Moyenne d’age maternel 29 ans
Origine :

Rurale 51 (53,69%)
Urbaine 44 (46,31%)
Bas niveau socio-économique 51 (53,69%)
Consanguinité :

Oui 20 (21,05%)
non 47 (49,48%)
non identifié¢e 28 (29,47%)
Parité :

Primipares 29 (30,53%)
Multipares 66 (69,47%)
Antécédent maternel d’avortement 18 (18,95%)
Pathologie chronique maternelle 8 (8,42%)
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Prise maternelle de médicaments 8 (8,42%)
Infection maternelle TORSH : 00

Prise de fenugrec 24 (25,26%)
Histoire familiale de malformations 6 (6,32%)
Tabagisme :

Actif 00

Passif 14 (14,74%)
Non précisé 28 (29,47%)
Obésite :

Oui 11 (11,58%)

Non précisée

57 (60%)

Supplémentation en Acide Folique :

Non
Non précisée

31 (32,64%)
32 (33,68%)

Age gestationnel :

Prématuré 12 (12,63%)
A terme 83 (87,37%)
Suivi de grossesse :

Oui 44 (46,32%)
Non 51 (53,68%)
Mode d’accouchement :

Voie basse 78 (82,10%)
Césarienne 17 (17,9%)
Présentation :

Céphalique 78 (82,10%)
Sicge 17 (17,9%)
Sexe du nouveau-né :

Féminin 50 (52,63%)
Masculin 43 (45,26%)
Ambigu 2 (2,11%)
Apgar a 1 minute :

<3 28 (29,47%)
3-7 20 (21,05%)
>7 47 (49,48%)
Gémellité 3 (3,16%)
Etat du nouveau-né :

Sain 40821
Malformé 95
Diagnostic anténatal 12 (12,63%)
Devenir du nouveau-né :

Décédé : 38 (40%)
Vivant : 45 (47,37%)
Référé : 12 (12,63%)
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Discussion
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1. Définitions :

Une malformation est une anomalie morphologique due a un arrét ou a une
déviation du développement. L.’anomalie affecte soit la configuration externe de
I’individu soit le nombre, la forme, la structure ou la topographie d’un ou de

plusieurs de ses organes internes.

Les malformations se distinguent clairement des 1ésions consécutives a la

destruction d’une structure préalablement existante.

Les anomalies congénitales recouvrent I’ensemble des anomalies
morphologiques et fonctionnelles présentes a la naissance et qui trouvent leur
origine dans la constitution génétique de I’embryon ou dans un défaut
extrinseque de son développement in utéro induit par des causes infectieuses,
métaboliques, médicamenteuses, ionisantes ou toxiques. Selon I’OMS, le terme
de malformation congénitale se définit comme toute anomalie organique

présente a la naissance méme si elle n’est pas apparente ou immédiatement

décelable.
Deux types de malformations congénitales sont a noter :

La malformation primaire qui est un défaut intrinséque de la structure d’un
organe li¢ a une anomalie de son développement. C’est le cas du bec de lievre,

du Spina bifida, etc.

La malformation secondaire qui est une interruption du processus normal
de développement d’un organe liée a une intervention extérieure. Il peut s’agir

d’un agent nocif tératogene ou d’un traumatisme.
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Aussi, oppose-t-on les malformations congénitales précoces qui sont
constituées pendant la premicre moiti¢ de la grossesse et celles tardives

survenant apres.

On distingue ¢également les malformations congénitales majeures qui
compromettent la santé ou la survie et celles mineures qui sont des variations

anatomiques de la normale souvent inapercgues et réparables. [2,3]
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I1. Classifications

Plusieurs classifications des malformations congénitales existent et chacune

a ses avantages et ses inconvénients.

Les MC peuvent étre classées en fonction de :

o Leur gravité

e Leur mécanisme pathogénique

e Leur étiologie

e Leur présentation clinique, c'est a dire intéressent-elles un systéme unique

ou multiple.

La classification la plus utilisée est la classification internationale des

maladies [4] qui divise les anomalies congénitales en deux groupes :

Les anomalies de développement et les anomalies chromosomiques.

A. La classification internationale des maladies :

1. Les anomalies de développement :

nerveux central

Les malformations du systéme

Les malformations du systéme cardio-
vasculaire

Anencéphalie
Acéphalie

agénésie cérébrale
Anencéphalomyelie
Cranioschisisspina bifida
Hydrocéphalie
Amyélie
Encéphalocéle :
Microcéphalie
Microgyrie
Micromyélie
Hydromyélie
Meéningocéle
Meéningoencéphalocéle
Myéloméningocéle

Tronc artériel commun
Dextroposition de I’aorte
Ventricule droit a double issue
Tétralogie de Fallot
Ventricule unique
Communication inter auriculaire
Agénésie 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 liévre », les fentes gingivales et
les fentes palatines. Plusieurs degrés
sont possibles jusqu’aux fentes
bilatérales totales ou « gueule de
loup » comprennent

Division palatine

Bec de liévre

Les anomalies de 1'cee1l comprennent

Anophtalmie
Buphtalmie
Cataractecongénitale
Colobome
Ablépharie

Ptosis

Albinisme oculaire

Les anomalies de l'oreille, de la
face et du cou comprennent :
Polyotie

Tragus

Microtie

Ptervgion du cou

Macrochéilie

Macrostomie

Aglossie

Macroglossie

Langue plicaturée

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

Hernie hiatale

Cardiospasme

Diverticule de Meckel
Imperforation anale
Mégacalon

Volvulus de I’intestin

Vésicule biliaire intra-hépatique

Les malformations congénitales de
I’abdomen comprennent :

Omphalocéle

Laparoschisis

Fistule omphalo-entérique et de
I’ouraque

Extrophie vésicale
Kystes du cordon

Les malformations du systéme

Les malformations du systéme ostéo-

uro-génital articulaire
Les anomalies de 1'appareil génital [ Dolichocéphalie
comprennent : Syndrome de Potter

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

Les anomalies de 1" appareil urinaire
comprennent :

Rein poly kystique.
Hydronéphrose

Reins ectopiques

Rein en fer a cheval

Duplicité urétérale

Duplication du rein

Torticolis congénital
Lordose posturale
Scoliose posturale
Luxation de la hanche
Pied bot varus équin
Polydactylie
Svndactylie
Coxavalgie

Coxa —vara
Genuvalgum

Hallus valgus
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2. Les anomalies chromosomiques :
Les principales aberrations chromosomiques comprennent : [5,6]
e La trisomie 21 :

C’est un état pathologique di a la présence d’un chromosome surnuméraire

sur la 21¢&me paire.

e Syndrome d’Edwards :

Ou trisomie 18, c’est une malformation complexe par aberration

chromosomique portant sur la 18¢me paire.
e Syndrome de Pateau :

Ou trisomie 13, un syndrome malformatif par aberration chromosomique

portant sur la 13eme paire.

e Syndrome du cri du chat :

Syndrome malformatif dii a une délétion de la moitié du bras court du

Chromosome 5.

e Syndrome de Turner :

Dans le syndrome de Turner, les filles naissent avec un de leurs deux

chromosomes X partiellement ou complétement manquants.
e Syndrome de klinefelter :

Dysgénésie gonadique masculine due a une anomalie gonosomique avec

exces de chromosomes X.
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B. Les autres classifications :

Les anomalies congénitales peuvent étre classées :
1. Selon la clinique :

Cette classification prend compte de 2 criteres :

- Malformations isolées /multiples :
e Isolées : correspondent a une MC touchant un seul organe.

e Polymalformations : association d’au moins 2 malformations. [7]

- Malformations apparentes / inapparentes :

e Apparentes : regroupent toutes les MC qui peuvent étre identifiées a

I’ceil nu sans examens complémentaires.

e Inapparentes : elles sont difficiles a identifier par un simple examen

et nécessitent des examens complémentaires pour le diagnostic.

2. Selon la pathogenése :

Les anomalies congénitales peuvent étre classées selon le mécanisme

intervenant en quatre groupes : [7]
- Déformation :

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 1'absence de mouvements feetaux

quelle que soit la cause.

Les forces mécaniques responsables sont généralement extrinseéques (Ex :
utérus malformé ou fibrome utérin contraignant la croissance du foetus), mais

peuvent étre occasionnellement internes (Ex : oedéme foetal).
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Si ces forces n'ont pas été trop prolongées, les déformations peuvent étre

réversibles aprés la naissance, souvent par physiothérapie seule.
- Disruption :

Conséquence d’un processus destructeur qui modifie la structure aprés son
développement normal. Ceci peut conduire a 1’absence de division ou la fusion
anormale des parties du corps, ou a des modifications de forme. (Ex : les

embryopathies sont d’origine disruptive).
- Malformation :

Elle résulte d’un événement génétiquement déterminé (intrinseéque)
pouvant se produire a n’importe quel stade du développement intra-utérin. Ces
anomalies intrinséques peuvent €tre limitées a un seul organe, ou donner un

syndrome de malformation affectant plusieurs systémes de I’organisme.
- Dysplasie :

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

de grossesses ultérieures.

Développement normal

1 =
: Malformaioog . I
lsruptlon — _»

Doéformatiofg——\k

Figure 25 : Processus pathogenes aboutissant aux malformations congénitales [§]
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3. Selon I’étiologie :

Cette classification permet de classer les MC selon I’origine causale, ce qui
est d’une importance primordiale mais reste dépendante des moyens disponibles

ainsi que 1’expérience des chercheurs.
Les MC sont classées en 5 groupes étiologiques [9] :

- Chromosomique (6-8%)
-  Monogénique (6-8%)
- Multifactorielle (20-25%)),
- Environnementale (6-8%)
- Inconnue (50-60%)

4. Selon la gravité :

e Les malformations majeures :

Ce sont les MC ayant des conséquences médicales ou sociales sur l'enfant
concerné. Environ 2-3% des enfants naissent avec une anomalie majeure se
manifestant a la naissance, telles qu’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 inter

auriculaire, polymicrogyrie ou hémi-vertebre. [10]
e Les malformations mineures :

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

sur 1'enfant atteint est appelée « mineure».
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Les malformations mineures correspondent a des variantes anatomiques du
normal, facilement réparables et pouvant rester méconnues. Environ 15% des

enfants sont nés avec une ou plusieurs anomalies mineures.

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 é&tre un marqueur d’une aberration

chromosomique, a rechercher par le caryotype. [10]
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III. Epidémiologie
La fréquence globale des malformations congénitales dans notre étude
est de 0,23% pour un total de 40 916 naissances.
Des variations dans la fréquence des MCs ont été signalées.

Notre résultat est inférieur a celui observé dans plusieurs études:

Tableau IV: La fréquence des malformations congénitales

Nombre des accouchements §d| Incidence des malformations §4

Notre étude 40916 0,23%
Hanoi [11] 18834 0,34%
Iran [12] 10000 1,01%
Oman [13] 21988 1,20%
Nigérie [14] 607 2,80%
Egypte [15] 660280 3%
France (paris) [16] 737714 3,20%
Palestine occupée [17] 6982 3,95%
Arabie Saoudite [18] 30632 5,21%,

Des taux ¢€levés sont justifiés par la notification rigoureuse de toutes les
malformations congénitales et la prédominance des malformations majeures qui

nécessitent une prise en charge spécialisée.

Il ressort de I’étude bibliographique, I’existence de variations parfois
extrémes des taux de prévalence des malformations congénitales a la naissance
selon les travaux rapportés. Ceci est en corrélation avec la taille de I’échantillon
¢tudié, la durée de I’étude, les critéres d’inclusion et surtout des moyens

médicaux employés pour diagnostiquer ces malformations.
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Il est a rappeler que notre travail est restrictif et se limitant aux seules
malformations congénitales cliniquement apparentes, d’ou I’incidence

relativement réduite.

Dans notre travail, nous disposons d’une durée appréciable de 3 ans et d’un
nombre appréciable de naissances (40 916), ce qui nous permet de rapporter un
taux de 0,23% pour les seules MC morphologiquement apparentes qui pourrait a

notre sens refléter la réalité de I’incidence de ce type de pathologies.

La prévalence des malformations congénitales diffeére d’un pays a un autre,
et d’une région a une autre. Cela suggére le role de I’environnement, des
variations génétiques et ethniques ainsi que 1’exposition aux différents facteurs

de risque.

35



IV. Facteurs de risque
A. La Consanguiniteé:
Le mariage consanguin était présent dans notre étude chez 21,05% des
parents de nouveaux nés avec des malformations congénitales.

L’analyse des résultats des études suivantes a permis de relever des
pourcentages plus €élevés

Tableau V: La fréquence des mariages consanguins

Pays E] Fréquence des mariages consanguinsE]
Notre étude 21,05%
Egypte [15] 45,80%
Maroc (Rabat) [19] 49%
Pakistan [20] 55,50%,

Ce parametre doit donc €tre pris en compte lors de la programmation de

grossesse chez des couples consanguins.

La consanguinité est reconnue comme une pratique matrimoniale qui
décide du sort des redistributions géniques a travers les générations, elle
augmente la fréquence des homozygotes dans la population et de 1a le risque
d’atteintes morbides. Selon plusieurs études, ce comportement semble étre
étroitement li€ au statut socio-économique et culturel des populations. Les
populations arabo-musulmanes (comme d’autres : juives, noires africaines) sont
plus concernées par cette pratique que d’autres. Dans la population marocaine,
ce comportement fait encore partiec des modeles familiaux les plus contractés.
Pour y définir la situation de cette pratique ainsi que ses retombées sur le profil
de santé de la population, Les résultats de notre étude ont révélé un niveau de
consanguinité relativement élevé (20,05%) et une association significative avec

I’incidence des malformations congénitales.
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Cependant, il nous est impossible de conclure quant a la validité de
notre résultat puisque la cohorte de nos parturientes ne provient pas d’une

seule région confinée.

B. L’Origine géographique :

Nous avons constaté dans notre étude une légére augmentation non
significative de la fréquence des malformations congénitales dans le milieu

rural (53,69%) par rapport au milieu urbain (46,31%).

En conséquence, I’origine géographique ne représente pas un facteur

de risque majeur dans notre étude.

Des résultats similaires ont été obtenus en Inde dans la ville de Sevagram
d’aprés une étude qui comprenait 82 cas de malformations congénitales: les

auteurs rapportent que 54,8% des meres étaient d’origine rurale, [21]

Par contre une étude chinoise [22] a prouvé que 1’origine rurale représentait
un facteur de risque important dans la survenue des anomalies congénitales, ceci
peut étre dii a I’écart important entre les deux milieux en ce qui concerne la

. s : NPT f s
pauvreté, l’accés aux soins, [’utilisation de plantes médicinales,
I’automédication, la nutrition, 1’éducation, le niveau scolaire et 1’exposition a
des facteurs environnementaux tels que les pesticides et les décharges en milieu

rural.
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C. Le niveau socio-économique :

Nous avons constaté dans notre étude que la prévalence des nouveaux
nés issus de familles de niveau socio-économique bas est de 53,69%, un taux

élevé par rapport aux pays développés.

Les données d’une étude faite au Royaume-Uni [23] suggerent que le
risque des anomalies congénitales d'origine non chromosomique est 40% plus

¢levé chez les populations les plus défavorisées.

Dans la littérature, La fente labiale avec ou sans fente palatine ainsi que les
anomalies de fermeture du tube neural étaient associées a un niveau SocClO-

économique bas. [24]

Selon une autre étude, le risque d'anomalies congénitales majeures, en
particulier les anomalies chromosomiques et les polymalformations était accru

chez les populations les plus défavorisées. [25]

Ceci pourrait s’expliquer par I’absence de suivi de grossesse par des
spécialistes, par la malnutrition qui ne permet pas un bon développement du

feetus et aussi par ’exposition a d’autres facteurs tératogenes.
D. L’age maternel :

Dans notre étude, la moyenne d’age est de 29,3 ans avec des extrémes

allant de 17 a 42 ans.

Dans notre contexte I’Age maternel ne constitue pas un réel facteur de
risque car nos résultats ne sont pas superposables aux données de la
littérature qui suggérent que I’adge maternel avancé est fortement impliqué

dans la survenue de malformations :
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Dans une ¢étude égyptienne : 59,96% des mamans de nouveaux nés
présentant une anomalie congénitale avaient un age au-dessus de 35 ans a la

conception [15]

Une ¢étude francaise a constaté que la prévalence des malformations
congénitales devient importante avec 1’augmentation de 1’dge maternel avec un
pourcentage de meres agées de plus de 35 ans qui a presque triplé le risque de

malformations durant la période entre 1981 et 2007. [26]

D’autres études ont montré que 1’dge maternel précoce est aussi

responsable d’anomalies congénitales chez la descendance :

Une étude nigérienne a montré que I'age des meres qui ont donné naissance
a des bébés malformés se situe entre 13-18 ans et 35-47 ans, indiquant que le
mariage précoce et tardif prédispose le foetus en développement a des

malformations, [27]

Une étude américaine faite sur plus de 1 000 000 de naissances, démontre
sans conteste que les ages extrémes étaient associés a un risque accru de

malformations congénitales de fagon formelle [28].

L’OMS confirme que 1’age maternel avancé accroit le risque d’anomalies
chromosomiques, y compris la trisomie 21, tandis que le jeune age de la mere

accroit le risque de certaines anomalies congénitales.
E. L’age paternel :

L’age paternel n’a pas été mentionné, mais selon la littérature il existe
une association entre les Ages extrémes du pére et la survenue des

malformations congénitales.
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L'age paternel avancé est associ¢ a la survenue de mutations et a
I’augmentation des aberrations chromosomiques au niveau des spermatozoides
et par conséquent il y a une augmentation du risque de les transmettre au

génome de I’enfant. [29,30]

Pour beaucoup de maladies génétiques, comme la neurofibromatose et

le nanisme, des études statistiques ont montré que 1’d4ge moyen du pere était

supérieur a 31 ans. [31]

Il y a également un haut risque de survenue d’anomalies du tube neural,
d'anencéphalie et d'hydrocéphalie chez les descendants de jeunes péres dont

I’age est inférieur a 20 ans.[29]
F. La parité :

Les résultats de notre étude ont conclu que 69,47% des nouveaux nés
avec une anomalie morphologique étaient de mére multipare alors que

seulement 30,53% étaient de mére primipare.

La multiparité était associée a une prévalence accrue de MCs dans

notre échantillon, ce qui rejoint les résultats des études suivantes :

Selon une étude €gyptienne : 54% des meres ayant eu un enfant malformeé

¢taient des multipares, [15]

D’apres une étude faite en Inde dans la ville de Sevagram sur 82 nouveaux
nés malformés : 54,8% ¢étaient de meres multipares et 45,2% étaient de méres

primipares, [21]

Une étude pakistanaise faite au niveau de I’hopital Rishtar a trouvé
que 11.11% des nouveaux nés malformés étaient de méres primipares et que

88.89% des nouveaux nés malformés étaient de meéres multipares, [20]
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Il y a donc probablement une relation importante entre la multiparité et la

survenue de malformations congénitales.

Des résultats contradictoires avec une incidence élevée des malformations
chez les primipares que chez les multipares ont été retrouvés dans une autre
¢tude faite en Inde, ceci peut s’expliquer par la plus grande fréquence des
femmes primipares dans [’échantillon étudié (71,2%) que des multipares

(28,2%). [32]
G. Les antécédents d’avortement :

Dans notre étude, le pourcentage des méres qui ont eu un antécédent
d’avortement est de 18,95%, un taux plus ¢levé (32,39%) a été retrouvé en

Egypte suite a une étude qui s’est déroulée au Caire. [15]

Ceci pourrait probablement étre dii a des anomalies congénitales séveres

incompatibles avec la vie.

Une ¢étude cas-témoins en inde a montré que tout avortement ou toute
grossesse menacée d’avortement était significativement associée a des

malformations congénitales. [33]

En effet, les anomalies chromosomiques peuvent provoquer 50% des
avortements; les pertes dues a des anomalies chromosomiques sont plus
fréquentes en début de grossesse. Les aneuploidies sont impliquées dans une
proportion allant jusqu'a 80% de toutes les fausses couches spontanées qui se
produisent a < 10 semaines mais dans < 15% de celles survenant a > 20

semaines.[34]

Un bilan multidisciplinaire doit étre entrepris devant ces situations avec un

conseil génétique pour éviter la récurrence de ces malformations.
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H. La pathologie maternelle chronique :

Dans notre étude, aucune relation statistiquement significative n’a été
observée entre D’existence de pathologie maternelle chronique et la
survenue de MCs car uniquement 8,42% des meres étaient suivies pour une

maladie chronique :

v Deux méres étaient diabétiques
Deux femmes souffraient d’une anémie chronique
Une seule meére était suivie pour €pilepsie

Une seule femme était hypertendue

D N N NN

Un seul cas de dépression chez les meres

Les données de la littérature ont confirmé 1’existence d’une relation étroite
entre certaines pathologies chroniques chez la meére et I’augmentation de

I’incidence de malformations chez le nouveau-né :

1. Le diabéte :

L’étude de Sabiri et al. a démontré que le diabéte maternel ancien a été 1ié
de fagon significative a la survenue des MCs,[19]

Une étude Danoise menée au niveau de la maternité du département de
Rigshospitalet, Copenhague, a trouvé que les malformations congénitales ont été
observées chez 6% des meres diabétiques et uniquement chez 2% du groupe

témoin,[35]
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Pour tester I'importance de la prise en charge précoce du diabéte avant la
grossesse, une ¢tude a comparé un groupe de 84 femmes dont le contrdle glycémique
a commencé avant la conception a 110 femmes qui étaient déja enceintes de 6 ou 30

semaines d’aménorrhée et qui n’ont bénéficié¢ d’aucun controle,

Une anomalie congénitale majeure est survenue chez 84 nourrissons (1,2%)
de femmes traitées avant la conception contre 12 anomalies chez 110 nourrissons

(10,9%) de meres qui n’ont pas bénéficié du contrdle glycémique. [36]

Les mécanismes de tératogénicité secondaire a I’hyperglycémie sont
plusieurs, tels que ’augmentation de la production de radicaux libres, le déficit
fonctionnel en acide arachidonique ou en myo-inositol, l'inhibition de
'absorption cellulaire de I'acide déhydro-ascorbique et 1'augmentation de la

glycosylation non enzymatique de protéines embryonnaires. [37]

Nous concluons que I'éducation et le controle précoce de la glycémie des
femmes diabétiques avant et pendant la grossesse préviendront les taux excessifs

d'anomalies congénitales chez leurs nouveau-nés.

2. L’épilepsie :

D’aprés Sabourdy, en termes de tératogénicité, les crises épileptiques
focales au cours de la grossesse semblent avoir peu de répercussions mais, il faut
éviter au maximum les crises généralisées notamment a partir du second

trimestre qui peuvent engendrer une acidose lactique et une diminution du débit

sanguin placentaire pouvant étre délétere pour le feetus. [38]
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3. L’asthme :

Une étude faite aux Etats-Unis a montré que le risque de malformations
majeures chez les enfants nés de femmes asthmatiques était plus élevé que chez

les enfants nés de femmes non asthmatiques, [39]

Une étude Canadienne a prouvé que I’exacerbation de l'asthme chez la
femme au cours du premier trimestre expose a un risque significatif de

malformations congénitales. [40]
4. L’hyperthyroidie :

Plusieurs études ont démontré que la morbi-mortalité foetale et néonatale,
sont corrélées a l'efficacité du contrdle de 'hyperthyroidie maternelle au cours

de la deuxiéme moitié¢ de la grossesse, [41,42]

Une étude japonaise suggere que I'hyperthyroidie maternelle non controlée

peut causer des malformations dans 6.0% des cas. [43]
5. La phénylcétonurie :

C’est une maladie héréditaire autosomique récessive caractérisée par un

déficit de phénylalanine-hydroxylase.

Dés 1956, Dent a attiré 1’attention sur les risques importants d’anomalies

congénitales chez les enfants de méres phénylcétonuriques.

L’hyperphénylalaninémie, toxique pour le systéme nerveux central pendant
la grossesse est a 1’origine de I’embryopathie phénylcétonurique comportant
essentiellement des malformations cardiaques congénitales, une dysmorphie

cranio-faciale, et une microcéphalie. [44]
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Les importantes avancées médicales de ces dernieres années ont permis a
de nombreuses patientes atteintes de pathologies chroniques d'accéder a la
grossesse, L’équilibre préconceptionnel de la plupart de ces pathologies, obtenu
idéalement dans le cadre d’une consultation préconceptionnelle, diminue

I’incidence de survenue d’anomalies congénitales lors de la grossesse.

Actuellement le suivi rigoureux des grossesses a risque quelle qu’en soit la
nature est susceptible de réduire de fagcon draconienne 1’impact des pathologies

maternelles
I. La prise maternelle de médicaments :

Dans notre étude, seulement 8,42% des femmes ont rapporté la notion
de prise médicamenteuse au cours de la grossesse et chacune d’entre elles a

pris un médicament d’une classe pharmaceutique différente.
Ce taux est trés bas et par conséquent ne peut €tre pris en considération.

Il n y a donc aucune relation significative entre la prise de médicaments
pendant la grossesse et la survenue de malformations congénitales au sein de

notre échantillon d’étude.
Des pourcentages plus €élevés ont été retrouves :
»En Egypte ce taux était de 36,32% [15]

=Selon I’étude de Sabiri et al, dans le groupe des nouveau-nés malformés,
55% des femmes ont pris des médicaments durant la grossesse, essentiellement

les antiépileptiques. [19]

Dans la littérature, 1’effet tératogeéne de certains médicaments a été établi :
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1. Les antiépileptiques :

D’aprées une étude Finlandaise, les malformations congénitales étaient plus
fréquentes chez les nouveaux nés des femmes sous traitement antiépileptique
(4,6%) que chez les nouveaux nés des patientes non traitées (2,8%). La
tératogénicité du Valproate, en particulier, a été bien établie. Le risque de
malformations était significativement plus ¢élevé chez les descendants des
patientes utilisant le Valproate en monothérapie ou le Valproate en polythérapie

que chez les patientes non traitées. [45]

Une autre étude a signalé une prévalence globale de malformations
congénitales majeures de 3,3% aprés exposition a la carbamazépine en

monothérapie au cours du premier trimestre spécifiquement le spina bifida.

Ce risque tératogéne est moindre avec la carbamazepine qu’avec 1’acide

valproique. [46]

La prescription d’un anti-€pileptique pendant le premier trimestre de
grossesse chez la femme enceinte est le seul facteur majeur dans la genese des
malformations feetales qui ait ét¢ démontré a ce jour par de nombreux travaux.

En fin de grossesse, le risque tératogene est écarté.

Tous les anti-€pileptiques classiques traversent la barrieére placentaire et
engendrent une augmentation du risque de malformations congénitales. En
monothérapie, le pourcentage de malformations congénitales est similaire pour

tous les médicaments, soit 8 % en moyenne :

9 % pour I’acide Valproique; 8 % pour la Carbamazépine; 6 % pour la
p

phénytoine; 8,5 % pour le phénobarbital,
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Actuellement, DI’intérét de privilégier une monothérapie a libération
prolongée semble bien établi, Le risque de tératogénicité est inférieur, en évitant

le Valproate de sodium.

Le risque d'effets tératogénes semble éEtre dose-Dépendant et la dose
efficace la plus faible devrait donc étre établie avant la grossesse. Ce qui conduit
a favoriser des posologies limitées a 300 mg pour la Lamotrigine et 750 mg pour

le Valproate de sodium.

Tous les anti-épileptiques augmentent les besoins en folates et nécessitent
une supplémentation; 4 mg po est administré 1 fois/jour qui permet de réduire le
risque d'anomalies du tube neural. Idéalement, cette supplémentation doit

débuter avant la conception. [38]

2. Traitement de I’Asthme :

L'exposition pendant le premier trimestre aux B2-agonistes inhalés, a des
doses ¢élevées de CSI [23] ainsi que I’utilisation maternelle concomitante de
corticoides oraux lors des exacerbations est associée a un risque de

malformations. [47,48]
3. Les antithyroidiens :

Dans la littérature, selon une étude la prévalence des malformations congénitales
¢tait ¢élevée chez les enfants exposés a des médicaments antithyroidiens
(propylthiouracile, méthimazole, carbimazole) en début de grossesse que chez les

nouveaux nés de meres qui ne prenaient aucun traitement. [49]
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4. Les antidépresseurs :

Les résultats d’une étude suggérent la possibilité d'une augmentation
modeste des malformations congénitales apres l'exposition pendant le premier

trimestre a la paroxétine (IRS) par rapport aux autres antidépresseurs. [50]
5. La thalidomide :

Les malformations sont confinées a des structures dérivées du mésoderme,
notamment le cceur et les membres. Les anomalies des membres sont trés variées

allant de I'agénésie du radius a I'amélie en passant par la phocomélie. [51,52]
6. Le cyclophosphamide :

Dans la mesure du possible, ce traitement devrait étre évité au cours de la
grossesse et dans les trois mois qui précédent la conception. Le premier
trimestre étant la période la plus a risque. Une dose-seuil ne peut étre précisée.

Des malformations ont été observées dés 400mg en dose totale. [53]
7. Le Fluconazole :

Selon une étude, 5 cas isolés d’enfants malformés de meéres enceintes
traitées pour coccidioidomycose méningée par 400 mg par jour ou plus de

Fluconazole pendant plusieurs semaines ont €té retrouvés. [54]
8. Les aminosides :

Quelques cas de surdité irréversible ont été rapportés chez les enfants
exposés in utero aux aminosides dans le cadre de traitements prolongés

(tuberculose..) essentiellement Stremtomycine et Kanamycine .[55]
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9. Le Lithium :

Son utilisation ancienne a permis de déceler les risques de malformations,

principalement cardiaques, encourus lors d’une grossesse sous ce médicament.

Le premier trimestre correspond a la période a risque de malformations

lors de I'utilisation de lithium. [56-59]
10. Les rétinoides :

Les rétinoides ont €té associés a un risque accru de survenue de MCs. Ce

risque atteint 25% des nouveau-nés de meres traitées par I’ Isotrétinoine.

Les atteintes les plus rapportées sont les anomalies cranio—faciales, les
malformations du SNC (hydrocéphalie, microcéphalie) et les malformations

cardiaques (tétralogie de Fallot et hypoplasie aortique).

Les régles de prescription de ce traitement chez les adolescentes et les

femmes en période d’activité génitale sont extrémement strictes. [60,61]
11. Les anticoagulants :

Le risque de MCs est plus ¢élevé durant le premier trimestre (10%), avec
une période critique entre 6 et 9 SA. Pendant le deuxieme et troisi¢eme trimestre

ce risque est autour de 3-5%.

Les anti-vitamines K dérivés de la coumarine (warfarine par exemple) sont
trés tératogenes. Le syndrome d'exposition embryonnaire a la warfarine apparait

en cas d'exposition au ler trimestre. [62]

49



12. Les hormones : Danazol

L’exposition prénatale d’un feetus de sexe féminin aux androgénes provoque
un pseudohermaphrodisme féminin caractérisé par une masculinisation des organes

génitaux internes et /ou externes. [63]
13. Les AINS:

Selon une étude américaine, I’utilisation des AINS en début de grossesse n’a
pas ¢€té considérée comme un facteur de risque majeur pour les MCs, en revanche
leur prise réguliere (plus d’une semaine) en période périconceptionnelle et en début
de grossesse augmenterait le nombre de fausses couches spontanées. A partir de

24 semaines d’aménorrhée, ils sont formellement contre-indiqués. [64]
14. Les corticoides :

Concernant le risque tératogene des corticoides, le seul doute qui existe est

celui d’une augmentation du risque de fentes palatines.

De maniere générale, la patiente ne doit en aucun cas prendre un
médicament sans avoir préalablement pris conseil aupres de son médecin et
si un traitement s’avére nécessaire, il revient au prescripteur d’en évaluer le

bénéfice/ risque pour la patiente et son feetus.
J. L’infection maternelle :

Dans notre étude, aucun cas né d’une mére porteuse d’infection

TORCH n’a été rapporte.

Ceci est di au non suivi des femmes enceintes et donc 1’absence de

réalisation de bilans préconcéptionnels et au cours de la grossesse.
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Les données de la littérature ont montré I’'importante relation entre
I’infection maternelle et la survenue de malformations congénitales chez le

feetus :
1. Infection materno-feetale par la Varicelle-Zona :

Avant 24 semaines d'aménorrhée (SA), elle peut étre responsable dans
environ 2 % des cas d'un syndrome de varicelle congénitale associant des 1ésions

cutanées, neurologiques, ophtalmologiques et une hypoplasie des membres. [65]

Une analyse des données sur 52 nourrissons dont les meres avaient
contract¢ la varicelle pendant la grossesse a révélé que 27 avaient des
malformations congénitales attribuables aux infections maternelles par la
varicelle, alors que 25 autres avaient développé un zona au début de la période
postnatale. La plupart des meres dont les enfants présentaient des malformations
congénitales avaient contracté la varicelle au cours des 20 premieres semaines
de gestation, tandis que la plupart des méres dont les nourrissons avaient

développé le zona avaient la varicelle apres 21 semaines de gestation. [66]

En s’appuyant sur une étude américaine, on estime qu’en France il y aurait
actuellement entre 350 et 500 varicelles per gravidiques par an dont 1 & 7 avec

des atteintes congénitales [67].

Enfin, un zona en cours de grossesse n'entraine pas d'augmentation du

risque malformatif feetal.
2. Infection materno-feetale par le CMV :

En France I’infection congénitale 8 CMV concerne, Selon les études, 0,5 a

4% des nouveau-nés. [68]
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Une étude menée en chine [69] a retenu les résultats suivants :

V' 97,3% des méres de feetus sévérement malformés étaient positives pour le

CMV IgG,

v' 2,1% des méres de feetus sévérement malformés étaient a la fois positives

pour le CMV IgG et IgM,

v 1,60% des feetus sévérement malformés étaient infectés congénitalement

par le CMV en Chine.

L’infection 8 CMV peut étre a I’origine d’hydrocéphalie, de calcifications

périventriculaires et de séquelles neurologiques diverses chez I’enfant.

L’Infection feetale séveére reste I’apanage des primo-infections méme si

certains cas ont été décrits au cours d’infection maternelle récurrente. [70]
3. Infection materno-feetale par le virus de la rubéole :

L’infection pendant la grossesse, en particulier pendant le premier

trimestre, peut provoquer le syndrome de rubéole congénitale.[71]

C’est dans les pays ou les femmes en age de procréer ne sont pas
immunisées contre la rubéole que le risque de syndrome de rubéole congénitale
est le plus élevé. Avant I’introduction du vaccin, jusqu’a quatre enfants pour

1000 naissances vivantes présentaient ce syndrome.

Au Maroc, dans une étude datant de I’année 2005, I’incidence du syndrome

de rubéole congénitale a été¢ estimée entre 0,81 et 1,27 pour 1000 naissances

[73], similaire a celle observée dans les pays développés au cours de la

période prévaccinale [74].
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La relation entre I’augmentation des cataractes congénitales et le virus de la

rubéole a été établie par Gregg. [72]
4. Infection materno-feetale par herpeés simplex virus :

Les infections a herpes simplex virus compliquent 1 & 5 grossesses sur

10000. La transmission au feetus se fait par voie transplacentaire.

L’infection a HSV réalise un tableau clinique de fcetopathie a type

d’atteinte cérébrale, d’atteinte oculaire et d’atteinte cutanée.

Le diagnostic est confirmé par la mise en évidence du HSV dans les
prélévements cutanés, conjonctivaux, oropharynggs, ainsi que dans le LCR et les

urines. [72]
5. La toxoplasmose:

La toxoplasmose congénitale est due au passage transplacentaire

de Toxoplasma gondii.

Le taux de transmission au feetus est plus €levé chez la femme infectée
tardivement pendant la grossesse. Cependant, les foetus infectés plus tot au cours

de la grossesse ont généralement une atteinte plus sévére.

La triade classique se compose de choriorétinite, hydrocéphalie et
calcifications intracraniennes. Les séquelles neurologiques et ophtalmologiques

peuvent étre retardées pendant des années, voire des décennies. [75]

6. Syphilis congénital :
La syphilis congénitale est une maladie infectieuse multisystémique due
a Treponema pallidum et transmise de la mere au feetus via le placenta. Elle peut
étre responsable de cécité, surdité, déformations du visage, et d’atteinte du

systeme nerveux chez le foetus. [76]
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Au cours de la grossesse, le risque infectieux peut menacer la maman
et le feetus, certaines mesures de prévention sont soumises a réglementation
et mises en place par les professionnels de santé et d’autres, comme les
mesures d’hygiéne sont importantes et efficaces et elles peuvent €tre mises
en place par les mamans elles-mémes.

K. L’histoire familiale de malformations :

Dans notre étude, des antécédents familiaux de malformations
congénitales ont été retrouvés chez uniquement 6,32% des mamans ayant
eu un nouveau-né atteint d’une anomalie congénitale.

Une prévalence plus basse a été retrouvée en Iran suite a une étude faite au
niveau de toutes les maternités de Yazd, sur les 136 cas de MC, 4,41% des cas
avaient des antécédents familiaux de MC.[77]

Des taux plus ¢élevés ont été retrouvés dans la littérature :

Dans I’é¢tude Egyptienne, le risque malformatif était évalué a 16,69% et a
5% dans le groupe des témoins dans la méme étude dans laquelle les auteurs ont
souligné I’importance des mariages consanguins,[15]

L’histoire familiale de malformation congénitale était présente dans 27,5%
dans le groupe des malformés et dans 2,2% dans le groupe des non malformés,
par conséquent I’hérédité représente un facteur de risque de survenue des
malformations congénitales statistiquement significatif (p< 0,001 ; OR: 8,16)

dans I’étude réalisée au niveau de la maternité Souissi Rabat.[19]

Le taux retrouvé dans notre étude est trés bas, donc on ne peut pas
confirmer la relation entre la présence d’un cas d’anomalie congénitale

dans la famille et ’augmentation de ce risque chez les feetus.
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Il est donc important avant la conception, de repérer les personnes exposées
a un risque de troubles spécifiques ou susceptibles de les transmettre a leurs
enfants. Il faut vérifier les antécédents familiaux et identifier les porteurs, en

particulier dans les pays ou les mariages consanguins sont fréquents.
L. La procréation médicalement assistée :

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

procréation médicalement assistée.

Cependant, plusieurs études ont prouvé que la procréation médicalement
assistée est associée d’une manicre significative a I’augmentation du risque de

survenue de malformations chez le fcetus :

Pour évaluer les résultats néonataux et la prévalence des malformations
congénitales chez les enfants nés aprés la FIV dans le nord de la Finlande, une
¢tude a été faite sur 304 enfants nés de la FIV qui ont été comparés a 569
témoins, représentant la population générale, choisis au hasard dans le registre

médical finlandais,

La prévalence des malformations cardiaques était quatre fois plus ¢élevée dans

la population FIV que dans les groupes témoins de la population générale, [78]

Une étude faite dans un département de néonatologie a Israél a trouvé que
les nouveau-nés FIV présentaient des malformations majeures, pour un taux de
prévalence de 9,35%, ce qui était 2,3 fois plus €levé que dans la population

générale (4,05%), [79]
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Une étude faite au Danemark suggere que la prévalence de malformations
congénitales augmente chez les singletons nés aprés une technique de

reproduction assistée, ce méme résultat a été obtenu lors d’une étude faite en

sucde. [80]
M.Les facteurs nutritionnels :
1. L’obésité maternelle :

Dans notre étude seulement 11,58% des meéres des nouveaux nés
malformés étaient obéses et dans environ 60% des cas le poids maternel n’a
pas été précisé.

Une revue de la littérature a rapporté un exces de risque de malformations
congénitales pour les femmes obeses surtout pour les anomalies de fermeture du
tube neural, [D’omphalocele, les malformations cardiaques et les

polymalformations.[81,82]

Selon le centre d’investigation sur les anomalies congénitales a Madrid,
L'obésité pré-gestationnelle est une variable prédictive des malformations
congénitales chez les nouveaux nés de meres atteintes de diabete gestationnel.
Plus leur IMC est €levé, plus le risque de malformations congénitales est élevé

chez leur progéniture.

Compte tenu de la relation identifiée entre I'obésité et le diabéte de type 2,
il est probable que ce risque accru résulte d'un diabéte sucré pré-gestationnel non
identifié¢ auparavant, Il est donc important que les femmes en surpoids et obeses

qui planifient une grossesse contrdlent leur glycémie. [83]
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2. La supplémentation en acide folique:

Dans notre étude 33,68 % des femmes n’ont pas été supplémentée en
acide folique et dans 33,68% des cas la prise ou non de la vitamine B9 n’a

pas été mentionné.

Chez ces femmes, les principales malformations retrouvées étaient : les
polymalformations, 1’hydrocéphalie, 1’anencéphalie et le spina bifida qui sont

principalement des anomalies du tube neural.

Werler et al. [84] ont montré que la prise de 400 g/ d’acide folique un mois
avant et un mois apres les dernieres régles diminuait significativement le risque

de survenue d’anomalies de fermeture du tube neural de 70 %.

En France, la direction générale de la santé a émis des recommandations
pour la prévention des anomalies de fermeture du tube neural a ’adresse des
praticiens amenés a prendre en charge des femmes en age de procréer, en
insistant sur la nécessit¢ de consommer des aliments riches en folates avec une
supplémentation systématique de toutes les femmes quatre semaines avant et

huit semaines aprés la conception .[85,86]

Au Maroc, une politique de fortification de la farine a été également

retenue depuis 2006.
3. La dénutrition et les carences vitaminiques:

Nous ne disposons pas de données concernant ce parameétre dans notre
étude, cependant une association a été rapportée entre la dénutrition

maternelle et la survenue de MCs [87].
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Dans la littérature, a été décrite suite a la famine en Hollande aprés la
deuxiéme guerre mondiale, une augmentation des anomalies du SNC

(hydrocéphalie et malformations du tube neural) [67].

Une hypothese possible pour expliquer ces données est le role de carences

alimentaires notamment vitaminiques.

Le fer et liode sont essentiels au développement du systéme nerveux
central, alors que l'acide folique et les vitamines, tels que A, B-6 et B-12,
influencent les voies oxydatives et la méthylation. Bien que les suppléments de
régime alimentaire avec des comprimés de fer et d'acide folique et le sel 10dé
fassent partie du programme de bien-&tre du ministére de la Santé et de la

Famille, leur niveau de consommation est faible. [88]

Une autre étude a montré que la carence en vitamine D chez la femme
enceinte est responsable de retard de maturation des os du crane avec fontanelles

béantes, retard d’ossification des os longs, une hypoplasie de la dentine.

La carence maternelle en Zinc au cours du premier trimestre de la grossesse
a €té aussi associée au risque de survenue d’anomalies de fermeture du tube

neural [89].

Plusieurs études ont également rapporté des associations entre la
supplémentation périconceptionnelle multivitaminique et la diminution du
risque de différentes malformations : fentes orales, malformations cardiaques,

urinaires ou des membres [90,91].
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N. Les facteurs toxiques :
1. Le tabagisme :

Dans notre étude 14,74% des femmes ont été exposées au tabagisme
passif et aucune d’entre elles n’a fumé de maniere active durant la grossesse
et dans 29,47% des cas la notion du tabagisme passif ou actif n’a pas été
preécisé.

Ce taux est plus bas que celui retrouvé dans les études suivantes :

Selon une étude faite au Liban sur des cas de nouveaux nés atteints de
malformation congénitale, 25% des meres étaient exposées aux effets de tabac

durant la grossesse soit de fagon passive ou active. [92]

Environ 27% des femmes Polonaises et 23% des Américaines fument des
cigarettes pendant leurs années de reproduction. Les études de cohorte ont
montré la relation directe entre la consommation de nicotine et la diminution de
la fertilit¢ chez les femmes fumeuses. En outre, il existe des preuves que le
tabagisme conduit a un taux plus ¢levé de malformations cardiaques
congénitales, des anomalies des membres, des malformations du systeme
nerveux central chez les nourrissons nés de meres fumeuses, il expose aussi a un
risque accru de fentes labio-palatines au cours du premier trimestre de

grossesse.[93,94]

Rabah et al. ont rapporté¢ dans leur étude que 55.44% des meres 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 MCs. [15]
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2. La consommation du Fenugrec:

Le fenugrec est une plante médicinale dont les graines sont largement
utilisées en médecine traditionnelle, principalement pour ses effets laxatifs,
galactogenes et antidiabétiques, il est également utilisé contre la stérilité, pour
lutter contre I’anémie et les ictéres, pour stimuler ’appétit et également pour

traiter la dysenterie et la dyspepsie.

Dans notre étude 25,26% des femmes ont rapporté la notion de
consommation du Fenugrec au cours de leurs grossesses et dans 29,48% des
cas on ne disposait d’aucune information concernant ’utilisation on non de

cette plante chez ces femmes enceintes.

La consommation de graines de fenugrec pendant la grossesse a été
associée a une série de malformations congénitales, notamment I'hydrocéphalie,

l'anencéphalie et le spina-bifida chez I'homme. [95]

Des résultats similaires ont été retrouvés au cours d’une étude faite au
niveau de la maternit¢ de Souissi en 2008, qui avait rapporté que la
consommation de fenugrec par les femmes enceintes était associée de facon
significative a 1'avénement des malformations du tube neural chez le nouveau-

né. [19]

L’usage du fenugrec doit étre formellement déconseillé chez la femme qui
désire avoir un enfant (en pré-grossesse) ainsi qu’au cours de la grossesse et de
I’allaitement. Le risque est particulierement élevé au cours du premier trimestre
de grossesse. Les professionnels de santé doivent étre suffisamment avertis

: : ,. : ., . : ,
quand aux risques de ces graines. L’interrogatoire doit inclure la notion d’usage

des plantes ou de médicaments. Une action de sensibilisation au profit des
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jeunes mamans appartenant a des couches sociales faibles et moyennes sur

I’usage des plantes en I’occurrence du fenugrec, reste indispensable.

Selon les données de la littérature, plusieurs autres facteurs de risques
toxiques sont également incriminés dans la survenue des malformations
congénitales mais dont on ne dispose d’aucune information concernant
I’exposition ou non des mamans dans notre étude. Parmi eux on a

retrouve :
3. Le syndrome d’alcoolisme feetal :

Le diagnostic de SAF se fonde sur une triade de caractéristiques chez un
individu exposé a 1’alcool in utero : retard de croissance prénatal et postnatal,
mod¢le caractéristique d’anomalies faciales et dysfonction du systéme nerveux

central. [96,97]
4. L’exposition aux pesticides :

Les pesticides font partie des facteurs environnementaux qui ont été
impliqués précédemment dans I’apparition des malformations congénitales chez
le nouveau-né.La plupart sont des perturbateurs endocriniens, ayant des effets

mutagenes, tératogeénes et une action génotoxique.

Au Maroc, le travail ouvrier dans Dagriculture concerne

principalement les personnes issues de familles pauvres.

Suite a I'analphabétisme, au manque d'accés aux formes
institutionnelles d'éducation et l'exode rural des hommes qui accroit la
pauvreté des femmes et entraine un surcroit de travail pour elles, plus de 57
pour cent des femmes dans notre pays ont recours au travail dans

I'agriculture [98] et donc sont en contact des pesticides.
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Dans notre étude, nous ne disposons pas de renseignements concernant

I'exposition ou non des meres aux pesticides.

Mais vu que plus de la moitié des femmes proviennent du milieu rural,
elles ont été probablement exposées aux substances chimiques durant leur

grossesse.

On peut donc conclure a l'existence probable d'une relation entre
I'origine rurale, 1'exposition aux pesticides et la survenue de MCs dans

notre échantillon d'étude.

Selon les données de la littérature, des études épidémiologiques ont révélé
une prévalence plus élevée des malformations congénitales chez les enfants nés

de meres issues de régions a forte utilisation de pesticides :

Une étude a montré l'existence d’une association entre l'exposition aux
pesticides au Brésil (2005-2013) et I’augmentation du taux des anomalies
congénitales principalement du systéme SNC et du systeme cardiovasculaire en

2014,[99]

Une autre étude au Mexique a déterminé la fréquence des malformations
congénitales chez les nouveau-nés d'une communauté agricole et ’a compar¢ a

celle d’une communauté urbaine,

Les résultats montrent que les malformations congénitales sont plus
fréquentes dans la zone agricole que dans la zone urbaine et donc il y a

probablement une relation avec I'exposition aux pesticides, [100]

Une autre étude avait comme objectif d'étudier I'association entre
I'exposition antérieure des parents aux pesticides et l'apparition de

malformations congénitales chez les enfants dans le Mato Grosso, au Brésil,
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Ses résultats apportent une preuve supplémentaire que l'exposition
parentale aux pesticides, en particulier lorsqu'elle est associée a un faible niveau
d'éducation maternelle, peut étre liée a des taux plus élevés de malformations

feetales dans le Mato Grosso, au Brésil. [101]

Les pesticides sont responsables principalement des malformations
suivantes : Défaut de fermeture du tube neural, fentes labiales, fentes palatines et

malformations cardiaques. [101]
5. La pollution :

L'exposition a des niveaux élevés de particules < 10 micrometre et de NO
pendant la grossesse était associée a des risques de malformations spécifiques

touchant le systéme circulatoire et les organes génitaux.

L'exposition aux PM10 était également associée a un risque supplémentaire

de malformations chromosomiques d’apres Dolk et al. (2010). [102]

D’autres études ont rapporté un risque accru de fentes palatines en relation
avec les niveaux d’ozone (O3)(Hansen et al., 2009) [102] ainsi que des défauts
de fermeture du tube neural en rapport avec le CO et le NO (Padula et Al.,
2013). [102]

L’exposition a la pollution peut étre aussi responsable des avortements

spontanés précoces (Ritz, 2010). [102]
6. Les dioxines :

Polluants les plus répandus dont la contamination humaine est
essentiellement alimentaire, les dioxines ont des effets néfastes sur la

spermatogénése. Elles sont carcinogenes et tératogenes. [103]
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7. Les solvants :

Une revue de la littérature a retrouvé une association entre 1’exposition

maternelle aux solvants et la survenue de fentes orales. [104]

Une augmentation significative des anomalies du SNC et des
malformations cardiaques ont été également rapportées par plusieurs études,

tandis que d’autres études n’ont pas confirmé cette association. [105,106]
8. Les métaux lourds :

Selon les données de la littérature, le saturnisme maternel est responsable

de cas d'arriération mentale et de malformations du systéme nerveux. [103]

Concernant I’exposition au Mercure organique, il avait été remarqué entre
1953 et 1965 dans la région de la baie de Minamata au Japon que des femmes de
pécheurs dont le régime était essentiellement constitué¢ de poissons présentaient
d’une part des troubles neurologiques et d’autre part donnaient naissance a des
enfants présentant de nombreuses anomalies neurologiques. Des études
rétrospectives révélerent que le poisson contenait un taux anormalement élevé
de mercure organique déversé dans les eaux de la baie par un complexe

industriel. [72]
9. Les drogues :
e L’héroine
La consommation de I’héroine au cours de la grossesse a de nombreux

effets indésirables chez un feetus en développement, elle peut limiter sa

croissance, provoquer un accouchement prématuré et des mort-nés. [107]
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e La Cocaine :

Le nouveau-né de mere toxicomane a un petit poids de naissance, une taille
et un périmetre cranien diminués et un score d'Apgar bas. Un infarctus cérébral
peut survenir et des anomalies rares liées a la consommation prénatale de
cocaine peuvent comprendre une amputation des membres; des malformations
génito-urinaires dont le syndrome du ventre en pruneau (prune-belly) et atrésie
ou nécrose intestinale. Tous sont causés par une perturbation vasculaire,
probablement secondaire a une ischémie locale causée par la vasoconstriction

intense des arteres feetales provoquées par la cocaine. [107]
e Les Amphétamines

L'exposition prénatale aux amphétamines a des effets subtils durables sur la

structure et la fonction du cerveau néonatal. [107]
O. Les facteurs physiques :

Nous ne disposons d’aucun élément concernant D’exposition aux
facteurs physiques dans notre échantillon d’étude, qui selon la littérature

peuvent également représenter un risque pour le feetus.
1. Les ultrasons :

Au cours d'une grossesse normale trois échographies sont réalisées. En cas
de doute sur I'intégrité du feetus, ces examens peuvent étre beaucoup plus

nombreux. Les ultrasons utilisés a des fins diagnostiques sont inoffensifs.

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

potentiellement tératogeénes. [108]
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2. L’hyperthermie :

Selon les données de la littérature, une hyperthermie de plus de 38°5C
durant 24 heures pendant les trois premiers mois de la gestation augmente de

fagon significative le risque d’anencéphalie et de Spina bifida.

Des associations ont également ¢été rapportées entre les épisodes
d’hyperthermie maternelle et la survenue de malformations du tube neural
(anencéphalie, microcéphalie), de microphtalmies, de fentes orales et de sténose

de I’artere pulmonaire. [109]
3. Les radiations ionisantes :

L’action tératogéne des radiations ionisantes a été¢ reconnue des les années
1930, et confirmée par I’observation des enfants malformés ayant été exposés in
utéro aux radiations des bombes d’Hiroshima et de Nagasaki ou plus récemment
des malformations générées par I’explosion du réacteur de la centrale de
Tchernobyl. [110]

Les examens radiographiques courants, méme ceux centrés sur la sphere
pelvienne (hystérographie, urographie intraveineuse) n’ont jamais été¢ incriminés

dans un processus tératogene.
P. Les facteurs mécaniques :

Aucun renseignement concernant ce parametre n’a été mentionné.
Par ailleurs des études ont montré I’implication de ce facteur dans la

survenue des malformations congénitales.

1. La séquence de rupture amniotique (ou maladies des brides

amniotiques) :

Il en résulte une mise en contact du mésenchyme sous-jacent avec le

liquide amniotique et la formation de brides dites amniotiques insérées sur la
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plaque choriale dénudée ou flottant dans le liquide amniotique. Elles provoquent
chez le feetus des amputations distales des membres, des doigts, des syndactylies
ou des constrictions. Si elles sont dégluties, ces brides peuvent aussi provoquer

des fentes faciales mais il n'y a pas de malformations viscérales [111].
2. L’adhérence amniotique :

La séquence Foeto-placentaire comporte des Iésions cranio-faciales
extrémement importantes telles une encéphalocéle ou une exencéphalie
recouverte de peau atrophique ; un défect osseux peut étre associ€, parfois total
(acranie) ainsi que des Iésions difficilement systématisables de 1'encéphale, ou
des grandes fentes de la face impliquant la leévre supérieure, le palais, le nez et
I'ceil.

Il existe aussi des Iésions du tronc situées au-dessus du cordon ombilical :

fente sternale, ectocardie.

Cette anomalie apparait comme la mise en continuit¢ anormale de
I'épiderme et de 1'épithélium amniotique, soit juste au-dessus du cordon

ombilical, soit au niveau de la téte ; sa pathogénie est inconnue. [112]
3. Déformations de 1'oligo-amnios :
Elles sont souvent la conséquence d'une pression mécanique sur le feetus.

Selon des études, la luxation congénitale de la hanche est fréquemment

associée a I’oligoamnios et a la présentation de siege. [113,114]
4. Autres facteurs utérins :

Un utérus malformé ou un fibrome utérin peut comprimer le feetus et

entrainer des déformations touchant par exemple le crane ou les membres. [103]

67



V. Les malformations congénitales et le déroulement de la

grossesse
A. L’age gestationnel :

Dans notre étude 12,63% des nouveaux nés malformés étaient nés

avant le terme.
Dans les revues de la littérature, une fréquence plus €levée a €té retrouvée :

D’aprés une étude faite en Egypte, 18,89% des nouveaux nés avec

malformation congénitale ont été livrés prématurément, [15]

Selon une étude faite au Liban : 41,7 % des nouveaux nés avec anomalie

congénitale étaient nés avant 37 semaines d’aménorrhée. [92]

D’autres études ont confirmé I’existence d’une forte incidence de
malformations congénitales chez les nouveaux nés prématurés par rapport aux

nouveaux nés a terme :

Selon une étude pakistanaise faite au niveau de 1’hopital Rishtar : les
malformations congénitales étaient beaucoup plus fréquentes chez les nouveau-

nés prématurés (83,34%) que les nouveau-nés a terme (16,66%), [20]

Les mémes résultats ont ét¢ confirmés par une €tude américaine qui a
montré un risque significativement plus ¢€levé de Malformations congénitales

globales chez les nourrissons prématurés.[115]

Il existe donc une relation significative entre le terme de grossesse et la

prévalence des malformations congénitales.
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B.Le suivi de la grossesse:

Dans notre étude le pourcentage des meres qui n’ont pas été suivies
durant leur grossesse est de 53,68%, c’est un chiffre qui reste toujours assez

important a notre siécle.

Notre résultat est proche de celui de la maternité de Souissi, le pourcentage

retrouveé des grossesses non suivies a Rabat était de 45%. [19]

Un taux plus élevé a été retrouvé en Egypte avec environ 63% des méres de

nouveaux nés malformés qui n’ont eu aucun suivi au cours de la grossesse. [15]

Il existe donc une association statistiquement significative entre le non

suivi de la grossesse et la survenue de MC.
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VI. Les malformations congénitales et le mode d’accouchement

On a remarqué dans notre étude que 17,9% des nouveaux nés
malformés avaient une présentation de siége et que la césarienne a été

nécessaire chez 17,9% des cas.

Selon une étude faite au Caire, la présentation de si¢ge a €té retrouvée chez
11,32% des cas malformés et I’accouchement par Césarienne a été pratiqué chez

23,1% des meres de patients atteints d’une anomalie congénitale. [15]

Mostello et al. ont montré dans une étude de cohorte portant sur 460 147
naissances que la présentation du si¢ge est un marqueur de présence d’anomalies

congénitales.

En effet, ils ont trouvé qu’au moins une anomalie congénitale était trés
probablement présente chez les nouveau-nés en présentation de siege (11,7%)

que chez ceux avec présentation céphalique (5,1%).

Ils ont conclu ainsi a la nécessité d’un examen particulierement minutieux

chez ces nouveau-nés a la recherche de malformations. [116]
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VII. Les malformations congénitales et les caractéristiques du
nouveau ne

A. Le sexe:

Dans notre étude, on remarque une légere prédominance féminine

avec un sexe ratio de 1,16.

Une prédominance masculine a été retrouvée dans plusieurs études :

e D’aprés une €étude faite au niveau de toutes les maternités de Yazd en
Iran, sur les 136 cas, 51,88% étaient de sexe masculin, 48,12% étaient de sexe

féminin et 3 avec des organes génitaux ambigus. [77]

e Les résultats d’une étude faite au niveau de cinq régions de la grande
Bretagne ont montré que 53,7% des nouveaux nés malformés étaient de sexe

masculin et 46,3%, étaient de sexe féminin. [117]

eUne étude faite en Californie a montré que le risque des malformations
congénitales chez les hommes était de 22% supérieure que chez les femmes et
que la majorité des organes étaient touchés a 1I’exception du systéme nerveux

central qui était plus fréquent chez les femmes. [118]

Selon Sabiri et al. , il n’y avait pas de différence dans I’atteinte des deux
sexes avec un sexe-ratio égal a 1 et il n’y avait pas de corrélation entre le sexe et

la survenue des MCs. [19]

La répartition par sexe varie considérablement entre les registres et cela

dépend du type de la malformation et si elle est isolée, associée ou syndromique.

Donc, la distribution selon le sexe devrait étre étudiée dans chaque CM

séparément et non pas dans tout le groupe.
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B. Le poids de naissance:

Dans notre étude 24,21% des nouveaux nés malformés avaient un
poids a la naissance inférieur a 2500g et dans 6,32% des cas le poids a la

naissance n’a pas été précisé.

Notre résultat est proche de celui d’une étude faite a ’hopital Nishtar au
Pakistan ou 33,33% des nouveaux nés atteints d’une malformation avaient un

poids inférieur a 2500¢g a la naissance. [20]

Un pourcentage nettement supérieur a été retrouvé en Egypte avec 71,04% des

nouveaux nés malformés qui ont eu un poids de naissance inférieur a 2500g. [15]
C. Le score d’Apgar a une minute:

Selon les données de notre étude : 29,47% des cas malformés sont nés
en état de mort apparente, 21,08% sont nés en détresse et 49,48% ont eu un

score d’Apgar normal a une minute.

Un score d’Apgar bas est fréquemment retrouvé en cas de
malformations congénitales, il existe donc une relation statistiquement

significative entre les malformations congénitales et le score d’Apgar bas.
D. La gémellité:
Dans notre étude seulement 3,16% des grossesses étaient gémellaires.

Un résultat similaire a été retrouvé en Egypte avec une fréquence de

2,95%. [15]

Les résultats d’une étude faite au niveau de la ville de Taipei ont montré
une prévalence majeure des malformations congénitales chez les jumeaux MZ

(2,7%), intermédiaire chez les jumeaux DZ (1,0%) et plus faible chez les
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singletons (0,6%). Il y avait un taux accru d'anomalies congénitales chez les
jumeaux par rapport aux grossesses uniques pour tous les principaux types

d'anomalies, a l'exception des anomalies chromosomiques. [119]

On peut conclure que I’environnement intra-utérin joue un rdle important

dans la détermination des malformations congénitales.
E. Le devenir immédiat:

Dans notre étude 40% des nouveaux nés malformés sont décédés au

cours des premiéres 24h et 12,63% ont été référés.

Un résultat légérement plus bas des nouveaux nés malformés décédés
durant les premieres 24h a été retrouvé en Pakistan avec une fréquence de

27,77%. [20]

Ces déces peuvent s’expliquer par I’incrimination de plusieurs facteurs
comme la présence de malformations majeures, 1’existence d’une association
malformative, la notion de grande prématurité, Le retard de prise en charge :
pour des raisons d’¢loignement, L’insuffisance des moyens techniques et la

qualité de la prise en charge.

Selon le réseau de registre d'anomalies congénitales en FEurope
EUROCART : Seulement 4,5% des naissances avec anomalie congénitale sont

décédés au cours de la premicre semaine. [120]

Ce taux tres bas revient au développement des moyens de dépistage
anténatal en Europe, au suivi rigoureux des grossesses et la possibilité d’une
interruption volontaire de grossesse si une anomalie majeure est détectée. En
effet 17,6% des femmes ont subi une interruption de grossesse lorsque la

malformation a été détectée.
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VIII. Description des principales malformations congénitales
morphologiques

A. Les malformations du systéme nerveux central :

Le Systeme Nerveux Central se constitue a partir des cellules de la plaque
neurale qui vont s’enrouler sur elles-mémes pour former un tube.
Progressivement, la fusion de ces cellules va atteindre 1I’extrémité céphalique (le
cerveau) vers le 24°™ jour aprés la conception et I’extrémité caudale (la base de

la colonne vertébrale), vers le 26°™ jour. Lorsque 1’une ou l’autre de ces
extrémités ne se ferme pas, ou lorsque la totalité¢ du tube neural ne se ferme pas,

on parle d’Anomalie de Fermeture du Tube Neural. [121]

Anencéphalie Cranio-rachischisis Spina bifida ouvert
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Figure 26 : Les principales anomalies de fermeture du tube neural [121]
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1. L’anencéphalie :

L’anencéphalie est caractérisée par I'absence totale ou partielle de la volte

cranienne et la peau qui la recouvre, le cerveau étant manquant ou de volume

tres réduit. [122]

Figure 27 : Cas d’anencéphalie (collection personnelle du service) [123]

2. Cranio-rachischisis :

Présence d’une anencéphalie avec anomalie de la partie contigu¢ de la colonne

vertébrale, les méninges ne recouvrant pas le tissu neural (rachischisis). [121]

Figure 28 : cas de Cranio-rachischisis [121]
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3. Iniencéphalie :

Anomalie rare et complexe du tube neural caractérisée par une rétroflexion
extréme de La téte pouvant étre combinée a un rachischisis de la colonne
cervicale et de la colonne dorsale, et plus rarement d’une encéphalocecle

occipitale. En cas d’iniencéphalie, le crane est toujours fermé. [121]

Figure 29 : Cas d’iniencéphalie [121]
4. Encéphalocéle:

L'encéphalocele (ou cranium bifidum) est une anomalie du tube neural
caractérisée par la saillie d'une partie du cerveau hors de la boite cranienne.

[124]
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e Encéphalocéle frontale :

Hernie de tissu cérébral, habituellement recouverte par des méninges,

faisant protrusion a travers une ouverture anormale dans I’os frontal.

Figure 30 : Cas d’encéphalocéle frontale [121]

e Encéphalocéle naso-frontale :

Hernie de tissu cérébral, habituellement recouverte par des méninges,
faisant protrusion a travers une ouverture anormale entre I’os frontal, I’os nasal

et I’ethmoide.

Figure 31 : Cas d’encéphalocéle naso-frontale [121]
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e Encéphalocéle occipitale :

Hernie de tissu cérébral, habituellement recouverte par des méninges,

faisant protrusion a travers une ouverture dans I’os occipital.

Figure 32: Cas d’encéphalocele occipitale [121]

e Encéphalocéle pariétale :

Hernie de tissu cérébral, habituellement recouverte par des méninges,

faisant protrusion a travers une ouverture dans 1’un des os pariétaux.

Figure 33: Cas d’encéphalocéle pariétale [121]
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e Encéphalocéle orbitale :

Hernie de tissu cérébral, habituellement recouverte par des méninges,

faisant protrusion a travers I’une des orbites.

Figure 34: Cas d’encéphalocele orbitale [121]

e Encéphalocéle nasale :

Hernie de tissu cérébral, habituellement recouverte par des méninges,

faisant protrusion a travers une ouverture dans la région nasale.

Figure 35: Cas d’encéphalocéle nasale [121]
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5. Spina Bifida :

C’est une maladie congénitale caractérisée par une agénésie partielle ou
compléete de I’arc neural d’une ou de plusieurs vertébres parfois associée a des
anomalies des méninges ou de la moelle épinic¢re. Elle peut se voir sous deux

formes :[125]

Spina Bifida aperta (apparente): ouverture dorsale postérieure des
vertebres avec une poche au niveau cutané contenant les méninges
(méningocele) ou associé a de la moelle (myéloméningocele) sous forme d’une
tuméfaction de volume variable implantée plus ou moins largement sur la ligne

médiane.

Spina bifida occulta (cachée) : il n'intéresse que l'arc vertébral postérieur ;
les structures méningées et nerveuses sont a leur emplacement habituel et les
téguments sont indemnes. Parfois on peut noter la présence d’une touffe de
cheveux ou une fossette dans la peau, au niveau de I’extrémité inférieure de la

colonne vertébrale.

Figure 36 : Cas de Spina bifida occulta[125]
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Le spina bifida siege le plus souvent en région lombosacrée (90 %), parfois

en région thoracique ou cervicale.

Cas de Spina bifida aperta (Collection personnelle du service) [126]

Figure 37 : Cas de Spina bifida aperta [121]
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6. L’hydrocéphalie :

L’hydrocéphalie se caractérise par une accumulation liquidienne

intracranienne.

Figure 38 : Cas d’hydrocéphalie (collection personnelle du service) [123]

7. La microcéphalie :

La microcéphalie est une malformation neurologique dans laquelle Ia
circonférence de la téte est plus petite que la normale, basée sur des graphes

standardisés pour I’age et le sexe.

Bébe atteint de microcéphalie

P T Taille typique
Lz N de la téte

Figure 39 : Cas de microcéphalie [127]
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8. La macrocéphalie :

La macrocéphalie est 1'augmentation anormale du volume de la téte en
comparaison au volume de la té€te chez les individus ayant le méme age et le
méme sexe.

On parle de macrocéphalie quand le périmetre cranien est supérieur a trois
¢carts types par rapport & la moyenne donnée par la courbe de croissance

normale établie en fonction de I'age et du sexe.

Figure 40 : Cas de macrocéphalie [128]
B. Les malformations de la téte et du cou :
1. Fente labiale et fente palatine :
a. Fente palatine :
Fissure du palais pouvant toucher la voite du palais et le voile du palais, ou

seulement le voile du palais. [121]

Figure 41: Cas de Fente palatine [121]
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b. Fente labiale bilatérale :

Fente partielle ou totale bilatérale de la lévre supérieure qui peut étre

associée a une fente gingivale. [121]

Figure 42 : Cas de Fente labiale bilatérale (collection personnelle du service) [123]

c. Fente labiale, précisée comme étant unilatérale

Fente partielle ou totale unilatérale de la Ieévre supérieure qui peut étre

associée a une fente gingivale. [121]

Figure 43: Cas de fente labiale unilatérale (collection personnelle du service) [123]
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d. Fente labiale bilatérale avec fente de la voiite du palais

Fente partielle ou totale bilatérale de la lévre supérieure associée a une

fente du palais. [121]

Figure 44: Cas de fente labiale bilatérale avec fente palatine [121]

e. Fente labiale bilatérale précisée comme étant unilatérale avec fente

de la voiite du palais

Fente partielle ou totale unilatérale de la leévre supérieure associée a une

fente du palais. [121]

Figure 45: Cas de fente labiale unilatérale avec fente palatine [121]
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Ces malformations nécessitent des soins chirurgicaux et non chirurgicaux
multidisciplinaires de la naissance a [’age adulte et ont souvent des
conséquences psychologiques chez les enfants touchés et les membres de leur

famille.

Ces anomalies congénitales continuent de constituer des défis de taille sur
le plan de la morbidité, des soins de santé¢, de I’exclusion sociale et des
difficultés sur le marché de ’emploi pour les personnes et les familles touchées

et pour la société.
2. Les anomalies des yeux :
a. L’anophtalmie :

Il s’agit d’une absence de globe oculaire secondaire a une anomalie du
développement en tout début de grossesse aboutissant a une dysmorphie faciale

sévere.[127]

Figure 46 : Cas d’anophtalmie [129]
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b. La microphtalmie :

La microphtalmie est une malformation de I’ceil qui se manifeste par un ceil

de taille plus petite que la normale. [130]

Figure 47 : Enfant présentant une microphtalmie gauche [130]

d. La cataracte congénitale :

La Cataracte est une opacification du cristallin normalement clair et
transparent a l'intérieur de I'ceil. Elle peut causer une vision floue si elle n'est pas

traitée, menant a une amblyopie (cécité corticale) dans I'ceil affecté. [131]

Figure 48: Cataracte bilatérale [132]
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e. La buphtalmie :

C’est une distension de I’ceil sous I’effet de I’augmentation de la pression

intraoculaire observée dans le glaucome congénital.

S

Figure 49 : Buphtalmie bilatérale chez un enfant atteint de glaucome congénital [133]

f. Le ptosis :
Un ptosis correspond a une chute de la paupiere, plus ou moins importante.

Le ptosis congénital résulte d’un développement dystrophique du muscle

releveur de la paupiere supérieure. [133]

-

Figure 50 : Cas de ptosis congénital [133]
3. Les malformations de ’oreille externe :
a-Classification de Meurman :

De nombreuses classifications ont été proposées pour prendre en compte
les différents types de malformations du pavillon et du méat acoustique externe
rencontrées dans les aplasies majeures d’oreille. Concernant le pavillon, on peut
proposer la classification de Meurman qui est représentative des quatre grands

types d’atteintes : [134]
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eOreille en cornet (grade I)

Figure 51 : Oreille en cornet. [134]

eMicrotie avec bourrelet chondrocutané verticalisé mais principaux

reliefs identifiables (grade II)

Figure 52 : Microtie avec principaux reliefs identifiables [ 134]
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eMicrotie avec reliefs non identifiables (grade III)

Figure 53 : Microtie avec bourrelet chondrocutané, sans reliefs identifiables. [134]

e Anotie (grade IV)

L

Figure 54 : cas d’anotie [134]

4. Autres malformations :
el oreille de faune (ou Stahl’s ear)
Caractérisée par une hypoplasie de la racine supérieure de 1’anthélix avec

un pli cartilagineux anormal unissant I’anthélix a la région postéro-supérieure de

I’hélix qui apparait pointue. [134]

Figure 55 : Oreille de faune [134]
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eLa cryptotie :

S’accompagne d’une absence de sillon rétro-auriculaire essentiellement
dans la partie supérieure du pavillon, avec un pavillon par ailleurs d’aspect

proche de la normale. [134]

Figure 56 : Cryptotie [134]
eEnchondromes, polyoties :

Les enchondromes sont des appendices cutanéo-cartilagineux plus ou

moins pédiculés situés dans la région préauriculaire.

On parle aussi de polyoties pour désigner des appendices essentiellement

cutanés multiples. [134]
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Figure 57 : Appendice pré-auriculaire (collection personnelle du service) [126]
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5. La palmure du cou :
Définition:
La palmure du cou, dénommée également cou palmé ou pterygium colli est

caractérisée par l'excés de peau sur chaque c6té du cou.
L’exces se développe souvent derricre les oreilles jusqu’aux €paules.

Dans certain cas, la palmure demeure jusqu'a 1’age adulte. [135]

Figure 58 : Palmure du cou [135]
C. Les malformations de la paroi abdominale
Les principales malformations rencontrées sont les suivantes : [136]
1. L’omphalocéle :
L'omphalocele 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 visceéres abdominaux. Elle peut contenir I'intestin gréle, le

colon, l'estomac et le foie, et est recouverte par un sac translucide formé du péritoine

et de 'amnios espacés par la gelée de Wharton. Le cordon est inséré en haut du sac.

Figure 59 : Omphaloceles — aspects anatomiques.a. Omphalocele contenant de I’intestin et une

partie du foie .b. Hépatocele, le contenu de I’'omphalocele est ici purement hépatique. [136]
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2. Laparoschisis :

Le laparoschisis se traduit par une issue de visceéres abdominaux a travers
un petit orifice (de 2 a 5 cm) siégeant le plus souvent a droite d’un cordon
normalement inséré, dont il est souvent séparé par un petit pont cutané intact. Il
n’y a pas de sac herniaire et seules les anses intestinales vont s’éviscérer

librement dans le liquide amniotique.

Les Iésions intestinales sont dues a Dirritation produite par le liquide
amniotique entralnant un ¢épaississement des anses intestinales herniées

(péritonite chimique) qui finissent par s’agglutiner de mani¢re compacte

Figure 60 : Laparoschisis.a. Orifice bien limité a droite de ’origine du cordon avec dilatation de
certaines anses, 1’inflammation a proximité de I’orifice et I’agglutination avec accolement
témoignant d’une périviscérite.b. Ce nouveau-né est porteur d un laparoschisis compliqué de
périviscérite. Les anses intestinales sont agglutinées et entourées d’une enveloppe épaisse. [136]

N.B :Gastroschisis et omphalocéle peuvent étre confondus lorsque la

membrane de I’omphalocéle est rompue.

La position de I’ouverture abdominale est alors déterminante : sur la ligne
médiane en cas d’omphalocele, en position latérale par rapport a I’insertion du

cordon ombilical en cas de gastroschisis. [137]
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3. L’extrophie vésicale

Elle se traduit par un defect pariétal bas et une ouverture de la vessie : la
muqueuse vésicale, plus ou moins végétante, fait saillie a ce niveau et se

poursuit directement avec la peau avoisinante. [136]

Figure 61: Exstrophies et célosomies inféricures [136]
D. Les malformations congénitales des organes génitaux externes :

Les anomalies des organes génitaux externes les plus fréquentes sont la
cryptorchidie, associée a un risque accru d’hypofertilité et de cancer testiculaire,
I’hypospadias, a retentissement fonctionnel et psychologique graves dans les

formes séveres, I’épispadias et I’ambigiiité sexuelle. [138]
1. La cryptorchidie :

La cryptorchidie se définit comme une anomalie de migration du testicule
le long de son trajet normal de descente entre la région retropéritonéale et la

région inguinale. [138]
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Figure 62 : Trajet normal de descente testiculaire [138]




2. L’hypospadias :
Déplacement du méat urétral en direction ventrale et proximale a partir de
la pointe du pénis.
La classification de 1I’hypospadias se fait en fonction de la position du méat

sur le pénis : [121]

o Premier degré : le méat urétral est situé¢ soit sur le gland (hypospadias
glandulaire) soit sur la couronne (hypospadias coronal).

e Deuxiéme degré : le méat urétral est situé dans le sillon balanopréputial ou

dans le sillon coronal (hypospadias sous-coronal) ou au niveau du corps du
pénis (hypospadias pénien distal, pénien moyen et pénien proximal).

o Troisiéme degré : le méat urétral est situé a la jonction du pénis et du

scrotum (hypospadias pénoscrotal ou du scrotum) ou du périnée

(hypospadias périnéoscrotal, périnéal ou pseudovaginal).

Glandulaire
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Figure 63 : Hypospadias en fonction de la position du méat sur le pénis [121]
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3. L’épispadias :
L’épispadias correspond a une aplasie de la face supérieure de l'urétre.
Cette pathologie frappe les deux sexes, avec toutefois un rapport d’une fille pour

cinq garcons. Elle est caractérisée par I’ouverture de 1’orifice urétral sur la face

dorsale du pénis ou entre le clitoris et les Ievres chez la fille.

e Dans le cas de I’épispadias continent, présent uniquement chez le garcon,
Le traitement est chirurgical.

e [’¢pispadias incontinent nécessite une rééducation.

e Chez la petite fille, ’objectif sera de traiter I’incontinence et de corriger la

bipartition clitoridienne. [138]

Figure 64 : Cas d’épispadias [137]
4. Sexe indéterminé, organes génitaux ambigus
Description:

L’organe génital de I’enfant est incorrectement développé a la naissance et

il apparait ambigu ainsi ne permettant pas de trancher sur le sexe de 1’enfant.
Le nouveau-né peut avoir des caractéristiques des deux sexes.
Ceci constitue une urgence médicale et sociale et un bilan complet doit étre

réalisé. [139]
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Symptomes:
e Hermaphrodisme vrai:

Présence simultanée d’organes génitaux externes a la fois masculins et

féminins. [139]

e Pseudohermaphrodisme :

a. féminin (caryotype 46 XX)

L’ouverture urétrale peut étre n’importe ou le long, au-dessus ou au-

dessous de la surface du clitoris. [139]
b. masculin: Gar¢on (XY):

Un petit pénis (moins de 2-3 centimetres ou en pouces 0,8-1,2) qui ressemble a

un clitoris élargi (qui pourrait étre normal chez une nouveau-née fille).

L’ouverture urétrale peut étre n’importe ou le long, au-dessus ou au-

dessous de la verge ;

Il peut y avoir un petit scrotum avec n’importe quel degré de séparation,

ressemblant aux grandes levres.

Les ectopies testiculaires sont couramment observées avec les organes

génitaux ambigus. [139]

Figure 65 : Un cas d’ambigiiité sexuelle [139]
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5. Autres malformations :
e Imperforation de I’hymen : absence de la perforation de la membrane
muqueuse qui normalement obstrue incomplétement 1’orifice vaginal.
o Ectopie testiculaire : aberration de la migration testiculaire.
E. Les malformations congénitales du systéme ostéo-articulaire et

des muscles :

1. Pied bot varus équin :

Il s’agit de ’anomalie du pied la plus fréquente a la naissance (un enfant
pour 500 naissances) [140]. 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.

Figure 66 : Cas de pied bot varus équin [121]

2. Pied convexe « congénital » :

Le pied convexe congénital associe : Un équin irréductible du talus, une
dislocation talo-naviculaire avec luxation dorsale de I’os naviculaire, un avant-

pied en dorsiflexion et éversion. [140]
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Figure 67: Cas de pied convexe congénital. [141].

3. Luxation de la hanche :

Instabilité¢ de I’articulation de la hanche, regroupant les luxations (hanches

luxées et subluxées) et les dysplasies cotyloidiennes sans luxation. [142]
4. Lordose posturale :

Incurvation du rachis a convexité antérieure qui ne persiste pas en position

couchée. [142]
5. Scoliose posturale :

Incurvation latérale du rachis qui ne persiste pas en position couchée.

[142]
6. Torticolis congénital :
Mouvement anormal de la téte et du cou en rotation latérale. [142]
7. Réduction transverse d’un membre :

Absence totale ou partielle ou hypoplasie sévere de I’une des composantes

d’un membre. [142]
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8. Coxa valga :

Déformation de I’extrémité supérieure du fémur caractérisée par une

ouverture excessive de I’angle cervico-diaphysaire. [142]
9. Coxa vara:

Déformation de I’extrémité supérieure du fémur caractérisée par une

fermeture anormale de 1’angle cervico-diaphysaire. [142]
10. Genu valgum :

Déformation caractérisée par une angulation latérale externe de la jambe

par rapport au fémur. [142]
11. Polydactylie :

Existence d’un ou plusieurs doigts supplémentaires au niveau des mains ou
des pieds. [142]

Figure 68: Cas de polydactylie (collection personnelle du service) [126]

12. Syndactylie :

Absence de séparation entre les doigts ou les orteils. [142]
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On a constaté au cours de notre étude que les malformations du systéme
nerveux central sont les plus fréquentes (30,55%) avec majoritairement

I’anencéphalie puis I’hydrocéphalie et la spina bifida en dernier.
Les polymalformations en deuxi¢éme lieu avec une prévalence de
29,48%.

Les autres anomalies retrouvées sont les suivantes :

v Les anomalies de la téte et du cou (14,85%) avec plus fréquemment les

fentes labiales et ou palatines.
Les anomalies du systéme ostéo-articulaire (13,7%)
Les anomalies de 1a paroi abdominale (4,2%)

Les anomalies des organes génitaux externes (4,07%)

D N N NN

Les anomalies d’origine chromosomique (3,15%)

Selon les données de la littérature, des variations dans la fréquence

selon le type de malformation ont été retrouvées :

Type de malformation | v Notre étude v Iran [77] | v Nigérie [27] ~

SNC 30,55% 16,91% 24,60%
Polymalformations 29,48%

Systéme ostéoarticulaire 13,70% 29,41% 29,20%
la tete et le cou 14,85% 20,58% 15,10%
la paroi abdominale 4,20% 11,02% 6,40%
MC chromosomiques 3,15%

MC des OGE 4,07% 23% 18,40%,

La prévalence et le type de malformation congénitale différent d'un
pays a un autre et méme dans le méme pays, ils différent d'une région a une
autre. Des études spécifiques doivent €tre réalisées dans la zone d’étude afin
de déterminer le type de malformations rencontrées, leurs incidences ainsi

que les différents facteurs de risques impliqués.
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IX. Le Dépistage prénatal
A. Le dépistage prénatal radiologique :
1. L’échographie :
L’échographie est une technique qui fait appel aux ultrasons pour examiner
les tissus et les organes. L'examen se réalise des le premier trimestre mais ce
n'est qu'au second trimestre que 1'on peut évaluer la morphologie feetale de fagon

optimale et de préférence vers la 18°™ semaine de gestation.

Elle permet la visualisation des gros vaisseaux et des chambres cardiaques

de fagon optimale vers la 20éme semaine.

Un consensus s’est fait au minimum de 3 échographies systématiques au

cours de la grossesse : [143]

eEntre 11 et 13 SA : I’échographie morphologique précoce dans la
détection des anomalies neurologiques et chromosomiques par la mesure des
nouveaux parametres (clarté nucale, hygroma colli) d’ou I’échographie des
premicres semaines offre maintenant d’autres perspectives que la seule
confirmation du terme.

eAu cours du 2éme trimestre entre 20 et 23 semaines dite échographie
morphologique compléte, on peut repérer parmi les grossesses encore
cliniquement normales, toute une série dont I’avenir sera pathologique.

A cette période peuvent étre diagnostiquées les anomalies du systeme
nerveux central notamment 1’anencéphalie, I’hydrocéphalie et le spina bifida, les
anomalies abdominales qui sont soupgonnées devant un exceés de liquide
amniotique, les anomalies génito-urinaires, les anomalies cardiaques, qui sont de
deux ordres les malformations et les troubles de rythme et les anomalies

pulmonaires.
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eAu cours du 3éme trimestre au début du 8éme mois, et plus
précisément entre la 31 et 34 SA, I’échographie permet de dépister des
malformations non diagnostiquées au cours du 2éme trimestre. Elle est surtout
biométrique, pour vérifier la croissance pondérale mais aussi morphologique a la
recherche d’anomalie a révélation tardive.

2. L’imagerie par résonnance magnétique :I’IRM

L'IRM fcetale s'est développée trés largement depuis une quinzaine
d'années. La plupart des publications dans ce domaine concernent I'évaluation
du cerveau feetal car il s'agit incontestablement du principal champ
d'investigation de cette technique. Cependant, de plus en plus d'articles récents
font état de pathologies anténatales ne concernant pas le systéme nerveux central
et pour lesquelles I'RM feetale pourrait étre contributive. L'IRM demeure une
ressource coliteuse dont la disponibilité est limitée et donc elle n'est bien sir
toujours réalisée qu'en deuxieme intention apres l'examen échographique qui a
conduit a suspecter une pathologie. Indépendamment de toute pathologie
suspectée, on peut retenir comme indication générale de 1'lRM fcetale 1'obésité
maternelle. Si le crane, le thorax et I'abdomen sont mal vus au point qu'on ne
peut ¢éliminer avec certitude une pathologie, 'RM permet un bon débrouillage.
Certains auteurs suggerent aussi de réaliser une IRM en cas d'oligoamnios. D'un
point de vue technique, la réalisation d'une IRM foetale hors systéme nerveux
central n'obéit pas a des principes particuliers. Les grandes régles connues pour
le cerveau sont toujours valables. On peut schématiquement retenir trois grands

cadres dans lesquels une IRM feetale peut Etre intéressante a réaliser :

- Biométrie du feetus et des différents organes

- Découverte d'une pathologie feetale : cou, thorax, abdomen et pelvis,

reins et rétropéritoine, membres,

- Réalisation d'une IRM post-mortem : autopsie virtuelle. [144]
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B. Le dépistage prénatal Chromosomique et moléculaire :

1. Le caryotype

Le caryotype permet une étude morphologique globale du matériel

héréditaire (anomalies du nombre et de la structure des chromosomes).

Les anomalies chromosomiques surviennent le plus souvent
accidentellement. Le DPN chromosomique est donc essentiellement réalisé chez
des couples sans antécédents particuliers mais pour lesquels les moyens de
dépistage (échographies, marqueurs sériques maternels) ont défini un risque

particulier d'anomalies chromosomiques.
Les indications reconnues [145] sont :
e Grossesse a risque de trisomie 21 feetale égal ou supérieur a 1/250

e ['dge maternel seul supérieur ou égal a 38 ans n'est plus une indication
systématique. Il reste une indication exceptionnelle dans les situations ou la
patiente n'a pas pu bénéficier des autres moyens de dépistage.

e Signes d'appel échographiques.

e Antécédent pour le couple, de grossesse(s) avec caryotype anormal.
Lorsque le caryotype des deux parents est normal, le risque de récurrence
est de I'ordre de celui de la population générale. La réalisation du caryotype
permet néanmoins de rassurer ce couple ayant déja vécu une situation

difficile.
e Les anomalies chromosomiques parentales.

e Diagnostic de sexe pour les maladies lices a I'X.
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Pour chaque indication le type de prélévement dépend du risque

chromosomique, du terme de la grossesse et du risque li¢ au prélévement.
2. Hybridation in situ en fluorescence : FISH

L'hybridation in situ en fluorescence consiste en l'utilisation de sondes
moléculaires marquées en fluorescence et correspondant a un géne ou une
séquence d'ADN donnant un signal visible au microscope a la lampe UV a un
endroit précis d'un chromosome. Le FISH peut s'appliquer dans un premier
temps aux cellules foetales au stade d'interphase des le prélévement du liquide
amniotique et confirmer la présence d'un complément euploide ou aneuploide

entre autres pour les chromosomes X,Y, 13,15,18,21.[143]
3. Le dépistage prénatal moléculaire :

Le but du DPN moléculaire est 1'identification des anomalies géniques par
des techniques de biologie moléculaire. Le plus souvent il consiste a rechercher
chez le feetus la présence d'une ou de deux mutations préalablement identifiées,
chez les parents ou un autre cas index. En l'absence d'antécédent familial, les
situations ou les signes échographiques orienteront vers un DPN moléculaire

sont rares, comme pour I’étude faite par I’agence de Biomédecine en France.

Les modes de préléevements feetaux sont les mémes que pour le DPN

chromosomique.

Les ¢études de biologie moléculaire peuvent également étre réalisées a partir
de 'ADN extrait des cellules amniotiques (analyse directe ou apres culture) ou

des cellules sanguines feetales qui sont en circulation dans le sang maternel.

[145]
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C. Les types du prélévement :

1. L’amniocentése (ponction de liquide amniotique)

Figure 69 : Technique de I’amniocentése [143]
2. Biopsie choriale ou choriocentése :
Le prélevement de villosités choriales par voie vaginale donne acces a des

cellules foetales dont plusieurs sont en voie de division et peuvent étre analysées

dans les heures qui suivent le prélévement.

VILLOSITES

Figure 70 : Procédure de la biopsie choriale [143]

3. Le prélévement de sang foetal (ou la cordocentese) :

Il s’agit d’un geste relativement plus délicat que ceux précédemment
décrits. Il consiste a prélever, sous controle échographique, un échantillon du

sang foetal par ponction de la veine ombilicale du cordon. [146]
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4. La foetoscopie :

La foetoscopie consiste a visualiser le foetus, de préférence vers la fin du
second trimestre, en introduisant dans l'utérus, par voie transabdominale et sous
guidage échographique, un tube muni de fibres optiques permettant de pratiquer
une biopsie ou d'autres manipulations chirurgicales. Pour des raisons évidentes

de sécurité cette technique invasive n'est que rarement utilisée en clinique. [143]
5. Les cellules feetales en circulation :

La présence de cellules feetales en circulation dans le sang maternel
pourrait nous renseigner sur le complément chromosomique ou le génotype du
foetus. [143]

D. Le dépistage prénatal biologique :
1. Les marqueurs du premier trimestre (11-13 SA+6J) PAPP-A et
Béta-HCG libre
Une prise de sang maternelle permet de doser deux hormones [142]:

e La fraction libre de la f HCG3
e [a PAPP-A.

Des taux supérieurs a la moyenne de la Free B HCG et inférieurs a la
moyenne de la PAPP-A sont associés a une probabilité augmentée que le foetus

soit porteur de trisomie 21.
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LE TEST COMBINE D’EVALUATION DU RISQUE AU PREMIER
TRIMESTRE

S’il était réalisé un diagnostic chez toutes les femmes enceintes ayant un
risque de trisomie 21 > a 1/250, les différentes stratégies présentées ci-dessous

auraient une efficacité différente.

- L’age maternel seul (2 partir de 38 ans) permet de reconnaitre 40 % des
feetus porteurs de trisomie 21,

- La mesure de la nuque reconnait 60 % des feetus porteurs de trisomie 21
(dans des conditions trés strictes d’expertise échographique)

- Les marqueurs sériques du premier trimestre (Free p HCG + PAPP-A)
reperent 60% des feetus porteurs de trisomie 21

- La combinaison des trois méthodes ci-dessus est la plus efficace, clle

permet le dépistage d’environ 90% des feetus porteurs de trisomie 21.

2. Les marqueurs du deuxiéme trimestre (14-17 SA+6j): Triple test
Béta-HCG libre + [Oestriol + AFP (Foetus)]

En utilisant une combinaison d’analyses sériques (AFP, hCG, pE3), 55% a
60 % des cas de syndrome de Down peuvent étre détectés. Selon I’é¢tude de
J.Thix(88) la sensibilit¢ du triple-test pour la trisomie 21 est de 75%, la
spécificité est de 94,15% et la valeur prédictive d’un test positif est de 2,23%.
[147,148]
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L’analyse des données de notre étude a montré que uniquement
12,63% des malformations congénitales ont été diagnostiquées durant la

grossesse.

Ce résultat est nettement inférieur qu’en France :

Une étude faite a Paris a trouvé que Le diagnostic prénatal a progressé de

16,2 % en 1983 a 69,1 % des cas de malformations congénitales en 2000. [149]

D’aprés une étude, La possibilit¢ du diagnostic anténatal, les différents
moyens et méthodes utilisés, la politique du dépistage et la possibilit¢ d’une
interruption de grossesse lorsque une anomalie est diagnostiquée différent d’une
région a une autre. Oxford a reporté une augmentation du taux d’interruption de
grossesse et par conséquent une baisse du taux de naissance des enfants
malformés dans les régions ou la majorité des meres ont été¢ suivies pour leur

grossesse. [117]

Cette absence de suivi obstétrical peut étre lourde de conséquences
pour la santé du feetus. Faute de faire les examens de dépistage
habituellement prescrits a toutes les femmes enceintes, d'éventuelles

malformations congénitales ne sont pas détectés a temps.
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X. Le conseil génétique [150]
A. Introduction

Plus de 2000 maladies héréditaires (géniques) sont connues et 0,7 % des
naissances comportent une anomalie chromosomique déséquilibrée. Les fausses
couches a répétition ou la stérilit¢ d'un couple peuvent également €tre dues a une
cause génétique.

B. Motifs de demande de conseil génétique

1. Couple avant procréation

e Avec notion de maladie héréditaire chez lI'un ou chez les deux partenaires, ou

dans leur famille.
e Couple consanguin.

e Exposition a un possible mutagéne physique ou chimique, toxique ou

médicamenteux.
2. Couple constitué
e bilan d'une stérilité (recherche d'une anomalie chromosomique).

e fausses couches spontanées a répétition: 15 % des grossesses aboutissent a
une fausse couche; mais le caryotype du couple est indiqué en présence de

deux (ou plus) fausses couches.

e exposition a un agent tératogene (rubéole, toxoplasmose...) au cours d'une

groSSCsSSe.

e notion d'un enfant atteint dans la fratrie (mort-né, décédé¢ apres la naissance,
vivant malformé, ou chez lequel sont apparues aprés la naissance des

manifestations d'une génopathie).
e Age maternel avance.

e révélation plus ou moins tardive d'une affection dégénérative dans le couple.
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C. Consultation de conseil génétique

1. Climat d'anxiété
climat d'anxiété.
sentiment d'engager l'avenir.

interrogatoire délicat sur les "tares familiales" avec parfois accusations de la

belle-famille.

secrets (adultéres, incestes) conduisant parfois a des renseignements

erronés.

La consultation devra établir une étude minutieuse de l'arbre généalogique

et un diagnostic précis de l'affection afin d'en déterminer le mode de

transmission et les retentissements.

2. Arbre généalogique

L'arbre généalogique: doit étre complet, inclure les sujets décédés et les

grossesses interrompues, les causes de déces.

3. Diagnostic de I'affection

les sujets atteints doivent éEtre examinés soigneusement, les examens

biologiques nécessaires pratiqués.

les sujets hétérozygotes sains doivent €tre dépistés si cela est possible, les

hétérozygotes obligatoires notés.

un feetus ou un nouveau-né décédé doit étre soigneusement examiné: compte-
rendu morphologique et photographies, radiographies du squelette,
prélévements biologiques avec, entre autres, caryotype sur sang intracardiaque

ou fibroblastes, autopsie minutieuse avec l'accord des parents.
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Un diagnostic précis de l'affection doit €tre obtenu car des maladies

cliniquement tres proches peuvent avoir des modes de transmission différents.
D. Le conseil
Il se fera en fonction:

e du risque encouru (mode de transmission, pénétrance et expressivité,

coefficient de parenté, fréquence du géne dans la population).
e de la gravité de l'affection et de l'existence ou non d'un traitement.

e en tenant compte de la composition de la famille (sujets déja atteints,

nombre d'enfants normaux).

e pour une affection grave, a risque de récurrence élevé, sans traitement
efficace et sans diagnostic prénatal (ou devant le refus des parents de le
pratiquer), il sera conseillé aux parents de ne plus avoir d'enfants [mais les
progres récents sont tels dans le domaine de la génétique, que le couple doit

rester en contact avec le généticien].

E. Evaluation du risque

1. Caractére autosomique dominant
e un sujet atteint a une probabilité 1/2 d'avoir un enfant atteint.

e un sujet sain au sein de la méme famille a une probabilité quasi-nulle

(probabilité d'une néo mutation) d'avoir un enfant atteint.

e en cas de pénétrance incompléte ou d'expressivité variable d'un gene, les

deux propositions ci-dessus peuvent étre mises en défaut.
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un cas isolé reléve soit d'une illégitimité, soit d'une néo-mutation, soit d'une
pénétrance incompléte. Dans le deuxiéme cas seulement, le risque de

récurrence est nul.
2. Caracteére autosomique récessif
Les parents sont normaux.
Un cas isol¢ au sein d'une famille n'est pas rare.
Le risque de récurrence, si les parents sont hétérozygotes, est de 1/4.

Les germains (fréres et sceurs) d'un sujet atteint ont une probabilité 2/3 d'étre

hétérozygote.

La consanguinité augmente les probabilités d'atteinte.

Une néomutation ou une naissance illégitime peuvent ¢galement exister.
3. Caractere récessif lié¢ a 1I'X

Une meére conductrice a la moitié¢ de ses enfants males atteints.

Il existe souvent un sujet male atteint dans la famille.

Une néomutation est possible; une naissance illégitime ne change rien au

risque de récurrence.
4. Caractere multifactoriel

Des données statistiques de récurrence de l'affection au sein d'une

population permettent de donner une premicre estimation.

Cette estimation sera revue a la hausse 1) pour une famille comportant

beaucoup de sujets atteints, 2) si l'atteinte est particulierement sévere, 3) selon le

degré de parenté du sujet étudié avec les sujets atteints.
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Le risque s'exprime en pourcentage de récurrence ou en nombre de fois

u'est augmenté le risque de la population générale.
q g q pop g
5. Anomalies chromosomiques

Le plus souvent due a une non disjonction méiotique parentale; risque de

récurrence faible mais non nul (1 a 2 % en cas de trisomie 21 libre de novo).

Parfois due a une malségrégation d'un remaniement parental: ¢valuation du
risque de récurrence difficile (selon la nature du remaniement, la taille et la

nature du segment impliqué, le sexe du parent porteur du remaniement).
6. Consanguinité

Augmente la probabilit¢ d'affection autosomique récessive ou
multifactorielles. Calculer le coefficient de parenté. Risque important en cas de

maladie familiale connue.
7. Exposition aux agents mutagénes

Risque faible mais un diagnostic prénatal doit étre proposé souvent pour
rassurer les parents si I'un ou l'autre a subi un traitement anticancéreux dans les

mois qui ont précédé la fécondation.

Un diagnostic prénatal doit étre proposé, lorsqu'en existe la possibilité,

pour des naissances ultérieures, dans chacun des cas de figure ci-dessus exposés.
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XI. Récapitulatif des résultats
Au terme de cette étude nous pouvons retenir les résultats suivants :

La prévalence des malformations congénitales a été de 0,23%, un taux

beaucoup plus bas par rapport aux données de la littérature,

Les malformations les plus rencontrées dans notre €étude sont en premier lieu
les malformations du systéme nerveux central avec un pourcentage de

30,55% suivies des polymalformations avec une prévalence de 29,48%,
Plus que la moiti¢ des femmes étaient d’origine rurale,
La notion de consanguinité a été retrouvée chez 21,05% des parents,

La majorité des meres (53,69%) sont issues d’un milieu socio-économique

défavorisé ce qui confirme les données de la littérature,

L’age moyen des meres était de 29,6 ans ne rejoignant pas les données de la
littérature qui suggerent que seuls les ages extrémes (<16 ans et >35 ans)

constituent un vrai facteur de risque pour le feetus,

Les meres multipares €taient les plus représentées dans notre étude avec une
fréquence de 69,47%, Nous rejoignons en cela ceux de la littérature qui
trouvent une relation entre I’augmentation du nombre total de grossesses et
la survenue des malformations,

La majorité des femmes étaient bien portantes sauf 8 meres de nouveaux nés
malformés qui ont été suivies pour des pathologies chroniques (8,42%) et 8
d’entre elles ont mentionné la notion de prise de médicaments pendant la

groSSesSe,
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e On a seulement 8,42% des femmes qui ont déja eu un antécédent

d’avortement,
e Aucun cas d’une infection de type TORSH n’a été identifié,

Seulement 6 cas ont rapporté la présence d’un antécédent de malformation

congénitale dans la familiale (6,32%),

e 33,68% des meres de nouveaux nés malformés avec polymalformations,
hydrocéphalie, anencéphalie et spina bifida n’ont pas regu une
supplémentation en acide folique en périconcéptionnel, ce qui concorde avec

les données de la littérature,

e La notion de prise de Fenugrec a été retrouvé chez 25,26% des méres de
nouveaux nés malformés, ce qui représente un facteur de risque important

dans notre contexte,

o 14,74% des meres étaient exposées au tabagisme passif et aucune notion de

tabagisme actif chez les meres n’a été rapportée,

e 12,63% des nouveaux nés atteints d’une anomalie congénitale sont nés avant

le terme (<37 semaine d’aménorrhée),

e La fréquence des femmes qui ont été suivies pour leur grossesse est de

44,32%,
e 3 cas ont été issus d’une grossesse gémellaire,
e Aucun nouveau-né n’a été issu d’une procréation médicalement assistée,
e 17 cas avaient une présentation de siege,

e [’accouchement par voie haute a été fait chez 17 femmes,
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Il existe une légere prédominance féminine avec un sexe-ratio de : 1,16,

24,21% des nouveaux nés malformés étaient hypotrophiques (poids de

naissance < 2kg500),

29,21% des nouveaux nés malformés étaient nés en état de mort apparente

21,05% étaient nés en détresse et 39,7% étaient nés avec un Apgar normal,

Le diagnostic anténatal a été fait chez seulement 12,63% des nouveaux nés

malformés,

40% des nouveaux nés malformés sont décédés dans les jours qui suivent la
naissance, ceci rejoint les données de la littérature qui confirment la relation

étroite entre la mortalité néonatale et les MCs.
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XII. Recommandations

Soins préconceptionnels [151]

Soins pendant la grossesse
[151]

Soins du nouveau-né et de
I’enfant [151]

Planification familiale

= Présenter aux femmes le concept
de choix en matiere de
procréation

* Diminuer le nombre total
d’enfants nés avec une
malformation congénitale

* Diminuer la proportion de meres
enceintes a un age avance, ce qui
réduit la prévalence des trisomies
autosomiques a la naissance, en
particulier pour la trisomie 21

* Donner aux meres d’enfants
affectés I’option de ne plus avoir
d’enfant

Dépistage et conseil

préconceptionnels

= Utilisation des antécédents
familiaux enregistrés au niveau
des soins de santé primaires
pour trouver les sujets
susceptibles d’avoir des enfants
affectés

= Dépistage des porteurs pour les
troubles récessifs courants

Optimiser I’alimentation des

femmes avant la grossesse et

pendant toute la durée de celle-ci

* Promouvoir I’utilisation de sel
enrichi en 1ode pour éviter les
troubles dus a une carence en
iode

* Promouvoir la consommation
d’un aliment de base enrichi en
acide folique et I’utilisation de
suppléments multivitaminés
pour éviter les anomalies du

Dépistage prénatal pour

= Le facteur Rhésus

* La syphilis

= Les sujets exposés a un
risque d’avoir des enfants
présentant des
malformations
congénitales a I’aide des
antécédents familiaux

» Trisomie 21: grossesse a
un age avance; dépistage
dans le sérum maternel;
dépistage précoce par
¢chographie

* Les anomalies du tube
neural avec dépistage dans
le sérum maternel

» Les malformations
majeures par ¢échographie
pour dépister les anomalies
feetales (a partir de 18
semaines de grossesse)

= Les porteurs de troubles
récessifs courants
(thalassémie et
drépanocytose)

Diagnostic prénatal

= Echographie

* Amniocentése

= Biopsie des villosités
choriales

Traitement du feetus

* Syphilis

» Transfusion intra-utérine
pour I’anémie feetale,
Rhésus négatif

Examen du nouveau-né

= Recherche clinique par un
professionnel qualifié
d’éventuelles malformations
congénitales pour tous les
nouveau-nés

Dépistage du nouveau-né

* Hypothyroidie congénitale

* Phénylcétonurie

= Autres, en fonction des
besoins et de la situation
dans chaque pays

Traitement médical

Exemples :

= Jctere néonatal en cas de
déficit de glucose-6-
phosphate déshydrogénase
ou d’incompatibilité du
facteur Rhésus

» Traitement et soins des
enfants présentant des
troubles hématologiques,
comme la drépanocytose, la
thalassémie, etc.

» Traitement de certaines
erreurs innées du métabolisme

Chirurgie

Exemples de corrections

chirurgicales :

= Malformations cardiaques
congénitales simples

= Fentes labiales et palatines

* Pied bot

= (ataractes congénitales
Réadaptation et soins
palliatifs
Suivant les cas
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tube neural et d’autres
malformations

» Eviter I’alcool, le tabac et la
cocaine

= Veiller a une alimentation
générale équilibrée et suffisante
(protéines, calories, fer...)

= Eviter la consommation de
Fenugrec durant la grossesse

Prévenir et éviter les infections

tératogénes avant et pendant la

grossesse

= Syphilis

= Rube¢ole (67 pays n’ont pas de
programme national de
vaccination contre la rubéole)

Optimiser la santé de la mére et

les traitements avant la

conception

= Pour les diabétiques
insulinodépendants

* Pour les femmes sous traitement
antiépileptique ou sous
warfarine

= Eviter la prise de médicaments
connus pour leurs effet
tératogene

Eviter I’exposition aux facteurs

connus a risque pour le feetus

= Les pesticides

» Les métaux lourds

= [ es radiations ionisantes...
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Conclusion
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Les malformations congénitales constituent un probléme de santé publique
a I’échelle mondiale puisqu’elles sont responsables de la morbidité et de la

mortalité infantile.

L’étiologie des malformations congénitales est multifactorielle, déterminée

par un ensemble de facteurs génétiques et environnementaux.

Elles sont lourdes de conséquences humaines et sociales. De ce fait, des
mesures sont a prendre de fagon rigoureuse au niveau des pays pour la mise en

place de la prévention surtout et prodiguer les soins nécessaires :

D’une part, il faudra une prise de conscience politique, en se focalisant sur
la santé de la mere et de ’enfant, en développant un réseau spécialis€, qui assure
la formation et I’organisation de programmes d’éducation pour les agents de

santé et pour le grand public.

Et d’autre part, la place des ONG et des associations des parents d’enfants
porteurs de malformations doit étre importante et jouer un rdle dans la
sensibilisation, I’entraide patients-parents et la collaboration entre elles pour

s’occuper des personnes atteintes et de leur famille.
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Résume

Titre: Les dysmorphies néonatales constatées a la naissance : étude rétrospective a

propos de 95 cas
Auteur: Rania CHAFI

Mots clés: Etude rétrospective, Centres hospitaliers régionaux, Malformations

congénitales, Facteurs de risque.

Une malformation est une anomalie iwrréversible de la conformation d’un tissu,
d’un organe ou d’une partie plus ¢tendue de 1’organisme, résultant d’un trouble intrinseque
du développement. Elles peuvent étre : mineures ou majeurs, uniques ou multiples, primaires

ou secondaires. Certaines sont accidentelles et d’autres ont un caractére génétique.

Notre travail comprend une revue de la littérature sur les malformations congénitales et
une ¢étude rétrospective a visée descriptive et analytique de 95 cas de malformations observées

au niveau de 4 structures hospitaliéres sur une durée totale de 3 ans.

L’objectif de cette étude est de préciser la prévalence des malformations congénitales

cliniquement décelables et de déterminer les facteurs impliqués dans leur survenue.

40916 naissances ont ¢été colligées, 40821 ¢Etaient saines et 95 porteuses

de malformations soit une prévalence globale de 0,23%.

Les malformations retrouvées par ordre de fréquence décroissant sont:
les malformations du SNC (30,55%), Les polymalformations (29,48%), les anomalies
de la téte et du cou (14,85%), les anomalies du systeme ostéo-articulaire (13,7%),
les anomalies de la paroi abdominale (4,2%), Les anomalies des OGE (4,07%) et Les

anomalies d’origine chromosomique (3,15%).

Les facteurs de risque susceptibles d’étre impliqués dans la survenue des malformations
dans notre étude sont : le bas niveau socio-économique, I’origine rurale, la multiparité,
la consommation de fenugrec, le non suivi de grossesse et I’absence de supplémentation en

acide folique.

La diversité des causes des malformations congénitales impose de faire appel a tout un

éventail d’approches préventives.

La maitrise des facteurs de risque contribuera a prévenir et a atténuer 1’impact

préjudiciable sur les individus, leur famille, les systeémes de santé et la société.
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Abstract

Title: Congenital anomalies visible at birth: Retrospective study of 95 cases
Author: Rania CHAFI

Keywords: Retrospective study, Regional hospitals, Congenital malformations, Risk

factors

A malformation is an irreversible structural or functional anomaly of a tissue, an organ

or a body part due to an intrinsic defect of development.

The malformations are extremely diverse and the severity may vary from mild to severe.
They can be single or multiple and they may be caused by intrinsic problems. Some of them

are caused by an accidental damage while others are genetic.

Our study is based on a literature review about the congenital malformation and a
descriptive and analytic retrospective study of 95 cases of malformation in 4 hospitals during

3 years.

The aim of this study is to define the prevalence of the visibly obvious congenital

anomalies and to identify the factors involved in their onset.

Of all 40 916 births, 40 821 were healthy and 95 were diagnosed as being congenitally

malformed so 0, 23 %.

The detected malformations are in order of decreasing frequency: nervous system
defects (30,55%) , multiple malformation ( 29,48 %), anomalies of the head and neck
(14,85%), anomalies of the osteoarticular system ( 13,7 %), anomalies of the abdominal wall

(4,2%), anomalies of the external genitalia ( 4, 07 %) and chromosomal anomalies (3, 15%).

The risk factors that may be involved in the occurrence of congenital anomalies in our
study are: low socioeconomic status, rural book ground, multiparty consumption fenugreek,

non-follow up pregnancy and the lack of acid folic supplementation.

The diversity of the congenital anomalies causes prompts the necessity of establishing

different preventive strategies.

The control of risk factors will help preventing and decreasing the negative impact on

persons, their family, health system and society.
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Fiche d’exploitation

Caractéristiques maternelles :

NOm et Prénom & ......ovviiiiii i,

Consanguinité : Oui.... Non.....Degré : ...................

Profession : .................el

Antécédents Gynéco-Obstétricaux :

o Nombrede Parit€s @ .......coviiiiiiiii e
o Antécédent d’avortement & ..........oiiiiiiiiii e
e Age gestationnel de la grossesse : <37 SA ........... >37SA.........
L 0§ Y
e Mode d’accouchement : Voie basse........ Voie haute......

L I &\ AN

Antécédents personnels :

e Pathologie chronique : ..........................

o Infection TORSH :.................ooiit.

Histoire familiale de malformation congénitale : ......................
Habitudes toxiques (tabac/alcool) : ...........coviiiiiiiiiiiiiiiin,
Obésité maternelle: Oui ......... Non...........

Prise médicamenteuse: ...........coviviiiiiiiiiiiiiiie

Prise de fenug@rec : ......oovviiiiiii
Acide folique : Supplémentée ....... Non supplémentée .......

127



Caractéristiques du nouveau-ne :

Date de NAISSANCE : ...euuintiiitt ittt
Présentation : Céphalique............ N 0
Sexe : Masculin................. Féminin.................. Ambigu............
Poids de naissance @ ...........ooiiiiiiiiii i
Apgar a 1 minute : < 3/10......... >3/10 ......... /10 7/10............ :

Gémellité : Oui......... Non.........
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m'engage solennellement a consacrer ma vie au service de [humanité.

A\ 4

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

dus.

A\ 4

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes

malades sera mon premier but.

A\ 4

Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

A\ 4

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [honneur et les nobles

traditions de la profession médicale.

A\ 4

Les médecins seront mes freres.

A\ 4

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

patient.

A\ 4

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

A\ 4

Méme sous la menace, je n'userai pas de mes connaissances médicales d'une

fagon contraire aux lois de [humanité.
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N ol al e e e el al el el o oV o oV o ol ol o oV oV oV o el al el el o o o o o el el el oV oV oV o el el el o oV o o o
NN NN AN AANANAAAAANANAAAAAANAAAANAANANAAANAANANAAANAANNANAANNNN

4

PLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLL LSS LSS LS



AN AANANAANAN AN ANA N AANAN AN AANAN AN ANAN AN ANANANANAN

o Mo M) s

‘w [ 4
A agsi A dall il 2 \yas 153 k&gh{g\w\mér

.@uwbgé@vwe%@<

gt g Jeofb b ool Ll sy <

WV aa el 2 2y g e s e Ll <

Qm”m¢gm¢gyg<<

il a2 e Bl gl b Jom Bl gy <

Jassl e sl el <

~g"u%‘jgwtwjg_}/jé@jg>w¢9\édﬂf§uf};@a—\g»ﬁKC)L <

Nl sl Wial) sl sy o Jim 15, <

casore Yl liXBag o g Jodlal slen Jord Yoy <

2t g AL s 5 gl s Jim <
WER [ PS.1)

<I/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’f/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’/’f/’/\')
NN NN AN AANANAAAAANANAAAAAANAAAANAANANAAANAANANAAANAANNANAANNNN

PLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLLL LSS LSS LS



by J— el Lo daslr
LU Bl y (b IS

27 :@J b‘bbi 2018 : i

sl oll doaagl gy 90l Silyguiciill

dlla 95 ssuay daslecisal dualys

i g skl

.............................. Dy duidle u....éyj IPRY

gl gy : daes¥l
Ol 1993 it 04 23 831330

ahall o4 alygriGall dslads Joail

— Akl e ) B g — Kl Tl sAsls) ClalSY
el ol e

85w oo do oS il 31 o) cund

e kg (olgll gl

JubYI b § 3l
P Sl yae gl

LYy LnusYl ple 4 Sl
Alsy gl age gl

gty sludll b § Sl

355 52 Al g

LYy syl ple 3 Babif
i el e ol

Tygandl el 3 3l

slael



